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肾上皮样血管平滑肌脂肪瘤临床特点
及预后分析
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摘 要!$目的% 探讨肾上皮样血管平滑肌脂肪瘤
()*+,-

的临床特点&诊治及预后' $方法%

回顾性分析
.

例肾
)*+,

患者的临床特点&诊治及预后的临床资料( $结果%

.

例患者均行
了手术治疗"术后病理及免疫组化符合肾

)*+,

诊断(随访时间为
/01.

个月"平均
'%

个月"

无瘤生存
$

例"另
!

例生存时间分别为
1

个月和
!#

个月( $结论%

)*+,

是具有恶性潜能的
血管平滑肌脂肪瘤特殊亚型( 治疗方案首选手术切除"术后需严密随访"由于其对放化疗及
靶向治疗不敏感"一旦肿瘤复发转移"预后差(

主题词!肾脏肿瘤)上皮样血管平滑肌脂肪瘤)预后
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上皮样血管平滑肌脂肪瘤
(EN9CDEA9897 @=L98OB!

8A9N8O@

"

)*+,-

被认为是血管平滑肌脂肪瘤
(@=!

L98OB8A9N8O@

"

*+,-

的一种罕见的特殊亚型"经典型

*+,

是由血管-平滑肌和脂肪组织以不同比例构成

的良性肿瘤"而
)+*,

组织变异性较大"是一种具

有恶性潜能的间叶源性肿瘤"可发生于肾脏&肝脏&

骨&回肠及盆腔腹膜后等"最常见于肾脏"且大约
#:3

患者可伴有淋巴结&肝&肺或脊柱转移$

#0%

%

(

)+*,

的

治疗首选手术切除" 但对于术后复发及转移的病例

尚无确切有效的治疗措施( 由于肾
)*+,

发病率

低"至今在国内外仍无大宗病例报道( 自
!&&/

年
#

月至
!&#/

年
/

月四川省肿瘤医院共收治
.

例肾

)*+,

患者"现对临床资料进行回顾性分析"以探讨

肾
)*+,

的临床特点&诊治方案及预后情况(

#

资料与方法

/0/

临床资料

本组
.

例患者"其中男性
!

例"女性
$

例"年龄

!10$!

岁"平均年龄
'#

岁( 临床表现为患侧腰部隐

痛不适者
3

例"无症状体检发现者
/

例"所有患者均

/%1
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无血尿和腹部包块等肾脏肿瘤临床表现! 其中
!

例

患者实验室检查发现镜下血尿"余血常规#肾功能#

电解质及凝血等检查均未见明显异常! 本组所有患

者均行了彩超或
.<

检查" 彩超表现为不均匀回声

结节或低回声结节!

.<

平扫为不均匀密度病灶"病

灶内可见脂肪密度影" 增强后明显强化或不均匀强

化!其中
=

例影像学检查考虑肾癌可能性大"余
>

例

考虑血管平滑肌脂肪瘤可能!

!"#

治疗方法

本组所有患者均行了手术治疗" 开放性手术
$

例"腹腔镜手术
!

例! 结合术前影像学资料"采取根

治性肾切除术者
=

例" 其中
8

例术前检查发现肾脏

占位病变"同时伴有双肺多发小结节"考虑肾癌伴双

肺转移可能" 为了明确病理学诊断及按转移性肾癌

减瘤原则"同样行了根治性肾切除术"余
>

例患者则

行了保留肾单位肾部分切除术! 术后行常规病理检

查及免疫组化明确诊断!

!

结 果

?

例患者根据术前影像学检查资料"

>

例行了保

留肾单位肾部分切除术"

=

例行了根治性肾切除术"

术后患者均恢复良好"无并发症!其中
8

例为左肾脏

肿瘤伴双肺多发小结节" 为了明确病理学诊断及减

瘤"行了根治性肾切除术!另
8

例患者"

.<

提示右肾

上极占位"直径约
8"4@AB05()1 #C

"遂行了根治性右

肾切除术! 术后
?

