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肾恶性血管平滑肌脂肪瘤 1例报告及文献复习 

杨春蓉，张 徽，黄 伟 

(重庆医科大学分子医学与肿瘤研究中心 病理学教研室，重庆 400016) 

【摘 要】目的：探讨肾恶性血管平滑肌脂肪瘤(Malignant renal angiomyolipoma，MRAML)的临床病理特点，以提高对该病的认识。 

方法：分析本院病理科室收集的。肾恶性血管平滑肌脂肪瘤标本 ，进行 HE染色，光镜观察，免疫组化(s—P法 )染色 ，结合临床诊 

治资料并复习文献。结果：肿瘤组织学形态示上皮样细胞 、平滑肌样细胞以不同比例出现 ，可见厚壁血管 ，核分裂象明显，并可 

见病理性核分裂象及灶性坏死区域。免疫组化 ：上皮样及平滑肌样细胞都特征性表达黑色素特异性标识(4MB一45)、上皮膜抗 

原(Epithelia1 membrane antigen，EMA)、平滑肌标识(Actin)等。结论：B超、CT、MRI是诊断肾恶性血管平滑肌脂肪瘤的重要检查 

方法，家族史和详细的体格检查能够给我们提供重要的诊断线索，组织病理学特点结合免疫组化标记有助于该瘤的确诊。 
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Malignant renal angiomyolipoma a case report and literature review 

YA NG Chun-rong。et 

(Department ofpathology，College ofBosic Medical Science，Chongqing Medical University) 

【Abstract]Objective：To investigate the clinicopathological features of malignant renal angiomyolipoma，to raise awareness of the disease． 

Methods：The malignant renal angiomyolipoma specimens collected by the pathology departments of the First Affiliated Hospital of 

Chongqing Medical University were analyzed．The specimens were under HE staining，light microscopy observation and immunohis 

toehemistry(SP method)staining．The information of clinical diagnosis and treatment were reviewed．Results：The characteristic histological 

patterns of the tumor was that epithelial cells，smooth muscle cells and fat cells appears in different proportion，thick—walled blood vessels 

could be seen，the mitosis was obvious，especially the pathological ones．Immunohistochemistry showed that epithelioid and smooth muscle 

cells characteristictly expresse HMB一45、EMA、Actin，and SO on．Conclusion：B—uhrasonagraphy，CT，MRI is an important methods in 

the diagnosis of malign ant renal angiomyolipoma，detailed family history and physical examination to be able to provide US with important 

clues to the diagnosis and pathological characteristics combined with immunohistochemistry is important in the final confirm ation of the 

tumor． 
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肾血管 平滑肌脂 肪瘤 (Renal angiomyolipoma． 

RAML)起源于肾间质细胞 ，是肾脏最常见的良性肿 

瘤 ，约 占全部肾肿瘤的 l％～2％，80％为成年女性 ， 

伴有结节性硬化者约 45％，常为双侧，为常染色体 

显性遗传，属于遗传的家族性疾病。RAML由不同比 

例的成熟脂肪组织 、平滑肌和发育畸形 的厚壁血管 

组成，常发生于肾皮质，可以达到很大的体积，出现 

被膜浸润。由于肿瘤中各种成分的分化程度和构成 

比例差异非常大，常易于造成诊断失误。而肾恶性 
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血管平滑肌脂肪瘤是相当罕见的，并且它们在组织 

病理学上大多数是上皮来源的。本文报道了 l例恶 

性肾血管平滑肌脂肪瘤不伴结节性硬化症的病例， 

经过 B超 、CT检查，联系临床资料 ，最终通过组织 

病理切 片及 免疫组化等方法得 以确诊 。现报道如 

下 。 

1 临床病例资料 

1．1 一般资料 

患者，女，6O岁 ，因“间断血尿中带血块 1月，全程无痛 

性肉眼血尿 4 d”入院。有右腰部胀痛、尿不禁感、恶心、呕吐 
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等。查体：腹部稍平 ，右中腹部可扪及一质中肿块 ，表面不光 

