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　　摘　要：目的　探讨肾血管平滑肌脂肪瘤的诊断和手术治疗。方法　回顾性分析２００２～２００８年本院诊治的５２例肾血管平

滑肌脂肪瘤患者的临床资料，所有患者均行Ｂ超、ＣＴ和静脉尿路造影（ＩＶＵ）检查。４７例行肾肿瘤剜除术，１例行肿瘤剜除术并肾

部分切除术，２例行肾部分切除术，２例行肾切除术。术后病理诊断为经典型肾血管平滑肌脂肪瘤４３例，上皮样肾血管平滑肌脂

肪瘤８例，上皮样肾血管平滑肌脂肪瘤合并经典型肾血管平滑肌脂肪瘤１例。结果　５２例患者术后恢复良好。４８例患者术后经

３～７５个月的随访，未见脂肪瘤复发且肾功能良好。结论　Ｂ超和ＣＴ检查是术前确诊的主要依据。直径大于４ｃｍ的肾错构瘤

应积极手术治疗。手术时尽量保留有功能的肾组织。
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　　为了提高肾血管平滑肌脂肪瘤（ｒｅｎａｌａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，

ＲＡＭＬ）的诊断和治疗水平，现回顾性分析重庆市肿瘤研究所

２００２年１月至２００８年２月行手术治疗的５２例ＲＡＭＬ患者的

临床资料，报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　本组５２例，男１６例，女３６例，男女比例为

１∶２．２５；年龄２２～７４岁，平均５４．６岁。其中右肾肿瘤３５例，

左肾肿瘤１６例，双肾肿瘤１例；单发肿瘤５１例，多发肿瘤１

例。病程１０ｄ至６年。主要临床表现：２８例有腰痛，４例可见

血尿，无临床症状查体时Ｂ超发现１２例，突发腰腹部疼痛以急

腹症入院８例。

１．２　影像学资料　本组５２例均行Ｂ超、ＣＴ平扫及增强扫描

和静脉尿路造影（ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓｕｒｏｇｒａｐｈｙ，ＩＶＵ）。Ｂ超检查均

发现肾脏占位性病变，其中３６例表现为强回声光团，诊断为

ＲＡＭＬ，４例表现为点状及片状等弱回声，诊断为腹膜后实性

占位病变，１２例表现为混合回声，不能鉴别良、恶性肿瘤。行

ＣＴ检查４８例可见典型的脂肪组织（ＣＴ 值：－１０２～－１７

ＨＵ），诊断为ＲＡＭＬ；４例未见脂肪组织，诊断为肾癌的可能

性大。１２例可见肾周血肿。ＩＶＵ检查发现２８例有肾盂、肾盏

受压变形，１２例未发现异常，１２例患者肾脏未显影。肿瘤直径

４．０～１５．０ｃｍ，平均６．８ｃｍ。

１．３　治疗方法　本组５２例ＲＡＭＬ直径均超过４ｃｍ，在全身

麻醉下行手术治疗，其中行腰部１１肋间切口５１例，右肋缘下

横切口１例。５２例患者均予术中冷冻切片病理检查，根据检

查结果酌情行肾肿瘤剜除术、肾部分切除术和肾切除术等。５２

例中单纯行肾肿瘤剜除术４７例，肿瘤直径４．０～７．７ｃｍ，其中

４例直径大于６．０ｃｍ，但这４例肿瘤均为外向性肿瘤，与肾实

质相连部分仅为２～３ｃｍ，术中冷冻切片病理报告为 ＲＡＭＬ

而行肿瘤剜除术。５２例中１例为双肾多发性肿瘤，Ⅰ期先行

右肾肿瘤剜除术，术中发现右肾表面散在１０余枚大小不等的

肿瘤及多处囊肿，最大肿瘤直径４ｃｍ，术中冷冻切片病理报告

为ＲＡＭＬ，上皮样细胞较丰富，行多发肿瘤剜除术，术后１个

月Ⅱ期再行左肾探查术，术中见左肾１０余枚大小不等的肿瘤，

最大３．１ｃｍ×２．３ｃｍ，术中冷冻切片病理报告为左肾肿瘤性

病变，部分区域结构紊乱，核有异型，恶性待排，因患者为双肾

多发性肿瘤，行肾部分切除术，术后石蜡切片病理报告为

ＲＡＭＬ。

５２例中２例行肾部分切除术，其中１例为青年男性，以发
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现右肝实性占位病变收入肝胆科，入院后拟行肝癌切除术，采

