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"摘要#
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目的
!

探讨肾恶性孤立性纤维肿瘤"

[42

$的临床表现&影像学特点&诊断与鉴别诊断&治疗及预后%方法
!

回顾性

分析
$

例罕见的肾恶性
[42

患者的临床资料!结合相关文献分析该病的组织来源&病理学特征&鉴别诊断及治疗随访情况%

结果
!

该例患者术前诊断为右肾透明细胞癌!行后腹腔镜根治性肾切除术!术后病理为右肾低度恶性
[42

!免疫组织化学提示
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局灶弱阳性%随访
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个月!未见肿瘤复发或转移%

结论
!

肾恶性
[42

非常罕见!诊断与鉴别诊断依据术后病理学及免疫组织化学!主要治疗方式为根治性肾切除术!预后较好%
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[42

&是一种起源

于间叶组织的肿瘤#也被称为血管外皮细胞瘤#是一种罕见的

异构间充质梭形细胞肿瘤'

$

(

#该病首先由
dJDO

M

D6D6

等'

1

(在

$('$

年报道#其病灶位于胸膜)

[42

有
'

种典型多发部位!胸

膜*脑膜和胸外软组织'

'

(

)发生在肾脏的
[42

病例相当罕

见'

0

(

#而恶性肾脏
[42

则更加罕见)

[42

发病率男*女比例为

$&%f$&7

'

7

(

#主要发生于中老年人群'

)

(

#但是也有报道
1

例分

别为
'

岁及
0

岁儿童的病例'

-./

(

)

Q+PKG

等'

(

(报道#截止
1%$0

年#共有
/1

例肾脏
[42

#其中恶性
$$

例)迄今国内外又报道

$%

例肾脏恶性
[42

#包括本例患者#总共有
11

例肾恶性
[42

被报道)作者根据本院收治的
$

例肾脏恶性
[42

患者的相关

资料进行回顾性分析#并复习相关文献#现报道如下)

E

!

资料与方法

E&E

!

一般资料
!

患者#男#

1(

岁#因+彩超发现右肾站占位
'

!

,入院#无腰痛*肉眼血尿*体质量明显下降等情况#入院后体

格检查未扪及腰部包块#无肾区扣痛等阳性体征)入院后查肝

功能*肾功能*血糖*癌谱及尿常规等相关实验室指标均正常#

尿路上皮脱落细胞荧光原位杂交$

4;[̂

&检测结果未见异型细

胞)临床高度怀疑患者为右肾透明细胞癌#再次行泌尿系彩超

显示右肾窦区内探及一异常中强回声#大小约
))OOg'(

OO

#位于中分#边界清楚#形态欠均质#探及丰富血流信号)静

脉尿路造影$

;b@

&显示!右侧肾盂肾盏形态失常#右侧输尿管

稍扭曲#右肾盂肾盏受挤压推移变形#未见肾盂内明显充盈缺

损$图
$

&)泌尿系
32

平扫
?

增强
?

血管造影$

32Q

&显示!右

侧肾盂见一软组织肿块影#大小约
71OOg)%OO

#增强前后

32

值分别为
01

*

$71

*

$($

*

-$^Q

#快进快出式强化#右肾盂肾

盏明显受压#未见明确扩张积水#右肾动脉发出增多迂曲血管

走行于右侧肾盂肿块内$图
1

&)术前诊断右肾透明细胞癌)

图
$

!!

患者
;b@

图像

E&F

!

方法
!

患者在全身麻醉下行后腹腔镜右肾根治性切除

术'

$%

(

#术中见右围肾周粘连紧密#未见肿大淋巴结#出血约

1%%O5

)

F

!

结
!!

果

!!

术中见肿瘤大小约
)7OOg77OOg7%OO

#肾门结构被

完全破坏#内有干酪样改变)光镜下#

\̂

染色可见肿瘤由无

明显增长模式的梭形细胞组成$图
':

&#表现为血管外皮细胞

%%71

重庆医学
1%$-

年
)

月第
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$/

期

"
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瘤的特征#可见出血灶$图
'T

&#坏死灶少见#高倍镜下可见有

异型细胞#病理性核分裂象$图
'3

&#但较少$

)

1

"

$% @̂

&)病

理结果为!右肾低度恶性
[42

#免疫组织化学结果!

