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肝脏未分化胚胎性肉瘤的临床诊治
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　　［摘要］　目的：探讨肝脏未分化胚胎性肉瘤的临床特征、治疗方案及预后。方法：回顾性分析１７例肝脏未分化胚胎性肉瘤

患者的临床资料，总结临床诊治经验。结果：１７例患者中，男性１０例、女性７例，年龄１１～６６岁（中位年龄４７岁）。临床主要

表现为腹部包块，可伴有腹痛、腹胀；诊断时肿瘤直径中位数为１３ｃｍ（６．５～４０ｃｍ）。１５例患者接受外科手术治疗，其中８例接

受单纯外科手术治疗，１例接受外科手术＋经导管肝动脉化疗栓塞术（ＴＡＣＥ），２例接受外科手术＋化疗，４例接受外科手术＋

ＴＡＣＥ＋化疗；另外２例仅接受ＴＡＣＥ。１７例患者中位随访时间为１１个月（１～６０个月），２例失访，１例复发。完成随访的患

者中，１年生存率为４２．９％（６／１４），２年生存率为２８．６％（４／１４）。６例术后联合化疗的患者中，１例至随访７个月时未复发，

３例获得疾病缓解，２例出现疾病进展；６例患者均出现４级骨髓抑制。结论：肝脏未分化胚胎性肉瘤较罕见，病灶大，术后复发

转移率高，治疗以外科手术为主，联合介入、化疗可提高患者生存率，但预后仍较差。
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ｅｍｂｒｙｏｎａｌｓａｒｃｏｍａｏｆｌｉｖｅｒ，ＵＥＳＬ）是一种罕见的

梭形细胞肿瘤，亦称恶性间叶瘤、未分化间叶肉瘤，

多发生在儿童［１２］。ＵＥＳＬ临床表现隐匿，症状、体
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征不典型，早期诊断困难，误诊率高。同时，ＵＥＳＬ

