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　　【摘要】　目的：探讨肝脏原发性神经内分泌癌(PHNEC)的CT及MRI表现及鉴别诊断。方法：对2例经手术病理证

实为PHNEC患者的影像学资料进行回顾性分析。结果：2例患者中，1例为肝右叶单发肿块，CT平扫表现为不均质低密度

肿块伴囊变坏死，增强扫描表现为动脉期实性部分中度强化，门静脉期强化程度减低；MRI表现为T1WI低信号，T2WI高

信号，伴内部坏死区长T1长T2信号。另1例患者表现为大肿块伴周围卫星灶，CT扫描呈低密度，增强扫描动脉期轻度强

化，门静脉期强化程度减低。结论：PHNEC常表现为增强扫描动脉期轻至中度强化，门静脉期强化程度减低。肿块内囊

变坏死及大肿块周围伴小结节可能为PHNEC较具特征性的表现。
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　　【Abstract】 Objective: To investigate the CT and MRI findings of primary hepatic neuroendocrine carcinoma (PHNEC) 
and its differential diagnosis. Methods: The data of CT and MR images of 2 cases with pathologically proved PHNECwere 
retrospectively analyzed. Results: One case with a single mass in the right hepatic lobe showed heterogeneous hypodense with 
intratumoral cystic degeneration on CT. The solid component was enhanced moderately in arterial phase and declined in portal 
venous phase. The mass with hypointensity on T1-weighed imaging (T1WI) and hyperintensity on T2-weighed imaging (T2WI) 
was shown on MRI. The other case had a dominant mass surrounded by satellite nodules and showed hypodense on non-enhanced 
CT. The masses were enhanced slightly in arterial phase and declined in portal venous phase. Conclusion: Slight to moderate 
enhancement in arterial phase and decline in portal venous phase was observed in PHNEC. Intratumoral cystic degeneration and 
dominant mass with satellite nodules might be the features.
  　【Key words】 Liver; Neuroendocrine carcinoma;, Computed tomography; Magnetic resonance imaging

　　神经内分泌肿瘤好发于胃肠道及胰腺，肝

脏是神经内分泌肿瘤常见的转移部位，但原发

于肝脏的病例非常少见[1-3]。本研究收集分析

2例肝脏原发性神经内分泌癌(primary hepatic 
neuroendocrine carcinoma，PHNEC)患者的影像

学资料并复习文献，总结PHNEC患者的影像学

表现，以提高对该病的诊断水平。

1　资料和方法

1.1　病例资料

　　搜集复旦大学附属肿瘤医院2008年1月—

2013年12月共2例经手术病理证实为PHNEC的

患者。资料如下：病例1，患者，女，61岁。

无明显诱因上腹部疼痛1周入院。患者既往无

肝硬化及肝炎病史，辅助检查无明显异常，肿

瘤标记甲胎蛋白(alpha-fetoprotein，AFP)、癌胚

抗原(carcinoembryonic antigen，CEA)及CA19-9

均在正常范围。病例2，患者，女，63岁。无

明显诱因右上腹隐痛不适2周入院。患者既往

无肝硬化及肝炎病史，肝功能检查示碱性磷酸

酶、谷丙转氨酶轻度升高，谷氨酰转肽酶明显

升高，余辅助检查未见明显异常，肿瘤标记

AFP、CEA及CA19-9均在正常范围。
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1.2　检查方法

　　2例患者均行CT增强检查，其中1例加作MRI

检查。CT设备采用SIEMENS公司Emotion 16层螺

旋CT扫描，管电压120 kV，管电流120 mAs，层

厚5 mm。行上腹部Ⅲ期增强扫描，扫描范围自

膈顶至肾脏下极，对比剂为碘海醇(300 mg I/mL) 

