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小儿肝间叶性错构瘤血肿形成甲胎蛋白高表达１例
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　　患儿　男，２５ｄ。因发现腹部肿
块 ２４ｄ，于 ２００６年 １２月 １９日入院。
患儿母孕期体健，足月顺产，母乳喂

养。否认家族性病史。体查：腹部膨

隆，左上腹可触及一实性肿块，大小

约 ７０ｍｍ×８０ｍｍ×９０ｍｍ，质稍硬，
边界清晰，无明显触痛，可随呼吸上

下移动，余未见异常。实验室检查：

甲胎蛋白（ＡＦＰ）１０２５ｎｇ／ｍＬ；血清
谷丙转氨酶 ２２Ｕ／Ｌ，血清谷草转氨
酶 ３７Ｕ／Ｌ，血清 γ－谷氨酰基转移
酶 ４６０Ｕ／Ｌ，血清 α－羟丁酸脱氢酶
４５４Ｕ／Ｌ，血清乳酸脱氢酶 ７５７Ｕ／Ｌ；
Ａｎｔｉ－ＨＢｃ（＋），Ａｎｔｉ－ＨＢｓ（＋）。影
像学检查：（１）上腹部 ＭＲＩ提示腹腔
巨大占位，位于肝胃胰之间，大小约

６２ｍｍ×７８ｍｍ×８５ｍｍ，考虑良性肿
瘤，畸胎瘤可能性大，血管 瘤 不 排

除。（２）腹部彩超，上腹部可见一以
实性为主混合性回声区，与肝左叶关

系密切，范围约 ８３．８ｍｍ×９５．４ｍｍ
×５９．５ｍｍ，边界清，内部呈条状、网
状改变，并可见肝动脉分支血流。印

象：上腹部混合性包块，考虑来自肝

左外叶，疑诊血管瘤或肝母细胞瘤；

腹膜后肿块不能排除。术前诊断：肝

脏肿瘤（肝错构瘤；肝血管瘤；肝母

细胞瘤？）。术中所见：左肝外叶可

见一约 １１０ｍｍ×９０ｍｍ×４０ｍｍ大小
的肿瘤，表面光滑，包膜完整，质地

中等，与大网膜有部分粘连。术中冷

冻切片诊断：左肝外叶间叶性错构

瘤。遂行左肝外叶切除术。术后病

理：部分肝组织一块，大小 １１０ｍｍ×
１００ｍｍ×５０ｍｍ，其内见一肿物，大小
８５ｍｍ×６０ｍｍ×９０ｍｍ，切面灰红色，
质软，与周围组织边界清楚，中央坏

死明显。病理诊断：肝间叶性错构瘤

伴血肿形成。
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　　讨论　肝间叶性错构瘤（ｍｅｓｅｎ
ｃｈｙｍａｌｈａｍａｒｔｏｍａｏｆｔｈｅｌｉｖｅｒ，ＭＨＬ）为
罕见的肝脏良性肿瘤，发病年龄通常

为 ２周岁以内幼儿，偶有成人病例报
道。小儿 ＭＨＬ占小儿肝脏良性肿瘤
的 １８％ ～２９％，约为原发性肝肿瘤的
５％ ～８％，男比女略高［１］

，２００３年统
计，所有英文文献报道病例数尚不足

２００例［２］
。目前，其发病机制尚不完

全清楚，多数学者
［３］
认为胆管畸形引

起小胆管囊样扩张，加之血管内膜纤

维化引起血液循环的障碍，使得肿瘤

内液体潴留，进而导致本病发生。

ＭＨＬ早期多无任何症状，如肿瘤
压迫邻近脏器，可出现纳差、恶心、呕

吐、腹泻或便秘等症状。实验室检查

ＡＦＰ多在正常范围以内，少数可出现
阳性。但国内报道一般在 ５００ｎｇ／ｍＬ
以内

［４］
，Ｉｔｏ等［５］

报道了 ７位该病的日
本患者中有 ５位患者 ＡＦＰ定量检验
结果在３２００～６０００ｎｇ／ｍＬ之间，呈
高表达。Ｃｈａｎｇ等［６］

指出 ＡＦＰ升高与
ＭＨＬ肿瘤本身的性质相关，ＡＦＰ升高
多出现在实性 ＭＨＬ患者中，而囊性
ＭＨＬ患者较少出现。本例患儿术前
ＡＦＰ高 达 １０２５ｎｇ／ｍＬ，术 后 第 ４，
１２天复查，ＡＦＰ迅速降至５０５．０ｎｇ／ｍＬ
与 ３４０．９ｎｇ／ｍＬ，术后半年降至正常
水平，亦表明该病本身就可能会导致

ＡＦＰ显著升高，特别是在实性 ＭＨＬ患
者中更多的出现 ＡＦＰ高表达。

本例虽影像学检查倾向于诊断为

良性肿瘤，但 ＡＦＰ高达 １０２５ｎｇ／ｍＬ，
且为实性 ＭＨＬ，容易误诊为恶性肿瘤，
所以笔者认为必要时术中行冷冻切片

检查以鉴别肿瘤性质，指导手术方式

的选择。手术是目前最好的治疗方

法，首选规则性肝切除术。肿瘤巨大

者，可先进行间质引流或囊肿引流，使

肿物体积明显缩小以降低手术操作的

难度。手术完整切除后，多预后良好，

偶有复发
［７］
和围手术期并发症导致死

亡报道
［８］
。另外，ＭＨＬ极个别情况下

亦可恶变
［９－１０］

，术后要长期随访。
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