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摘  要 

目的：探讨肝脏血管周上皮样细胞肿瘤(hepatic perivascular epithelioid cell tumor, hepatic PEComa)
的影像学特征、病理特点及鉴别诊断要点，提升对该少见肿瘤的影像学诊断水平。方法：回顾性分析经

手术病理及免疫组化证实的hepatic PEComa患者的病历资料，详细描述其CT、MRI的检查方法及影像学

表现，并与病理结果进行对照分析，结合相关文献总结其临床、影像及病理特征。结果：患者为51岁女

性，无明显临床症状，实验室检查肿瘤标志物及肝炎相关指标均正常。影像学示肝尾状叶单发结节；CT
平扫为低密度影，增强扫描动脉期显著不均匀强化，门静脉期及延迟期局部廓清；MRI示病灶呈长T1长
T2信号，DWI高信号但ADC值未减低，增强扫描动脉期显著不均匀强化，门静脉期及移行期局部廓清，

肝胆特异期呈低信号，病灶无包膜、无明显脂质成分。术后病理及免疫组化确诊为hepatic PEComa，免

疫组化示HMB45、Melan-A弥漫阳性，SMA阳性，Desmin阴性等。结论：肝脏血管周上皮样细胞肿瘤是

肝脏少见的间叶源性肿瘤，乏脂肪型无特征性脂肪成分，影像学易与肝细胞肝癌等富血供病变混淆；结

合临床无慢性肝病背景、实验室检查正常及典型富血供影像学表现，可提高术前诊断提示性，病理及免

疫组化是确诊的金标准。 
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Abstract 
Objective: To investigate the imaging features, pathological characteristics and differential diagno-
sis points of hepatic perivascular epithelioid cell tumor (hepatic PEComa), and to improve the im-
aging diagnostic level of this rare tumor. Methods: The medical records of a patient with hepatic 
PEComa confirmed by surgical pathology and immunohistochemistry were retrospectively ana-
lyzed. The examination methods and imaging findings of CT and MRI were described in detail, and 
compared with the pathological results. The clinical, imaging and pathological characteristics were 
summarized in combination with relevant literatures. Results: The patient was a 51-year-old female 
with no obvious clinical symptoms, and the results of tumor markers and hepatitis-related indica-
tors in laboratory examinations were all normal. Imaging examination revealed a solitary nodule 
in the caudate lobe of the liver: the lesion showed a hypodense shadow on plain CT scan, with sig-
nificant heterogeneous enhancement in the arterial phase of enhanced scan, and partial washout in 
the portal venous and delayed phases; on MRI, the lesion presented long T1 and long T2 signals, 
high signal on DWI but no reduction in ADC value, significant heterogeneous enhancement in the 
arterial phase of enhanced scan, partial washout in the portal venous and transitional phases, and 
low signal in the hepatobiliary specific phase, with no capsule and no obvious lipid components in 
the lesion. The diagnosis of hepatic PEComa was confirmed by postoperative pathology and im-
munohistochemistry, which showed diffuse positive expression of HMB45 and Melan-A, positive ex-
pression of SMA, negative expression of Desmin, etc. Conclusion: Hepatic PEComa is a rare mesen-
chymal tumor of the liver. The fat-poor type has no characteristic fat components, and its imaging 
manifestations are easily confused with those of hypervascular lesions such as hepatocellular car-
cinoma (HCC). Combining with the clinical background of no chronic liver disease, normal labora-
tory examinations and typical hypervascular imaging manifestations can improve the suggestive 
value of preoperative diagnosis, and pathology combined with immunohistochemistry is the gold 
standard for definite diagnosis. 
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1. 引言 

血管周上皮样细胞肿瘤(perivascular epithelioid cell tumor, PEComa)是一类起源于血管周上皮样细胞

的间叶源性肿瘤，其核心特征为同时表达黑色素细胞和肌源性标记物[1]。该肿瘤可发生于全身多个软组

织及内脏器官，肝脏原发 PEComa 临床罕见，以血管平滑肌脂肪瘤为主要病理亚型，女性发病率显著高

于男性[2] [3]。Hepatic PEComa 的临床表现缺乏特异性，多为查体偶然发现，其影像学表现因肿瘤内血

管、平滑肌、脂肪成分比例不同呈显著多样性，尤其是乏脂肪型 hepatic PEComa，术前极易与肝细胞肝

癌、肝局灶性结节性增生等肝脏常见富血供病变混淆，误诊率较高[4] [5]。 
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本文回顾性分析 1 例经手术病理及免疫组化证实的乏脂肪型 hepatic PEComa 的完整临床、影像学及

