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原发性肝脏神经内分泌肿瘤1例
并文献复习
 

杨慧婷，朱娴 [中南大学湘雅医学院附属株洲医院 核医学科（PET-CT中心），湖南 株洲 412007]

摘要：原发性肝脏神经内分泌肿瘤（primary hepatic neuroendocrine tumor，PHNET）是

一种罕见的肝脏恶性肿瘤，缺乏特征性表现，临床误诊及漏诊率高。本文回顾性分析             
1例经病理证实的PHNET患者的影像及临床资料并复习相关文献，从正电子发射计算机

体层显像（positron emission tomography and computed tomography，PET/CT）、磁共振

成像（magnetic resonance imaging，MRI）、计算机体层成像（computed tomography，
CT）的影像特点以及病理学特征进行总结，以提高对该病的认识，诊断PHNET的重点

是通过多种检查排除肝外原发灶，最终结合病理进行综合判断。

关键词：原发性肝脏神经内分泌肿瘤；氟-18-氟代脱氧葡萄糖正电子发射计算机体层显像

Primary hepatic neuroendocrine tumor: a case report and literature review
Yang Huiting, Zhu Xian [Department of Nuclear Medicine (PET-CT Center), Zhuzhou Hospital 
Affiliated to Xiangya School of Medicine, Central South University, Hunan Zhuzhou 412007, China]
Abstract: Primary hepatic neuroendocrine tumor (PHNET) is a rare malignant liver tumor that lacks 
characteristic manifestations and has a high rate of clinical misdiagnosis and missed diagnosis. This 
article retrospectively analyzed the imaging and clinical data of a patient with PHNET confirmed by 
pathology, and reviewed relevant literature to summarize the imaging characteristics and pathological 
features of positron emission tomography and computed tomography (PET/CT), magnetic resonance 
imaging (MRI) and computed tomography (CT), in order to improve the understanding of the 
disease. The key to diagnosing PHNET is to exclude primary lesions outside the liver through various 
examinations, and finally diagnosed based on pathological features.
Keywords: Primary hepatic neuroendocrine tumor; 18F-fluorodeoxyglucose positron emission 
tomography and computed tomography

原发性肝脏神经内分泌肿瘤（primary hepatic 
neuroendocrine tumor，PHNET）是一种罕见的肝

恶性肿瘤，本文现对1例经氟-18-氟代脱氧葡萄糖

（18F-fluorode-oxyglucose，18F-FDG）正电子发射

计算机体层显像（positron emission tomography and 
computed tomography，PET/CT）诊断及病理证实

的PHNET进行分析总结并对该病的影像特点进行文

献复习，为影像诊断及临床诊疗提供参考。

1 临床资料

1.1 主诉  患者女性，61岁，主因“间断上腹部疼痛4年，

再发加重2个月”于2023年11月21日入院。

1.2 现病史  患者于2019年11月左右无明显诱因出现上

腹部疼痛，以右上腹明显，呈间歇性绞痛，向背部放

射性胀痛，在株洲市新兴医院行超声示“胆囊结石，
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胆囊炎”，予输液治疗，症状缓解。2个月前患者再

次出现上述症状并逐渐加重，为求进一步治疗就诊于

中南大学湘雅医学院附属株洲医院门诊，完善腹部超

声提示“胆囊肿大、其内低回声团：胆泥？其他？胆

囊多发结石、胆囊炎”。门诊以“胆囊结石伴慢性胆

囊炎”收住入院。起病以来精神可，进食少，睡眠

可，二便正常，体质量无明显减轻。

1.3 既往史  既往“胆囊炎、胆囊结石”病史4年余。

1.4 入院后诊疗经过  入院后完善实验室检查，肝功

能：γ-谷氨酰转移酶（γ-glutamyl transferase，GGT） 
69.0 U/L（参考范围7.0～45.0 U/L）；甲胎蛋白（alpha-
fetoprotein，AFP）3.40 μg/L（参考范围0～7.0 μg/L）；

癌胚抗原（carcinoembryonic antigen，CEA） 6.74 μg/L
（参考范围0～5.0 μg/L）；糖类抗原19-9（carbohydrate 
antigen 19-9，CA19-9） 52.17 μg/L（参考范围0～              
30.0 μg/L），其余实验室检查未见明显异常。
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1 . 5  入院后辅助检查   上腹部计算机体层成像

（computed tomography，CT）平扫+增强示肝右前叶

及左内叶大片状低密度灶，增强扫描明显不均匀强

化，延迟期进一步强化。肝门区多发增大淋巴结，

大者短径约16 mm（图1）。胆囊体积增大，壁增

厚，内可见两枚结节状稍高密度影。肝脏磁共振成

像（magnetic resonance imaging，MRI）平扫示肝右

前叶及左内叶大片状稍长T1、稍长T2信号影，压脂

像呈稍高信号，边界不清，弥散加权成像（diffusion 
weighted imaging，DWI）呈高信号，相应表观弥

散系数（apparent diffusion coeffecient，ADC）呈稍

低信号影。肝门区多发增大淋巴结，大者短径约

16 mm。胆囊体积增大，壁增厚，胆囊内信号不均

匀，内可见2个短T2信号影。肝内外胆管未见明显

扩张（图2、图3）。18F-FDG PET/CT示肝内多发片状

低密度影伴糖代谢增高灶，大者位于肝S4段，约71 × 

A B C

D E F
图 1    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者上腹部 CT 平扫 + 增强图

