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近年来小儿实体肿瘤的发病率一直在缓慢增长，

其中肝脏恶性肿瘤的发病率占 1%～4%，是较常见的

小儿实体肿瘤［1］。小儿肝脏恶性肿瘤中最为常见的

是肝母细胞瘤和肝细胞癌，其次是肝脏未分化胚胎性

肉瘤（undifferentiated embryonal sarcoma of the liver，

UESL）［2］。UESL 于 1978 年由 Stocker 和 Ishak［3］首

次报道，多发于小儿，成人较少见。UESL 始发于肝内

间叶组织，又被称为恶性间叶瘤或未分化间叶肉瘤，

常见的临床症状是腹部包块及腹痛；恶性程度较高，

进展迅速，且临床症状、体征与其他肝脏肿瘤相比无

明显特异性，早期诊断困难［4］。迄今为止 UESL 的

病例数不多，没有标准的治疗方案，目前主流的治疗

手段是外科手术联合术后化疗，外科手术完整切除是

治疗的关键。既往报道提示 UESL 的预后较差，但随

着手术技术的提高和化疗方案的改进，近年来 UESL

的预后明显改善［5］。本研究回顾了我院 2018 年 

8 月至 2022 年 9 月收治的 2 例 UESL 手术患儿的病例

资料，总结了 UESL 的临床特点并进行了文献复习，

以期为 UESL 的临床诊疗提供参考。

1 资料和方法

1.1 一般情况 回顾性分析 2018 年 8 月至 2022 年 

9 月我院收治的 2 例 UESL 手术患儿的病例资料。病

例 1：女，年龄 10 岁，肿瘤主要位于右半肝、未破溃，

大小为 134 mm×133 mm×120 mm，术前发生腹膜后

淋巴结转移，首发症状表现为腹部肿块、贫血。

病例 2：女，年龄 6 岁 5 个月，肿瘤主要位于左

外叶、表面破溃，大小为 55 mm×51 mm×35 mm，

术前未发生肝外转移，首发症状表现为腹痛。2 例患

儿均行肿瘤外科手术切除后于我院规律化疗，目前均

定期随访。

本研究获得患儿监护人知情同意，并通过医院伦

理委员会审批（2021R152-E01）。

1.2 诊治 病例 1 因外院 CT 检查发现腹部肿物 10 d

于 2022年 9月 28日收入我院。入院体格检查可触及右上

腹包块，患儿入院时呈明显贫血貌，术前实验室检查甲胎

蛋白（α-fetoprotein，AFP）1.2 ng/mL、血红蛋白 81 g/L、

红细胞压积 26%、活化部分凝血活酶时间 39.7 s、白
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蛋白 32.8 g/L、前白蛋白 41.5 mg/L，提示中度贫血、

低蛋白血症、凝血功能障碍，遂给予护肝、输血、维

生素 K1 肌肉注射及白蛋白输注治疗。增强 CT（图

1A～1C）示右半肝囊实性肿物，大小为 134 mm× 

133 mm×120 mm，内部密度不均，边缘强化，腹膜

后淋巴结肿大，考虑 UESL 可能。在患儿贫血及凝血

功能、低蛋白血症纠正后，完善术前准备，于 2022 年 

10 月 8 日行开腹手术。术中见肿瘤位于右半肝，累及

Ⅴ、Ⅵ、Ⅶ、Ⅷ段，肿瘤包膜完整，未见破溃，遂行右

半肝切除术，术中保留肝中静脉，出血 200 mL。

图 1 UESL 患儿 CT 影像（病例 1）
A～C：术前增强CT检查示右半肝囊实性肿块，肿块内部呈多囊多房结构，囊腔形态不规则，伴有不均匀强化；D：术后 2 个月复

