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间 质 瘤 多 发 于 胃 肠 道 ， 其 次 是 肠 系 膜 、 腹

腔 、 盆 腔 、 卵 巢 ， 也 可 罕 见 发 生 于 肝 脏 、 胰 腺 、

前 列 腺 、 膀 胱 和 阴 道 等 ， 均 具 有 与 胃 肠 道 间 质

瘤（gast ro in tes t ina l  s t romal  tumors，GIST）形

态 学 、 免 疫 表 型 及 分 子 遗 传 学 的 相 同 特 征 ， 称

胃 肠 道 外 间 质 瘤 ( e x t r a - g a s t r o i n t e s t i n a l  s t r o m a l 

t u m o r s ， E G I S T ) 。 肝 脏 原 发 性 间 质 瘤 罕 见 ， 较

少 文 献 报 道 ， 对 其 临 床 特 点 、 诊 断 及 治 疗 认 识 较

少。笔者收治1例肝脏原发性间质瘤并颈部淋巴结

转移患者，结合文献分析报道如下。

1　临床资料

患 者 　 女 ， 4 5 岁 。 因 发 现 肝 脏 占 位 6 个 月 ，

介 入 术 后 4 个 月 要 求 进 一 步 治 疗 收 住 院 ， 无 家 族

史 。 体 检 ： 上 腹 部 压 痛 ， 无 反 跳 痛 ， 左 侧 肝 肋 下

4 横 指 可 扪 及 肝 脏 ， 脾 脏 肋 下 未 触 及 。 肝 功 能 正

常，乙型、丙型肝炎血清标记物均阴性。AFP及CEA

均在正常范围。2015年3月4日上腹部CT（图1）示：

肝脏左右叶占位，大小约115 mm×73 mm，77 mm×

76 mm，考 虑 原 发 性 肝 癌 。 上 腹 部 磁 共 振 如 图 2

所 示 。 2 0 1 5 年 3 月 1 0 日 彩 色 超 声 检 查 提 示 ： 肝 内

多 发 实 性 占 位 肿 块 （ 可 见 血 流 信 号 ） ， 余 腹 部

未 见 明 显 异 常 。 胃 肠 镜 检 查 未 见 明 显 异 常 。 行 复

杂 性 肝 癌 切 除 + 胆 囊 切 除 术 。 术 中 探 查 胃 肠 道 及

腹 腔 其 余 脏 器 未 发 现 肿 瘤 。 大 体 标 本 检 查 ： 送

检 肝 脏 组 织 2 块 。 胆 囊 旁 外 生 性 肝 脏 肿 瘤 体 积 为

5  c m × 5  c m × 6  c m ， 包 膜 完 整 ， 表 面 光 滑 无 破

溃 ， 未 见 粗 细 结 节 ， 肝 脏 表 面 可 见 相 连 之 胆 囊 ，

胆囊长6 cm，最大周径3.0 cm，壁厚0.3 cm。术中

快 速 冷 冻 病 检 提 示 肿 瘤 内 可 见 梭 形 细 胞 ， 不 排 除

来 自 胃 肠 道 间 质 瘤 。 肝 脏 肿 块 切 面 为 灰 白 色 。 另
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摘   要 目的：探讨原发性肝脏间质瘤的诊断和治疗方法。

方法：回顾分析 1 例原发性肝脏间质瘤患者的临床资料及文献复习。

结果：女性患者 1 例，45 岁，因肝脏占位 6 个月，介入术后 4 个月入院。无肝炎及肝硬化病史，AFP 正常。

术前检查均提示肝内占位。行复杂性肝癌切除 + 胆囊切除术。术中探查胃肠道及腹腔其余脏器未发现肿瘤。

术中快速冷冻病检提示肿瘤内可见梭形细胞，不排除来自胃肠道间质瘤。术后病理报告：左肝胃肠外间

质瘤，高危度（核分裂像约 5 个 /50HPF）。免疫组化：瘤细胞 CD117（+）、CD34（+）、DOG1（+）、

Des（-）、S-100（-）、EMA 小灶（+）、Ki-67 约 3%。PDGFRA 基因 12、18 号外显子序列无突变。C-KIT

基因 13、17 号外显子序列无突变。术后 1 个月余左颈部淋巴结肿大，予以穿刺活检见梭形细胞，轻度

异型，结合病史，倾向于胃肠间质瘤转移。予以口服甲磺酸伊马替尼药物治疗后颈部淋巴结明显缩小，

目前已随访 18 个月，未见肿瘤复发及转移。文献报道的 17 例肝脏原发性间质瘤患者，最小年龄 17 岁，

最大年龄 73 岁，平均年龄 48 岁，男女比例为 10:7；肿瘤直径最小的 5 cm，最大的 44 cm，平均直径

17.8 cm，可单发或多发，大多无肝炎及肝硬化病史，AFP 为阴性。CD117 和 CD34 在间质瘤中阳性率

分别为 92.3% 及 66.7%。

结论：原发性肝脏间质瘤是一种罕见的胃肠道外间质瘤，其诊断主要依靠组织病理及免疫组化结果，

治疗以手术为主，辅以化疗，疗效可。
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一左肝肿瘤体积7.0 cm×11 cm，肿物中心质脆，

