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肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤的临床特点分析
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（天津医科大学总医院泌尿外科，天津 &"""'!）

%& '(!!"#$%&'()*+,-./0()*+1234567 )*+89:;<= !"$!> % ?#!"$, > $$ ?@A2

$"B ()*+ CD234EFGHI34JKLMN56LOP5QLARSTUVWXY;<7+,-$" BCDZG[: - BG

\: $BG*]>^ &%_G& B=`abcKG.Bde:`Q7fghijk:lm]nk:Oop/0 *qrstulvwt

uMGhimxyu2z{p*12 = )

!

32 %JK|s}~Grm]nz{7 ,BY#$�;���G$BY�A:#$���G$

BY#$���7�WOP , B��| ()*+p( BOP��|#$()*+,-./�)*+1G�;r ()*+7 ���{��

4*5#6'�71L*89:;#)�71L<*)�71L/=�#17�W��b� .*'"�?G*]��b� !,�?G��cK�cl����7+.-

()*+ =34%��iG����m��G� ��¡¢�WOP 4( ��U���{��7 ()*+ £d¤:¥¦GAR§¨©

ª���|§G«¬VW­®¯°±²G³¨´b�t���7

/01 #$%&'()*+,-./pOPpARpVW

23456 1%-!>- !789: +

!"#$#%&" '()*+,-. /' ,-$)" -0#*1-"2/23 )$42/56/720/5)

?)@A 4BC#9D;EF G)@A GB:;#HC;EI +2 +C#JC;E

（K8L:MNJ8;N DO PMD9DEQI A8;8M:9 4DRLCN:9 DO 0C:;SC; *8TCU:9 P;CV8MRCNQI 0C:;SC; &"""'!I /WC;:X

89.*,)%* :9;-%*2<-= 0D 8HL9DM8 NW8 U9C;CU:9 O8:NBM8R DO M8;:9 8LCNW89CDCT :;ECDJQD9CLDJ:（()*+）> >-*?/3.= 0W8 U9C;CU:9 T:N: DO $"

L:NC8;NR YCNW ()*+ :TJCNN8T OMDJ ZB;8 !"$! ND @DV8J[8M !"$, Y8M8 C;V8RNCE:N8TI M8NMDRL8UNCV89Q> 0W8 U9C;CU:9 J:;CO8RN:NCD;RI CJ:EC;E

O8:NBM8RI L:NWD9DECU:9 O8:NBM8RI NM8:NJ8;N J8NWDTR :;T LMDE;DRCR Y8M8 :;:9Q\8T> @-.+"*.= )JD;E NW8 $" L:NC8;NRI - U:R8R Y8M8 O8J:98 :;T $

U:R8 Y:R J:98I YCNW :; :V8M:E8 :E8 DO &% Q8:MR> 0WM88 L:NC8;NR Y8M8 ODB;T C; LWQRCU:9 8H:JC;:NCD;I :;T . L:NC8;NR W:T LDRCNCV8 RCE;R> /QRNCU

RD9CT DM W8N8MDE8;8DBR 98RCD;R Y8M8 RU:; [Q UD9DM B9NM:RDB;T] /0 L9:C; RU:; RWDY8T 9DY T8;RCNQ DM R9CEWN9Q WCEW T8;RCNQ RW:TDYI :;T NW8 /0

8;W:;U8J8;N RU:; RWDY8T TCOO8M8;N T8EM88R 8;W:;U8J8;N] 9DY RCE;:9 :;T B;8V8; 8;W:;U8J8;N RWDY8T D; 0

!

