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肾门尤文肉瘤1例报道并文献复习
 

郑 琪,侯宇川△

(吉林大学第一临床医院泌尿外一科,长春
 

130021)
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  尤文/原始神经外胚叶肿瘤家族是一组具有高度

侵袭性的恶性肿瘤,主要包括尤文肉瘤、原始神经外

胚层肿瘤(PNET)、Askin瘤,常好发于骨、软组织及

胸廓。原发于肾脏的尤文肉瘤临床上极为少见,占肾

脏肿瘤的比例不足1%。有研究发现,肾尤文肉瘤主

要见于儿童和青少年,发病年龄4~69岁,平均27
岁,男性居多[1]。由于该病影像学检查缺乏特异度,
不易与其他肾脏肿瘤相鉴别,临床易误诊。现就本院

收治的1例原发于肾门处的尤文肉瘤诊治情况,结合

文献复习报道如下。

1 临床资料

  患者,男,30岁,因间断性腰痛7年,加重2
 

d,于
2017年9月23日就诊于本院。入院检查:输尿管多

排平扫+CT三期增强(9月24日)影像显示,左肾实

质强化程度低于右肾,左肾肾盂扩张积液,左肾肾门

可见一团块状软组织密度影(图1A~D),大小约5.1
 

cm×4.2
 

cm,CT平扫值约34
 

HU,增强扫描各期CT

值约52、62、67
 

HU,边界欠清,病变与左侧输尿管分

界不清,周围脂肪间隙浑浊,包绕左肾动脉下方的副

肾动脉,局部左肾静脉属支显影不清。影像诊断:左
肾肾门区占位性病变,不除外恶性。患者术前临床诊

断为左肾门肿瘤,考虑恶性可能性大,遂在全身麻醉

下行腹腔镜左肾根治性切除术,术后病理检查:(左
肾)骨外尤文肉瘤/外周PNET(图1E、F);肿瘤体积

5.0
 

cm×4.5
 

cm×4.0
 

cm;主要位于肾门及肾窦脂肪

组织,累及肾下极被膜及包绕肾盂输尿管;血管、淋巴

管及神经、肾门血管切缘及输尿管切缘、肾实质均未

见肿瘤浸润;肾盂及输尿管黏膜未见病理性异常。免

疫组化结果:CK-pan-,CgA-,Syn+ 部分,WT-1-,
Ki-67+(80%),Vimentin+,Fli-1+,CD99+ (图1G),
CD20-,CD3-,Desmin-。患者术后未行后续治疗,2
个月后因腹痛再次急诊于本院,行全腹部CT检查提

示腹膜后多发占位性病变(图1H),考虑肿瘤复发及

转移,患者就诊时已呈明显恶病质表现,向患者及家

属交代病情后患者及家属放弃治疗,患者于15
 

d后

死亡。

  A~D:CT平扫+三期增强显示左肾门占位性病变,各期未见明显强化;E:大体观左肾肾门肿瘤;F:肿瘤细胞圆形或类圆形,部分可见菊花团

状改变(HE,×40);G:免疫组化CD99+(×40);H:全腹部CT检查。

图1  患者影像学及病理检查图片
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2 讨  论

  尤文肉瘤多发生于长骨干骺端、近骨干部位等红

骨髓活动较活跃部位,属骨的小圆细胞肿瘤[2],作为

骨尤文肉瘤的一种特殊形式,骨外的尤文肉瘤多发生

于脊柱旁、腹膜后等深层组织,侵袭性较强,恶性程度

较高,预后较差[3],原发于肾脏的尤文肉瘤极其罕见,
国内外报道均较少[4],且肿瘤多数起源于肾实质[5],
肾门来源的案例报道少见。肾尤文肉瘤常发生于青

年人中,发病率与性别无明显相关性,ELLINGER
等[6]报道的25例患者中患者发病的平均年龄为24
岁。本例患者年龄30岁,与上诉报道相符。

早期肾尤文肉瘤并无明显临床症状,随着肿瘤体

积的增大,并对周围组织的压迫及肾脏的浸润,患者

可出现腰部疼痛、血尿、腹部肿块症状,表现与肾透明

细胞癌相似[7]。肾尤文肉瘤在影像学上无特异性表

现,X线下,肿瘤多表现为软组织密度影,部分病例可

因肿瘤内部钙化或液化坏死产生相应改变,周围的组

织可因肿瘤压迫产生移位,形变;但不会出现骨尤文

肉瘤所特有的“洋葱皮”样表现。有研究发现,肿瘤平

均直径为(11.8±3.8)cm,内部可因钙化、液化坏死等

呈现不规则强化[1]。MRI中T1WI表现为低、等信号

影,T2WI表现为稍高信号影,增强扫描可表现为不同

程度 的 区 域 强 化。本 病 例 中,患 者 肿 瘤 大 小 为

5.0
 

cm×4.5
 

cm×4.0
 

cm,CT平扫+三期增强表现

为均匀密度影,与上诉表现差异较大,可能由于肿瘤

直径较平均直径小,其内未出现液化坏死、钙化等改

变。此外,肿瘤CT平扫+三期增强扫描CT值分别

为34、52、62、67
 

HU,可见其增强扫描并无明显强化,
这一点可与肾透明细胞癌相鉴别。而肾盂癌、嗜酸细

胞瘤等肾脏肿瘤其增强扫描也无明显强化[7],故对于

发生于肾门的增强扫描无明显强化且密度均匀的肿

瘤也应考虑肾尤文肉瘤可能。
病理检查是诊断肾尤文肉瘤的重要手段。大体

下,肿瘤常表现为结节状,分叶状;切面呈黄色或黄褐

色,多伴有出血或坏死、液化;光镜下见瘤细胞较均匀

一致,呈圆形,细胞核圆形或卵圆形,其内含有大量糖

原,淡嗜伊红。细胞核呈圆形,核膜清晰,瘤细胞排列

成片或不清楚的小叶状,小叶之间为血管纤维组织间

隙。肿瘤内有时可出现菊团样结构(图1F)。免疫组

化方面,肾尤文肉瘤多表现为CD99阳性[8](图1G)。
而CD99阳性非尤文肉瘤专有,可通过白细胞共同抗

原(LCA)、肌红蛋白(Myo)免疫组化的阴性表达排除

淋巴瘤、肌源性肿瘤,对尤文肉瘤确诊[9]。本例患者

病理肉眼观考虑肾门来源可能性大,对肾实质无侵

犯,与常见病理表现不符,但镜下及免疫组化表现符

合典型病理表现,故确诊为尤文肉瘤。
肾脏外尤文肉瘤恶性程度大,复发率高,肿瘤早

期即可发生远处转移。目前多采用新辅助化疗后手

术或术后放化疗[10],对于化疗方案,多数学者支持

CAV/IE方案(即长春新碱、阿霉素和环磷酰胺,交替

使用异环磷酰胺和依托泊甙)或者在此基础上进行调

整。对于切缘阳性或肿瘤无法切除的患者,放疗对于

改善患者症状,提高生存质量都有一定的效果[11]。本

例患者预后差,术后仅2个月肿瘤复发及转移,追溯

其原因考虑有两点,一是术前诊断不明确,限制了新

辅助化疗的应用;二是仅单纯行患肾切除,术后未进

一步行放化疗。
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