用右肋缘下横切口，术中探查发现肿瘤与肝脏无关，位于右肾

后上方与右肝之间，肿瘤直径１５．０ｃｍ×１０．０ｃｍ×４．０ｃｍ，肿

瘤为外向性生长，质软，表面可见怒张血管及大面积出血灶，但

与右肾上极后背部仅有３ｃｍ相连，术中送冷冻切片病理检查

证实为上皮样ＲＡＭＬ，故行肾部分切除术。

行肾切除术２例，１例肿瘤直径４．０ｃｍ×４．０ｃｍ×３．０

ｃｍ，该患者为右侧双肾双输尿管畸形，肿瘤位于右重复肾的上

半部分且被血管包绕，术中冷冻切片病理报告为右肾ＲＡＭＬ，

部分区域呈上皮样结构，故行肾切除术；另１例肿瘤直径为９．０

ｃｍ×６．５ｃｍ×６．０ｃｍ，肿瘤大，肿瘤与腹膜粘连，表面血管怒

张，游离肿瘤时出血迅猛，故行肾切除术，术后病理报告为

ＲＡＭＬ。此２例术前ＩＶＵ、ＣＴ增强扫描均显示对侧肾功能

正常。

５２例中３２例术中用无损伤血管钳套橡皮管阻断肾动脉

１５～２５ｍｉｎ，阻断肾动脉前静脉滴注肌苷２．０ｇ；２０例因肿瘤较

小未行肾动脉阻断。５２例术中均未累及肾盂、肾盏，均未放置

双Ｊ管。

２　结　　果

５２例手术均成功完成，手术时间９０～２１０ｍｉｎ，平均１２０

ｍｉｎ；失血量１５０～６５０ｍＬ，平均３００ｍＬ；术中４例输血２００～

８００ｍＬ，无１例发生术中、术后意外，术后无漏尿及再出血。

术后病理检查８例为上皮样ＲＡＭＬ；１例双侧多发病例右侧为

上皮样 ＲＡＭＬ，左侧为经典型 ＲＡＭＬ；另４３例为经典型

ＲＡＭＬ。术后血肌苷、尿素氮正常。术后４８例患者随访３～

７５个月，平均２２个月，Ｂ超或ＣＴ检查无局部肿瘤组织残留或

复发。

３　讨　　论

３．１　ＲＡＭＬ的概念和分类　ＲＡＭＬ又称错构瘤（ｈａｒｍａｔｏ

ｍａ），是肾脏最常见的良性肿瘤，约占全部肿瘤的１％～２％，是

由不同比例的成熟脂肪、平滑肌和发育畸形的厚壁血管组成。

目前ＲＡＭＬ被认为属于血管周上皮样细胞谱系中增生性肿

瘤，分子生物学研究显示，其在克隆发生、免疫组化和超微结构

等方面具有组织同源性，也支持其为单一细胞来源。其病因及

发病机制尚不清楚。ＲＡＭＬ形态学分为两型：（１）经典型

ＲＡＭＬ又定义为良性间叶性肿瘤，由成熟的脂肪组织、梭形和

上皮样平滑肌细胞以及厚壁血管构成。（２）上皮样ＲＡＭＬ是

具有恶性潜能的间叶性肿瘤，特征是在经典型ＲＡＭＬ结构基

础上以上皮样细胞增生为主，呈浸润性、破坏性生长。ＲＡＭＬ

临床上分两型：Ⅰ型伴有结节硬化症，多见于青少年，常伴有智

力低下、癫痫、皮脂瘤等，瘤体较小，多为双侧多发，局部症状不

明显；Ⅱ型不伴有结节硬化症，多见于中年女性，瘤体较大，多

为单侧。本组５２例均为Ⅱ型。

３．２　ＲＡＭＬ的临床表现和诊断　ＲＡＭＬ的临床表现主要为

腰痛、肿块、血尿等，但没有任何症状而是在影像学检查时偶然

发现的也很常见，其他较少见的表现有恶心、呕吐、发热、高血

压、贫血、肾功能不全等。由于ＲＡＭＬ组织中血管丰富，血管

壁缺乏弹力层而易破裂出血，可引起血尿、肿瘤内出血以及明