32 [Q *12> (CEWN L:NC8;NR

Y8M8 L8MODMJ8T L:MNC:9 ;8LWM8UNDJQI :;T $ L:NC8;N Y:R NM8:N8T YCNW M:TCU:9 ;8LWM8UNDJQI :;T $ L:NC8;N Y:R NM8:N8T YCNW ;8LWM8UNDJQ>

^DRNDL8M:NCV8 L:NWD9DEQ C;TCU:N8T NW:N , L:NC8;NR Y8M8 TC:E;DR8T :R M8;:9 8LCNW89CDCT :;ECDJQD9CLDJ:I :;T ! L:NC8;NR Y8M8 TC:E;DR8T :R

M8;:9 :;ECDJQD9CLDJ: YWCUW RWDY8T L:MNC:9 8LCNW89CDCT :;ECDJQD9CLDJ: O8:NBM8R>2JJB;DWCRNDUW8JCU:9 RN:C;C;E M8RB9NR DO NW8 NBJDM RWDY8T

NW:N 4*5#6'（_）、*89:;#)（7）、<*)（7）、/=（#）> ^DRNDL8M:NCV8 OD99DY#BL NCJ8 Y:R . ND '" JD;NWRI YCNW :; :V8M:E8 OD99DY#BL NCJ8 DO

!, JD;NWR> @D M8UBMM8;U8 DM TCRN:;N J8N:RN:RCR U:R8R Y8M8 ODB;T> A/$%"+.2/$= ()*+ CR M:M8 C; U9C;CU:9 LM:UNCU8 :;T 8:M9Q RQJLNDJR DO

YWCUW :M8 ;DN D[VCDBR> 0W8 T8OC;CNCV8 TC:E;DRCR DO ()*+ T8L8;TR D; LDRNDL8M:NCV8 L:NWD9DECU:9 4( RN:C;C;E :;T CJJB;DWCRNDUW8JCU:9

RN:C;C;E> ()*+ W:R J:9CE;:;N LDN8;NC:9I :;T NW8 J:C; NM8:NJ8;N DO YWCUW CR RBMECU:9 M8R8UNCD;> 0W8M8 :M8 ;D B;COC8T B;T8MRN:;TC;E DO NW8

