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产前胎儿肝脏间叶性错构瘤$例病例报告及文献回顾"
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!!#摘要$!目的!探讨胎儿肝脏间叶性错构瘤"Y@E%的产前影像学特点'方法!分析该院收治的$例胎
儿先天性 Y@E的诊断经过并复习相关文献'结果!孕妇'$^; 周产前超声及磁共振发现肝脏肿块!误诊可能
为+肝母细胞瘤或肝血管内皮瘤,!孕妇及家属在期待治疗过程中出现胎死宫内情况!住院引产!经病理检查确
诊为 Y@E'包括本例在内!共获得国外报道 Y@E胎儿1-例'1-例患者诊断孕周$;"'/周!分娩孕周10"
'/周$肝脏肿块直径大小为1"$)68$男性胎儿;例!女性胎儿$)例!)例未报告性别$-例并发羊水过多!;例
发生胎死宫内!死产$例!活产1$例!0例新生儿出生后死亡$$-例行手术切除治疗!随访$%例预后好'
结论!胎儿肝脏疾病在产前不具有特异性!围生期须进一步加强影像学检查&疑诊后的监测及产科管理!从而
改善母儿预后'

#关键词$!产前诊断$胎儿肝脏肿瘤$肝脏间叶性错构瘤
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!!肝脏间叶性错构瘤#Y@E$是一种非常罕见的儿
童良性肿瘤%其病因尚不清楚*$(;)年ABYU]B.
CU]($)首次报道 Y@E%/%H的病例在出生后1年内

发病(1)*尽管医学影像技术得到飞速发展%胎儿肝脏
肿瘤在产前仍难以明确%其影像学上并无特异性表
现%容易导致临床医生误诊*目前%国外 Y@E的相
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关文献多为病例个案报告%有关 Y@E胎儿预后的报
道也相对有限*作者总结了本例病例特点%并复习相
关国外文献%初步探讨 Y@E的临床特点+影像学表
现及预后%现报道如下*

A!临床资料

A&A!患者情况

!!1;岁%初产妇%外院定期产检%早孕期查超声颈部
透明层#]J$$&088%早期唐氏筛查低风险%系统W
超检查如孕11^) 周%余未见明显异常%口服葡萄糖耐
量试验#UbJJ$阳性#0&-+)&0+(&;88":"E$*孕

'$^; 周查W超示-胎儿右肝占位%胎儿右肝见一混合
回声团%大小约/'88\)088%边界清%彩色多普勒
血流显像#?BaG$可见血流信号%心脏+胃泡受压左移%
脐血流阻力指数为%&)-%收缩期峰值流速与舒张末期
流速比值#C"B$为'&$.'磁共振成像#Y<G$检查示
-胎儿肝右叶巨大团块%考虑肝母细胞瘤可能%大小约

/%88\;-88%J$F$呈低信号%J1F$呈高低混杂
信号%信号欠均匀%肿块表面分叶状%邻近右肾受压向
后下移.#见图$$*'1^' 周转至本院复查W超示-胎
儿异常%胎儿肝内混合回声团块#肝母细胞瘤/ 肝血
管内皮瘤/$%胎儿右肝内见一个混合回声团块%肝中
静脉弧形受压%大小为/'88\)188\-088%边
界尚清%内部回声不均匀%可见多数不规则液暗区'

?BaG示团块内部及周围可见血供%实质部血流信号
丰富.#图1$*胎儿心脏W超检查未见明显异常*建
议进一步检查明确诊断%孕妇及家属考虑新生儿预后
及治疗费用等情况%要求商议后决定*)!后孕妇居
家自觉胎动减少来院就诊%未闻及胎心%W超检查考
虑宫内死胎后办理住院%行米非司酮;%8Q口服#每

$1小时$次$̂ 利凡诺尔$%%8E羊膜腔注射方案引
产%分娩一女死胎%体重1/(%Q%腹部膨隆%胎盘苍白%
脐带水肿明显*行尸体解剖发现肝脏一个巨大肿块
#见图'$%直径约$%68%呈分隔状%与肝右叶关系密
切*组织病理诊断为!#$$胎儿肝内组织 Y@E#见图