显的腰腹疼痛，严重破裂可引起急腹症及出血性休克。本组

５２例中２８例有腰痛，４例可见血尿，突发腰腹疼痛以急腹症入

院８例。

Ｂ超和 ＣＴ 是诊断典型 ＲＡＭＬ 的常规手段，经典型

ＲＡＭＬ的Ｂ超表现为强回声图像，肿块内脂肪含量高，脂肪与

周围组织间声阻差增大，其界面可产生强回声反射。ＣＴ表现

为肾实质内肿块中含有脂肪组织，因ＣＴ对脂肪组织的衰减系

数低于各种液体，呈极低密度，故ＣＴ值为负值，据此能对大多

数ＲＡＭＬ作出明确诊断
［１］。但少数情况下，ＲＡＭＬ亦可出现

不典型的Ｂ超和ＣＴ表现：Ｂ超呈低回声或ＣＴ呈中高密度影。

出现此种现象的原因一般认为［２］：（１）某些ＲＡＭＬ主要由平滑

肌和异常血管组成，脂肪组织很少；（２）肿瘤内出血，掩盖脂肪

成分，Ｂ超、ＣＴ不易辨认；（３）ＲＡＭＬ伴囊肿，囊内出血或感染

可引起密度增高；（４）肿瘤体积小，由于容积效应，ＣＴ不能测

出肿瘤的真实密度。当Ｂ超、ＣＴ表现不典型时，应考虑积极

行手术探查，术中送冷冻切片病理检查决定手术方案。

３．３　ＲＡＭＬ的治疗　按 ＷＨＯ肿瘤分类，上皮样 ＲＡＭＬ具

有恶性的生物学倾向，关于其是否恶变仍有争论，国内外亦有

ＲＡＭＬ恶变的报道
［３４］，但大多数学者认为 ＲＡＭＬ仍是一个

具有良好临床过程和预后的良性肿瘤，对孤立性、直径小于４

ｃｍ且无症状的ＲＡＭＬ患者每年Ｂ超或ＣＴ检查，密切随访，

若肿瘤增大或有出血可考虑手术治疗，对直径大于４ｃｍ 的

ＲＡＭＬ，由于肾实质厚度为３～４ｃｍ，当瘤体直径超出肾实质

厚度时，易发生破裂出血，严重者可出现休克，应给予积极手术

治疗。Ｓｔｅｉｎｅｒ等
［５］认为对直径大于４ｃｍ的肿瘤或有症状的

患者应给予积极的外科治疗。保守治疗极可能导致再次出血

或脓肿形成，增加后期手术的难度，已有自发性破裂出血致严

重失血性休克抢救无效死亡的报道［６］。手术目的在于解除或

减轻肿瘤引起的症状，预防肿瘤的自发破裂，尽可能地保留肾

组织，保护肾功能。治疗方式以保留肾单位（ｎｅｐｈｒｏｎ－ｓｐａｒｉｎｇ

ｓｕｒｇｅｒｙ，ＮＳＳ）的手术为首选方案，即原位肿瘤剜除术、肾部分

切除术或选择性肾动脉栓塞术等。

手术方式的选择应根据具体情况而定。由于ＲＡＭＬ一般

呈外向性生长，有些影像学检查肿瘤较大，但其位于肾实质部

分较表浅，且与肾实质间往往有假包膜，界限较清，这类患者可

仅行肿瘤剜除术，无需阻断肾动脉。本组５２例中４７例行肿瘤

剜除术，４７例中２９例行肾动脉阻断，另１８例肿瘤较小未行肾

动脉阻断，均取得较好效果。若肿瘤包膜不明显，与正常肾实

质界限不清或冷冻切片病理检查证实为上皮样ＲＡＭＬ，则应

在阻断肾动脉情况下行肾部分切除术，本组３例此类患者行肾

部分切除术。

保留肾单位手术虽然是ＲＡＭＬ最理想的手术方法，但在

下列情况下，肾切除仍然是不可避免的：（１）巨大ＲＡＭＬ，肿块

占据整个肾脏；（２）孤立性ＲＡＭＬ，但靠近肾门，如行肾部分切

