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I..2

&主要发

生于肾上腺髓质!大多数为良性!约
8>T

为恶性' 异

位
I..2

具有更高的恶性趋势!占
D"TU%"T

(

8

)

'恶性

I..2

在临床上属于较为少见的恶性肿瘤! 复发率

高!预后不良!其临床症状和病理特征与良性
I..2

类似! 鉴别诊断难度大! 主要依据自然病程作出判

断' 恶性肿瘤通常体积较大!瘤内有坏死!诊断恶性

的金标准是在无嗜铬细胞的部位和内脏发现肿瘤转

移' 恶性
I..2 =

年生存率为
!"TU="T

!

8"

年生存

率几乎为
"

!故提高对恶性
I..2

的认识!做到早期

诊断和治疗! 对改善此类患者预后有积极的意义'

本文报道
8

例后腹膜巨大恶性
I..2

'

8

临床资料

患者!男性!

D$

岁!因确诊嗜铬细胞瘤
=

个月余

于
!"8<

年
88

月
8<

日入住我院肿瘤内科 ' 患者

!"8<

年
<

月无明显诱因下出现左侧腰区疼痛不适!

阵发性加重!

.K

示腹膜后肿块包绕腹主动脉! 累及

左肾%

V05()1 8

&'

<

月
!W

日转入我科予腹膜后肿块

穿刺活检!病理示*纤维结缔组织中见嗜碱性细胞巢

团! 结合免疫组化结果及临床病史倾向肾上腺髓质

肿瘤%嗜铬细胞瘤#%
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#' 免疫组化结果*
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月
8D

日提请多

学科诊疗%
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!

M]K

#!考虑恶

性肿瘤!范围较大!不适合手术切除!可先行化疗后

视病情转归加局部放疗' 故
E

月
8<

日+

$

月
<

日行

环磷酰胺
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化疗
!

个疗程!并配合恩度
(")*

泵
!%+ &

',-

"病程

中持续监测血压不高" 化疗间歇期患者出现黑便伴

腰背部疼痛!查胃肠镜未见明显胃肠道病变!考虑为

恶性嗜铬细胞瘤特异性消化道出血! 予对症治疗后

好转" 腰椎
./0

#$

'

%胸腰段部分$约
12

椎体%异常

信号! 结合病史考虑转移性病变可能&'

!

%

3456'

椎

间盘变性(突出&$

(

%盆腔少量积液)

$

月
!2

日复查

71

#腹膜后肿块包绕腹主动脉!累及左肾&下腔静脉

瘤栓&左肺多发结节!符合转移瘤&评价病情稳定!于

$

月
("

日予环磷酰胺
"8$* &

#

9

达卡巴嗪
:8! &

',4

9

长

春地辛
()* &'

化疗
'

个疗程! 未再行恩度靶向治

疗&化疗期间患者再次出现黑便!予对症处理*

;

月

!-

日至
':

月
!'

日开始予局部姑息放疗* 现患者为

进一步诊治入住我科* 既往病史无特殊* 家族史#父

母兄妹子女均无高血压+糖尿病史!否认其他家族性

遗传病史" 查体#

<=6 -:

分!全身皮肤黏膜无黄染!

全身浅表淋巴结未及肿大" 腹软!全腹无压痛(反跳

痛!肝脾肋下未及!移动性浊音阴性!双下肢不肿"复

查
71

#嗜铬细胞瘤复查#腹膜后肿块包绕腹主动脉!

累及左肾&下腔静脉瘤栓&左肺多发结节!符合转移

瘤" 对比前片!腹膜后肿块较前缩小" 患者一般情况

可!治疗有获益!目前无明显不适主诉!予定期随访

中"

!

讨 论

本例患者为青年男性!既往无高血压病史!以左

侧腰部疼痛起病! 查腹部增强
71

提示后腹膜巨大

肿块!包绕腹主动脉!累及左肾!下腔静脉瘤栓" 皮

质醇(尿儿茶酚胺(尿
'->

羟皮质类固醇测定正常!

结合患者症状(体征(相关实验室检查(影像学检查(

穿刺病理结果!

=77?

诊断明确" 经全院
.@1

讨论!

考虑为恶性
=77?

"

=77?

最常见临床表现为血压升高!且血压高低

程度取决于肿瘤释放儿茶酚胺类物质入血的速度及

浓度! 而儿茶酚胺的分泌表型与年龄及肿瘤部位相

关,

!

-

* 研究报道,

(

-

!约
$:A,;"A

患者有高血压表现!

亦有
'"!,!"!

患者血压正常*本例患者病程中持续

监测血压未见增高!考虑为功能静息型
=77?