0$'#1$送检部分胎盘+胎膜及脐带组织!急性绒毛膜
羊膜炎$期'胎盘发育正常%脐带水肿*

!!=!矢状位图像'W!横断位#轴位$图像'箭头示胎儿右肝内见一团

块%大小为/'88\)188\-088*

图$!!外院 Y<G结果

!!=!箭头右肝内见一混合回声团块%大小为/'88\)188\-0

88%内部回声不均匀'W!?BaG示团块内部及周围可见血供*

图1!!超声检查结果

图'!!解剖肝脏巨大肿块

!!箭头示由疏松结缔组织间叶成分和增生活跃的胆管构成%疏松结

缔组织间叶成分由星形细胞构成%被纤维血管组织分隔*

图0!!病理检查图%0%\&

A&B!文献检索

!!以-胎儿肝脏+间叶性错构瘤.为检索词%联合检
索维普+万方+中国知网等数据库*以-J27O73K+.
-Y7+7,62L89:2989M3"89"O327:#N7M.->M7,939:!#.
9Q,"+#+.为关键词%检索>KS87!*检索$(($V1%1$
年的文献资料%经查阅所获全文%排除文献综述及重
复的病例报告%?U<]AJJA等(')综述了$(/'V1%%;
年的$)篇报道共$-例病例%1%%;V1%1$年有外文文
献(篇%国内暂无报道%包括本例胎儿在内共1-例%
临床特点情况总结见表$*

1-例患者诊断孕周$;"'/周%平均1(&%/周'分
娩孕周10"'/周%平均''周'肝脏肿块直径大小为

1"$)68'男性胎儿;例%女性胎儿$)例%)例未报告
性别'-例并发羊水过多%$例并发子痫前期%1例发生
胎膜早破%1例并发胎儿心包积液%;例发生胎死宫
内'$0例剖宫产%$'例经阴道分娩#死产$例%活产1$
例%其中0例新生儿出生后死亡$'$-例出生后行手术
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切除治疗#'例行囊液抽吸%其中$例治疗失败$%(例
随访预后好%$例$%个月后复发%继续随访至'年

消退*

表$!!国内外报道的胎儿期 Y@E病例的临床特点

序号 文献
年份

#年$

诊断孕周

#周$
性别 超声 Y<G 肿块大小

$ ?U<]AJJA等(') $(/'V1%%; $;"'/ /a"'Y 实性+多囊性肿块 J1F$示肿块高信号与低信号'

提示囊性物质

)68\/68\;68"$)

68\$)68\068

1 ?=<J=等(0) 1%%; '/ a 实性肿块%伴多囊性病

变

V $%&--68\(&;068

' ?Gb]G]G等(;) 1%%- ') a 多囊性+包裹性肿块 V -68\;68\;68

0 a<=]?GC等()) 1%%- '1 a V V V

; JU<JUEABU等(-) 1%$% '$ a 肝脏内巨大低回声团 V -&%68\)&068\0&;68

) _UB=]B=>=]G

等(/)