查增强CT提示左半肝代偿性增大．USEL：肝脏未分化胚胎性肉瘤；CT：计算机断层扫描．

病例 2 因腹痛 1 d于 2018 年 8 月 28 日收入我院。

入院体格检查右侧腹压痛，急诊CT平扫（图 2A）提示

阑尾稍增粗、肝周及腹腔积液、肝脏左外叶局部低密

度影，实验室检查提示白细胞计数（14.71×109/L）

及中性粒细胞比例（0.79）升高，术前考虑急性阑尾

炎穿孔伴腹腔积液可能，遂于当日行急诊手术。腹腔

镜探查发现术前误诊，证实患儿肝脏左外叶有 1 个 

55 mm×51 mm×35 mm大小的肿瘤，肿瘤表面破溃，

已无活动性出血，肝周及盆腔内可见积血，腹痛应为

肿瘤破溃引起，遂中转开腹行肝脏左外叶切除术，术

中出血 50 mL。

果进行包括年龄、性别、手术方式、肿瘤部位、术后

化疗等信息的严格对比，剔除同一作者、研究所、医

院及数据库重复报道的病例，同时排除成人病例。

2 结 果

2.1 病理结果及后期情况 病例 1 术后病理结果证实

为 UESL（图 3），免疫组织化学染色结果：肌酸激

酶（＋），肌酸激酶 7（－），上皮细胞黏附分子（－），

波形蛋白（＋），CD34（－），CD31（部分＋），

结蛋白（＋），平滑肌肌动蛋白（部分＋），S-100（－），

成肌蛋白（－），抑制蛋白酶抑制剂 1（＋），磷脂

酰肌醇蛋白聚糖 3（＋），肝细胞（－），CD68（－），

间变性淋巴瘤激酶（－），AFP（－），神经营养性

酪氨酸受体激酶（－），转录共抑制因子 1 蛋白（＋），

Ki-67（＋），CD10（＋），钙 调 理 蛋 白（－），

原肌球蛋白调节蛋白（－）。患儿术后于我院接

受 VAC 方案（长春新碱＋放线菌素 D＋环磷酰胺）

规律化疗，化疗 6 个周期后复查增强 CT（图 1D） 

提示肿瘤未复发，左半肝已增大，定期随访。

病例 2 术后病理证实为 UESL，免疫组织化学染

色结果：波形蛋白（＋），结蛋白（＋），肌酸激酶

（＋），肌酸激酶 8/18（局灶＋），CD68（＋），

肝细胞（－），CK7（－），磷脂酰肌醇蛋白聚糖 3（－），

AFP（－），CD117（－），抑制蛋白酶抑制剂 1（＋），

CD34（－），CD31（－），平滑肌肌动蛋白（－），

抗黑素瘤特异性单抗（－），S-100（－），成肌蛋

白（－），Ki-67（＋，约 40%）。患儿术后于我院

接受 VAC 方案（长春新碱＋放线菌素D＋环磷酰胺）

图 2 UESL 患儿 CT 影像（病例 2）
A：术前急诊CT平扫提示左半肝低密度占位，同时伴肝周积

液；B：术后 1 年复查增强CT提示肝脏左叶低密度占位，腹腔

镜探查后切除病灶送病理检查，病理结果提示为慢性炎症细

胞浸润、多核巨细胞形成及纤维组织增生，证实UESL 未复

发． UESL：肝脏未分化胚胎性肉瘤；CT：计算机断层扫描.

1.3 文献检索 以“肝脏未分化胚胎性肉瘤（undifferen-

tiated embryonal sarcoma of the liver）”“儿童（children）” 

“肝切除术（hepatectomy）”为中英文关键词，检索

PubMed、Web of Science、Medline、中国知网和万方

数据库 2010 年至 2023 年 2 月的收录文献。对检索结

A B C D

A B
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规律化疗，化疗 8 个周期后完全缓解，定期随访。随

