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Abstract
AIM: To investigate the clinicopathologic charac-
teristics of hepatic epithelioid angiomyolipoma 
(EAML).

METHODS: Two cases of hepatic EAML treated 
at General Hospital of Wuhan Iron and Steel 
Corporation from 2007 to 2009 were analyzed 
in this study. The clinicopathologic and immu-
nohistochemical characteristics of the disease 
were described and the related literature was 
reviewed.

RESULTS: Both patients are female. Both cases 
of hepatic EAML had clear boundaries. The tu-
mors were characterized by diffused epithelioid 
neoplastic cells. The epithelioid cells were round 
with eosinophilic or clear cytoplasm, and few 
neoplastic cells showed cellular atypia. Immu-
nohistochemically, the neoplastic cells were dif-
fusely positive for HMB45, Melan-A and SMA.

CONCLUSION: Hepatic EAML is a rare mesen-
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■背景资料
肝 上 皮 样 血 管
平 滑 肌 脂 肪 瘤
(EAML)是一种罕
见间叶性肿瘤, 近
年本病报道呈上
升 趋 势 ;  因 此 肝
EAML的准确诊
断对于提高该类
肿瘤的认识显得
尤为重要.

chymal neoplasm. The diagnosis and differentia-
tial diagnosis of EAML rely mainly on histopa-
thology and immunohistochemistry. 

Key Words: Hepatic neoplasms; Epithelioid angio-
myolipoma; Perivascular epithelioid cell tumor
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摘要
目的: 探讨肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤的病
理诊断及鉴别诊断. 

方法: 收集武钢总医院病理科2007-2009年手
术切除肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤标本2例, 
对2例肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤相关临床资
料、病理学特征及免疫组织化学进行观察分
析并复习相关文献. 

结果: 2病例均为女性, 巨检境界较清楚, 镜下
见肿瘤主要由弥漫的上皮样细胞构成, 排列呈
不规则梁索状结构, 瘤细胞圆形或多角形, 核
呈圆形或卵圆形, 无明显异型性. 免疫组织化
学示HMB45、Melan-A和SMA均有阳性表达.

结论: 肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤是极为罕
见的间叶性肿瘤, 其诊断及鉴别诊断主要依靠
组织病理学及免疫组织化学.

关键词: 肝肿瘤; 上皮样平滑肌脂肪瘤; 血管周上皮

样细胞肿瘤
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0  引言

典型的血管平滑肌脂肪瘤是血管周上皮样细胞

肿瘤, 他由血管、平滑肌、脂肪3种成分组成[1]. 
上皮样血管平滑肌脂肪瘤(epithelioid angiomyo-
lipoma, EAML)亦称单形性上皮样血管平滑肌脂

肪瘤, 肿瘤仅由上皮样平滑肌细胞组成, EAML
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■创新盘点
本文就2例罕见的
EAML的临床病
例病理特点进行
总结, 可提高病理
及临床医师对该
病的认识.  

多见于肾脏[2]; 近年来发生在肝脏的EAML引起

了医师的兴趣. 发生在肝脏的EAML国内、外报

道少见. 本文报道2例肝EAML, 结合其临床表

现、组织形态和免疫表型, 探讨肝EAML的临床

病理特征和鉴别诊断依据, 以提高病理及临床

医师对该病的认识. 

1  材料和方法

1.1 材料 2例肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤是武钢

总医院病理科2007-2009年手术切除标本. 患者

1: 女, 38岁, 体检发现肝脏占位; B超显示肝脏右

叶有一占位性病变5.0 cm×4.0 cm×3.5 cm, 境
界清楚, 混合密度, 未见肝脏以外的脏器有病变; 
实验室检查: 包括AFP在内的所有项目均在正

常范围内. 患者2: 女, 53岁, 无诱因上腹不适感3 
mo, 腹胀, 轻微疼痛; CT显示肝右叶见8.0 cm×

8.0 cm×7.0 cm巨大实性占位, 边界清晰, 似有假

包膜, 肿块内见较丰富的血流信号, 考虑肝细胞

癌可能性大; 实验室检查: 肝功正常, 血清AFP、
CA-199阴性. 2例患者均行部分肝切除术, 未行

其他辅助治疗, 分别随访17及12 mo, 均病情稳

定, 未见复发或转移. 
1.2 方法 2例标本经40 g/L甲醛溶液固定, 常规

石蜡包埋, 连续组织切片, 4-5 μm厚, 进行苏木

精-伊红(HE)染色. 在光镜下观察其组织病理学

特点. 并选取典型病变区域, 采用SP法分别进

行HMB45、Melan-A、SMA、PCK、EMA、

AFP、CEA及S-100的免疫组织化学染色. 抗体

均购自福州迈新生物技术开发公司. 用PBS代替

一抗做阴性空白对照; 阳性对照采用已知阳性

组织切片; DAB显色, 苏木素复染, 常规脱水透

明封片. 

