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·临床研究·

小儿肝脏局灶性结节状增生临床分析

汪洵理　靳曙光　杨周建　钟　麟

【摘要】　目的　探讨小儿肝脏局灶性结节状增生（ＦＮＨ）的诊断和治疗。 方法　回顾性分析本院
２００５～２０１１年经手术切除及病理检查证实的９例ＦＮＨ患儿临床资料。 结果　９例中，８例甲胎蛋白阴
性，１例甲胎蛋白升高，无一例肝炎病毒感染，１例合并门静脉海绵样变、门静脉高压及脾大。均行手术
切除，无一例手术死亡或出现术后并发症。 结论　ＦＮＨ在临床及影像学上有一定特征，对符合影像
学标准、ＡＦＰ阴性的患儿术前能明确诊断，对于无症状的确诊病例，可暂不手术，密切随访。有症状、
生长迅速、合并其他肝脏疾病、诊断不明确者应积极手术。
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资料与方法

一、临床资料

２００３～２０１１年经手术和病理检查证实为肝脏
局灶性结节状增生（ＦＮＨ）的患儿共９例，男３例，女
６例，年龄３个月至１８岁。４例无明显临床症状，３
例因上腹疼痛就诊，４例体检发现肝区占位性病变，
１例因上呼吸道感染就诊，１例因皮肤巩膜黄染伴恶
心、呕吐就诊，患儿既往均无服用类固醇激素史，无

肿瘤病史和放、化疗病史，无肝炎病史。乙肝标志物

均为阴性。肝功能无明显异常。１例３个月女性患
儿术前ＡＦＰ４６４ｎｇ／ｍＬ，８例ＡＦＰ正常。

二、影像学检查

９例Ｂ超检查证实肝脏存在占位性病变，为实
质不均质性，其中１例合并门静脉海绵样变、脾大、
门静脉高压。９例行 ＣＴ检查，均为单个病灶，平扫
呈低密度或等密度占位性病变，增强后强化者９例，
出现中央星状瘢痕者８例，其中１例诊断为门静脉
海绵样病变。行 ＭＲＩ检查者１例，病灶呈 Ｔ１ＷＩ稍
低信号，Ｔ２ＷＩ稍高信号，普通增强扫描病灶均表现
为明显强化，可见星状瘢痕，诊断为ＦＮＨ。

三、治疗方法

９例均予手术治疗，术中见包块与肝脏边界清
晰，为坚硬、实质性肿块，均有包膜，呈外生性生长，

实状包块血管丰富。均为单发病灶，行病灶局部切

除７例，肝叶部分切除２例，术后解剖肿块，病灶中
央可见明显星形放射状纤维瘢痕，术后病理诊断为

ＦＮＨ。

结　果

本组９例均治愈，无手术死亡病例，术后未出现
并发症，术后随访１～３年，无复发。患儿生长发育
正常，无特殊不适。

讨　论

ＦＮＨ是肝细胞来源的良性肿瘤，发病机制仍不
十分清楚，大多数学者认为 ＦＮＨ并不是一种真正
的肿瘤，而是局部肝细胞对血管畸形或畸形的反应

性瘤样增生。另有部分学者认为，ＦＮＨ是相对于纤
维板层样肝癌的良性病变，极少破裂出血［１］。在

ＦＮＨ的分子生物学研究中，发现 ＦＮＨ存在某种基
因异常现象，如抑癌基因ＦＨＩＴ（ｆｒａｇｉｌｏｈｉｓｔｉｄｉｎｅｔｒｉ
ａｄ）的缺失，但这种基因突变量明显少于肝癌，也未
发现抑癌基因Ｐ５３和Ｗｉｎｔ信号通路的异常活化［２］。

近期发现ＦＮＨ可见于恶性肿瘤切除后继续接受放、
化疗的患儿，或进行骨髓干细胞移植后的患儿（发

生时间约９～２７年后），原因可能是放化疗药物作
用于全身，引起肝血管损伤，导致血管异常［３］。

患儿多无特异性临床表现，可有上腹隐痛或在

体检中被发现，或年龄较小的患儿由家长发现上腹

部包块。肝功能正常，ＡＦＰ大多阴性。本组有１例
患儿出现 ＡＦＰ升高，达４６４ｎｇ／ｍＬ，ＣＴ检查显示肝
脏实性占位性病变，术前难以进行肝脏良恶性肿瘤
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的鉴别。有学者认为 ＦＮＨ是一种多克隆肝细胞再
生性病变，从而导致ＡＦＰ升高［４］。