恶性程度较高，进展迅速，复发率高，预后较差，患

者平均存活期短于１年
［２３］，且目前尚未有统一、有

效的治疗标准。本研究回顾性分析近年来我院收

治的１７例ＵＥＳＬ患者的临资料，总结其临床特征，

分析手术、介入、化疗的疗效及患者预后，为其临床

诊治提供参考。

１　资料与方法

１．１　资料收集　２００８年１月至２０１８年５月我院

共收治１７例ＵＥＳＬ患者。收集患者的基本资料及

治疗经过，记录患者的性别、年龄、症状及体征、原

发肿瘤大小、局部复发、远处转移、治疗方式、生存

预后等。本研究通过医院伦理委员会审核批准。

１．２　随　访　随访从治疗的第１天开始至２０１８年

５月３１日，采用电话或门诊随访的方式。复发时间

指从随访开始至首次复发的时间；总生存时间（ｏｖｅｒ

ｓｕｒｖｉｖａｌ，ＯＳ）指从随访开始至患者死亡或末次随访

的时间。

１．３　统计学处理　采用Ｒ３．４．１版软件进行统计，

采用寿命表法计算生存率，用ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法绘制

生存曲线。

２　结　果

２．１　患者临床特征　１７例患者中，男性１０例，女

性７例；年龄为１１～６６岁，中位年龄为４７岁，其中

１１～１６岁患者４例。慢性乙肝病毒携带者１例，其

余均无其他肝病。临床表现为腹部包块者１２例

（７０．６％），同时伴有腹胀者４例（２３．５％）；反复腹痛

者５例（２９．４％），其中急性肿瘤自发破裂出血２例

（１１．８％）。诊断时，肿瘤最大径中位数为１３ｃｍ

（６．５～４０ｃｍ），最大径大于１０．０ｃｍ 者１３例

（７６．５％）。

２．２　治疗方案　８例患者仅行手术切除；２例仅行

经导管肝动脉化疗栓塞（ｔｒａｎｓｃａｔｈｅｔｅｒａｒｔｅｒｉａｌ

ｃｈｅｍｏｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ，ＴＡＣＥ）；余７例患者采用以手

术为基础的综合治疗，其中接受ＴＡＣＥ者１例，接

受化疗者２例，同时接受ＴＡＣＥ和化疗者４例。化

疗方案包括ＶＡＣ（长春新碱＋阿霉素＋环磷酰胺）

方案、ＩＡＰ（异环磷酰胺＋顺铂＋阿霉素）方案及阿

霉素单药方案。

２．３　随访及预后　至随访截止日期，１７例患者中

位随访时间为１１个月（１～６０）个月。其中，２例分

别在随访４个月及５个月时复发，１例随访７个月

时失访。余１４例患者的１年生存率为４２．９％

（６例），２年生存率为２８．６％（４例），３年生存率

１４．３％（２例）。图１显示采用寿命表法计算的１７

例患者的生存曲线。

图１　患者生存曲线

１５例患者治疗后疾病复发转移的中位时间为７

个月 （４～２７个月）。其中，肝内复发转移者占

５３．３％（８／１５）；远处转移者３３．３％（５／１５），转移部

位依次为淋巴结２例、骨２例、肺１例。８例接受单

纯手术治疗的患者中，６例复发或远处转移，均于１

年内死亡，另２例失访。６例术后接受化疗的患者

中，４例接受ＶＡＣ方案，其中１例无病生存７个月，

２例姑息化疗患者获得部分缓解，１例姑息化疗患

者出现疾病进展；１例接受ＩＡＰ方案，为肿瘤切除术

后肺转移患者，化疗４个周期后疗效评估为完全缓

解，２年后再次出现肺转移，行手术切除，随访至５

年时仍无病存活；１例接受阿霉素单药姑息化疗，疾

病进展。６例接受联合化疗的患者均出现４级骨髓

抑制，予升白细胞治疗后恢复，中位生存时间３７个

月（７～６０个月）。

３　讨　论

ＵＥＳＬ是发生于肝脏原始间叶组织的高度恶性

肿瘤［１］，发病率低，起病隐匿，多见于６～１３岁儿童，

在儿童中的发生率占所有儿童肝脏恶性肿瘤的

９％～１０％
［４］，较少发生于成年人。ＵＥＳＬ的病因和

发病机制尚不清楚，患者一般无乙肝、肝硬化等肝

病背景，少数成人患者可合并系统性硬化症、恶性

肿瘤化疗史等［５６］。

ＵＥＳＬ的临床表现隐匿，缺乏特异性，容易误

诊。该病主要表现为腹部包块、腹胀腹痛、体质量

减轻和发热等，其中腹痛和发热可能由瘤体出血坏

死引起。部分患者也可表现为恶心、厌食或黄疸。

晚期患者瘤体常生长迅速，瘤体最大径一般约１０

ｃｍ，最大者可达４０ｃｍ
［７］；位于肝脏实质内，呈灰白

色或淡白色，多合并瘤内出血，部分患者因瘤体自
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发破裂出血表现为急腹症而就诊［８９］。本组１７例患

者中，１２例有腹部包块，５例反复上腹部疼痛，其中

２例出现急性肿瘤自发破裂出血；１７例患者的肿瘤

体积均较大，最大直径达４０ｃｍ，其中１３例肿瘤最

大径大于１０．０ｃｍ。Ｌｅｎｚｅ等
［１０］研究认为肿瘤体积

巨大提示ＵＥＳＬ患者预后不良，但本研究未发现两

者的相关性。

由于ＵＥＳＬ侵袭性强，大多数患者在就诊时肿

瘤体积已巨大，易出现复发或远处转移，总体治疗

效果不佳，预后较差。目前，完整的手术切除是

ＵＥＳＬ最常用的治疗方法。本研究中，１７例患者中

１５例接受完整手术切除。ＵＥＳＬ多不伴发肝硬化

等肝病，且多为单发，有完整包膜。因此，即使肿瘤

过大，只要肝功能正常，就应尽早手术切除。但是，

术中常因肿瘤体积大，切除范围并不能达到无瘤标

准，因手术前后常联合辅助或新辅助化疗来改善患

者预后［１１１２］。对于体积巨大的肿瘤，术前辅助化疗

能使肿瘤缩小，从而提高手术切除率［１３１４］。Ｌｅｎｚｅ

等［１０］研究回顾性分析了６７例ＵＥＳＬ患者的治疗效

果，术后１、２年生存率分别为６１％、５５％，中位生存

期为２９个月（１～２０４个月）；肿瘤完整切除后行辅

助化疗较单纯手术切除能显著延长患者生存期

（犘＝０．００２），前者的中位生存期达２７．５个月，而后

者在平均随访８个月后迅速出现肿瘤复发；肿瘤切

除不完整与不良预后明显相关。

本研究中６例患者术后接受化疗，中位生存期

为２８．７个月。６例患者中，２例姑息化疗后获得疾

病部分缓解，１例患者肺部转移病灶获得完全缓解，

提示化疗可以改善患者预后，与上述文献报道基本

一致。目前有ＵＥＳＬ术后辅助化疗方案，但最佳化

疗方案仍不确定，主要以肉瘤的化疗药物为基础，

如长春新碱、环磷酰胺、柔红霉素［９］。本研究中４例

患者接受ＶＡＣ方案，１例术后辅助化疗患者随访至

７个月时未复发，２例姑息化疗后获得疾病缓解，提

示该方案较可靠。１例肺转移患者（男性，１６岁）接

受ＩＡＰ方案后获得完全缓解，提示肺转移灶可能对

化疗较敏感。不良反应方面，化疗的骨髓抑制明

显，６例均出现４级骨髓抑制，应予以重视，并予预

防性升白治疗。

目前肝移植治疗ＵＥＳＬ的病例很少。一般认

为，肝移植适用于无肝外转移、肿瘤完整切除术后

复发或因化疗耐药而无法手术切除的 ＵＥＳＬ患

者［１５］，但目前采用肝移植治疗者很少。由于ＵＥＳＬ

瘤体血供较少且体积大，单纯肝脏射频消融术或

ＴＡＣＥ治疗常不能取得理想效果。本研究中单纯

接受ＴＡＣＥ的患者未见明显获益，但有研究显示，

术后进行ＴＡＣＥ
［１６］或射频消融术［１７］可明显延长患

者的生存时间。然而，由于ＵＥＳＬ的发病率较低，

目前病例数仍较少，各种综合治疗的标准和效果尚

需进一步验证。

综上所述，ＵＥＳＬ发病率低，目前诊治经验不

足。本研究结果显示，ＵＥＳＬ发病年龄偏小，常无肝

病背景，但恶性程度高、原发病灶大、侵袭转移能力

强，患者总体预后差。病灶生长迅速，可引起肿瘤

出血，其生长可能与肿瘤血管生成相关。因此，

ＴＡＣＥ栓塞具有一定的治疗价值。手术联合

ＴＡＣＥ、化疗是其主要治疗方法，充分的综合治疗有

利于改善患者预后。
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