周 边 质 地 较 硬 。 镜 下 所 见 ： 左 肝 胃 肠 外 间 质 瘤 ，

高 危 度 （ 核 分 裂 像 约 5 个 / 5 0 H P F ） 。 免 疫 组 化 ：

瘤细胞CD117（+）、CD34（+）、DOG1（+）、

Des（-）、S-100（-）、EMA小灶（+）、Ki -67

约 3 % 。 P D G F R A 基 因 1 2 、 1 8 号 外 显 子 序 列 无 突

变。C-Kit基因13、17号外显子序列无突变。出院

1个月后患者再次住院复查，发现左颈部淋巴结肿

大，余未发现异常。B超提示：左侧颈部不均回声

结 节 ， 考 虑 肿 大 淋 巴 结 。 左 颈 部 肿 大 淋 巴 结 予 以

穿 刺 活 检 提 示 ： 见 梭 形 细 胞 ， 轻 度 异 型 ， 结 合 病

史 ， 倾 向 于 胃 肠 间 质 瘤 转 移 。 术 后 予 以 口 服 伊 马

替 尼 药 物 治 疗 后 颈 部 淋 巴 结 明 显 缩 小 ， 目 前 已 随

访18个月，仍在口服伊马替尼药物，复查胸腹部

及头颅部CT未见肿瘤复发及转移。

文献[1-16]报道的17例原发性肝脏间质瘤其中男

10例，女7例；年龄17~73岁；其他临床资料如表1

所示。

表 1　17 例原发性肝脏间质瘤资料

作者 发表年份
年龄

（岁）
性别

病程

（d）
肿块位置

最大直径

（cm）
乙肝 AFP 免疫组化 预后、随访

Hu, 等 [1] 2003 73 女 — 右肝 15 — — CD117（+） ，CD34（+） 随访 4 个月
De chiara, 等 [2] 2006 37 男 — 右肝 18 — — CD117（+） 随访 39 个月
肖大伟 , 等 [3] 2006 62 男 — 左右肝 16 正常 正常 CD117（+），CD34（-/+） —
任师颜 , 等 [4] 2006 45 男 120 右肝 20 正常 正常 CD117（+） ，CD34（+） 随访 3 个月
胡智强 , 等 [5] 2007 67 男 365 左肝 44 — — CD117（+），CD34（+） 随访 4 个月
Luo, 等 [6] 2009 17 男 — 右肝 5 有 正常 CD117（+），CD34（-） 随访 3 个月
王玉丹 , 等 [7] 2009 36 男 30 左右肝 20 正常 正常 CD117（+），CD34（-） —
唐志强 , 等 [8] 2010 45 男 — 左肝 14 有 正常 — —
Yamamoto, 等 [9] 2010 40 男 — 左肝 20 — — CD117（-），CD34（+） —
杨艳丽 , 等 [10] 2010 40 女 120 左肝 22 正常 正常 CD117（+），CD34（-） 随访 12 个月
薛永杰 , 等 [11] 2010 66 女 10 左肝 8.6 正常 正常 CD117（+），CD34（-） 12 个月死亡
孙建斌 , 等 [12] 2010 47 女 7 右叶 20 — 正常 — 4 个月死亡
孙建斌 , 等 [12] 2010 25 女 10 左右肝 12 — 正常 — 8 个月死亡
吴培平 [13] 2011 65 女 3 650 右肝 20 — — CD117（+），CD34（+） —
张金双 , 等 [14] 2013 42 男 7 右肝 20 正常 — — —
谭艳明 , 等 [15] 2015 48 女 365 左肝 22 — — CD117（+） ，CD34（+） —
严京哲 , 等 [16] 2016 61 男 60 尾状叶 7 正常 正常 CD117（+） ，CD34（+） —