* 但也

不应对此类患者放松警惕!临床应提高重视!因一旦

机体受到外伤(手术(情绪改变等应激反应时!儿茶

酚胺类物质可大量快速释放入血!引起高血压危象*

=77?

典型的临床表现为发作性头痛( 皮肤苍白(心

悸(高血压及多汗!其中!心悸(头痛(多汗被称为恶

性
=77?

三联症! 恶性
=77?

还常合并腰腹部疼痛!

进行性消瘦等肿瘤压迫(消耗表现*本例病例与常见

=77?

相 比 有 以 下 特 点 #

!

肿 瘤 体 积 较 大 !达

'%84B)"$8(B)

&

"

生长部位为后腹膜&

#

肿瘤包绕腹

主动脉!累及左肾!手术难度较大&

$

无恶性高血压

表现*

从组织病理学分析! 良性
=77?

形态上多为圆

形或卵圆形!瘤体直径多小于
(B)

!边界清!包膜相

对完整!镜下可见肿瘤组织为条索状或团块状排列!

胞体较大!核大而圆* 恶性
=77?

和良性
=77?

的表

现类似!偶可见异型性细胞及胞核分裂!如有侵犯周

围的包膜(血管!恶性可能性大* 有研究者尝试建立

一种名为肾上腺嗜铬细胞瘤量化评分体系 ,

%

-

!用以

指导恶性
=77?

的病理诊断! 但由于该系统过于复

杂!因此在临床中并未得到广泛应用*

为了提高恶性
=77?

的早期诊断率! 国内外学

者从多方面进行了研究* 其中
(>

甲氧基肾上腺素

'

)CDEFCG+HIFC

!

#$

%因其检测阳性率高!特异性好!

且方便(经济!在国际上被推荐为
=77?

初筛指标*

研究发现,

4

-

!

#$J%J@K =L1

对恶性
=77?

的敏感性较

高!但由于
=L1%71

价格昂贵!辐射剂量较大!临床

应用更多的还是
71

及
./0

检查*近期研究表明!由

于嗜铬细胞瘤患者具有较高的家族聚集性 ,

2

-

!运用

癌症基因组图谱对遗传易感基因的进一步探索!有

助于
=77?

更加准确(全面的诊断,

-

-

*

手术治疗是治疗恶性嗜铬细胞瘤最有效的方

法!对于单发的恶性
=77?

!如瘤体体积小(未向周围

组织侵犯!可行腔镜或机器人手术&对于体积较大!

周围粘连!瘤体内伴出血(坏死的
=77?

!则应行开放

性手术治疗&对于手术范围较大(有手术禁忌或出现

远处转移灶的患者!则可行化疗或放疗*结合该患者

病例资料!其肿瘤较大!包绕大血管!经
.@1

讨论!

无法行手术治疗!故仅行姑息性放化疗* 在化疗反应

良好的患者中!转移性
=77?

的中位生存期为
(8$

年!

对化疗无反应的患者中!中位生存期仅
'8$

年,

$

-

!较差

的预后与
6@MN

基因突变相关 ,

;

-

* 目前最成熟的化

疗方案是环磷酰胺( 长春新碱和达卡巴嗪的联合用

药'

OPCHQRB+

方案#环磷酰胺
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!达卡巴嗪
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!8

#$ 在一个对
8$

例患者随访
!!

年的研究中! 该方案完全缓解率为

88!

!部分缓解率为
%%!

!中位生存期为
A:A

年%

8@

&

$ 近

年来随着分子靶向药物广泛应用!有研究报道 %

88

&用

索坦治疗
8B

例恶性
C..2

! 其中
$

例患者疾病得到

控制$其他一些分子靶向药物如伊马替尼"

<D3E

抑

制剂依维莫司也正在研究中! 期待更多的临床研究

的开展和有效药物的研发! 为恶性
C..2

的治疗提

供新的思路$

8A8

F"GFHI

治疗认为是除手术治疗以外

最有效的姑息治疗方法$ 但由于恶性
C..2

本身是

一种罕见疾病! 目前仍没有大样本的循证医学证据

明确合适的放疗剂量和分割剂量! 仍需要更大样本

量进一步的随访研究$

恶性
C..2

如能早期发现!获得及时治疗!大多

可经手术切除治愈$随着精准化医学的发展!分子生

物学方法检测被广泛应用于良恶性肿瘤的诊断 !

C..2

的诊断率已较前明显提高!但由于某些肿瘤早

期并无特异性症状!诊断难度仍较大!因此临床医务

工作者应在诊治过程中!多注意鉴别诊断!必要时行

相关医技检查$ 因
C..2

发病率低!治疗方案尚未标

准化!因此需要建立多中心的大型临床研究!以期进

一步规范该病的诊疗程序!指导临床实践$
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