注：A、D 示肝右前叶及左内叶可见大片状低密度灶，边界欠清晰；B、E 示增强扫描病灶明显不均匀强化；C、F 示延迟期显示病灶
进一步强化。

A B C

D E F

图 2    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者肝脏 MRI 平扫图
注：A、D 示肝右前叶及左内叶呈大片状稍长 T1 影；B、E 示病灶呈稍长 T2 信号影；C、F 示压脂像呈稍高信号。

A B

图 3    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者肝脏 DWI + ADC 图
注：A 示病灶 DWI 呈高信号；B 示病灶 ADC 呈稍低信号。
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79 mm，最大标准摄取值（max standard uptake value，
SUVmax）10.6；肝门区多发糖代谢增高肿大淋巴结，

大者短径约16 mm，SUVmax 14.6；多处骨质破坏伴显

像剂分布异常浓聚影，SUVmax 11.3（图4）。胃镜示：

慢性萎缩性胃炎C1型并肠化？胃角病理结果示：

（胃角黏膜）黏膜轻度慢性炎，区域病灶呈慢性萎

缩性胃炎改变。肠镜示：横结肠息肉。肝脏肿块穿

刺病理示：（肝脏穿刺标本）考虑神经内分泌肿

瘤（G3）。免疫组织化学检查示：CK-pan（+）、

CK19（弱+）、CK7（－）、Hepatocyte（－）、

CD56（+）、嗜铬粒蛋白A（chromogranin A，CgA）

（－）、突触素（synaptophysin，Syn）（弱+）、

Ki-67（热点区约45%）、TTF-1（－）（图5）。结

合上述检查，最终诊断为PHNET。

A

B

C D

图 4    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者头部 + 躯干 18F-FDG PET/CT 图
注：A 示患者 18F-FDG 全身病灶分布情况；B 示肝脏横断位连续图谱（层厚 5 mm）；C、D 示肝内多发片状低密度影，糖代谢增高，

SUVmax 10.6；E 示肝门区肿大淋巴结影，糖代谢增高，SUVmax 14.6；F 示骶椎呈溶骨性骨质破坏改变，糖代谢增高，SUVmax 11.3。
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2 讨论

神经内分泌肿瘤是一类起源于神经内分泌细胞

肽能神经元的异质性肿瘤，好发于胃肠道、胰腺等

消化系统[1]。原发于肝脏的神经内分泌肿瘤十分罕

见，仅占神经内分泌肿瘤的0.5%[2,3]。部分神经内

分泌肿瘤患者可有皮肤潮红等特异性神经内分泌症

状，而PHNET患者一般无类癌综合征表现，多因肿

瘤弥漫生长导致腹部胀痛不适就诊，临床误诊及漏

诊率高。目前认为鉴别诊断PHNET的重点是通过

PET/CT、内镜等手段排除其他原发灶可能，再结

合病理学及免疫检测综合判断[4-7]。
18F-FDG PET/CT通过反映肿瘤内葡萄糖代谢情

况，对G2～G3级神经内分泌肿瘤有较好的诊断灵

敏度，目前被广泛用于神经内分泌肿瘤的诊断[1,6]。

PHNET在18F-FDG PET/CT中多表现为等密度或低密

度肿块影，分化越差、侵袭性越高的神经内分泌肿

瘤病灶摄取阳性率越高，G1摄取阳性率为40%，G2
约70%，G3则高达93%，因此18F-FDG PET/CT在识别

低分化内分泌肿瘤中具有一定的指导意义[3,8]。神经

内分泌肿瘤具有明显的肿瘤异质性，不同显像剂对

不同类型受体表达具有选择性，如DOTATATE是针

对生长抑素受体2（somatostatin receptor 2，SSTR2）
表达的特异性探针，68Ga-DOTATATE可识别SSTR2
高表达或分化较好的病灶[9,10]，不同显像剂联合应用