除病理检查存在很大的风险；（３）肿块生长迅速，术中冷冻切片

不能排除恶性可能；（４）一部分 ＲＡＭＬ患者由于肿瘤破裂出

血，需要切除肾脏控制出血。

另外，王精兵等［７］报道对ＲＡＭＬ破裂出血急诊行肾动脉

栓塞术可迅速止血，并认为对有血尿等症状、而又不适合行肿

瘤剜除术或肾部分切除术的患者，可采用选择性肾动脉栓塞

术，使肿瘤缺血、坏死，而又不破坏过多的正常肾组织。但较大

肿瘤栓塞后，坏死组织液化并发感染时需切开引流，而且

ＲＡＭＬ经栓塞后还有可能复发，因此，对ＲＡＭＬ是否行选择

性肾动脉栓塞术颇有争议。

近年来崔亮等［８］和刑念增等［９］报道经腹腔或腹膜后行腹

腔镜肿瘤剜除术，术中用超声刀切割及止血，（下转第２５９５页）
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有关，小的开孔口导致小量的听力损失，大的开孔口导致大量

的听力损失和术后转圈行为。Ｉｇｕｃｈｉ等
［１０］报道Ｃ５７ＢＬ／６小鼠

耳蜗侧壁开孔术后听力损失４０～７０ｄＢ，而外半规管开孔导致

的听力损失小于耳蜗侧壁开孔。韩朝等［１３］报道通过豚鼠耳蜗

中阶输注腺病毒后，ＡＢＲ阈值为（３３．３３±１１．６９）ｄＢ。作者发

现经耳蜗中阶外侧壁导入慢病毒和人工内淋巴的大鼠，术后

ＡＢＲ阈值无明显差异，提示ＡＢＲ的阈值增高与导入内淋巴的

物质无关，可能与手术和显微注射的过程有关；韩朝等［１３］也报

道向豚鼠耳蜗中阶输注的不同药物成分对其听力造成的影响

在２周时无差别，听力损害只与灌注的机械性损伤有关。作者

认为耳蜗开孔口尽可能的小，中耳操作时尽量不损伤听小骨、

鼓膜、镫骨动脉等重要结构，可最大限度地减少手术过程造成

的听力损失；选用可缓慢、匀速控制的显微注射系统可最大限

度地减少显微注射过程造成的听力损失。对于如何既能将基

因导入耳蜗中阶、又能尽量减小听功能的损伤还有待进一步的

研究。

综上所述，本实验描述了一种安全、有效地将基因导入大

鼠耳蜗中阶的方法，导入的外源性基因可以在耳蜗中阶的

Ｃｒｏｔｉ器表达，为后续针对性地经耳蜗中阶导入治疗基因，治疗

Ｃｏｒｔｉ器损伤的外周性感音神经性聋提供了实验基础。
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用可吸收止血纱布填压肿瘤剜除术后腔隙，出血少、创伤小、恢

复快、效果好。

对直径大于４ｃｍ的ＲＡＭＬ患者应给予积极的手术探查，

手术方式根据瘤体大小、部位及是否有恶性潜能而决定，尽可

能选择保肾手术。若肿瘤位于肾实质部分较表浅，则无需阻断

肾动脉而直接行肿瘤剜除术；若肿瘤包膜不明显、与正常肾脏

界限不清或冷冻切片病理检查证实为上皮样ＲＡＭＬ，考虑行

肾部分切除术；若肿瘤巨大、位于肾门处、术中冷冻切片不能排

除恶性可能或破裂出血引起休克等，则可考虑行肾切除术。
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