ＦＮＨ病理特征为结构紊乱的肝细胞围绕起源
于中心瘢痕的放射状纤维结缔组织间隔生长形成，

间隔中有枯否细胞等。星状瘢痕组织内通常包含 ｌ
条或数条动脉。可同时伴有胆管的增生，边界清楚，

为富血供病灶，多为单发，常见于肝脏的外周，靠近

包膜。

ＦＮＨ的诊断主要依赖于影像学检查：①Ｂ超：
彩超检查仅能发现肝占位性病变，但缺乏特征性，不

能确诊，与肝脏其他肿瘤的鉴别较困难。近年来，超

声造影在ＦＮＨ中的诊断中已体现出巨大的价值，其
诊断标准为：病灶动脉早期表现为“轮辐”状强化和

离心性充填；动脉晚期表现为病灶整体高增强；门静

脉期、延迟期除表现为等增强。符合上述标准者可

诊断为ＦＮＨ，不符合上述标准的ＦＮＨ可能受病灶过
小、脂肪肝、门静脉系统发育异常、病灶内纤维成分

较的影响。②ＣＴ：ＣＴ检查表现为肝脏局部低密度
或等密度肿块单发病灶，中央瘢痕为低密度。病灶

中央有点状、条状、放射状低密度影，动脉期除中央

瘢痕外均明显均匀强化，部分病变可在病灶外周、分

隔内或中央显示扭曲增粗的供血动脉。无成角、锯

齿状、短的匍行的粗细不均的新生血管，也不伴有瘤

周异常强化。门脉期病灶密度下降，但仍高于肝实

质；延迟期病灶呈等密度或略低于肝实质，有包膜者

可见包膜强化，亦可见瘢痕强化。ＣＴ诊断困难或
显示中央瘢痕不明确者可行 ＭＲＩ检查。本组均为
单发病灶，但在恶性肿瘤切除、骨髓移植后进行放化

疗的患儿，其发生 ＦＮＨ的影像学特点为多病灶，无
中央瘢痕，且直径较小＜３ｃｍ。③ＭＲＩ：典型的ＦＮＨ
病灶于Ｔ１ＷＩ呈稍低或等信号，中央瘢痕呈更低信
号，病灶于 Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，中央瘢痕呈更高信
号；普通增强扫描病灶均表现为明显强化，中央瘢痕

不强化。具备以下三联征者几乎可以确定ＦＮＨ：①
Ｔ１和Ｔ２为等信号肿物；②Ｔ２肿块均质信号；③有
中央强信号瘢痕，而ＭＲＩ动态增强扫描更能反映病
灶内部结构及血流动力学变化特征［６］。④ＤＳＡ：
ＦＮＨ血管造影的特征性表现为动脉期可见粗大的
动脉供血，部分病例可见包绕现象，从中央向外周呈

放射状，血管不规则，肿瘤染色时间较长，实质期及

静脉期呈均匀染色，部分病例伴粗大的引流静脉，较

正常静脉早显。ＤＳＡ为有创性检查，主要适用于需
要进行介入治疗的患者［６］。

本组病例中，大部分患儿先行彩超筛查发现肝

脏实性包快，再选择ＣＴ或ＭＲＩ检查，多在术前明确
诊断。超声造影和 ＣＴ作为放射性检查，对患儿生
长发育可能有影响，而 ＭＲＩ检查时间过长，患儿难
以坚持。根据以上各项检查的优缺点，应选择针对

性强的检查项目，避免过多检查造成小儿生长发育

的损害。

ＦＮＨ一方面需要与肝血管瘤和肝腺瘤等良性
病灶进行鉴别，另一方面还应与肝母细胞瘤、肝细胞

肝癌以及富血供的转移癌等恶性病灶进行鉴别。在

切除恶性肿瘤后或骨髓移植后继续进行放、化疗的

患儿，其发现ＦＮＨ的特点为多发，无中央瘢痕，且直
径较小＜３ｃｍ，这时需与肝转移肿瘤进行鉴别。

ＦＮＨ是一种良性病变，进展缓慢，很少发生恶
变和出血，无临床症状、符合影像学诊断标准及随访

超过６个月的患儿能够明确诊断，基本上无需进行
穿刺活检、手术等进一步检查确诊，但仍需严格随

访［５］。手术切除的适应证是有症状者和不能排除

恶变或诊断不明者，手术方式有肝叶或段切除、不规

则肝切除、瘤体摘除术等。本组病例中ＡＦＰ４６４ｎｇ／
ｍＬ者，结合 ＣＴ检查考虑肝母细胞瘤的可能性大
者，因而选择手术治疗。１例合并门静脉海绵样变、
门静脉高压及脾大者，手术切除了肝脏包块及脾脏。
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