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肝脏原发性神经内分泌癌侵及胆囊底一例
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１　临床资料
　　患者女，５３岁。因右季肋区隐痛不适２个月余，于２０１４年
６月１５日入住我院。体格检查：患者皮肤、巩膜无黄染，全腹
无压痛及反跳痛，右侧肋缘下扪及质地坚硬包块。实验室检

查：ＡＬＴ３０Ｕ／Ｌ，Ａｌｂ３６．５ｇ／Ｌ，ＴＢｉｌ１０μｍｏｌ／Ｌ，ＡＦＰ２．１μｇ／Ｌ、
ＣＥＡ４９．４μｇ／Ｌ，ＣＡ１９９２０Ｕ／Ｌ，ＨＢｓＡｇ阴性。肝脏 ＭＲＩ检
查示：胆囊底及胆囊窝邻近肝实质内见不规则长Ｔ１、长Ｔ２信
号软组织包块，边界清晰，胆囊底壁显示不清晰，胆囊壁略增

厚；弥散加权成像示弥散明显受限；肝实质内包块呈轻度渐

进性强化；肝内包块邻近肝内脉管受累及。腹膜后、门腔静

脉间隙见增大淋巴结。见图１～３。术前诊断：胆囊癌肝转移
待查。

　　２０１４年６月２０日，患者在气管插管麻醉下行肝脏肿瘤
切除＋胆囊切除＋腹腔淋巴结清扫术。术中情况：无腹腔积
液，胃肠、胰腺、脾脏及盆腔器官无异常。肿瘤位于肝右叶Ⅴ、

Ⅵ段，质地坚硬，膨胀生长，边界清楚，大小为８ｃｍ×９ｃｍ，侵
犯胆囊底部，压迫右胆管，肝十二指肠韧带和胰头后见肿大

淋巴结，质地坚硬，考虑肿瘤转移。故术者决定行肝脏肿瘤

切除＋胆囊切除 ＋腹腔淋巴结清扫术。术者首先解剖肝十
二指肠韧带，清扫肝十二指肠韧带和胰头后方肿大淋巴结，

解剖Ｃａｌｏｔ三角，分别分离并结扎胆囊动脉及胆囊管，整块切
除胆囊。距离肿瘤２ｃｍ划定切缘，分离并完整保留右肝管，
完整切除肿瘤。术后病理学检查示：肝脏原发性神经内分泌

癌（ｐｒｉｍａｒｙｈｅｐａｔｉｃｎｅｕｒｏｅｎｄｏｃｒｉｎｅｃａｒｃｉｎｏｍａ，ＰＨＮＥＣ），Ｇ３级，
切除肿瘤标本总面积为１０ｃｍ×７ｃｍ，脉管内查见癌栓；胆囊
底受侵犯；胆囊管及肝脏切缘未见癌细胞，区域淋巴结转移

（２／２）。免疫组织化学染色检测：细胞角质蛋白７、细胞角质
蛋白１９、ＣＥＡ、突触素、黏附分子ＣＤ５６表达均为阳性，抑癌基
因Ｐ５３、血清磷脂酰肌醇蛋白聚糖３、肝细胞石蜡抗原、嗜铬
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素Ａ、神经元特异性烯醇酶表达均为阴性，增殖细胞核抗原
Ｋｉ６７阳性率为２０％～３０％。患者术后于我院肿瘤科定期随
访，并采用“依托泊苷 ＋奈达铂”方案，行４个周期化疗。患
者术后１年，未见肿瘤复发（图４）。

２　讨论
　　ＰＨＮＥＣ是一类十分罕见的神经内分泌肿瘤，其发病率
约为１．５／１０万。关于其肿瘤起源，目前存在３种假说：（１）
来源于肝内胆管上皮的神经内分泌细胞 。（２）来源于肝内
异位的胰腺组织或肾上腺组织。（３）来源于肝脏多潜能干细
胞。ＰＨＮＥＣ生物学行为多种多样，从惰性地膨胀生长到恶
性的局部浸润及远处转移均可见到［１］。

　　临床上根据其是否出现类癌综合征，分为功能性和非功
能性两类。文献报道少数 ＰＨＮＥＣ患者具有类癌综合征，该
临床症状有助于本病的术前诊断［２］。ＰＨＮＥＣ影像学检查结
果多表现为边界清晰的富血供包块，随着肿瘤的生长，肿瘤

中央可见坏死液化区。ＰＨＮＥＣ少见脉管癌栓，多无血管、淋
巴管侵犯及腹腔淋巴结转移。ＰＨＮＥＣ的 ＭＲＩ检查结果示：
Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ高信号，弥散加权成像弥散受限，增强扫
描呈渐进性强化，延迟扫描为相对低信号，本研究结果与其

相似［１，３］。ＰＨＮＥＣ的诊断需具备以下条件：（１）排除肝外原
发病灶。（２）嗜铬素Ａ、突触素、神经元特异性烯醇化酶等神
经内分泌标志物免疫组织化学染色检测呈阳性表现［４］。本

例患者符合上述诊断标准。

　　目前ＰＨＮＥＣ治疗上首选手术切除，Ａｌａｇｕｓｕｎｄａｒａｍｏｏｒｔｈｙ
和Ｇｅｄａｌｙ［５］的研究结果发现根治性肝叶切除患者１、３、５年
的生存率分别为７５．０％、５６．３％和５６．３％。肝动脉化疗栓塞
术、射频消融术可用于无法手术切除患者，生长抑素类似物

联合干扰素治疗ＰＨＮＥＣ的治疗效果有待进一步证实［２］。与

其他肝脏原发性恶性肿瘤比较，ＰＨＮＥＣ预后也相对较好。
赵婧等［３］的研究结果显示：肿瘤细胞的核分裂象和阳性百分

比可作为预测患者预后的重要参考指标，而患者临床表现的

功能性与非功能性、肿瘤大小、有无癌栓以及生长方式与患

者预后无明显相关性。本例患者虽然肿瘤体积较大，侵及胆

囊底部且伴有淋巴结转移，但患者Ｋｉ６７阳性率＜３０％，经手
术治疗后，患者预后良好。这也与上述文献报道结果相似。
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