访 1 年后患儿复查增强 CT（图 2B）提示肝左叶见片

状低密度病灶，大小约12 mm×21 mm，边界欠清晰，

疑似复发病灶，遂行腹腔镜探查。探查后切除病灶送

病理检查，病理结果提示为慢性炎症细胞浸润、多

核巨细胞形成及纤维组织增生，病理证实 UESL 未复

发，目前无瘤存活 4 年。

2.2 文献检索结果 从数据库中共筛选出 UESL 相

关文献 10 篇，其中中文文献 5 篇、英文文献 5 篇，见 

表 1。

图 3 UESL 患儿（病例 1）术后大体标本及病理结果

A：术后大体标本；B：术后病理H-E染色（200×）提示肿瘤细胞

内可见嗜酸性小体（箭头所示）．USEL：肝脏未分化胚胎性肉瘤．

表 1 文献报道中 UESL 手术患儿的临床资料

文献 N 男/女, n 年龄a/岁
肿瘤部位(左半肝/

右半肝), n
肿瘤破溃, n 术前肝外转移, n 术后规律化疗, n CR, n

罗翊钊等［5］ 2 2/0    11 (9～13) 0/2 0 0 2 2

唐京京等［6］ 8 5/3      7 (0.7～10) 0/8 3 0 8 8

游伟等［7］ 4 2/2 11.5 (8～16) 1/3 1 1 1 2

Techavichit等［8］ 5 2/3   9.8 (5～13) 1/4 2 2 5 3

何强等［9］ 1 1/0    11 1/0 0 0 1 1

Hu等［10］ 7 2/5 9.3 (5～15.3) 2/5 1 0 7 1

张冬冬等［11］ 4 4/0 6.5 (5～10) 1/3 2 0 4 3

Cao等［12］ 7 5/2 11 (6～14) 3/4 0 0 7 5

Ismail等［13］ 10 8/2 6.9 (0.3～17)   0/10 0 0 10 9

Kelly等［14］ 1 1/0    7 0/1 1 0 1 1
a：中位数（范围）．USEL：肝脏未分化胚胎性肉瘤；CR：完全缓解．

A B

3 讨 论

UESL 是一种罕见的肝脏肿瘤，约占小儿肝脏恶

性肿瘤的 10%，恶性程度较高［4,15］。UESL 以小儿多

见，好发于 5～10 岁的儿童，目前已知患儿最小的发

病年龄为 4 个月［16］。UESL 成人病例少见，有学者报

道成人病例中女性较男性高发［17］。虽然既往报道小

儿 UESL 发病率无明显的性别差异，但文献回顾结果

显示男性发病人数高于女性。

3.1 UESL 的临床特点 UESL 无特异性的临床症

状，最常见的症状是肿瘤增大后带来的腹胀，部分患

儿可出现腹痛、发热等伴随症状，本中心病例 2 患儿

即以腹痛为首发症状。体格检查时，部分 UESL 患儿

可于右上腹触及肿大的包块，贫血的患儿可呈明显

贫血面容。实验室检查中，UESL 没有特异性的肿瘤

标志物，绝大部分患者的 AFP、癌胚抗原、糖类抗

原 125、糖类抗原 199 等肿瘤标志物均无明显异常，

部分患者可能因为肝脏肿瘤病变出现白细胞增高、血

红蛋白下降、转氨酶升高、白蛋白降低等改变，也多

为肿瘤带来的继发改变［18-20］。本中心病例 1 患儿出

现明显的肝功能不全、低蛋白血症及贫血，但既往多

数病例并没有典型的实验室检查改变，同时绝大多数

UESL 病例与病毒性肝炎及肝硬化无相关性，AFP 阴

性是 UESL 与肝母细胞瘤及肝细胞癌鉴别的重要参考

指标［21］。

大多数文献报道 UESL 好发于右半肝，本研究

文献回顾结果也提示右半肝病例多于左半肝，具体原

因目前仍没有定论。UESL 一般为孤立巨大的囊实性

肿块，直径多大于 10 cm，一部分 UESL 有明显的外

生倾向，大部分肿瘤包膜不完整或无包膜［22-23］，既

往 UESL 肿瘤破溃的病例报道并不少见，可能与其包

膜不完整有关，本中心 2 例患儿中就有 1 例发生肿瘤

破溃，回顾的病例中也有 10 例患儿术前出现肿瘤破

溃。UESL 直接浸润转移至肝脏周围脏器如胃肠道及
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网膜的病例并不少见，部分学者如 Techavichit 等［8］及