个月"患者复查
.<

提示肿瘤复发

$

B05()1 !

%"则行了&右腹膜后肿瘤切除术'! 术后行

辅助
DEF<

技术放疗" 放疗剂量达
>GH6

后复查
.<

提示肿瘤复发$

B05()1 >

%"再次行了&剖腹探查#右腹

膜后肿瘤减瘤术'!术后靶标检测提示
IJHB

中度表

达"建议患者行靶向治疗及化疗"但患者拒绝!

=

个

月后患者逐渐出现右腰背部酸胀疼痛" 呈进行性加

重"并于右腰部出现一包块隆起"行
.<

示肿瘤复发

$

B05()1 K

%"给予舒尼替尼靶向治疗
8

个月"后行&环

磷酰胺联合达卡巴嗪'方案化疗
8

个周期! 化疗后
>

周"患者右腰部肿块增大"并破裂"行
.<

提示病变

增大并伴有肝转移$

B05()1 =

%"患者放弃治疗!

所有患者术后常规病理检查提示倾向
LMEN

"

伴有双肺多发小结节患者和多次复发患者病理检查

还提示肿瘤细胞出现坏死# 核分裂相和间变的细胞

核及肾被膜受侵$

B05()1 $

%!

?

例患者均进一步行了

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

12)(-3%1.

$%&'() # +',1( ()4'(().4) 5

,1.367 -03)( 12)(-3%1.

$%&'() 8 *+ %,-&%.& -03)(

(-9%136)(-2:

$%&'() ; <)!()4'(().4) = ,1.367

-03)( 36) 7)41.9 12)(-3%1.

$%&'() = >%?)( ,)3-73-7%7 -03)(

46),136)(-2:

$%&'() @ A-361B1&:
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免疫组化检查! 所有患者
&'()*

"

'+,-.!/

"

0122%

和
3'/

均为阳性!

4'/

和
012"

均为阴性! 而
56!

$%

"

3!27"

和
(8,!!

部分病例呈阳性! 最终免疫组化

结果结论均为
4/'9

#

本组
:

例患者均进行了随访复查!随访至
!"2*

年
2"

月!时间为
*;<:

个月!平均
)%

个月$ 至随访

截止时间!

$

例患者无瘤生存$ 术前检查发现伴有双

肺多发小结节患者!术后未行后续治疗!生存时间仅

为
<

个月$ 另
2

例患者!术后反复复发!并辅助了放

疗%靶向治疗和化疗!但最终仍因肿瘤复发破裂出血

及肝转移死亡!生存时间为
!2

个月$

=

讨 论

4/'9

发病率低!于
2<**

年首次报道 &

:

'

!此后

仅间断有少数案例报道$ 近
2"

年来 ! 我院收治

4/'9 :

例!不足
/'9

患者的
!>

$ 因此!在
?&@

(

!"")

)泌尿系统和男性生殖系统肿瘤分类中才被单

独分类! 并将其定义为一种具有潜在恶性的间叶源

性肿瘤# 由于目前国内外已报道
4/'9

有多变性%

异形性%核分裂%侵袭性生长及致死性预后!而经典

型
/'9

不具备以上特性! 因此! 有学者提出恶性

4/'9

的观点! 但
?&@

未明确提出恶性
4/'9

概

念&

<

!

2"

'

#

肾脏
/'9

是一种
A

染色体非随机性克隆性失

活所致的真性肿瘤!

BC*=

基因突变只在肾
4/'9

中

表现出来!而不出现在经典型
/'9

中!提示该基因

在恶性转化中起重要作用!

BC*=

阳性提示有恶性变

的可能!因此!对
BC*=

的检查可判定其预后 &

22"2=

'

#

4/'9

通常缺乏细胞角蛋白
D8EFGH+I-F6.JK

的免疫反

应!近年来发现抗黑色素
!/L/27=K

%平滑肌肌动蛋白

LJMGGFN MOJ8,+ -8F6.