滑，边界不清，可推动，压痛(+)。右肾区叩痛(+)，左肾区无叩 

痛，双输尿管走行区无压痛，膀胱区无叩痛。患者既往有结核 

病史，无高血压、糖尿病史。B超 、CT均可见实性占位性病 

变，人院诊断为肾肿瘤。 

1．2 影像学检查 

腹部 B超示右肾上极实性占位性病变，形状不规则，肾 

门处稍增强回声，结合病史，考虑血凝块，右肾积水，不除外肾 

癌，膀胱 、左肾超声未见明显异常；腹部彩超示右肾实性占位 

性病变，肾周及腔静脉未见癌栓，双侧输尿管 、下腔静脉未见 

异常，肝局灶性钙化；静脉肾盂造影(Intravenous pyelography， 

IVP)示右侧肾盂肾盏轻度积水 ；膀胱镜示右侧输尿管口喷 

血，左侧壁见一憩室；逆行尿路造影示右侧 肾中盏见一充盈缺 

损；CT检查 ：右肾中上部占位 ，考虑肾癌，右肾盂明显扩张，密 

度不均匀 ，考虑右肾积水 ，含血凝块 ，左肝囊肿；尿路平片 

(Kidneyureterbladder，KUB)示右侧第 4、5腰椎间隙见多个结 

节状高密度影，右骶骨上缘下方见点状致密影，考虑结石。 

1．3 实验 室检查 

尿常规示 RBc+++、WBC+；血常规、大便常规正常。肝 

功、。肾功、血糖、血脂、血浆蛋白正常。 

1．4 术中所见 

在全麻下行右肾癌根治切除术。术中见：右肾中上极一 

个类圆形肿块，呈灰白色 ，分叶状，质韧，肾包膜粘连，输尿管 

残端长 8～11 em，大小约 7．8 cm x 7 em×4 cm，与肾周脂肪无 

明显粘连，腔静脉前近肾门处见一肿大质软的淋巴结 ，同侧 

肾上腺无异常。 

1．5 病理材料及方法： 

术中取切除肾脏 、肿瘤及肾门肿大淋巴结送病检，标本 

用 10％中性福尔马林液固定，常规制片，HE染色。免疫组化 

采用 S—P法。 

2 病理学检查结果 

2．1 巨检 

肾脏大小 13 cm x 8 cm×4 cm。肿瘤位于肾上 

极 ，约 7．8 em x 7 em x 4 cm，灰 白色 ，分 叶状 ，质韧 ， 

边界不清 ，有灶性坏死 、出血 ，肾包膜粘连 ，输尿管 

残端长约 8～11 em。肾门淋巴结 2个(见图 1)。 

2．2 光镜 

低倍镜下，肿瘤组织呈浸润性生长，与正常组 

织分界不清，没有包膜。肿瘤细胞弥漫分布，主要由 

上皮样细胞和梭形平滑肌样细胞构成，脂肪成份不 

明显(见图2)。肿瘤组织呈灶性坏死，肿瘤与正常组 

织的交界区域有残存的。肾小球和肾小管，局部有纤 

维玻变 ，可见厚壁血管。 

高倍镜下，细胞异型性明显，大小形状不等，核 

大且染色明显加深，偶有多核巨细胞，核分裂象明 

显，每 10个高倍镜视野有 14个，并可见病理性核 

分裂象(见图3)。 

2_3 免疫组化 

①上皮标记 ：CK(见图4)，EMA正常肾组织及 

残存 的肾小管呈 阳性反应 ，肿瘤组织呈阴性 ；② 

Actin：(见图5)血管平滑肌细胞呈阳性反应，部分梭 

形平滑肌样细胞呈阳性，而上皮样细胞呈阴性；③ 

(中间丝)波形蛋白(Vimentin)标记肾间质 肿瘤组织 

呈阳性；④黑色素特异性标记(HBM一45)(见图 6) 