2  结果

2.1 病理检查

2.1.1 巨检: 患者1: 部分肝组织6.0 cm×5.0 cm×

4.0 cm, 切面见灰红色肝组织中有一灰白色肿块

5.0 cm×4.2 cm×3.5 cm, 境界清楚, 硬度中等, 
质地细腻, 无出血坏死. 患者2: 部分肝组织10.0 
cm×10.0 cm×8.0 cm大小, 切面见8.0 cm×8.0 
cm×7.0 cm包块, 肿瘤与周边挤压的肝组织界限

清楚, 无包膜, 呈淡黄色颗粒状, 局部区域见小

出血灶, 质脆. 
2.1.2 镜检: 2例肿瘤形态相似, 失去正常肝小叶

结构, 细胞多弥漫呈巢状和片状排列(图1A). 主
要由大、多边形上皮样细胞构成, 排列呈不规

则梁索状结构, 被丰富窦隙状薄壁血管网分隔; 

瘤细胞圆形或多角形, 胞质丰富, 呈弱嗜酸性或

透明状; 核呈圆形或卵圆形, 染色质细, 无明显

异型性, 核仁清楚, 核分裂象罕见(图1B); 可见单

核或多核的上皮样细胞、平滑肌及脂肪组织不

规则分布在瘤组织内, 血管成分的形态不一, 可
有厚壁血管和薄壁血管, 瘤组织中可见梭形细

胞的聚集和灶状经典的血管平滑肌脂肪瘤区域. 
肿瘤周边肝组织未见特殊改变.  
2.2 免疫组织化学 肿瘤HMB45、Melan-A和

S M A均有阳性表达 ,  阳性信号均为黄色、棕

黄色颗粒, 定位于胞质, 呈弥漫性或灶性分布. 
其中SMA表达较为弥漫, 且呈强阳性(图2A); 
Melan-A和HMB45呈弥漫或灶性表达(图2B). 2
病例肿瘤细胞均不表达PCK、EMA、AFP、
CEA及S-100. 
2.3 病理诊断 病理诊断患者为肝EAML.

3  讨论

Mai等[3]1996年报道了第1例肾脏EAML, 近年来

人们逐渐认识和接受了EAML, 并认为此类肿瘤

是一种具有恶性潜能的间叶肿瘤. 关于EAML
的来源问题, 更多的人接受EAML属于血管周

上皮样细胞瘤(perivascular epithelioid cell tumor, 
PECom)家族成员的理论[4]. PECom家族包括肾

AML、肺透明细胞“糖”瘤、镰状韧带透明细

胞黑色素细胞肿瘤、肺淋巴管肌瘤病、肾被膜

瘤、肾微小错构瘤、镰状韧带/圆韧带的透明

细胞上皮样肿瘤等. 这些肿瘤共同特点是肿瘤

细胞表达黑色素细胞标记, 同时不同程度表达

平滑肌源性标记. 本文中2例EAML中黑色素细

胞标记(HMB45、Melan-A)和平滑肌源性标记

(SMA)均呈阳性表达, 具备一般PEComa的免疫

组织化学特点. 
文献报道, 肝EAML患者发病年龄范围较广

[26-60(平均年龄47)岁], 男女之比为1∶4, 女性

明显多见, 肿瘤较小时多无临床症状, 偶尔体检

时被发现; 肿瘤较大时可有腹胀、腹部包块等

症状[5,6]. 本组2例均为女性与文献基本相符. 由
于EAML缺乏脂肪成分, 在超声和CT检查时很

难与其他间叶肿瘤及癌区别[6,7]. 实验室检查一

般项目均在正常范围内. 肝EAML的发现靠术前

CT、B超发现肝脏包块, 最后确诊有赖于病理学

检查. EAML属于具有“恶性潜能”的肿瘤, 出
现细胞的多形性甚至异型性、核分裂以及血管

内瘤栓都不足以作为恶性的诊断依据, 诊断恶

性EAML的确凿证据是发现远处转移[8]. 一旦明
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■应用要点
与一般的肝脏肿
瘤相比, 肝EAML
的形态学特征有
一 定 差 异 ,  当 不
易与其他肿瘤鉴
别 时 ,  可 应 用 免
疫组织化学及电
镜观察. 