LMDE;DRCR B;NC9 ;DYI YWCUW M8`BCM8R 9D;E#N8MJ :;T U9DR8 OD99DY#BL>

B(6 C/,3. M8;:9 8LCNW89CDCT :;ECDJQD9CLDJ:] L:NWD9DEQ] NM8:NJ8;N] LMDE;DRCR

肾脏血管平滑肌脂肪瘤（:;ECDJQD9CLDJ:，)*+）

通常被认为是一种良性错构瘤，世界卫生组织（YDM9T

W8:9NW DME:;C\:NCD;，34a）在 !""6 年发布的肾脏肿

瘤组织学分类中指出，有两种类型的肾脏)*+：经

典型和上皮样。经典型 )*+ 是良性肿瘤，由不同比

例的脂肪组织、异常增生的血管和平滑肌细胞构成。

上皮样 )*+ 的组织学特征与经典型 )*+ 不同，它

主要由上皮样细胞组成，并且含有经典型 )*+的 &

种成分，脂肪成分少。肾脏上皮样血管平滑肌脂肪

瘤（8LCNW89C:9 :;ECDJQD9CLDJ:，()*+）被认为是潜在

的恶性间叶性肿瘤，部分患者可能存在局部复发、

淋巴结转移和远处转移风险，预后不良。由于 ()*+

发病率较低，在临床上少见，目前临床医生对其疾

病的认识是不足的。本研究收集天津医科大学总医院

!"$! 年 % 月#!"$, 年 $$ 月入院手术治疗的 $" 例

()*+ 患者的临床资料，进行病例总结和分析，以系

统地阐明 ()*+ 的临床表现、影像特点、病理特征、

治疗和预后。
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! !"#$%

!"! !"#$ 回顾性分析天津医科大学总医院

在 #$!# 年 % 月&#$!' 年 !! 月收治的 ()*+ 患者的

临床资料，共 !, 例患者。其中女性 - 例，男性 !例。

年龄最大 %- 岁，最小 !. 岁，平均年龄 /% 岁。!, 例

患者既往均无结节性硬化症病史。临床表现为患侧

腰部疼痛或胀痛不适 % 例，其中 ! 例入院后出现高

热、寒战，! 例伴有恶心、呕吐；右侧上腹部疼痛

#例，其中 ! 例伴有呕吐；腹胀、腹痛伴无痛性肉眼

血尿 ! 例；左上腹肿物进行性增大，伴腹胀 ! 例；

/例在体检时发现，其中 ! 例伴有低热。入院后术前

化验尿常规潜血阳性 0 例，血常规化验血红蛋白提

示贫血 1 例，肾动态显像提示患侧肾功能受损 / 例。

其余化验检查未见明显异常。

!2# %&

!3#"! 影像学检查 所有患者术前行影像学检查，肿

瘤位于右侧 %例，左侧 0例。肿瘤直径最大约 !1"! 45，

最小约 /"! 45，平均直径约 -"' 45。!,例均行彩超检

查，超声提示囊实性包块 0 例，混杂低回声团块、其

内可见液性暗区 ! 例，回声不均匀、内可见无回声

区的中强回声包块 / 例，中低回声团块 ! 例，较强

回声团块 ! 例。. 例超声提示肿块边界较清楚，!例

肿块包膜稍厚不光滑，# 例超声未描述肿块边界情

况。所有患者 67 平扫可见肿块内含有脂肪成分

1例，. 例行 67 增强检查，# 例增强后呈明显强化，

!例中度强化，# 例不均匀强化，# 例未见明显强化，

0 例肿块边界欠清（图 !）。所有患者均未见肾静脉、

下腔静脉血栓，未见淋巴结和远处转移。本组患者

仅有 / 例行 *89 检查，表现为等 7

!

短 7

#

信号影，呈

不均匀增强。根据彩超、67 或 *89 影像学检查，结

合临床症状，术前诊断肾脏血管平滑肌脂肪瘤 %例，其

中 1 例合并出血，诊断肾脂肪肉瘤 ! 例，诊断肾癌 !

例，诊断腹膜后恶性肿瘤 ! 例，诊断肾囊实性占位，

考虑肾积脓可能性大 ! 例。

!3#3# 手术方法 !,例均采用手术切除治疗。!例术

前考虑右肾癌，肿瘤大小约 /3! 45!#31 45，考虑肿

瘤体积较小，同时为了更好的保留患者的肾功能，采取

“腹腔镜右肾部分切除术”；! 例术前考虑右肾脂肪

肉瘤，术中探查发现肿瘤基底与肾脏背侧关系密

切，无法分离，将肿物大部游离后予以切除，送冰冻

病理检查，冰冻病理结果考虑脂肪肉瘤，手术行“右

肾根治性切除术”；! 例术前诊断肾囊实性占位，肿

瘤大小约 !#3' 45!!,3- 45，患者入院后第 !天即出现

高热、寒战，给予抗感染、退热等处理，入院后第

# 天在超声引导下行“右肾区囊性占位穿刺术”，并

留置引流管，引出脓液送细菌培养，继续给予抗感

染、退热、补液等处理，患者仍反复发热，临床考虑

肾积脓可能性大，遂于入院后第 0 天行“右肾切除

术”。! 例术前考虑左腹膜后恶性肿瘤，术中发现肿

瘤后上方约直径 #3, 45 范围与左肾下极延续，难于

分离，距侵犯处约 !3, 45 楔形切除左肾下极肾组

织，此患者手术方式为“左腹膜后肿物切除:左肾部

分切除术”。术前考虑肾脏 )*+ 合并出血 1例，其

中 # 例行“腹腔镜肾部分切除术”，/ 例行“开放性肾

部分切除术”。术前 ! 例未出血的肾脏 )*+ 行“腹腔

镜肾部分切除术”。

" &'