能多角度反映肿瘤的生物学行为并提供肿瘤组织的

代谢活性，可进一步提高疾病的诊断及病理的准确

分期，为临床治疗提供更多信息[1,9,11-13]。

PHNET的CT平扫影像多表现为肝内单发或多

发低密度影，增强扫描强化[14,15]，可分为“快进快

出型”“慢进慢出型”及“混合型”3种强化方式。

“快进快出型”可能与肝动脉供血丰富有关，“慢

进慢出型”呈持续性强化表现则可能与PHNET内纤

维组织增生有关[2,16]。PHNET影像表现还可能与肿

瘤分级相关：G1级肿瘤多为单发，病灶在动脉期迅

速强化；G2级肿瘤呈环形强化；G3级肿瘤以多发常

见，增强后实性成分持续强化，且病理分级越高，

肿瘤细胞包膜越倾向于不完整或无包膜[15,17,18]。神

经内分泌肿瘤T1WI多表现为低信号或混杂低信号，

T2WI为高信号或混杂高信号，DWI表现为弥散受限

的高信号，ADC低信号，ADC值与肿瘤恶性程度呈

负相关，若MRI具有血管侵犯、淋巴结肿大或坏死

征，则倾向于低分化肿瘤诊断，MRI增强扫描可见

多房状改变[6,17-20]。上述影像表现也与本病例基本一致。

P H N E T诊断依赖于病理学诊断。镜检下

PHNET肿瘤细胞小，肿瘤细胞形态可表现为巢团

状、岛屿状，小梁或条索状结构不等分布，分化

差的区域细胞多形性及核分裂象明显，核质比例

大，核染色深，细胞表现为实性、筛状生长。Syn
与CgA在神经内分泌肿瘤中表达特异性较高，但目

前尚无特异性的免疫组织化学标志物鉴别肝内病灶

是PHNET还是转移性神经内分泌肿瘤。神经元特

异性烯醇化酶（neuron-specific enolase，NSE）、

Syn及CgA三者联合应用可提高PHNET诊断率[6,21]。

A B

图 5    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者肝组织 HE
染色（× 20）及免疫组织化学（× 40）图

注：A 为肝组织 HE 染色，送检组织内见小圆形细胞梁索状增生；
B为免疫组织化学染色（Envision法），结果示CD56（+）、Syn（弱+）、
Ki67（热点区约 45%）。

E F

续图 4    61 岁女性原发性肝脏神经内分泌肿瘤患者头部 + 躯干 18F-FDG PET/CT 图
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PHNET分级参照神经内分泌肿瘤标准，按Ki-67指
数和核分裂数分为G1～G3级：G1级为每10个高倍

视野中核分裂象＜ 2个和（或）Ki-67指数＜ 3%，

G2级为每10个高倍视野中核分裂象为2～20个和

（或）Ki-67指数3%～20%；G3级为每10个高倍视野

中核分裂象＞ 20个和（或）Ki-67指数＞ 20%[6,21-23]。

该病例送检组织内见小圆形细胞梁索状增生，免疫

组织化学染色结果示CD56（+）、Syn（弱+）、Ki67
（热点区约45%），与上述病理特征基本相符。

PHNET表现不典型、缺乏特征性，常需与其他

疾病进行鉴别。单发病灶与常见的肝占位原因相鉴

别：①原发性肝癌：患者大多有肝炎或AFP特异性增

高等病史，具有典型的“快进快出”影像学特点，

可有假包膜、门静脉栓等影像表现[24,25]，且S-100、
Syn、NSE、CgA、CD56等免疫组织化学标志物在原

发性肝癌中几乎不表达。②胆管细胞癌：肝内外胆

管走行僵硬伴不规则扩张，门静脉期及延迟期表现为

持续性强化，但动脉期强化程度低于PHNET，且动

脉期胆管细胞癌表现出病灶边缘强化[22,26]。③慢性肝

脓肿：一般表现为形态欠规则的软组织密度影，病灶

内可见大量胶原纤维组织或肉芽组织增生，伴有小灶

性坏死及小脓肿形成，周围可伴炎性水肿；动脉期轻

度强化或无明显强化，门静脉期及延迟期呈持续性延

迟强化，且大部分为分隔状强化[26]。多发病灶常需与

转移瘤相鉴别：①其他肝外转移瘤：多有其他原发

肿瘤病史，常见于胃肠道肿瘤，并伴随CEA等肿瘤标

志物特异性升高，而PHNET肿瘤标志物水平一般不

升高；典型的转移瘤T2WI常为肝内多发高信号影，

病灶中央为著，增强扫描边缘呈环形强化，呈“牛眼

征”[27,28]。②肝内转移性神经内分泌肿瘤：若患者伴

有皮肤潮红等特异性神经内分泌症状常提示转移性，

此外，与转移性内分泌肿瘤影像相比，PHNET一般表

现为病灶较大，病灶轮廓不规则，呈分叶状，病灶信

号欠均、ADC值较低等特点[1,22,29]。

综上，PHNET十分罕见，缺乏特征性表现，需

完善全身检查排除肝外器官病灶，再结合肿瘤细胞

组织学形态及相关免疫组织化学表达特征方可考虑

诊断。全身PET/CT显像具有灵敏度高及病灶定位

准确等优势，不同显像剂联合应用能从多角度反映

肿瘤的生物学行为，可进一步提高影像诊断水平，

为临床诊治提供更多信息。
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