 注：“—”表示文献中无相关数据

图 1　术前上腹部 CT　　“肝肿瘤介入术后”复查：肝左右叶见两团片状占位，大小约 115 mm×73 mm，77 mm×76 mm，内

见斑片状低密度影及致密影灶

图 2　术前上腹部磁共振　　肝 S2、3、4 段见 2 个类圆形占位性病变并假包膜形成，增强后呈快进快出强化特点，考虑原发

性肝癌可能性大
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2　文献复习并讨论

2.1  原发性肝脏间质瘤临床特征

胃肠道外间质肿瘤原发于肝脏十分罕见 [17]，

目前文献中仅见17例报告。结合文献分析，此17例

原 发 于 肝 脏 的 胃 肠 道 外 间 质 瘤 大 多 发 生 于 中 老 年

人 ， 最 小 年 龄 1 7 岁 ， 最 大 年 龄 7 3 岁 ， 平 均 年 龄 

48岁，男女比例为10:7。临床表现往往无特异性，

大多表现为腹胀、肝区胀痛不适、右上腹部肿块等；

肿瘤大小不等，直径最小的5 cm，最大的44 cm，平

均 直 径 1 7 . 8  c m ， 可 单 发 或 多 发 ， 左 右 肝 肿 块 发

生 率 无 差 别 ， 瘤 体 较 大 者 可 出 现 继 发 性 症 状 及 体 

征[5]。肝脏原发性间质瘤患者大多无肝炎及肝硬化

病 史 ， 肿 瘤 标 志 物 检 查 常 为 阴 性 ； 影 像 学 表 现 与

其 他 类 型 肝 癌 相 比 无 特 异 性 表 现 。 本 文 所 报 道 病

例 为 中 年 女 性 ， 体 检 彩 超 首 次 发 现 肝 脏 肿 块 ， 无

腹 痛 不 适 ， 无 肝 炎 病 史 ， 肝 功 能 及 肿 瘤 标 志 物 均

正常，胃肠镜检查未见肿瘤，全腹部CT考虑为原

发 性 肝 癌 ， 术 后 确 诊 为 肝 脏 原 发 性 间 质 瘤 。 综 上

所 述 ， 在 临 床 上 对 肝 内 较 大 占 位 ， 无 肝 炎 病 史 ，

AFP阴性，排除肝转移瘤可能的中老年患者，应该

考虑肝脏原发性间质瘤的可能。

2.2  原发性肝脏间质瘤诊断

目 前 间 质 瘤 的 诊 断 主 要 依 靠 肿 瘤 形 态 学 改

变 及 免 疫 组 织 化 学 染 色 情 况 。 原 发 性 肝 脏 间 质 瘤

患 者 术 前 腹 部 C T 及 M R I 对 肝 脏 间 质 瘤 诊 断 无 特

异 性 ， 往 往 与 其 他 类 型 肝 癌 难 以 鉴 别 。 但 严 京 哲 

等[16]认为当腹部CT平扫可见肝脏肿瘤体积较大，

单 发 ， 边 界 较 清 ， 多 有 假 包 膜 ， 肿 块 中 央 常 伴 有

出血、钙化、囊变等改变；增强CT扫描呈不均匀

渐 进 性 强 化 且 强 化 程 度 低 于 周 围 肝 组 织 时 ， 往 往

提 示 间 质 瘤 的 可 能 。 近 年 来 ， 超 声 内 镜 引 导 下 的

细针穿刺细胞学检查有助于间质瘤诊断 [ 18]。肝脏

间 质 瘤 大 体 病 理 表 现 ： 肿 瘤 呈 膨 胀 生 长 ， 边 界 较

清 ， 质 韧 ； 切 面 可 呈 灰 白 色 或 灰 红 色 ， 肿 瘤 中 心

可有出血、坏死 、囊性变等继发性改变 [ 19]，肿瘤

数 目 可 为 单 个 或 多 个 。 其 显 微 镜 镜 下 病 理 表 现 与

胃 肠 道 间 质 瘤 相 似 ： 由 梭 形 细 胞 和 上 皮 样 细 胞 构

成 ， 两 种 细 胞 可 同 时 出 现 于 肿 瘤 中 ， 但 形 态 学 变

化 范 围 大 。 依 据 两 种 细 胞 的 多 少 可 分 为 梭 形 细 胞

型 、 上 皮 样 细 胞 型 以 及 混 合 型 。 肿 瘤 细 胞 的 排 列

也 呈 多 样 化 ， 以 束 状 和 片 状 排 列 居 多 。 而 肿 瘤 免

疫组化CD117和CD34呈阳性表达，是确诊胃肠道

间 质 瘤 和 胃 肠 外 间 质 瘤 最 可 靠 和 最 有 诊 断 价 值 的

依据。有报道 [20-21]CD117和CD34在间质瘤中阳性

率 分 别 为 9 5 % 及 7 0 % 。 大 部 分 间 质 瘤 患 者 肿 瘤 细

胞免疫组化CD117及CD34表达阳性，结合SMA、

S -100、HMB45和desmin表达为阴性可与平滑肌

瘤、神经鞘瘤及血管平滑肌脂肪鉴别。杨艳丽等[10]

