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1 病例资料 患者男性，46岁，查体发现肝脏占位性病变1周于2008年9月8日入院。无腹痛、腹胀、腹泻，无头晕、心慌，无返酸、嗳气等不适症状。体格查体：心肺听诊阴性，腹平软，全腹无压痛，无反跳痛以及肌紧张，肝脾肋下未触及，腹部未触及肿块，肠鸣音正常，移动性浊音阴性。实验室检查：甲胎蛋白(AFP)、CEA、CA19－9均阴性，肝脏功能正常。电子胃镜检查提示：慢性浅表性胃炎。B型超声检查示：肝左外叶内低回声光团，内部回声欠均匀，提示肝左外叶实性占位，考虑原发性肝癌可能。2008年9月5日在外院CT平扫示肝左外叶一约5cm×4 cm大小类圆形低密度占位边界尚清(图1A)；增强扫描早期病灶明显强化图1B)，门脉期病灶实质部分中度强化，延迟期病灶呈稍低密度，术前诊断为肝原发性肝癌。于2008年9月11日在全麻下行肝左外叶切除术，手术所见（图1D）及病理：无肝硬化基础，行肝左外叶切除术，肿瘤位于Ⅱ段，约5×4×4cm，边界清，包膜完整，切面呈灰黄色，光镜下（图1C）可见肿瘤细胞形态均匀一致，多为立方形或柱形，表现为团片状，细胞核大小及形态极其相似，核圆，居中，呈囊状，胞浆呈嗜伊红染色，核分裂相罕见，免疫组化示：嗜铬蛋白阳性，突触素阳性。诊断为： (左半)肝神经内分泌肿瘤，分化较好，考虑为原发性类癌，周围肝组织无结节性肝硬化。术后随访至今，未发现肿瘤复发或转移。
2讨论 类癌是常见的神经内分泌肿瘤，常见于肺、支气管、阑尾、结肠，而原发性肝类癌极为罕见，是由Edmondson于1958年首次报道[1]。以往认为类癌为一种良性肿瘤，但近年来发现类癌表现出恶性肿瘤的特征，易复发或转移。一些患者临床表现为类癌综合征的表现如反酸、恶心、哮喘、皮肤潮红等。本例患者无上述任何症状，为健康体检意外发现。原发性肝类癌的病因并不明确，多数学者认为由过渡性干细胞分化而来[2]。肝类癌的诊断主要依靠病理以及免疫组化检查，大体标本与原发性肝癌很难区分，可单发或多发，原发性肝类癌肝组织一般正常，无肝硬变的表现。免疫细胞化学检查可表现为抗神经元特异性烯醇化酶抗体(NSE)、抗—嗜铬颗粒蛋白A抗体、抗—血清素抗体、抗—胃泌素抗体、抗—胰岛素抗体等染色阳性，其中以抗-嗜铬颗粒蛋白A抗体染色阳性的特异性最强。84%的病例染色阳性[3,4]。抗NSE也具有较强的特异性。本例患者嗜铬蛋白阳性，突触素阳性，符合类癌的表现。影像学检查肝类癌无明显特异性，本例患者肝脏CT平扫可见低密度，肿瘤边界清晰，增强早期病灶明显强化，门静脉期呈稍高密度，延迟期病灶呈等低密度。由于原发性肝类癌罕见，大体以及影像学上无明显特异性，在组织学上原发性肝类癌与类癌肝转移无法区分，原发于其他部位特别是胃肠道的类癌容易转移到肝脏，而其他部位原发病灶可能不易发现。所以原发性肝类癌的诊断需结合临床，术前全面检查如消化道钡餐、钡剂灌肠、胸片助于排除胃肠道、支气管的类癌，手术中的仔细探查以及术后密切随访是排除肠道以及其他原发病灶的关键[5,6]。原发性肝类癌治疗方法多种多样，包括手术切除、肝动脉插管化疗栓塞、生长抑素替代治疗等。我们认为以手术切除为首选，如果肿瘤广泛，无手术切除条件，可以行肝动脉插管化疗栓塞以及生长抑素等综合治疗，甚至可以行肝移植治疗。本例患者术后2年余，术后定期复查，未行任何治疗，未发现复发或转移。原发性肝类癌预后最终取决于病理类型、肿瘤大小、有无转移、手术范围及患者一般状况等多种因素，较肝脏其他类型恶性肿瘤预后好。
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图1影像以及病理学图片（A：CT平扫；B ：CT动脉期强化；C：病理 ×200； D：大体标本）