90~100 mL，流速3.0~4.0 mL/s。MRI采用GE公司

SIGNA3.0T磁共振扫描仪，行常规平扫和3D LAVA

动态增强扫描。层厚5 mm，视野40 cm×40 cm，

矩阵272×192。对比剂为钆喷酸葡胺注射液(马根

维显)20 mL，流速3.5 mL/s，再注入20 mL盐水冲

洗，15 s后开始动态增强序列扫描。

2　结　　果

　　病例1入院后行CT及MRI检查(图1)。CT示：

肝脏右后叶占位，内见囊变坏死，边缘尚清；增

强后动脉期实性部分中度强化，CT值为95 HU，

门静脉期强化程度减低，CT值为78 HU。MRI

示：肝脏右后叶占位，边界清晰，邻近肝包膜凹

陷，肿块呈TIWI低信号，T2WI高信号，中心见

长T1长T2坏死信号，增强扫描动脉期明显强化，

门静脉期信号减低，延迟期强化程度持续下降。

术中见患者肝门区及肝十二指肠韧带明显肿大淋

巴结，肝脏右叶Ⅶ段扪及一约5 cm×4 cm×4cm

大小肿块，边界不清。肿瘤侵犯部分右侧膈肌

脚。病理结果示：(右肝)神经内分泌肿瘤，核分

裂象35/10 HPF，Ki-67(+)25%，符合G3分级。

免疫组织化学：AE1/AE3(+)，CK19(+)，Syn(+)，

CgA(+)，MUC-1(+)，Ki-67(+)25%。

　　病例2入院后行CT检查(图2)。CT示：肝右

叶及左内叶近肝门处不规则低密度肿块，边界

不清，最大径约84 mm×93 mm，增强后动脉期

轻度强化，CT值为71 HU，门静脉期强化程度

减退，CT值为53 HU。胆囊壁轻度不规则增厚。

术中探查：肝脏右叶Ⅳ、Ⅶ段扪及一约7 cm× 

8 cm×7 cm大小肿块，质硬，边界不清，周围有

数枚卫星灶，侵犯胆囊。胆囊迂曲，胀大，胆囊

壁增厚。胆总管直径约1.0 cm，其内未扪及明显

肿块或结节。病理结果示：右中肝、尾状叶肝、

胆囊神经内分泌癌，G3。12p淋巴结见癌转移

(1/1)。免疫组织化学：瘤细胞Syn(+)，CgA(+)，

AFP(+/-)，S100(+)，CK7(+)，Ki-67(+)约50%。

图 1　病例1患者影像学检查表现

  患者女性，61岁。A：CT平扫，肝脏右后叶占位，约37 mm×49 mm，密度不均，内见囊变坏死，实质部分CT值为37 HU；B：增强扫描动
脉期，实性部分中度强化，CT值为95 HU，囊变坏死区不强化；C：增强扫描门静脉期，强化程度减低，CT值为78 HU；D：MRI T1WI，肝
右后叶占位，边缘清晰，T1WI低信号；E：MRI T2WI，稍高信号，中央见长T1长T2坏死信号；F：MRI增强扫描动脉期，肿块明显强化，
中心坏死区不强化；G：MRI增强扫描门静脉期，肿块强化程度减低；H：延迟期（冠状位），肿块强化程度持续减低（箭头示邻近肝包膜
凹陷）
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图 2　病例2患者影像学检查表现

  患者女性，63岁。A：CT平扫，肝右叶和左内叶近肝门周围见不规则低密度肿块，边界不清，最大径约84 mm×93 mm，CT值为36 HU；
B：增强扫描动脉期，肿块轻度强化，CT值为71 HU；C：门静脉期，强化程度减低，CT值为53 HU，肿块周围伴多发子灶，部分相互融合
（箭头示子灶）