1%$$ '/ a 肝左叶无回声团囊肿 V $%68\/68

- <I@E=]B等(() 1%$$ 1' a 膈下低回声囊性肿块 V (&/68\-&'68\/&)68

/ @=<<GC等($%) 1%$' 1% a 肝脏巨大多囊性肿块 巨大囊性肿块%脐静脉移位 (&/68\(&$68\$%68

( BUIG_($$) 1%$) '' Y 巨大多囊性肝肿块 V $068\$%68

$% =E=YU等($1) 1%$) 11 Y 腹腔囊性肿块 界限清楚+不均匀+以实性为主的

肿瘤*J$F$示肿块低信号%

J1F$示部分高信号

$&/68\$&/68\168

$$ 本例 1%1% '$ a 肝内低回声囊肿 肝右叶巨大团块%J$F$呈低信

号%J1F$呈高低混杂信号%信号

欠均匀%肿块表面分叶状

$%68\$%68

序号 文献
分娩孕周

#周$
妊娠并发症 分娩方式 产后手术 新生儿并发症 随访

$ ?U<]AJJA等(') 10"') 0例羊水过多+子痫

前期+1例心包积

液+腹腔积液+胎窘+

胎膜早破+妊娠高

血压综合征

/例剖宫产+)例顺

产+$例死产+1例胎

死宫内引产

$1例%"1$!行手

术切除治疗

1例新生儿出生后

死亡+1例合并腹腔

积液及呼吸窘迫+$
例穿刺点出血及渗

液

0例随访预后好%$
例$%个月后复发%

随访'年消退*

1 ?=<J=等(0) '/ 无 剖宫产 出生后$%2手术 腹胀及呼吸困难 随访/个月无殊

' ?Gb]G]G等(;) '- 羊水过多 剖宫产 出生后立即剖腹手

术

腹部膨胀%术中急

性贫血%导致严重

的心动过缓和心搏

骤停%复苏后缓解

随访$^个月无殊

0 a<=]?GC等()) '' 胎膜早破+宫内感

染可能

急诊剖宫产 出生后囊液抽吸

1%%8E%再转急诊

剖腹探查

腹胀+呼吸窘迫+缺

血缺氧性脑病+凝

血功能障碍后死亡

V

; JU<JUEABU等(-) '$ V 胎死宫内引产 V '$周胎死宫内 V

) _UB=]B=>=]G

等(/)

'/ 胎窘 急诊剖宫产 1个月行剖腹手术 无 随访0个月肝脏囊

性病变068\$

68%随访)个月减

小至;88

- <I@E=]B等(() 1- 早产 急诊剖宫产 出生后囊液抽吸

-)%8E

无 随访良好

/ @=<<GC等($%) '1 '%周先兆早产+疑

似胎盘早剥

胎死宫内引产 V '1周胎死宫内 V
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表$!!国内外报道的胎儿期Y@E病例的临床特点

序号 文献
分娩孕周

#周$
妊娠并发症 分娩方式 产后手术 新生儿并发症 随访

( BUIG_($$) '0 羊水过多 顺产 V 第$天因呼吸窘迫

和新生儿黄疸而死

亡#尸检!腹腔积液+

脾肿大+肺发育不

良+胸膜心包积液

和心脏肿大$

V

$% =E=YU等($1) '1 羊水过多+肿瘤内

出血至胎儿心力衰

竭

急诊剖宫产 出生$'!行剖腹探

查%保守治疗至1%
个月行肝左叶切除

新生儿轻度窒息%

=4Q9M评分为).$%.

$%分

随访良好

$$ 本例 '' V 胎死宫内引产 V ''周胎死宫内 V

!!V!无此项'a!女性'Y!男性*

B!讨!!论

!!原发性肝脏肿瘤在儿童中很少见%约占所有腹腔
内肿块的;H%占所有儿童肿瘤的%&;H"1&%H*其
中又以肝血管瘤+Y@E+肝母细胞瘤这三大类最为常
见%分别占)%&'H+1'&1H+$)&;H($')*产前胎儿

Y@E通常在妊娠晚期发现%超声表现为肝实质内出
现多囊性+实性或混合性回声肿块%肿块边界一般清
楚%内伴有分隔%囊肿内部无回声%实质肿块多为强回
声%可并发囊内出血+坏死+钙化等情况*在计算机断
层扫描#?J$和 Y<G检查上%?J平扫呈低或等密度
影%较大的囊腔内可见条索状分隔影%增强扫描病灶
边缘实性区呈明显强化%部分病灶边缘可见结节状强
化灶*Y<G检查示病灶 J$加权成像为低信号%J1
加权成像为高信号%增强后病灶实性区明显强化*

Y@E作为儿童中第二常见的良性肝脏肿瘤%由于其
组成成分不同%在产前影像学都可能表现为不同数量
及大小的实性和囊性包块%常难与肝脏血管瘤+肝母
细胞瘤+肝淋巴管瘤甚至其他腹部肿块等肿瘤进行鉴
别%容易被误诊为胎儿泌尿系统畸形#如肾畸形$+胃
肠道畸形#如先天性闭锁与狭窄$及生殖道畸形#卵巢
囊肿$等(1)*此外%胎儿 Y@E没有早期诊断的特异
性实验室检测指标%孕妇血液中的肝功能+甲胎蛋白+
血人绒毛膜促性腺激素#@?b$%甚至羊水染色体基因
检查均可显示正常范围%因此%只有细针穿刺活检或
术后的病理检查才是明确肿瘤性质的-金标准.(;)*

