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肾上腺起源巨大无功能瘤1例报道*
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  本文回顾性分析无锡市人民医院收治的1例肾
上腺起源巨大无功能瘤患者的临床资料,且复习既往
文献,总结肾上腺起源无功能瘤的临床表现、病理生
理学改变和诊断、治疗、预后特点。
1 资料与方法

1.1 一般资料

患者,男,48岁,因腹胀4个月,发现右腹膜后占
位2个月于2017年1月16日入住南京医科大学附属
无锡市人民医院泌尿外科。患者2016年9月起无明
显诱因出现腹胀、便秘,无其他不适,体质量逐渐减轻
约5

 

kg。2016年11月22日于本院行腹部超声检查
显示:肝、肾间巨大囊实性混合回声包块。腹部CT平
扫增强提示:肝肾隐窝内类圆形巨大混合密度影,大
小约25

 

cm×20
 

cm×18
 

cm,考虑双侧肾上腺占位,嗜
铬细胞瘤,肝脏多发囊肿(图1A)。病程中患者无进
行性体质量增加,无皮肤紫纹,无毳毛增多,无下肢浮
肿,无阵发性头痛、心悸、出汗、颜面潮红,无四肢乏
力、呼吸困难,无口渴、多饮、多食、多尿,无畏寒发热,
无咳嗽、咳痰,无恶心、呕吐,精神、睡眠、食欲无异常,
小便无异常;患者无高血压、糖尿病等既往病史。入
院查体:腹部不对称膨隆,右腹部可触及包块,包块左
侧边缘近前正中线,下缘平脐水平,质韧,边界清晰,
活动度可,无压痛、反跳痛及肌紧张。术前检查:肝功
能、肾功能、血常规、肿瘤标志物、凝血无异常,皮质
醇、促肾上腺皮质激素(ACTH)、血清肾素血管紧张
素醛固酮(卧位)、24

 

h尿儿茶酚胺无异常,心电图、胸
片等无异常。内分泌科会诊排除嗜铬细胞瘤可能。
因肿瘤巨大,严重压迫肝脏、结肠、右肾、下腔静脉等
周围器官出现胃肠道不适症状,尤其是右肾被挤压变
形并推挤至盆腔,急需手术治疗。
1.2 方法

患者肿瘤瘤体巨大,性质未明,手术存在较大难
度及风险,充分完善术前准备后,于2017年1月18
日全身麻醉下行“剖腹探查术+右侧腹膜后巨大肿瘤
切除术”。手术切口:右上腹L型切口长约40

 

cm(图
1B)。术中见:腹腔内切开小网膜见巨大球形瘤体,表
面光滑,质地坚韧,直径约25

 

cm,血供丰富,表面血管
怒张,上极与肝脏粘连,下极与右肾粘连并压迫右肾

变形、移位,右侧肾蒂血管拉长,下腔静脉受压明显,
左侧与右侧腰大肌毗邻,沿肿块逐层分离,见左下极
血管与右肾门紧密粘连,细致循间隙剥离肿瘤,密切
保护右肾血管,完整游离右肾动静脉。手术历时约

5
 

h,完整切除肿瘤(图1C)。
2 结  果

患者术中出血约800
 

mL,输注悬浮少白细胞红
细胞悬液800

 

mL。术后病理显示:右侧后腹膜巨大
肿块26

 

cm×25
 

cm×14
 

cm,质量4
 

970
 

g,切面囊实
性,呈灰红、灰黄色,质软,囊内有暗红色液体,肿瘤包
块完整,表 面 附 有 少 许 肾 上 腺 正 常 组 织,大 小 约

4
 

cm×1
 

cm×1
 

cm(图1D)。镜下见弥漫性出血坏
死,局部见机化,可见含铁血黄素沉着,周围纤维包
裹。考虑肾上腺起源无功能瘤。术后予补液支持治
疗,患者恢复良好于2017年1月26日出院。随访至
今复查B超、CT等无明显异常,未发现其他原发肿瘤
迹象。