38'0

$图

'8

&*

T35.1

$图
'\
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38)/

*

38((

*

C#OD,E#,

阳性表达及
d#.)-

7>

阳性表达$图
'4

&#平滑肌肌动蛋白$

[9:

&病灶弱阳性表

达#

\9:

阴性表达)根据以上免疫组织化学结果#诊断右侧肾

脏
[42

#组织学可见出血灶*异型细胞及病理性核分裂象#最

终诊断为低度恶性
[42

)该患者术后共随访
0

个月#未出现腰

痛*血尿等相关症状#无复发或转移)

!!

:

!

32

平扫%

T

!

32Q

增强%

3

!

32Q

静脉期%

8

!

32Q

三维重建)

图
1

!!

患者影像学图像

!!

:

!梭形细胞$
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T

!出血灶$
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3
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阳性表达$

\,C#+#",

法
g0%%

&%

\

!
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阳性表达
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阳性表达$
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图
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肾脏恶性
[42

组织学及免疫组织化学检查

G

!

讨
!!

论

!!

泌尿系统
[42

非常罕见#国内外相关文献报道其主要发

生部位包括肾脏*前列腺和膀胱等'

$$.$0

(

)发生于肾脏的
[42

是由
ADJK

等在
$(()

年首次报道'

$$

(

)肾脏
[42

一般单发#偶

见双侧肾脏多发
[42

'

$7.$)

(

)大多数肾脏
[42

无临床表现#多

数$

$1

"

11

&肾脏恶性
[42

可表现为腰腹部疼痛#偶见血尿#但

均不具有特征性#本例患者未出现腰痛*血尿等临床表现)

肾脏恶性
[42

需依据术后组织学及免疫组织化学确诊)

本例患者免疫组织化学结果提示
38'0

*

T35.1

*

C#OD,E#,

*

38((

阳性表达#其中
38'0

*

T35.1

*

38((

阳性表达对诊断

[42

有重要意义'

0

(

)

38'0

阳性是诊断
[42

不可或缺的指标#

具有很高的敏感性#但并不具特异性#因为它在多种梭形细胞

肿瘤中均有阳性表达#如隆突性皮肤或神经瘤'

$

(

)当
38'0

阴

性表达时#

T35.1

*

38((

阳性同样有助于
[42

诊断'

0

(

)尤其

当
38'0

阴性伴随
3d

阳性时为
[42

去分化或恶性表现的征

象#并且有侵袭性表现'

$-

(

)

\,

F

JG,!

等'

$/

(提出了关于诊断肾

脏恶性
[42

的标准#其中包括细胞丰富密集*细胞异型性和间

变*病理性核分裂象在高倍镜下大于
0

个"
$% @̂

*存在坏死灶

和$或&出血灶*肿瘤大于
$%IO

等)

4#,D

等'

7

(第一次报道了肾

脏恶性
[42

#其肿瘤大小约
$1IO

#边界不清#侵犯肾包膜#大

部分是由多形性梭形细胞组成#以及频繁的核分裂象和广泛的

坏死灶)本例患者肿瘤大小约
)7OOg77OOg7%OO

#组织

学提示细胞呈梭形细胞#可见出血灶#但坏死灶少见#高倍镜下

可见异型细胞及病理性核分裂象)故最终诊断为低度恶性

[42

)

肾脏恶性
[42

临床症状不典型#常需与晚期肾细胞癌*肾

盂癌相鉴别)$

$

&肾细胞癌患者可有腰痛*血尿病史#

32

提示

为+快进快出,强化#大体下可见出血*坏死*囊变等#病理检查

可确诊%$

1

&肾盂癌常血尿为主要表现#起源于肾盂#常呈浸润

性生长#肾实质受压迫常见#静脉肾盂造影和逆行肾盂造影可

见充盈缺损#尿液脱落细胞和$或&

4;[̂

提示异形细胞#输尿

管镜检查可见新生物并取活组织检查可确诊)武庆利等'