3　讨　　论

　　神经内分泌肿瘤过去称为类癌。2010年世界

卫生组织(World Health Organization，WHO)对神

经内分泌肿瘤进行了重新分类，分为神经内分泌

瘤(neuroendocrine tumor，NET)G1、NET G2、神

经内分泌癌(neuroendocrine carcinoma，NEC)[4]。

神经内分泌肿瘤一般好发于胃肠道和胰腺，肝脏

是神经内分泌肿瘤常见的转移部位，但原发于肝

脏者非常少见[3]。一般认为PHNEC起源于肝内毛

细胆管细胞的神经内分泌细胞(Kulchitsky细胞)、

肠嗜铬细胞、肝内异位胰腺或肾上腺组织[1-2]。

　　临床表现多种多样，最常见的临床症状是

右上腹胀痛，通常无肝炎或肝硬化病史，AFP、

CEA、CA19-9常在正常范围。由于临床症状不

典型，大多数患者常在健康体检时才发现肝内肿

块[1,3,5]。有报道称，只有极少数患者会出现类癌

综合征，这种情况可能与神经内分泌产物数量不

足或质量缺陷，不能激活靶器官发挥生物学作用

有关[6-7]。确诊PHNEC要满足：①病理学证实；

②排除肝外其他原发病灶[5]。有文献报道PHNEC

可发生于各年龄段，好发于中年人，女性发生率可

能高于男性[8]。本组报道的2例患者均为女性，年龄

分别为61及63岁，临床均表现为无明显诱因出现上

腹部疼痛不适，均未出现类癌综合征，均无慢性肝

炎及肝硬化病史，AFP、CEA及CA19-9均正常，与

文献报道相符。

　　PHNEC的免疫组织化学检查主要依据血清

5-羟色胺(5-hydroxytryptamine，5-HT)、CgA、

24 h尿5-羟吲哚乙酸(5-hydroxyindole acetic acid，

5-HIAA)及Syn指标，其中CgA是检测神经内分泌

癌的特异性指标，也可用来监测肿瘤的复发[9-10]。

而AFP、CEA、CA19-9几乎无诊断价值。本组2

例患者CgA、Syn均为阳性，血清5-HT及24 h尿

5-HIAA未检查。

　　有文献报道PHNEC常表现为大肿块伴周围

卫星灶，且肿块内囊变坏死可能为其特征性表 

现[2-3]。本组2例患者中，1例为大肿块伴卫星

灶，1例为单发肿块伴内部囊变坏死，与文献报

道相符。病例2可见肝包膜凹陷征，可能由肿瘤

侵及肝组织边缘，瘤体中央囊变坏死，坏死区纤

维细胞增生牵拉肝包膜所致。肝包膜凹陷征是肝

脏恶性肿瘤的特异性表现，对判断肿瘤的良恶性

有一定价值。

　　复习文献及结合本组2例患者的影像学表

现，总结如下：PHNEC的CT平扫常表现为低密

度肿块，可伴有囊变坏死；增强后动脉期轻至中

度强化，门静脉期强化程度减低[11-12]。也有文献

报道某些PHNEC可表现为增强扫描动脉期中高

度强化，门静脉期持续强化[2, 13-14]。MRI表现为

T1WI低信号，T2WI高信号，可伴有长T1长T2坏

死信号，增强扫描动脉期明显强化，门静脉期强

化程度降低，延迟期强化程度持续下降[3]。敖炜

群等[2]报道称，MRI增强扫描可表现为动脉期不

均匀明显强化，门静脉期持续强化，延迟期为相

对低信号。由此可见，PHNEC的影像学表现有

一定的特征性。目前有关PHNEC影像学表现的

文献较少，因此确诊还需结合病理学结果及排除
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肝外其他原发病灶。

　　由于PHNEC临床上较罕见，影像学表现不

典型，易误诊，因此需与其他肝脏肿瘤进行鉴别

诊断。①原发性肝细胞癌：当PHNEC表现为单

发肿块且强化较明显时，与原发性肝细胞癌较难

鉴别。但肝细胞癌患者往往有慢性肝炎或肝硬

化病史，AFP水平升高，CT增强扫描动脉期明显

强化，门静脉期强化程度迅速下降，呈“快进快

出”。而PHNEC多无肝硬化或肝炎病史，AFP多

正常，增强扫描门静脉期强化程度下降[3, 13]。②

原发性胆管细胞性肝癌：当PHNEC表现为轻度

强化肿块伴囊变坏死时，需与原发性胆管细胞性

肝癌相鉴别。原发性胆管细胞性肝癌在CT多表

现为伴有病灶内外胆管扩张，门静脉期及延迟期

持续强化，与PHNEC表现不同。③肝转移瘤：

当PHNEC表现为肝内多发肿瘤时，应与肝转移

瘤相鉴别。肝转移瘤多表现为肝内多发病灶，增

强扫描呈环形强化，可出现“牛眼征”，且有原

发肿瘤病史。

　　由于PHNEC的临床表现不典型，且早期

易发生肝内和淋巴结转移，因此早期诊断和治

疗对提高生存率有较大帮助。手术切除是目前

PHNEC的首选疗法，其预后与肿瘤的可切除

性有关。术前或术后的综合治疗如化疗、肝动

脉化疗栓塞和射频消融等对提高生存率有一定 

帮助[5]。

　　综上所述，PHNEC比较罕见，临床表现不

典型，影像学表现有一定的特异性，对疾病的诊

断和治疗有较大帮助。
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