#3! '()*+,-./01 多数肿瘤大体标

本呈灰褐色、灰黄色，切面呈灰黄、灰红、灰褐色相

间，部分病灶内部可发生出血、坏死以及囊性变。

其中 1 例肿瘤标本可以见到局部出血灶以及坏死

组织，! 例肿瘤标本可见继发性慢性脓肿形成，/ 例

肿瘤可见异型细胞成份，核分裂象可见。!, 例病例

均行 ;*<&01 和 =*) 免疫组化染色。在 ;*<&01

染色中，' 例呈阳性反应，! 例广泛阳性，! 例少数细

胞阳性。在 =*) 染色中，1 例呈阳性反应，# 例部分

阳性，! 例弥漫阳性，! 例弱阳性，! 例阴性。!, 例标

本中有 % 例行 *>?@AB) 染色，1 例呈阳性反应，! 例

部分阳性（图 #）。!$ 例 ()*+ 患者的术后病理免疫

组化标志物的表达结果如表 ! 所示。根据病理标

本的常规染色和免疫组化染色结果，' 例病理诊断

为肾脏 ()*+，# 例病理诊断为肾脏 )*+，部分呈

()*+（表 #）。

#3# 23+4501 !$例患者均采取外科手术切

除治疗，术后均未采用化疗药物、靶向药物或哺乳动

物雷帕霉素靶蛋白抑制剂等治疗。对 !$ 例患者通过

门诊复查以及电话随访的方式进行术后随访，随访

时间截止至 #$!- 年. 月，!$ 例患者中有 ' 例获得

随访，有 # 例失随访，术后随访完成率'$C。' 例随

注：左肾下极可见高低混杂密度肿块影，最大横截面积约 !,2/ 45!

'2,45，局部边界欠清，增强检查未见明显强化

( ! )* #$+,-./

%&' ! ()*+, #$ -,+&* ./+* +*0 )*1+*/)2)*3

方辉龙，等2肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤的临床特点分析!
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访患者的术后随访时间为 !!"# 个月，平均随访时

间 $% 个月。随访的 % 例患者目前均存活，根据术后

复查的相关影像学检查，暂未见肿瘤复发和远处

转移。

注：&：'(染色（")##），肿瘤细胞呈多边形，胞质丰富，嗜酸性，核仁明显；*：免疫组化 '+*,-"染色（")##），肿瘤细胞 '+*-"弥漫性（.）；/：免

疫组化+0123,&染色（")4#），肿瘤细胞+0123,&（.）；5：免疫组化 6+& 染色（")44），肿瘤细胞 6+&（.）；(：免疫组化 78,9! 染色（")44），肿瘤细胞

78,9!（.）；:：免疫组化 ;8<03=83染色（")44），肿瘤细胞 ;8<03=83（.）

! ! "# "#$%&'()*$%

$%& ! '()*+,+&%-(, *./()+01,%23.+4%2 4)(%2%2& (25 6//72+*%4)+-*./%-(, 4)(%2%2&

'+*-" +0123,& 6+& 50><83

例 ? （.） （.） （.） （,）

例 ) （.） （.） （,） （,）

例 @ （.） 未测 （.） 未测

例 - （.） （.） （.） （,）

例 " （.） 未测 （.） （,）

例 9 （.） （.） （.） （,）

例 ! （.） （.） （.） 未测

例 % （.） （.） （.） 未测

例 A （.） 未测 （.） （,）

例 ?4 （.） 未测 （.） （.）

+ 8 '(),-./0 891 #:;<23+456

=(> 8 ?0@A.44%+2 A.47,)4 +B %//72+*%4)+-*./%-(, /(AC.A4 %2 89 -(4.4 +B ?:;<

(+& /7 6,?44 78,9!

未测 （,） （.） 约 -B

（,） 未测 （,） 约 ?B

（.） （,） 未测 未测

（,） （,） （,） 未测

（,） 未测 （,） 未测

（,） （,） （,） 约 "B

（.） 未测 未测 低表达

未测 未测 未测 未测

（,） （,） （,） 约 ?4B

未测 未测 （.） 未测

+ D 891 #:;<7839:;<=>?56

=(> D 'A.+@.A()%E. 5%(&2+4%4 (25 @()*+,+&%-(, A.47,)4 +B 89

@()%.2)4 F%)* ?:;<

病理结果

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 &+C，部分呈 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 (&+C

肾脏 &+C，部分呈 (&+C，继

发慢性脓肿形成

例 ?

例 $

例 @

例 -

例 "

例 9

例 !