病理资料，结合 CT、MRI 的多序列成像特征与病理结果进行对照，并复习相关文献，总结其临床、影像

及病理特点，探讨其鉴别诊断要点，旨在为影像学医师提供参考，提高对该少见肿瘤的诊断与鉴别诊断

能力。 

2. 材料与方法 

2.1. 病历资料 

患者女性，51 岁，因“查体发现肝结节”就诊。2 年前腹部超声查体发现肝结节，无腹痛、腹胀、

乏力、恶心、呕吐、腹泻等不适，遂规律复查腹部超声；本次复查超声提示肝结节较前增大，为进一步诊

治入院。发病以来患者一般情况可，无发热、寒战，体重无明显下降。既往体健，否认肝炎、肺结核等传

染病史，否认外伤史、手术史，无特殊药物服用史及家族肿瘤病史。 
实验室检查：采集患者外周静脉血，检测肿瘤标志物及肝炎相关指标，其中癌胚抗原(CEA) 3.90 ng/mL 

(参考范围 0~5.00 ng/mL)、甲胎蛋白(AFP) 3.06 ng/mL (参考范围 0~7.00 ng/mL)、糖类抗原 199 (CA199) 
16.80 U/mL (参考范围 0~30 U/mL)、糖类抗原 125 (CA125) 8.93 U/mL (参考范围 0~25 U/mL)；乙肝表面

抗原(HBsAg) 0.00 IU/mL (参考范围 < 0.05 IU/mL)、乙肝表面抗体(Anti-HBs) 147.94 mIU/mL (参考范围 < 
10.00 mIU/mL)、丙型肝炎病毒核心抗原(HCV-cAg)阴性、丙肝抗体 IgG (Anti-HCV) 0.05S/CO (参考范围 
< 1.00 S/CO)、甲型肝炎病毒 IgM (HAV-IgM)阴性，所有指标均在正常范围。 

2.2. 检查方法 

2.2.1. CT 检查 
采用 GE Revolution CT 256 排扫描仪行上腹部 CT 平扫 + 动态增强扫描，扫描体位为仰卧位、头先

进，扫描范围为右膈顶上 1 cm 至肝右叶下缘。平扫及增强扫描均采用软组织算法和骨算法，软组织算法

层厚5 mm、层间距5 mm，骨算法层厚5 mm、层间距5 mm，管电压100 KV，管电流为自动毫安(AUTOmA)。
动态增强扫描采用高压注射器经肘前静脉注射对比剂，流率 3.0 mL/s，分别于对比剂注射后 25 s、60 s、
180 s 采集动脉期、门静脉期、延迟期图像，动脉期、门静脉期、延迟期软组织算法层厚均为 1.25 mm、

层间距 1.25 mm，管电压 100 KV，管电流分别为 325 mA、325 mA、326 mA。图像后处理及分析均在工

作站完成，测量病灶及邻近肝实质的 CT 值，观察病灶的形态、密度、强化方式。 

2.2.2. MRI 检查 
采用 Siemens Skyra 3.0T 磁共振扫描仪，搭配腹部线圈行上腹部 MR 平扫 + 肝胆特异性对比剂增强

扫描，扫描体位为仰卧位、头先进。平扫序列包括 AXI_DIXON_VIBE_T1WI、AXI_FS_FSE_T2WI、
AXI_DWI_B50_800 及 ADC 序列，各序列参数：T1WI 层厚 3.5 mm，TR 6.2 ms，TE 分别为 2.4 ms，FOV 
300 × 400，矩阵 320 × 180；T2WI 压脂层厚 6.0 mm，层间距 1.2 mm，TR 5039 ms，TE 83 ms，FOV 380 
× 380，矩阵 320 × 320；DWI/ADC 序列层厚 6.0 mm，层间距 1.2 mm，TR 5600 ms，TE 58 ms，FOV 325 
× 400，矩阵 128 × 104。 

