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蛋白进行性升高、合并血小板急剧下降、AST高于基线数倍、甘

油三酯急剧升高、纤维蛋白原明显降低、骨髓或其他组织（淋巴

结、肝脏、脾脏等）发现噬血细胞等其中任意2条及以上时，均应

考虑KD-MAS［3］。本例患儿在短时间内出现铁蛋白进行性升

高，血小板、血红蛋白均急剧下降，AST也高于基线数倍，凝血

功能异常，故诊断为KD-MAS。
KDSS及KD-MAS两种川崎病并发症比较罕见，病死率高，

因此早期准确诊断尤为重要。超声心动图作为检查川崎病的

传统工具，可早期评估心脏功能，动态监测冠状动脉内径变化、

血栓及狭窄情况［4］。本例患儿在发病早期、疾病进展期、恢复

期均进行了超声心动图检查，其不仅可以动态评估心功能，而

且能够直接测量冠状动脉内径并结合Z值监测冠状动脉变化，

有助于临床早期发现、诊断及治疗该疾病，以减少严重并发症

的发生。LV-PSL技术可通过测量心肌应变和左室压力定量评

估心肌做功，对诊断早期心肌功能障碍有较高的敏感性［5］。本

例患儿在发病早期 LVEF正常时，GWW增加，GWE稍降低

（GWW、GWE参考值分别为 33~82 mm Hg%、95%~98%）［6］，提

示LV-PSL技术能更早期评估川崎病患者心功能损害。由于川

崎病不仅累及心脏，严重时可累及多个脏器，在疾病早期会出

现颈部淋巴结肿大，急性并发症期出现大量腹腔积液等病理改

变，应用超声可对其各个脏器进行扫查并做出相应诊断，为临

床及早发现该疾病提供相关依据。
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患者女，41岁，因“因体检发现肝占位 3个月”入院。既往

无肝炎及结核病史。血常规、凝血功能、血生化、肝肾功能、甲胎

蛋白、异常凝血酶原、癌胚抗原（CA125、CA199、CA72-4）、肺部

CT检查等均未见明显异常。常规超声检查：于肝 S8段可见一

大小约15 mm×12 mm低回声结节，形态规则，边界清晰（图1A）；
CDFI于其内未探及明显血流信号。超声造影检查：病灶动脉

相呈高增强，随后造影剂迅速廓清（<40 s），门脉相及延迟相均

呈明显低增强，见图 1B~D。超声造影提示：恶性病变，不除外

肝转移癌。肝脏CT平扫+三期增强检查：肝S8段类圆形稍低密

度影，大小约 1.5 cm，CT值约 36 Hu；增强扫描病灶周边呈环状

增强，门脉期及延迟期病灶增强程度略减低。见图 2。肝脏CT
平扫+三期增强诊断：肝内占位性病变，恶性不除外。遂行腹腔

镜下肝部分切除术，术中见肿瘤位于门静脉右前分支静脉正后

方，有完整包膜，肿瘤切面呈灰白色，实性，质韧。见图 3A。术

后病理诊断：肝脏神经鞘瘤，肿瘤体积 1.8 cm×1.3 cm×1.2 cm。
见图 3B。免疫组化检查：S-100（+），SOX10（+），β-catenin
（膜+），SDHB（+），Ki-67（1%+），CD34（-），Desmin（-）。见

图3C。
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讨论：神经鞘瘤是一种生长缓慢的良性肿瘤，可发生于人

体的任何部位，最常见的部位包括四肢、颈部和头部［1］。原发

于肝脏的神经鞘瘤临床罕见［2］。肝胆神经起源于肝门的肝丛，

由交感神经和副交感神经纤维组成，也有部分沿门静脉和肝动

脉的小叶间结缔组织分布［3］，目前认为肝内神经鞘瘤来源于肝

胆神经。本病可发生于任何年龄，常见于 30~60岁，无性别差

异［4］。Yin等［5］研究发现，肝脏神经鞘瘤大小的中位数为4.7 cm，
且有 40%患者无明显临床症状，本例患者为 41岁女性，于体检

发现，与之相符。肝脏神经鞘瘤常规超声多表现为边界清晰的

低回声，彩色多普勒未探及明显血流信号。Ota等［6］报道的 1例
患者病灶超声造影表现呈分隔样增强，表现为病灶内出现囊性

变，动脉相病灶仅分隔部分增强，其余部分不增强，延迟相病灶

A：常规超声表现为低回声结节，无晕环；B~D：超声造影示病灶动脉相

呈高增强，门脉相及延迟相均呈明显低增强

图1 本例患者常规超声及超声造影图

A：CT平扫表现为稍低密度；B~D：CT增强示病灶动脉期呈周边环状高

增强，门脉期及延迟期病灶强化略减低

图2 本例患者CT平扫+三期增强图
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内实性部分呈延迟增强。MRI中 T1WI表现为低信号，T2WI表
现为高信号，增强扫描主要表现为渐进性延迟增强，且增强相

对均匀［7］，与超声造影增强方式相似。

本例患者超声造影将其误诊为恶性病变，分析原因为肝脏

神经鞘瘤临床罕见，超声医师对其病理改变及临床特征了解不

足。典型的神经鞘瘤光镜下由Antoni A区和Antoni B区组成。

Antoni A区包含大量呈栅栏样排列的梭形细胞，血供丰富；

Antoni B区为疏松黏液样结构，细胞较少，血供稀疏，内可出现

多种继发性改变，如囊性变、出血和钙化等［4］。病灶内Antoni A区

和Antoni B区比例，以及病灶内部是否出现继发性改变决定了

超声造影的增强方式及特点。本例患者病灶较小，远低于以往

文献［5］报道肿瘤大小，且内部未合并囊性变、坏死等继发性改

变，光镜下可见病灶大部分为血供丰富的 Antoni A区，少量

Antoni B区以水肿的间质和炎细胞为主，缺乏含铁细胞，既往文

献［6］认为病灶延迟相增强主要与 Antoni B区含铁细胞聚集有

关，因此本例患者超声造影表现为类似恶性肿瘤的“快进快

出”，造成误诊。提示对于具有良性临床特征的肝脏肿瘤，若病

灶内合并囊变区，则应考虑神经鞘瘤可能。病灶的增强方式多

样，主要取决于内部组织学的分布，若表现为延迟相增强则有

助于与恶性肿瘤相鉴别。对可疑病灶行超声引导下穿刺活检

有助于早期诊断，指导临床治疗。
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A B C
A：肿瘤大体观；B：病理图（HE染色，×200）；C：免疫组化图示S-100呈阳性（HE染色，×100）

图3 本例患者肿瘤大体观、病理图及免疫组化图
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