Domínguez-Massa 等［24］报道了 UESL 远处转移尤其是

纵隔上方转移的病例，Dogan 等［25］报道了硬膜外转移

的病例，提示 UESL 的恶性程度和转移能力较高。肿

瘤破溃合并远处转移的报道较少，本研究文献回顾的

10 例 UESL 破溃病例中仅 3 例出现远处转移，提示肿

瘤虽有破溃倾向，但远处转移与肿瘤破溃似乎并无直

接关系。本中心病例 2 患儿术前发生肿瘤破溃，术后

4 年无复发，也无腹腔内其他脏器的转移，其他学者

的研究数据也提示肿瘤破溃并不影响患儿的预后［26］。

3.2 UESL 的影像学和病理诊断 虽然 UESL 的早期

诊断较为困难，但影像学检查仍是必不可少的辅助手

段，尤其是 CT 和 MRI 有一定特异性。UESL 超声检

查的影像学表现特异性较低，其在超声检查下多表现

为多囊多房改变，囊腔形态不规则，伴有不均匀的实

性回声［27-28］，因而其超声检查影像需与肝脏间叶性错

构瘤（hepatic mesenchymal hamartoma，HMH）等囊

实性肿瘤相鉴别。Ziogas 等［2］认为 HMH 超声图像多

可见囊腔内出血，以此可辅助鉴别 UESL 与 HMH。

增强 CT 和 MRI 是辅助诊断 UESL 最为重要的影像学

检查，UESL 在平扫 CT 上多表现为单个的囊实性包

块，部分有多囊改变，实性组织多位于肿瘤周围，肿

瘤内部多为不均匀的低密度改变；UESL 在 MRI 平扫

上 T1 加权像多呈混杂低信号，T2 加权像多以囊性或

囊实性、多分隔为主的混杂高信号，如 T1 加权像为

高信号、T2 加权像为低信号则提示肿瘤囊内出血可

能［29］。增强 CT/MRI 可见肿瘤边缘或内部的不均匀

强化，同时可伴有中央病灶坏死，部分肿瘤可见明显

的供瘤血管［30-31］。本中心病例 1 患儿术前增强 CT 检

查肿瘤即呈现典型的低密度不均匀囊实性改变，CT

及 MRI 还可以判断血管、肝门及胆道的情况，为手术

设计提供参考。因 UESL 在影像学上兼具囊性肿瘤和

实性肿瘤的改变，且实验室检查没有特异性改变，也

没有典型的临床症状，极易误诊，需与肝母细胞瘤、

HMH、肝脓肿疾病等鉴别，相当一部分报道病例均

为术前误诊，术后病理确诊 UESL，结合其影像学特

性，AFP 正常的肝脏囊实性肿瘤就需考虑 UESL 的 

可能［32］。

UESL 大体标本多为肿大的单一肿瘤，呈灰白

色，肿瘤一般包膜不完整或无包膜，肿瘤组织一般呈

胶冻状，常伴有坏死或出血区域［33-34］。镜下肿瘤细胞

一般呈梭形、星状或巨细胞型病灶，异型性明显，细

胞核深染，伴有大量有丝分裂，部分肿瘤细胞内含有

大小不等的嗜酸性小体，其为 UESL 最有特征的病理

改变［33］，病理是诊断 UESL 的金标准。

3.3 UESL 的治疗 外科手术完整切除肿瘤是 UESL

最为重要的治疗手段，目前大部分样本研究表明完整

切除是影响预后的关键因素。对于手术时机的选择目

前还没有统一的意见，多数学者主张一期手术完整切

除肿瘤后辅助化疗或联合放疗，Ismail 等［13］则提出可

先行新辅助化疗缩小肿瘤后再行手术治疗。无论是否

有肿瘤破溃或远处转移，都应该考虑外科手术根治性

切除肿瘤。结合既往报道和本中心的经验，如没有肿

瘤远处转移或大血管癌栓形成，且患儿的一般情况可

以耐受手术，尽早外科手术切除肿瘤仍是首选的治疗

方案，尤其是对怀疑肿瘤破溃的患儿，积极手术可避

免肿瘤在腹腔内过度发展以增加手术难度并影响远期

疗效。部分 UESL 患儿的肿瘤体积较大，可能需扩大

半肝甚至肝三叶切除，但一般而言这类患儿未合并肝

硬化，肝脏储备功能较好，如未合并严重的肝功能不

全，仍应积极手术，且扩大切除范围在肝功能正常的

情况下是安全的［35］。手术的关键是完整切除肿瘤并

尽可能保证切缘为阴性，即达到 R0 切除，如无法达

到完整切除，术后即使联合化疗其预后也不如 R0 切