肝胆特异性对比剂增强扫描经肘前静脉团注造影剂，流率 2.0 mL/s，注射剂量 0.025 mmol/kg，分别

于注射后 32 s、34 s、37 s、39 s、2 min、5 min、10 min 采集蒙片(MASK)、动脉期、门静脉期、移行期、

延迟期、肝胆特异期图像，扫描序列为 AXI_FS_VIBE_T1WI，层厚 3.0 mm，TR 3.7~3.8 ms，TE 1.3 ms，
FOV 308 × 380，矩阵 320 × 195。由 2 名高年资影像学医师独立阅片，观察病灶的位置、大小、形态、信

号特点、强化方式及 ADC 值变化，意见不一致时经协商达成一致。 
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3. 结果 

3.1. 影像学表现 

3.1.1. CT 表现 
CT 表现见图 1：定位诊断为肝尾状叶，单发结节样病灶，大小约 24 mm × 18 mm，边界欠清，平扫

呈低密度影，病灶 CT 值约 45 HU，邻近肝实质 CT 值约 73 HU；动态增强扫描动脉期病灶呈显著不均匀

强化，CT 值约 117 HU，邻近肝实质 CT 值约 73 HU；门静脉期病灶局部出现廓清，低密度区 CT 值约

100 HU，高密度区 CT 值约 158 HU，邻近肝实质 CT 值约 134 HU；延迟期病灶廓清更明显，CT 值约 99 
HU，邻近肝实质 CT 值约 117 HU，病灶无明显包膜，未见钙化、脂肪密度影。 

 

 
Figure 1. CT manifestations 
图 1. CT 表现 

3.1.2. MRI 表现 
MRI 平扫见图 2：肝尾状叶单发结节，边界清楚，平扫 T1WI 呈低信号，T2WI 呈高信号(长 T1 长 T2

信号)，未见假包膜，无明显脂质成分信号；DWI 序列病灶呈高信号，ADC 序列值未减低，提示水分子

扩散无明显受限；增强扫描见图 3：动脉期病灶呈显著不均匀强化，门静脉期及移行期病灶局部不同程度

廓清，延迟期强化程度进一步减低，肝胆特异期(10 min)病灶呈低信号，无对比剂摄取，病灶周围肝实质

信号正常，无肝内胆管扩张及门静脉癌栓。 

3.2. 病理学结果 

3.2.1. 术中冰冻病理 
(肝尾状叶肿瘤)肝小叶结构破坏，肝细胞排列紊乱，细胞大小不一，有异型性，不除外肝细胞肝癌可

能性，建议结合临床，待石蜡切片及免疫组化检查进一步明确诊断。 

3.2.2. 免疫组化及特殊染色 
免疫组化结果：HMB45 弥漫(+)、Melan-A 弥漫(+)、SMA (+)，Desmin (−)、Pax-8 (−)、CK7 (−)、CD34  
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Figure 2. MR unenhanced manifestations 
图 2. MR 平扫表现 

 

 
Figure 3. MR contrast-enhanced manifestations 
图 3. MR 增强表现 
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(−)、D2-40 (−)、AFP (−)、Arginase-1 (−)、CAIX (−)、Ki-67 (+, 3%)、VEGF (−)、Hepatocyte (−)、HBsAg 
(−)、HBcAg (−)、GPC3 (−)；特殊染色结果：网状纤维(+)，Masson 染色示汇管区纤维组织(+)。 