  A:术前CT显示肝肾隐窝内类圆形巨大混合密度占位;B:患者术前

卧位腹部形态及手术切口选择;C:肿瘤的外部形态;D:肿瘤纵向切面。
图1  病例图片

3 讨  论
后腹膜肿瘤临床较常见,肿瘤起源众多,肌肉、脂

肪、纤维组织、神经、淋巴、胰、肾脏或肾上腺皆可发
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生,其中肾上腺来源肿瘤又包括肾上腺髓质瘤、肾上
腺皮质腺瘤、皮质增生瘤、肾上腺皮质癌等,但直径超
过20

 

cm的巨大肿瘤罕见。目前报道显示最大的后
腹膜肿瘤 为1例 肾 上 腺 血 管 瘤,大 小 约35

 

cm×
26

 

cm×22
 

cm[1],另有报道1例直径约25
 

cm的巨大
后腹膜肿瘤亦显示为肾上腺血管瘤[2],也有文献报道
了1例21

 

cm×16
 

cm×13
 

cm 肾上腺巨大淋巴囊
肿[3]。国内文献报道过的最大肾上腺肿瘤为直径22

 

cm的肾上腺髓脂肪瘤[4]。本例患者术后肿瘤病理结
合临床、随访最终证实为肾上腺起源无功能瘤,临床
上较少见,如此巨大的更为罕见,为国内外有文献报
道以来同类型最大。患者瘤体巨大、血供丰富且未有
明显功能表现,具体发生发展机制有待进一步深入
研究。

在所有的肾上腺肿瘤中,有60%功能亢进(分泌
激素),其余40%功能不全(无明确激素分泌)[5]。目
前已知的肾上腺无功能瘤患者一般无特殊不适,多为
体检或尸检发现,或者因为肿瘤巨大、腹部包块或出
现附近脏器压迫症状就医发现。本例患者由于体型
肥胖,直至肿瘤发展巨大发生腹胀、便秘而就医才发
现腹膜后巨大肿瘤,无明显泌尿外科专科疾病症状。
无功能的肾上腺瘤术前定位诊断利用B超、CT、MRI
均可,而定性诊断有较高难度[6]。但随着影像学的发
展,可供选择的有效方式越来越多,其中正电子发射
计算 机 断 层 扫 描(PET/CT)和 18F-脱 氧 葡 萄 糖-
PET/CT(18F-DG

 

PET)是鉴别肿瘤良恶性较好的方
法[7]。治疗时一般认为腹腔镜手术适合直径小于6

 

cm的肾上腺肿瘤,直径大于6
 

cm的肿瘤一般选择开
放手术,机器人手术可适当放宽治疗适用范围。但

SHAH等[8]报道了1例腹腔镜完整切除12岁女性患
者8.5

 

cm×7
 

cm肾上腺肿瘤的病例。目前认为9
 

cm
以上的肾上腺肿瘤处理难度和风险很大,随着瘤体的
增大,难度和风险倍增,本例患者肿块巨大,只能采取
开放手术。

肾上腺无功能瘤应做好充分术前准备,因为表观
无功能性的肾上腺肿瘤,也有一部分属于“暂时静止
型”或“功能隐匿型”,不排除手术挤压、应激等情况下
出现功能亢进。有研究认为:肾上腺无功能瘤在生物
化学及临床无内分泌功能亢进表现,其中部分肿瘤并
非真正的无内分泌功能,而是由于患者体内低表达

17α-羟化酶,进而导致瘤体产生的孕烯酮不能在正常
水平转化为糖、盐皮质激素;亦可能是部分肿瘤分泌
激素水平较低并被迅速灭活,而导致无内分泌亢进的
表现[9]。

本例患者肿瘤瘤体巨大,内部广泛坏死液化,仅
包膜外有少量正常肾上腺腺体组织残留,以及典型的
肾上腺间质细胞的囊肿、血管瘤差别明显,但不排除
肿瘤部分成分有间质细胞来源的可能,虽然目前已知
肾上腺间质细胞肿瘤均属良性,未见恶变的报道,然
而具体的无功能肾上腺肿瘤预后仍要根据术后长期

随访确定[10],目前全球范围内无相关研究报道。目前
本例患者随访至今,肿瘤无复发,且未发现其他原发
肿瘤迹象,治疗效果满意,但长期预后有待进一步
随访。
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