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·病例报告·

小儿原发性肝脏神经内分泌癌１例

陈祖德　向　波

　　肝脏神经内分泌肿瘤（ｐｒｉｍａｒｙｈｅｐａｔｉｃｎｅｕｒｏｅｎｄｏｃｒｉｎｅ
ｔｕｍｏｒｓ，ＰＨＥＮＴｓ）在儿童中非常少见，主要是来源于肝外脏器
的神经内分泌肿瘤转移［１］。现结合文献，报告如下。

患儿，男，６岁７个月，因腹胀、腹痛７ｄ就诊。患儿入院
前７ｄ因过量饮食后出现不全性肠梗阻征象在当地医院就
诊，经对症处理后略缓解；４ｄ前出现体温升高，伴上腹部隐
痛，彩超发现肝内巨大实质性占位病变。体查：Ｔ：３８．６℃，
急性病容，轻度营养不良，巩膜无黄染，全身浅表淋巴结无肿

大。腹部膨隆，上腹部肌紧张伴压痛；肋下一横指处可扪及

肝脏，边缘光滑，质软；脾脏肋下未触及，移动性浊音（－）。
全腹ＣＴ检查提示（图１，图２）：右肝叶内巨大囊实性占位，大
小约９．１ｃｍ×１１．８ｃｍ×８．４ｃｍ；肿瘤轻度强化，密度不均
匀，肿瘤周围有薄层包膜。右肾受压向内下推移。胸部、胆

道、胃肠道、脾脏、胰腺及双肾均未见确切肿瘤样病变；消化

道内镜未发现可疑病灶。中度贫血（血红蛋白８５ｇ／Ｌ）；无明
显肝功能异常；ＡＦＰ、ＣＥＡ正常。术前诊断：肝右叶巨大囊实
性肿瘤，性质不明。术中发现腹腔少量淡黄色积液；肿瘤主

体位于肝脏右叶，侵及部分肝左内叶；质韧，包膜存在，边界

较清楚；部分肿瘤压迫下腔静脉致其管腔狭窄。肝脏肿瘤病

理表现为肝脏多灶坏死，肿瘤细胞圆形、短梭型，部分体积较

大或多核；核分裂易见（图３，图４）；免疫组化：ＣｇＡ（＋），Ｓｙｎ
（＋），ＥＭＡ（－），ＡＦＰ（－），ＣＤ９９（－），ｄｅｓｍｉｎ（－），ＳＭＡ
（－），ｍｙｏｇｅｎｉｎ（－），ＣＤ１１７（－），ＣＤ３４（－），ＣＤ１０（－），Ｓ－
１００（－），βｃａｔｅｎｉｎ（－），ＰＬＡＰ（－），ＩＮＩ１（＋），Ｋｉ－６７阳性
率约４０％～５０％。病理诊断为原发性肝脏神经内分泌癌。术
后１周康复出院，随访１年至今影像学检查无复发。

　　讨论　肝脏神经内分泌肿瘤的早期诊断较困难，常表现
为全身不适、腹胀、纳差、黑便等症状。根据所分泌的肽类是

否引起症状分为功能性和无功能性神经内分泌瘤。大多数

患儿为无功能性的，少部分功能性神经内分泌瘤可产生由激

素引起的特异性症状，如胃泌素（ＺｏｌｌｉｎｇｅｒＥｌｌｉｓｏｎ综合征）、
胰高血糖素（糖尿病、皮疹、舌炎）等；小儿功能性肝脏神经内

分泌瘤也有报道，其特异性症状是由分泌胃泌素引起，包括

食管炎，十二指肠溃疡、十二指肠梗阻［２］；而本例是因肠梗阻

入院，偶然发现该病。结合文献报道，我们认为：好发于右肝

的单发囊实性肿瘤，动脉期及门脉期不均一轻度强化且边缘

较光滑，似有包膜，应考虑肝脏神经内分泌肿瘤可能［２］。

超声引导下肝穿刺或术后病理组织标本的特异性免疫

组织化学染色（包括ＣｇＡ、Ｓｙｎ、ＮＳＥ）是确诊本病的依据。对
于原发性肝脏神经内分泌肿瘤的鉴别诊断：①肝细胞癌：ＣＴ
增强扫描表现为快进快出的特点。病理学检查：甲胎蛋白

（ＡＦＰ）常呈阳性表达。②肝内胆管细胞癌：ＣＴ增强扫描动
脉期表现为慢进慢出的特点；细胞角蛋白１９（ＣＫ１９）、糖链抗
原－１９９（ＣＡ－１９９）等表达阳性。

目前认为手术是最有效的方式，少数患者甚至可以手术

根治［３］。有报道称对于原发性肝脏神经内分泌癌的患儿，术

后５年生存率为７８％［１］；对于不能切除或者术后复发的患

儿，可供选择的包括：肝脏动脉栓塞（ｔｒａｎｓｃａｔｈｅｔｅｒａｒｔｅｒｉａｌｃｈｅ
ｍｏｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ，ＴＡＣＥ），以生长抑素类似物为基础的肿瘤靶
向放射性核素治疗［４］，其他的治疗包括生长抑素类似物、射

频消融等。
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