3.2.3. 术后石蜡病理 
(肝尾叶)经充分取材及组织学观察，结合免疫组化结果，符合血管周上皮样细胞肿瘤(PEComa)；肿瘤

大小约 2.2 cm × 2.0 cm × 1.8 cm，未见脉管侵犯，未累及手术肝断端；周围肝组织小叶结构大致正常，肝

细胞轻度水肿及淤胆，门管区见少量淋巴细胞浸润。 

4. 讨论 

4.1. 临床及病理特点 

4.1.1. 临床特点 
PEComa 是一类少见的间叶源性肿瘤，可发生于全身多个部位，以腹膜后、肾脏、子宫、胃肠道多见，

肝脏原发 PEComa 临床罕见[6]。本病女性发病率显著高于男性，女男比例约 6:1，发病年龄以中青年人为

主，亦可发生于中老年人群[7]。Hepatic PEComa 患者多无明显临床症状，多因查体偶然发现，当肿瘤直

径 ≥ 5 cm 时，可因压迫周围组织出现上腹部隐痛、腹胀等症状，肝被膜下较大肿瘤破裂可引发腹腔出血，

为急腹症表现[8]。实验室检查无特异性，肿瘤标志物(AFP、CEA、CA199 等)及肝炎相关指标多在正常范

围，无慢性肝病背景是本病与肝细胞肝癌的重要临床鉴别点，本例患者实验室检查均正常，无肝炎、肝

硬化病史，符合 hepatic PEComa 的临床特点[9]。 

4.1.2. 病理特点 
Hepatic PEComa 的病理特征为肿瘤细胞围绕血管呈上皮样或梭形排列，具有血管周上皮样细胞的形

态学特点[9]。大体病理上，肿瘤多呈结节状，界限较清晰，无包膜是其重要特点，切面多为灰白色或灰

红色，质地中等或偏韧，部分含脂肪型病灶可见黄色脂肪区。镜下病理主要由血管、梭形/上皮样肿瘤细

胞、脂肪三种成分构成，肝脏 PEComa 多以上皮样形态为主要表现，乏脂肪型可无成熟脂肪组织和厚壁

血管成分，如本例病灶即为乏脂肪型，镜下未见明显脂肪组织。 
免疫组化特征为同时表达黑色素细胞标记物和肌源性标记物：黑色素细胞标记物中 HMB45、Melan-

A 为特异性指标，多呈弥漫阳性，是诊断的核心依据；肌源性标记物以 SMA 多见，Desmin 多为阴性。

本例患者免疫组化示 HMB45、Melan-A 弥漫阳性，SMA 阳性，Desmin 阴性，符合 PEComa 的免疫表型

特征；Ki-67 阳性率仅 3%，提示肿瘤增殖活性低，具有良性生物学行为，与术后病理未见脉管侵犯、无

转移的结果一致。 

4.2. 影像征象 

Hepatic PEComa 的影像学表现因肿瘤内血管、平滑肌、脂肪成分比例不同呈显著多样性，脂肪成分

是其特征性影像学表现，对诊断具有高度提示作用[10]。含脂肪型 hepatic PEComa 在 CT 平扫可见明确脂

肪密度影，MRI T1WI、T2WI 呈高信号，抑脂序列呈低信号，增强扫描动脉期血管成分显著强化，脂肪

成分无强化，门静脉期及延迟期呈持续性强化。 
乏脂肪型 hepatic PEComa 因无明显脂肪成分，影像学诊断难度大，其核心影像征象可总结为：① 定

位与形态：多为肝脏单发结节，边界多较清晰，无包膜/假包膜，无钙化；② 密度/信号特点：CT 平扫呈

低密度，MRI 平扫呈长 T1 长 T2 信号，无脂质成分信号；③ 弥散加权成像：DWI 序列可呈高信号，但

ADC 值无明显减低，提示水分子扩散无明显受限，此征象可与肝细胞肝癌鉴别；④ 强化方式：为富血供

肿瘤，CT/MRI 增强扫描动脉期呈均匀或不均匀显著强化，门静脉期及延迟期呈局部或完全廓清(快进快
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出)，是乏脂肪型的典型强化方式；⑤ 肝胆特异期：肝胆特异性对比剂增强扫描呈低信号，无对比剂摄

取，提示病灶无肝细胞功能；⑥ 辅助征象：部分病灶内或周边可见增粗迂曲血管影，为重要的辅助诊断

征象。 
本例为典型的乏脂肪型 hepatic PEComa，其影像征象完全符合上述特点：肝尾状叶单发结节，无包

膜，无脂肪成分，动脉期显著不均匀强化，门静脉期及延迟期局部廓清，DWI 高信号但 ADC 值未减低，

肝胆特异期低信号，与病理结果中“无包膜、乏脂肪、富血供”的特点高度一致。 

4.3. 鉴别诊断 

Hepatic PEComa 尤其是乏脂肪型，因缺乏特征性影像学表现，需与肝脏常见的富血供病变进行重点

鉴别，核心鉴别点为临床背景、实验室检查、影像学特征及病理特点，其中与肝细胞肝癌的鉴别是术前

诊断的重点[11]。(1) 肝细胞肝癌(Hepatocellular Carcinoma, HCC)：HCC 是肝脏最常见的恶性肿瘤，多有

肝炎、肝硬化病史，AFP 多升高是其重要临床特点；影像学上，HCC 多有假包膜，增强扫描呈快进快出

强化，假包膜延迟强化为特征性表现，DWI 呈高信号且 ADC 值明显减低，提示水分子扩散受限，肝胆

特异期多呈低信号[12]。而 hepatic PEComa 无慢性肝病背景，AFP 正常，无假包膜，DWI 高信号但 ADC
值无明显减低，可作为核心鉴别点。该现象为 T2 透射效应而非真性弥散受限。病理层面：1) Ki‑67 仅 3%，