除的患儿。Techavichit 等［8］还报道了 UESL 复发手术

的相关经验，对于复发的 UESL，相较于单纯化疗再

次手术仍是更好的治疗方案。关于 UESL 术前是否常

规活检目前存有争议，Murawski 等［36］开展的一项多

中心回顾性研究提示术前活检并未造成肿瘤扩散，且

未影响外科手术，大部分 UESL 患儿在术后联合化疗

均能获得完全缓解。不过对于可一期行手术治疗的患

儿，常规活检似乎应该谨慎，以减少患儿的痛苦和加

快治疗进程，本中心 2 例患儿均采取一期手术，手术

过程顺利，术后均恢复良好，尤其是病例 1 患儿术前

合并贫血、肝功能不全，直接化疗身体负担较重，一

期手术可避免此问题。 

目前的研究表明单纯的肿瘤切除手术并不能完

全治愈 UESL，部分学者的经验也提示外科手术固然

重要，但术后的化疗必不可少，单纯手术的结局仍是

肿瘤快速复发进而预后不佳。Shi 等［37］研究提示除手
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术切缘阴性外，术后化疗是影响 UESL 预后最直接因

素。UESL 没有标准的化疗方案，大多数方案均以针

对肉瘤为基础，一线化疗药物包括长春新碱、放线菌

素 D、环磷酰胺、顺铂、阿霉素等，May 等［38］报道

的 VAC 方案是目前最常用的化疗方案。多个样本的

研究表明手术切除联合 VAC 方案治疗后 UESL 患儿

预后较好，相当一部分患儿的无瘤生存期超过 24 个 

月［37-38］。本中心 2 例患儿术后接受VAC 方案化疗，目

前均恢复良好。有部分学者提出了 AVCP（顺铂＋长

春新碱＋阿霉素＋环磷酰胺）和 IEV（异环磷酰胺＋ 

长春新碱＋依托泊苷）交替的化疗方案［39］，也取得

了较好的效果。同时针对肝外转移和切缘阴性的患

儿，有研究表明联合放疗也取得满意的效果［25,40］。

UESL 术前是否常规化疗目前还没有共识，Merli 等［41］

的研究显示，术前化疗可以缩小肿瘤和抑制肿瘤内部

出血。但在诊断不明确的情况下术前常规化疗似乎应

该谨慎，本中心的病例也表明不进行术前常规化疗并

不影响患儿预后，可切除的 UESL 术前化疗的益处还

需要更大样本的佐证。尽管 UESL 是化疗较为敏感的

肿瘤，但现有研究的证据均表明不合并手术切除的单

纯化疗对于 UESL 患儿的预后没有明显改善。

除外科手术切除和化疗外，UESL 患者行肝移植

和介入治疗等方案的案例较少，如肝脏多发病灶通过

外科手术无法达到完整切除，可考虑肝移植或介入治

疗，且一般也需要包括化疗在内的综合治疗手段。

Plant 等［42］报道了原位肝移植治疗小儿 UESL 的病

例，Kelly 等［14］及 Babu 等［43］也报道了相关病例，可

见对于 UESL 而言肝移植治疗是可供选择的手段，但

目前的经验有限，且肝移植仅适用于病灶局限于肝内

的 UESL 患者。Cao 等［12］报道了化疗联合介入治疗的

UESL 病例，该病例在接受了 4 个疗程化疗及 2 个疗

程的介入治疗后效果仍不显著，最终仍采取了外科手

术切除联合术后化疗的方案。现有的证据表明在化疗

联合手术方案的效果尚可的情况下直接肝移植或介入

治疗不是最好的选择，且介入治疗会对后续外科手术

造成困难，增加手术时间及出血风险［22,44-46］。

总体而言，小儿 UESL 的总体发病率较低，早期

诊断较困难，增强 CT/MRI 是最为重要的影像学检

查，同时 UESL 恶性程度较高，目前没有标准的治疗

方案。结合本中心经验及其他学者的报道，外科手

术完整切除肿瘤联合规律的术后化疗是目前治疗小

儿 UESL 最为有效的治疗方法，大部分患儿有机会获

得完全缓解，延长生存时间，对于部分肿瘤复发的患

儿，积极的外科手术仍是第一选择。
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