例 %

例 A

例 ?4

术前诊断

左肾 &+C 伴出血

右肾 &+C 伴出血

左肾 &+C 伴出血

左腹膜后恶性肿瘤

右肾 &+C 伴出血

左肾 &+C

右肾脂肪肉瘤

右肾 &+C 伴出血

右肾癌

右肾囊实性占位：肾积脓？

G @A

(&+C 由 +28 等D?E在 ?AA9 年首次报道。经典型

&+C 是良性肿瘤，主要由不同比例的脂肪组织、异

常增生的血管和平滑肌细胞构成，缺乏上皮细胞成

分。而 (&+C 与经典型 &+C 相比，其上皮细胞比例

明显增多，且缺乏脂肪成分。随着病理和影像医学

技术的进展，越来越多的 (&+C 被诊断，使临床医

生对 (&+C有了更加深刻的认识。有研究发现，(&+C

较经典型 &+C 的发病年龄更小，肿瘤体积更大D$E。

本研究平均发病年龄为 @9岁，肿瘤平均直径约 AF%G<，

与该文献相符。也有文献指出 (&+C 在女性中更常

见（男女比例为 ?H@），(&+C 的性别差异可能与雌激

素刺激有关，因为上皮样细胞对孕酮受体的免疫组

;8<03=83

未测

（.）

（.）

未测

未测

（.）

未测

（.）

未测

未测
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化呈阳性反应!"#。本研究女性 $例，男性%例，女性明显

多于男性。&'()是一种间叶性肿瘤，具有恶性潜能，

&'() 患者中有一半以上与结节性硬化症（*+,-./+0

012-./030，456）有关，&(') 患者合并 456 的比例明

显高于经典型 '()

!7#。456是一种常染色体显性遗传

疾病，其特征在于可出现全身多发良性肿瘤，包括脑、

皮肤、眼、心脏、肺和肾等器官均可受累。

"8% !"#$ &'() 患者起病隐匿，早期常无症

状，常于体检的影像学检查中发现肾脏肿瘤。随着

肿瘤的增大，压迫或侵袭肾盂、肾盏以及周围组织

器官时，可出现腰痛、腹痛和血尿等临床症状，可能

会发生出血并导致不良后果。在本研究的 %9例患者

中，: 例于体检时发现，; 例因有临床症状而就诊，

包括患侧腰腹部疼痛、肉眼血尿、腹部肿块等症状。

有研究指出患者年龄越小，肿瘤体积越大，肿瘤破裂

出血的风险越高，肿瘤大小是影响肿瘤出血的最重要

因素!<#。本研究患者年龄较年轻（平均年龄 :=岁），肿

瘤体积较大（平均直径约 >8? 1@），; 例有症状患者

的肿瘤直径大于 789 1@，< 例出现肿瘤破裂出血，并

且直径均大于 789 1@。这些数据表明患者的肿瘤越

大，产生临床症状的概率就越大。由于 &'() 缺乏

特异性的临床表现，在临床上经常与肾癌等肿瘤相

混淆。因此，临床上需要影像学检查辅助诊断，术后

病理进一步明确诊断。

:8A %&'() &'() 的影像学特征不同于经

典型 '()、肾细胞癌和肉瘤。经典型 '() 可以通过

影像学中的脂肪成分来诊断。然而，由于 &'() 成像

时缺乏可见的脂肪成分，常被误诊为肾癌。如果在

影像学上发现病灶内同时存在钙化灶和脂肪，应首

先考虑肾癌的可能性大，因为 &'() 病灶中很少含

有钙化灶。通过对现有文献的回顾，尽管有关 &'()

影像学表现的文献报道较少，但是以下这些影像学

特点可能为 &'() 提供诊断思路：（%）彩超显示为实

性肿物回声不均匀，多为缺乏脂肪的肿物，6BCD 可

见丰富的血流信号，边界较清晰；彩超显示为囊实

性肿物回声不均匀，多为富含脂肪的肿物，6BCD 可

见少量血流信号，边界较模糊!=#。（A）64 平扫呈稍低

密度或者稍高密度，边界清晰，缺乏脂肪成分，64 增

强动脉期具有明显或较明显均匀强化，少数轻度强

化，强化方式为快进快出，部分肿瘤病灶内可见血

管影!;#。但也有文献报道指出 64 平扫的密度比正常

肾实质的密度更高，64 增强呈明显不均匀强化，强

化方式为快进慢出!?#。（:）(ED 具有一定特征性，主要

为病灶在 !