肿瘤增殖活性极低，细胞密度稀疏，无 HCC 那样的致密细胞团挤压水分子弥散；2) 肿瘤间质疏松水肿，

细胞外间隙宽大，水分子弥散空间充足，因此 ADC 值不降低；DWI 高信号主要来自病灶本身 T2WI 高
信号的穿透效应，与细胞密度、间质水肿相关，而非弥散受限。本例患者无肝炎、肝硬化病史，AFP 正

常，病灶无假包膜，ADC 值未减低，可排除 HCC。在将来的研究中可以通过设置感兴趣区来半定量地评

估廓清的速率，从而提供更客观的鉴别依据。(2) 肝局灶性结节性增生(Focal Nodular Hyperplasia, FNH)：
FNH 为肝脏良性富血供病变，女性多见，无明显临床症状，无慢性肝病背景；病理上由正常肝细胞、血

管、胆管和 Kupffer 细胞组成，中央可见星状纤维瘢痕，无包膜；影像学上，动脉期显著强化，门静脉期

及延迟期强化程度下降，中央星状瘢痕延迟强化，肝胆特异期呈等或高信号为其特征性表现[13]。而hepatic 
PEComa 无中央星状瘢痕，肝胆特异期呈低信号，可明确鉴别。(3) 肝腺瘤：肝腺瘤为起源于肝细胞的良

性肿瘤，多见于中青年女性，与口服避孕药密切相关，病理上有完整包膜，部分可见脂肪变性；影像学

上，CT 平扫呈低密度，MRI 可见假包膜，同反相位可见脂肪变性信号，增强扫描动脉期显著强化，门静

脉期廓清，肝胆特异期多呈低信号[14]。而 hepatic PEComa 无包膜，乏脂肪型无脂肪变性信号，可与肝腺

瘤鉴别。(4) 肝脏海绵状血管瘤：血管瘤为肝脏最常见的良性肿瘤，女性多见，影像学具有特征性表现：

CT 平扫呈低密度，MRI T2WI 呈明显高信号(灯泡征)，增强扫描呈渐进性填充式强化，动脉期肿瘤边缘

结节样强化，门静脉期及延迟期强化范围逐渐向中心填充[15]。而 hepatic PEComa T2WI 信号无灯泡征，

增强扫描无渐进性填充强化，可轻松鉴别。(5) 富血供肝转移瘤：富血供肝转移瘤多有恶性肿瘤病史，如

肾癌、甲状腺癌、恶性间质瘤等，肝内多为多发结节，易囊变、坏死、出血，影像学典型表现为“牛眼

征”。而 hepatic PEComa 无肿瘤病史，多为单发结节，无囊变、坏死，可排除转移瘤。 

5. 结论 

Hepatic PEComa 是肝脏少见的间叶源性肿瘤，乏脂肪型无特征性脂肪成分，临床无明显症状，实验

室检查无异常，无慢性肝病背景；其影像学特征为肝脏单发富血供结节，无包膜，CT/MRI 增强扫描动脉

期显著强化、门静脉期及延迟期局部廓清，DWI 高信号但 ADC 值未减低，肝胆特异期呈低信号。该肿

瘤术前易与肝细胞肝癌等肝脏富血供病变混淆，结合临床无慢性肝病背景、实验室检查正常及典型影像

学表现，可提高术前诊断提示性；病理上无包膜、以上皮样细胞为主，免疫组化同时表达 HMB45、Melan-
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A 等黑色素细胞标记物和 SMA 等肌源性标记物是确诊的核心依据。影像学医师应提高对该少见肿瘤的

认识，将其纳入肝脏富血供病变的鉴别诊断范畴，减少术前误诊。 
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