$(

(认

为瘤体内多发点状钙化对恶性肾脏
[42

具有诊断意义)术后

则应根据组织学及免疫组织化学结果明确诊断#玻璃样变的胶

原蛋白和血管外皮瘤样血管的结构是
[42

的特点'

1%

(

)病理

诊断时#

[42

需要与其他肾脏的良性和恶性梭形细胞肿瘤鉴

别#如纤维瘤*主要由梭形细胞平滑肌组成的错构瘤*恶性神经

鞘瘤*低度恶性纤维肉瘤等'

1$

(

)青少年患者中肾脏恶性
[42

淋巴结受累发病率比成人更高#其肾脏恶性
[42

需与易位肾

细胞癌*肾母细胞瘤*肉瘤#或血管肌脂瘤等鉴别'

11

(

)

目前肾脏恶性
[42

首选手术治疗#腹腔镜下肾根治性切

除为金标准#切除范围包括患肾*肾周脂肪*肾筋膜#根据病变

累及情况决定是否切除同侧肾上腺'

1'

(

)术中若见肿大淋巴

结#同时应行淋巴结清扫术#清扫淋巴结可降低复发或转移的

风险)本病例中#患者由于肿瘤较大#且位于肾盂#故在腹腔镜

下行右肾根治性切除术#切除肾脏*肾周脂肪及肾筋膜#术中未

见肿大淋巴结#故未行淋巴结清扫术)肾脏恶性
[42

术后需

根据病情进一步行放疗或化疗)但目前还没有标准的化疗指

征或方 案#对 软 组 织 肉 瘤 相 对 有 效 的 药 物 目 前 被 用 于

[42

'

10.17

(

)近年来有报道靶向药物伊马替尼对表达野生型

@8A4B.

$

的
[42

有效'

1)

(

#但具体的疗效仍不确切)

$7>

!

'7>

的患者初次诊断即为恶性
[42

'

'

(

#其中位总生

存期$

<[

&约为
7%

!

)%

个月)恶性
[42

晚期多见血行转移#常

见转移器官为肝脏*肺脏*骨等)胸膜外
[42

预后较胸膜
[42

好'

1-.1/

(

#肾脏
[42

中
38'0

及
T35.1

阴性表达可能代表肿瘤

具有恶性潜能#且较易出现转移'

$%

#

1(

(

)但
Q+PKG

等'

(

(报道了
$

例经根治性切除术后
'

年出现局部复发的肾脏
[42

患者#其

原发及复发肿瘤均无恶性倾向#

38'0

和
T35.1

在原发及复发

肿瘤中均表达阳性)而局部复发的另一种解释就是第一次手

术切除肿瘤不完全'

$/

(

)

本例患者术后随访
0

个月#行
T

超及
32

检查未见局部复

发或转移等情况)针对恶性
[42

#长期密切随访必不可少#但

目前针对
[42

的随访尚无明确的国际标准)

9DG6#,#

等'

$

(提

出相应的建议#恶性
[42

在术后前
1

年内每
0

个月复查
$

次

胸部及腹部
32

%在第
'

年里#只复查
$

次胸腹部
32

#但需每
)

个月复查
$

次胸部
S

平片及腹部
T

超%从第
0

!

$%

年#只需每

年复查
$

次胸腹部
32

即可)

综上所述#肾脏恶性
[42

临床症状不典型#且非常罕见#

容易与肾细胞癌和肾盂癌诊断混淆#明确诊断需要组织学和免

疫组织化学检查#手术治疗仍为首选治疗方案)随着影像学检

查技术的提高#肾脏占位性病变#包括肾脏恶性
[42

#将被更

多*更快的诊断并治疗)长期随访对恶性肾脏
[42

的临床疗
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