A

FD 上表现为低信号，增强后呈不均匀

强化!>#。本研究彩超所示大多数肿块边界较清楚，超

声可见囊实性或不均匀实性病灶。本研究 %9 例 64

平扫可见病灶呈低密度或者稍高密度影，病灶内可

见脂肪成分 < 例，; 例 64 增强检查，< 例可见不同

程度的强化。由于 (ED 检查耗时长，价格较昂贵，本

研究的患者术前行 (ED 检查例数少，%9 例患者当

中仅有 : 例行 (ED 检查，表现为等4

%

短 4

A

信号影，

% 例 (ED 增强检查呈不均匀强化。鉴于该病的影像

学表现形式不一，且经常与肾癌等肿瘤的影像学表

现相混淆，仅靠影像学难以正确诊断，因此还需要

病理学做进一步明确诊断。

:8: *+(, 目前诊断 &'() 的主要依据仍然

是病理G& 染色和免疫组化染色。肿瘤大体标本为

无明显包膜的实性或囊实性肿物，质地中等，切面

为灰黄色或者灰白色相间，部分病灶内部可发生出

血、坏死及囊性变。肿瘤可通过肾静脉或腔静脉转

移至远处器官，常见的转移器官包括肝脏和肺部，

癌样生长模式和肾静脉受累提示肿瘤恶性程度较

高!%9#。&'() 由血管组织、上皮样平滑肌细胞和脂肪

细胞按不同的比例构成，主要以上皮样细胞为主，

上皮样细胞围绕血管周围排列，常呈套袖状和巢索

状。上皮样细胞主要呈多边形或圆形，细胞质丰富，

胞质存在嗜酸性颗粒，细胞核大，核质比例高，核仁

明显，有时可见有丝分裂。部分区域的上皮样肿瘤

细胞可见异型成分，并且可见病理性核分裂像。少

数存在可见的多核巨细胞。&'() 的免疫组织化学

染色对黑色素细胞标志物（G(HIJ<、(-2KLI'）和平

滑肌细胞标志物（0@//*M @+012- K1*3L，5('）呈阳性

反应，但对上皮细胞标志物（1N*/O-.K*3L，6P）呈阴性

反应!?#。本研究的免疫组化结果显示：所有 %9 例

G(HI7< 染色呈不同程度阳性，其他恶性肿瘤如肾

细胞癌和肉瘤不表达 G(HI7<，可与其鉴别；%9 例

中有 = 例行 (-2KLI' 染色均呈阳性反应；在 %9 例

5(' 染色中，除外 % 例阴性反应，其余皆为不同程

度阳性；%9 例中有 < 例行 6P 染色均呈阴性反应。

本研究的这些免疫组化标志物与文献报道相符，有

助于 &'() 的诊断。另有研究报道 : 例 &'() 并指

出上皮细胞钙黏蛋白（&I1KQM-.3L）和 !I连环蛋白

（!I1K*-L3L）可能是 &'() 免疫组化染色的另一个

指标!%%#。&'() 与经典型 '() 相比可见更多的细胞

核分裂像，有丝分裂更加活跃，R<: 的表达率更高，

高表达 R<: 可能与 &'() 的恶性行为相关!%A#。由于

P3I=; 参与细胞的增殖，它被认为是肿瘤增殖活性

的指标。有研究表明，P3I=; 可能是诊断恶性 &'()

的标志物!%:#。然而，本研究 P3I=; 的诊断敏感性较

低，因为 %9 例中只有 < 例行 P3I=; 染色，且范围只

方辉龙，等8肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤的临床特点分析!
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有约 !$%!&$。