Y@E其典型的组织学形态为疏松黏液背景中可见比
例不等的间叶成分+肝细胞索+胆管和大小不等的囊
腔'间叶成分由原始的梭形或星芒状肿瘤细胞组成'
可见黏液池或小囊腔结构形成*

分析本例及文献报道的1-例病例后发现%孕有
女性胎儿与男性胎儿的 Y@E患者比例约为$)i;%
这与已报道的胎儿 Y@E发病女性多于男性的结果
相符($0)*在基因遗传学上%相关文献($;)指出%胎儿

Y@E病变常与染色体$$g$'的 Y=E=J$基因和

$(g$'&0的?$(Y?基因易位相关*虽然 Y@E在组
织学上是良性%但其在胎儿期生长速度较快%且肿块
巨大占位可能会导致如胎儿水肿+羊水过多+邻近器
官压迫及发育不良+母体毒血症+早产和突发胎死宫
内等严重围生期并发症*相关文献($))指出%Y@E
可压迫下腔静脉和脐静脉%从而引起充血性心力衰
竭%其胎儿期致死率高达';H*在新生儿中%Y@E
仍可导致腹胀和呼吸窘迫%引起新生儿不良结局及预
后*回顾1-例胎儿%-例并发羊水过多%1例并发胎
儿心包积液%胎死宫内发生率高达$/&;H#;"1-$%$
例死产及0例新生儿出生后死亡*其胎儿及新生儿
不良结局发生率高%须进一步加强临床医生产前监测
及管理%及时采取治疗方法%把握终止时机*虽然产
前 Y@E预后较差%但也观察到个例成功的保守治疗
和囊肿自发消退(()%而 Y@E的手术切除仍是提供明
确诊断和治疗的首选方案(1)*GC==?C等($))指出%0;
例间质性肿瘤中%-)H的患者接受了手术切除%胎儿
及新生儿生存率几乎相同%分别为)0H和);H*分
析本例及文献报道的病例%$-例新生儿出生后行手术
切除治疗!1例新生儿抢救无效死亡'$例术中急性贫
血%导致严重的心动过缓和心搏骤停%复苏后缓解%随
访良好'$例术后$%个月后复发%继续随访至'年消
退'其余(例术后随访预后好*

文献($))报道了0;例间质性肿瘤%其中只有$0
例 Y@E属于产前诊断%最常见为腹部囊肿*如何提
高 Y@E的产前诊断率%是否侵入性产前检查仍然存
在争议*有学者建议宫内囊肿引流($-)%因为单次或多
次囊肿引流的风险比胎儿腹部巨大肿块的期待治疗

风险更小*JC=U等($/)建议%反复囊肿引流能减少囊
肿及腹腔压力%使胎盘和胎儿器官发育%安全地完成
阴道分娩*然而%也有作者认为%囊肿液的引流并不
会减少囊肿液的产生%主要是因为囊肿内的液体会重
新积聚($()%多房囊肿之间往往分隔%没有相通(1%)*因
此%产前治疗须多学科团队对每例患者进行个体化考
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虑%在条件允许的情况下%手术治疗应以减少囊肿液
体的产生为目的*如果完全切除肿瘤是危险或有侵
袭性的%则应行部分切除并烧灼贴近肝实质的囊肿
壁%可多次分期手术治疗*虽然产前诊断技术在不断
进步和发展%但受 Y@E肿瘤并发症及胎儿发育等影
响%胎儿 Y@E 的预后仍然较差*对于高度怀疑

Y@E的胎儿%仍没有明确提出终止妊娠的时机及分
娩方式%而是否进行有创产前检查仍然存在争议*因
此%仍然需要临床不断研究%及时推出 Y@E产前管
理及治疗方案%进一步改善母儿预后*
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