瘤组织呈弥漫阳性反应。 

2．4 病理诊断 

(右肾)恶性血管平滑肌脂肪瘤。。肾周边缘及输 

尿管残端未见肿瘤累及 ，右肾门淋巴结未累及(0／2)。 

3 讨 论 

RAML是一种 良性肾病变，和结节性硬化症密 

切相关『】I，在 1911年由 Fischer首先描述 ，1951年由 

Morgan正式命名为RAML。肾血管平滑肌脂肪瘤由 

不同比例的成熟脂肪、平滑肌和发育畸形的厚壁血 

管组成 。这 3种成分分布及变化多样 ，Tusi等圆将其 

分为4种类型：①典型的RAML。②肌瘤样型(脂肪 

成分≤10％)。③脂肪瘤样型 (脂肪成分≥70％)。④ 

血管瘤样型。肿瘤内血管丰富且发育畸形 ，又缺乏 

内弹力层是其破裂出血的病理基础[31。RAML分为 

两种类型，一种为伴有结节性硬化，多为双侧多发， 

肿瘤较小：另一种为不伴有结节性硬化，多为单侧， 

瘤体较大。我国伴有结节硬化者少见，本例中未见。 

以往认为 RAML为由血管、平滑肌及脂肪组成 

的“瘤样畸形”，是一种错构瘤。1992年 Bonetti等问 

提出血管周上皮样细胞 的概念 ，改变了对 RAML的 

认识。将其归入血管周上皮肿瘤谱系中。近年来，克 

隆技术的研究表 明：RAML是单克隆增生形成 的真 

性肿瘤 ，平滑肌是肿瘤 的成分 ，而脂肪是化生 的成 

分[51。RAML为良性肿瘤，但有极少数为恶性，可出 

现局部侵袭和远处转移，过去认为是恶变，现在的 

研究认为 RAML中有一种恶性类型，即上皮样(Ep． 

ithelioid)嘲，细胞为上皮样多角形，核多不典型并可 

见散在的有丝分裂像及病理性核分裂像，在有转移 

者 中更 明显 ，且这种细胞有丰富 的嗜酸性 细胞质 。 

肿瘤细胞有水泡状核与大核仁，和神经节细胞相 

似。肿瘤内常有坏死，易误诊为肾细胞癌(Renal cell 
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及肾旁脂肪间隙，致使瘤内血管因明显扩张、增厚 

内膜缺乏弹力而发生瘤内及肾周出血。RAML典型 

的三联征是腰部疼痛，肾区可触及包块和肉眼或镜 

下血尿，但没有任何症状而是在腹部影像学检查时 

偶然发现也很常见，其他较少见的表现有恶心、呕 

吐、发热 、高血压 、贫血 、肾衰 ，由于出血所致的低血 

压等。Oesterling[ 0]报道的 253例中，34例可触及肿 

块 ，57例有血尿，并认为肿瘤直径>4 cm者 80％有 

症状，而直径<4 am者 23％有症状，即临床症状与肿 

瘤大小有关。本例资料也显示了较大肿瘤者有腰 

痛、血尿和肿块。RAML血管丰富，血管壁缺乏弹性 

蛋白，管壁虽厚抗压力弱，常形成假性动脉瘤，易在 

无外伤的情况下 自发性突然破裂 。破 向肾盏则 引起 

大量血尿，破向肾外则引起腹膜后大量积血 。均可 

引起休克需要紧急处理。在本病例中，病人主要表 

现为全程无痛性血尿，右腰部胀痛、尿不禁感、恶 

心、呕吐等，体格检查中右中腹部可扪及一质中肿 

块，并伴右肾区叩痛等，和良性 RAML有点类似，从 

临床表现上难以确诊。易造成误诊。 

超声和CT检查有助于RAML的诊断。腹部平 

片常无阳性发现。术前平片发现肿瘤内有脂肪组织 

的透明影是明确诊断此病的特征性表现，这取决于 

肿瘤内含有脂肪的多少。尿路造影主要的形态改变 

是肾盂肾盏受压变形，聚拢或延长，但无破坏。有的 

表现为肾轮廓影增大．与一般肾肿瘤表现相同，如 

肿瘤很小 ，可无 阳性发现。从造影片上很难与肾囊 

肿、肾癌鉴别。由于肿瘤含有大量的脂肪组织，B超 

表现的影像为典型的边界清 晰的强回声光团。 

RAML在 CT上的特征主要表现为肾内混杂密度类 

圆形肿块 ，瘤体内大量无强化的脂肪密度(表现为 

极低密度)，CT值常为负值(一20 120 Hu)。依此可 

以和其他肿瘤鉴别。 

RAML应与肾癌鉴别 ，前者以血管、平滑肌、脂 

肪组织 3种成分混合为其主要特点，以此为基础， 

可与后者鉴别。当本病以平滑肌、脂肪组织单一形 

态为肿瘤主要成分时，需与肾的平滑肌瘤、脂肪瘤 

鉴别。平滑肌和脂肪成分出现异型性时，还需与肾 

的平滑肌肉瘤、肉瘤样癌和脂肪肉瘤鉴别。应仔细 

发现肿瘤中平滑肌瘤细胞的特点，发现多成分的组 

合，免疫组化染色HMB45阳性可助于鉴别【1”。 

RAML的治疗 目的是切除肿瘤，解除肿瘤引起 

的压 迫症 状 ，并 预 防肿 瘤 自发 性 破 裂 和恶 变 。 

Oesterling等 报道。肿瘤直径／>4 am者应考虑手术 

治疗。对直径≤4 cm无症状的肿瘤暂不考虑手术治 

疗。只做定期随访。 

RAML含血管、平滑肌、脂肪 3种成分，典型者 

因其含较多的脂肪成分，临床与影像学诊断并无困 

难。但脂肪组织含量低的RAML与肾癌鉴别困难． 

容易误诊 ，在本文中，我们报告一例恶性肾血管平 

滑肌脂肪瘤不伴结节性硬化的病例，其脂肪组织含 

量甚微，可能是导致其CT、B超误诊的重要原因。我 

们认为，对于恶性生物学行为的RAML，应积极手术 

处理 ，如能完整切除肿瘤组织 ，疗效满意。 
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