认为组织学表现符合典型GIST但CD117阴性的病

例，需要应用分子生物学手段检测c-kit或PDGFRA

基因的突变来辅助诊断 [ 22]；对组织学表现符合典

型GIST、CD117阴性，且无基因突变者，在排除

其 他 肿 瘤 （ 如 平 滑 肌 瘤 、 纤 维 瘤 病 和 神 经 源 性 肿

瘤等）后也可做出GIST的诊断。综合文献报道，

有13例患者行免疫组化CD117，阳性率为92.3%；

12例患者行CD34，阳性率为66.7%。本文所报告

病 例 术 后 病 理 考 虑 为 间 质 瘤 ， 术 前 胃 肠 镜 及 术 中

探 查 均 排 除 胃 肠 道 转 移 可 能 ， 结 合 肿 瘤 免 疫 组 化

CD117、CD34及Dog-1表达阳性，且PDGFRA基因

及C-KIT基因无突变，从而确诊为肝脏原发性间质

瘤。术后1个月患者颈部淋巴结出现肿大，活检提

示 为 间 质 瘤 转 移 ， 结 合 病 史 考 虑 为 肝 脏 原 发 间 质

瘤并颈部淋巴结转移。

2.3  原发性肝脏间质瘤的治疗及预后

胃肠道外间质瘤较原发胃肠道间质瘤预后差[12]。

肝 脏 原 发 性 间 质 瘤 的 治 疗 原 则 应 以 手 术 治 疗 为

主 ， 辅 以 介 入 治 疗 、 放 疗 、 化 疗 等 手 段 [ 8 ]。 对 于

肿 瘤 是 单 发 的 、 瘤 体 较 小 位 置 表 浅 且 无 肝 外 转 移

的 患 者 ， 可 通 过 手 术 切 除 治 愈 ； 肿 瘤 完 全 切 除 时

患者5年生存率高于42%；肿瘤无法完全切除患者

5年生存率低于10% [16]。经过大量回顾性研究，学

者们 [23]制定了一个对GIST预后有重要评价意义方

案，可以有效的预测GIST危险度。其依据GIST肿

瘤大小 [ 24]和核分裂相作为指标，应用危险度代替

良恶性，将GIST危险度分为4级，即极低、低、中

和 高 度 侵 袭 危 险 性 。 该 方 案 认 为 ， 危 险 度 与 下 面 

4个因素有关：⑴ GIST肿瘤大小；⑵ 核分裂像；

⑶ 原发肿瘤的部位（非原发于胃的GIST较原发于

胃 的 G I S T 预 后 差 ） ； ⑷  是 否 发 生 破 裂 （ 肿 瘤 破

裂 导 致 的 腹 腔 内 污 染 是 一 项 更 有 价 值 的 临 床 预后

指 标 ） 。 既 往 认 为 胃 肠 道 外 间 质 瘤 对 放 疗 和 化 疗

不 敏 感 ， 但 随 着 临 床 经 验 的 积 累 和 新 药 的 问 世 ，

治 疗 效 果 有 了 较 大 提 高 。 最 新 研 究 [ 2 5 - 2 6 ]表 明 ， 靶

向治疗药物格列卫对GIST和EGIST患者的总体生

存期和客观反应率均有较大改善。De ch ia ra等 [2] 

报道术后口服伊马替尼随访39个月无复发，预后

较 好 。 所 以 ， 目 前 原 发 性 肝 脏 间 质 瘤 首 选 的 治 疗
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方 案 是 手 术 切 除 ， 肿 瘤 是 否 完 整 切 除 是 影 响 肝 脏

间 质 瘤 预 后 的 重 要 因 素 。 肝 脏 间 质 瘤 患 者 肿 瘤 被

完 整 切 除 是 获 得 长 期 生 存 的 前 提 与 基 础 ， 临 床 危

险 度 评 估 分 级 对 于 预 测 肝 脏 间 质 瘤 生 存 率 具 有 重

要 意 义 。 即 使 晚 期 原 发 性 肝 脏 间 质 瘤 患 者 ， 运 用

手 术 治 疗 与 甲 磺 酸 伊 马 替 尼 （ 格 列 卫 ） 化 疗 相 结

合 的 综 合 治 疗 手 段 ， 也 可 明 显 提 高 肝 脏 间 质 瘤 晚

期生存率 [ 1 6 ]。本例采用了手术完整切除肝内肿瘤

为 主 辅 以 甲 磺 酸 伊 马 替 尼 化 疗 的 治 疗 方 案 ， 患 者

手术后1个月发现颈部淋巴结转移，根据肿瘤组织

基因检测结果予以马磺酸伊马替尼药物治疗，口服

药物后颈部淋巴结肿块明显缩小，随访18个月复查

胸、腹、头颅部增强CT未见肿瘤复发及转移，目

前仍在随访中。
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