'() '()* 手术是 *+,- 的首选治疗方法。对

于手术方式的选择主要是根据肿瘤的大小、肿瘤是

否侵袭到肾盂以及双侧的肾功能受损情况。手术方

式分为肾切除术和肾部分切除术。根据本研究的经

验，对于./0& 12 的肿瘤，肾切除术是理想的治疗方

法；对于!/0& 12 的肿瘤，应采用保留肾单位的肾部

分切除术。在选择进行肾部分切除术的病例时，必

须考虑肿瘤在肾脏的位置。手术治疗的原则是在完

整切除肿瘤的基础上，尽可能的保留肾脏的功能。

本研究中 3& 例患者，" 例行肾脏部分切除术，4 例

行肾脏切除术。由于 *+,- 具有恶性潜能，术后可

能产生局部复发或远处转移，需要综合治疗，除手

术外，其他的辅助治疗方式包括化疗、2567 抑制剂

和靶向药物治疗。目前对于化疗药物的敏感性仍然

是有争议的。*+,- 被认为是血管周围上皮样细胞

肿瘤（89:;<=>1?@=: 98;AB9@;C;D 19@@ E9C8@=>2>，F*GC2=）

家族，可能对化疗药物敏感。但是也有报道称 *+,-

对多柔比星和顺铂化疗药物没有反应H3)I。研究发现

部分 *+,- 患者存在 5JG4 基因突变，导致 2567

受体通路激活，可辅助应用 2567 抑制剂如雷帕霉

素、依维莫司治疗 *+,-

H3KI。有文献报道，对于转移

性 *+,-，使用 2567 抑制剂治疗具有临床效果H3LI。

国内有文献报道 3 例 *+,- 伴远处转移的患者使

用舒尼替尼靶向药物治疗，初始可见转移病灶缩

小，但后期肿瘤仍进一步发展H3MI。目前仍然缺乏关于

化疗、2567 抑制剂和靶向药物治疗效果的大样本

临床研究验证和随访。本研究 3& 例患者均未采取

化疗、2567 抑制剂和靶向药物治疗。

N0K +, *+,- 主要由上皮样细胞组成，被认为

是具有恶性潜能的肿瘤，为了更好的预测患者的预

后，一些研究介绍了恶性 *+,- 的预测模型。O:;2C

等H3"I总结了 )& 例 *+,-，认为：（3）"M&!非典型上

皮样细胞；（4）每 3& 个高倍镜视野中可发现至少有

4 个有丝分裂数；（N）出现非典型有丝分裂；（)）坏

死；出现以上 N 个或所有特征者具有恶性潜能。也

有研究总结了 " 个潜在恶性指征包括：肿瘤直径"

K0& 12、存在远处转移、周围浸润、坏死、非典型上皮

样细胞"K&P、异型性细胞、非典型有丝分裂和血管

侵袭；上述"K 个特征共存提示恶性 *+,- 可能性

大H3QI。目前对于影响预后的因素尚没有统一的标准，

考虑 *+,- 的恶性潜能，建议对 *+,- 的患者进行

长时间密切随访。虽然 *+,- 可能是恶性的，偶尔

会有相邻的组织侵袭和转移，但也有研究表明，

*+,- 的预后是良好的，术后随访数年未见复发或

转移H4&R43I。本研究术后随访 " 例患者，术前影像学检

查均未发现远处转移，术后病理检查有 ' 例肿瘤可

见异型细胞成分，核分裂象可见。术后随访时间为

M"K& 个月，平均随访时间 4" 个月。随访期间均未发

现有远处转移和复发者。

本研究有一定的局限性：首先，这是一项回顾

性的研究，由于该疾病的罕见性，前瞻性研究设计

难以进行；其次，鉴于本研究病例数量少，平均随访

时间较短，本研究随访的患者术后均未发生转移和

复发可能不具有代表性。因此，来自前瞻性、大样本、

多中心的研究数据可能更有说服力，更能揭示该疾

病的临床特点。

综上所述，*+,- 是具有恶性潜能的肿瘤，临床

上少见，其恶性潜能可能与肿瘤大小、细胞异型性

和异常的有丝分裂等因素相关，少数患者可出现远

处转移。*+,- 早期症状不明显，主要通过影像学检

查进行术前诊断，但容易与肾癌等其他肾脏肿瘤相

混淆，需注意鉴别。术后病理 S* 染色和免疫组化染

色可进一步明确诊断。治疗方法包括手术和辅助治疗

（化疗、2567 抑制剂和靶向药物），目前仍缺乏关于

辅助治疗效果的大样本临床研究验证和随访，治疗

上主要以手术切除为主，在尽可能的保留肾脏功能

的基础上完整地切除肿瘤。目前预后尚无统一认识，

需要对患者进行长时间密切随访。
!"#$%
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