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　　 患者,女,45 岁。因 “右 侧 腰 痛 20d,血 尿

12d”于2017年2月7日入院。既往体健,无特殊

病史。入院前在我院门诊行双肾 MRI平扫+增强

检查提示:右肾上极占位,考虑肾癌可能性大,右侧

输尿管上段少量积血(图 1)。入院后行全身骨

ECT及肺部CT检查未见明显肿瘤转移。肾静脉

彩超未见瘤栓形成。血沉:59mm/h。肾肿瘤标记

物未见异常。尿脱落细胞学检查未见异常细胞。
膀胱镜检查未见新生物。于2017年2月13日在

全麻下行后腹腔镜下根治性右肾及右输尿管切除

术,手术经过较顺利,术毕剖开标本,见瘤体位于右

肾中上极,大小5cm×6cm,切片呈灰白色,质地较

硬(图2)。术后病理诊断:右肾间叶性软骨肉瘤,
肿瘤大小6.5cm×5.0cm×5.0cm,肿瘤侵犯肾

纤维被膜但未浸透纤维被膜,肿瘤部分侵犯肾窦脂

肪组织,但肾周脂肪囊、肾盂输尿管开口处及输尿

管断端均未见肿瘤。免疫组化结果:PCK[AE1/
AE3](-),EMA(-),GATA3(-),CD34(血管裂

隙样区域+),BCL-2(+),STAT6(-),Ki-67(+
20%),CD99(+),CD57(个别散在+),CD10(血管

裂隙样区域弱+),RCC(+),CD117(少量弱+),
Syn(-),CgA(-),Vimentin(+),CK7(-),
CD56(-),D2-40(部分+),NSE(弱+),S-100(软
骨区域+)。见图3。

图1　肾脏间叶性软骨肉瘤的 MR表现;图2　肿瘤大体观

A:组织学表现(高分化透明软骨区域,HE×20);B:S-100(SP×20);C:Vimentin(SP×20)。
图3　肾脏间叶性软骨肉瘤的组织学及免疫组化表现

　　讨论　间叶性软骨肉瘤(mesenchymalchon-
drosarcoma,MC)是一种极为罕见的恶性肿瘤,
1959年首次由Lichtenstein等〔1〕报道,其具有双向

分化的特点,即瘤体由未分化的间叶细胞和分化良

好的软骨岛相互混杂构成〔2~4〕,二者比例不一。本

病恶性程度高,常发生在骨组织,发生于骨外软组

织者极少见,二者比例约为2~3∶1,好发年龄为

20~30岁〔5〕,男女发病率无明显差异〔4,6〕。
MC的骨外发生部位最常见的是脑脊膜,其次

为下肢,发生在胰腺、肺、纵隔、乳腺等部位也有报

道〔4〕。肾脏间叶性软骨肉瘤(renalmesenchymal
chondrosarcoma,RMC)极 为 罕 见〔7〕,通 过 在

PubMed数据库检索文献(截止至2017年12月26
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日),类似的病例报道仅有10例(表1),其中男6
例,女4例;发病年龄17~67岁,平均41.6岁;肿
瘤直径2.5~30.0cm,平均11.0cm〔8~17〕。本病临

床表现缺乏特异性,主要有胁腹痛、肿块、血尿和高

热等,部分患者可无任何临床症状。瘤体主要来源

于肾实质,其次来源于肾盂〔14〕。

表1　文献报道RMC病例一览

性别 年龄/岁 临床表现 影像学表现 部位 肿瘤大小/cm 肿瘤转移 转归

男 61 胁腹痛 肿瘤伴钙化 整个肾脏 12×11 不明 2个月后死亡

男 27 胁腹痛、血尿 肿瘤伴钙化 肾下极 9×8×7 股骨 28个月后复发

女 52 血尿 肿瘤伴钙化 肾上极 8 无 1年后无复发

女 61 偶发性肿块 肿瘤伴钙化 肾实质 2.5×2.0 无 6年后无复发

女 23 胁腹痛、血尿 肿瘤伴钙化 肾上极 7×5 甲状腺 1年后复发

男 64 血尿、胁腹痛 低密度肿块 肾实质 11×8×6 输尿管 2个月后死亡

女 22 血尿、胁腹痛、高热 非均一性低密度肿块 肾盂 6.5×6.2×6.0 肺 6个疗程化疗后无复发

男 67 腰痛、血尿 肿瘤伴钙化 整个肾脏 30 肺 9个月后死亡

男 22 腰痛 肿瘤伴钙化 肾中极 9 无 不明

男 17 腰痛、发热 非均一性肿瘤不伴有强化 肾上极 7.8×9.5×15.0 无 10个月后无复发

　　RMC在放射影像学上通常表现为密度增高的

软组织包块,伴有颗粒状钙化〔6〕,文献报道的10例

患者中有7例为此种表现〔8~12,15,17〕。除此之外,
RMC还可表现为混合性或低密度肿块,不伴有钙

化〔13,14,16〕。原发性RMC容易误诊为肾癌、肾盂癌

等疾病,确诊主要基于典型的组织学表现:分化良

好的软骨岛被未分化的梭形间充质细胞环绕〔8〕,必
要时可行免疫组织病理学检查进一步分析。此外,
还应当排除原发于骨组织的软骨肉瘤的转移瘤可

能,因此需常规行广泛性骨影像学检查,如骨扫描、
PET-CT等。

RMC属于高度侵袭性肿瘤,文献报道的10例

患者里面有5例出现转移,常见的转移部位有股

骨、甲状腺、输尿管和肺部〔8,12,14,15〕。本病预后极

差,3例患者分别在确诊2个月〔9,13〕和9个月后死

亡〔15〕,2例出现复发〔8,12〕。文献报道骨外 MC患者

的5年、10年生存率分别是55%和27%〔18〕。本病

的主要治疗是广泛性局部手术切除,新辅助化疗有

助于局部病灶的控制,并能降低肿瘤转移的风

险〔19〕。Kaneko等〔11〕曾报道1例肿瘤大小2.5cm
×2.0cm 的患者,在完成局部切除手术后6年无

疾病复发,这说明本病早期诊断和治疗极其重要,
有助于改善患者的预后。

综上所述,RMC是一种临床上极为罕见的恶

性肿瘤,因其临床表现及影像学检查均无特异性,
容易误诊为其他疾病,并且预后极差,尽管本例患

者术后3个月未见有复发和转移,但仍需长期追踪

随访。
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使用敏感抗菌素治疗可痊愈。本研究报道的病例

术前CT增强显示患侧肾脏无功能,并且结合超声

造影结果考虑为肾癌,故行右侧肾脏切除术。术后

随诊半年恢复良好,肾功能指标正常。通过本文报

道1例局限性XGP患者的临床表现、CT及超声造

影、病理变化特征等重要诊断及治疗经过,并结合

文献进行回顾性分析,旨在为医生进一步提高对

XGP这一罕见疾病的认识。
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