!

3'/K

%

3!#77

蛋白 %

01$:

等特

异性更高的标志物表达#

4/'9

有独特的免疫特征*

既有肌性细胞的免疫特征
L3'/

"

01$:

阳性
K

!又有黑

色素瘤的免疫特征
L&'()*

"

/#7=

阳性表达
K

&

#)

!

#*

'

$

因此!在免疫组化方面!黑色素细胞标记物
L&'()*

"

'+,-./K

和平滑肌标记物
L3'/K

的阳性表达!可用于

鉴别肾细胞癌"黑色素瘤"肉瘤等!对确诊
4/'9

有

决定性意义$

肾脏
4/'9

发病率女性明显高于男性!提示和

雌" 孕激素受体活性有关! 因此妊娠可能增加肾
4

/'9

进展或破裂的危险性!应该缩短妊娠期和加强

产后的随访&

#$

'

$

肾脏
4/'9

临床症状无特异性!多数为体检发

现! 少部分患者有腰部不适" 血尿和腹部包块等症

状$ 肾脏
4/'9

的彩超表现为不均匀回声结节或低

回声结节!

0B

平扫为不均匀密度病灶! 病灶内可见

脂肪密度影!增强后明显强化或不均匀强化$由于此

影像学特点与肾脏
/'9

或肾细胞癌的影像学特点

无明显特异性! 且此病发病率极低! 术前往往易误

诊$ 综合增强
0B

"超声造影及
'PQ

等多种影像学检

查方法可有效提高此病的诊断率&

#%

!

#:

'

$

直径小于
=8M

的
/'9

可选择临床观察! 直径

大于
=8M

则可采取手术治疗$

/'9

预后良好!目前

国内外尚无其致死性预后的文献报道$

4/'9

的治

疗以手术切除为主! 至于肿块直径为多少才有手术

指征! 目前没有统一规范标准$ 手术方式则可采用

PR4RSR/R9R

评分来决定&

2<

'

$而针对术后复发或出现远

处转移者!目前国内外尚无有效治疗方案$有采用阿

霉素"环磷酰胺"异环磷酰胺等化疗的报道!疗效不

肯定$ 本研究中有
2

例患者采用了放疗! 肿瘤有进

展!表明
4/'9

对放疗不敏感$ 此患者病情进展后

再采用了化疗
2

个周期和舒尼替尼靶向治疗
2

个疗

程!仍不能控制肿瘤!表明化疗和靶向治疗对
4/'9

的疗效不佳! 但因治疗时间短! 长期疗效仍有待研

究$ 有个案报告格列卫靶向治疗肾
4/'9

转移者有

一定疗效 &

!7

'

! 为
4/'9

的靶向治疗带来了一丝曙

光$

在晚期肾癌的治疗中! 目前舒尼替尼仍为首选

药物$舒尼替尼是小分子多靶点酪氨酸激酶抑制剂!

通过抑制血小板及内皮生长因子受体而抑制新生血

管形成!以及抑制干细胞因子受体和类
TMJ

酪氨酸

激酶
!=

直接抑制肿瘤细胞增殖!而具有双重抗肿瘤

作用! 舒尼替尼在治疗转移性肾癌方面具有良好的

安全性和有效性 &

!2

!

!!

'

! 但目前国内外尚无治疗

4/'9

的报道$ 该组中的那例患者靶标检测提示

C1UT

中度表达!靶向治疗未能控制肿瘤生长!但治

疗时间仅为
2

个疗程!可能未完全发挥治疗效果$舒

尼替尼在肾癌治疗中的有效性! 并结合格列卫靶向

治疗肾
4/'9

转移的先例!认为舒尼替尼治疗恶性

4/'9

可能有较好的疗效! 但需进一步的临床试验

验证$

*:2
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综上所述!肾
<=>?

通过手术治疗!多数预后

良好! 但对于术后复发及转移者! 仍无有效治疗方

法!有待进一步的基础和临床研究探索"
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