A B

图  1  肝EAML组织病理改变(HE). A: 瘤细胞弥漫呈片状排列(×100); B: 瘤细胞圆形或多角形, 胞质丰富, 呈弱嗜酸性和透明

状; 核呈圆形或卵圆形(×200).

A B

图  2  瘤细胞 SMA、HMB45的表达(SP×100). A: SMA胞质弥漫表达, 呈强阳性; B: HMB45胞质弥散表达, 呈阳性.

确诊断应首选手术切除, 预后较好. 考虑EMAL
的潜在恶性倾向, 术后定期随访、复查是必要

的. 该2例患者术后未进行后续治疗, 分别随访

17及12 mo, 均病情稳定, 未复发或转移. 
大体所见肝脏E A M L一般为界限清楚或

有假包膜的实性肿块. 边缘与邻近肝实质通常

是推挤而不是浸润的关系; 肿块切面灰白、灰

黄, 可伴有出血及坏死. 瘤组织主要由大的多边

形、圆形上皮样细胞构成, 排列成不规则梁索

状结构, 并由大小不等的丰富窦隙状薄壁血管

网分隔. 瘤细胞有两种形态: 一种胞质透亮, 周
边有空泡形成, 中央嗜伊红细颗粒聚集成块; 另
一种胞质内充满嗜伊红细颗粒, 细胞周边深染, 
中央淡染, 类似于印戒细胞. 瘤细胞核为圆形、

卵圆形, 染色质细, 核仁较明显, 核分裂象罕见. 
瘤组织中可见梭形细胞的聚集和灶状经典的

AML区域. 周围肝组织未见硬化等特殊改变. 部
分区域肿瘤细胞可能退变、坏死, 肿瘤间质中

可见不等量散在的淋巴细胞、浆细胞、嗜酸性

粒细胞等炎细胞浸润. Li等[9]在51例肝EAML研
究示HMB45的阳性率为98.04%, SMA的阳性率

为95.92%. 肿瘤细胞特征性的免疫表型是黑色素

细胞(HMB45、Melan-A)和平滑肌细胞(SMA)标

记阳性, 而上皮细胞标记(CK、EMA)阴性. 该免

疫组织化学结果与文献在肾的EAML研究中一

致[10]. 文献[9]报道EAML的超微结构: 有具有平

滑肌细胞特性的梭形细胞; 有些梭形细胞内含

有脂滴, 提示为平滑肌细胞和脂肪细胞间的转

换型细胞. 细胞内可见类似黑色素小体的结构

及致密颗粒. 
肝EAML的诊断一般借助HE、免疫组织

化学均能明确诊断. 肝EAML诊断时要与其他

肿瘤鉴别[11], 这些肿瘤包括: (1)肝细胞癌, 尤其

透明细胞型肝细胞癌由上皮样细胞构成, 胞质

透亮, 核仁嗜酸性, 易与肝EAML混淆. 肝细胞

肝癌中癌细胞皆有不同程度的异型性及较多的

核分裂象, 有假腺样结构及胆汁淤积, 周围肝组

织常有肝硬化; 免疫组织化学: 肝细胞癌CK及

AFP均阳性, 而HMB45及SMA标记阴性; (2)原
发/转移的黑色素瘤, 肝原发性黑色素瘤极为罕

见, 转移性黑色素瘤有黑色素瘤的病史, 镜下黑

色素瘤细胞有明显的异型性和较多的核分裂, 
免疫组织化学S-100、HMB45和Melan-A阳性, 
但SMA呈阴性. 肝EAML弥漫表达HMB-45、
SMA, 而且肝EAML有经典的AML成分残留; (3)
转移性肾透明细胞癌, 需结合病史、临床表现
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经过多项学术指标综合评定及同行专家评议推荐, 《世界华人消化杂志》再度被收录为“中国科技论文

统计源期刊”(中国科技核心期刊). (编辑部主任: 李军亮 2010-11-28)

和免疫组织化学进行鉴别, 癌细胞CK、EMA阳

性, HMB-45、SMA阴性; 与肝EAML相反. 肝脏

EAML还应与肝血管肉瘤、肉瘤样癌、透明细

胞肉瘤、肝母细胞瘤、副节瘤、嗜酸细胞腺瘤

等进行鉴别. 
总之, 肝EAML发病率很低, 是一种极为罕

见的具有恶性潜能间叶性肿瘤, 他起源于血管周

上皮样细胞, 有特定的组织学特点和免疫组织化

学表达, 手术切除后预后较好; 诊断肝EAML时
应与肝脏的原发和转移性肿瘤进行鉴别. 
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■同行评价
本文选题恰当, 但
可读性一般.


