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1　临床资料

患者,女性,55岁,于2019-03-16因右侧腰背

部胀痛急诊入院。10年前曾行左乳腺癌根治术,
患有高血压病、糖尿病1年。急诊彩超提示右肾上

腺占位,脂肪肝,肾输尿管子宫双附件未见异常。
CT平扫(图1A)报告右肾上腺区卵圆形软组织肿

块约9cm,初步诊断为右肾上腺肿瘤,入院进一步

检查CT增强(图1B),报告右肾上腺9.0cm×6.2
cm 肿块,CT 值25~53HU,增强扫描不均匀强

化,内部可见血管影,考虑孤立性纤维瘤,无功能腺

瘤及转移肿瘤待排。磁共振增强(图1C)报告肿块

呈混杂稍长 T1、T2信号影,内见短 T1信号影,边
界清,也首先考虑孤立性纤维瘤,转移瘤待排。入

院检测血压、血糖稍偏高,化验皮质醇、促肾上腺皮

质激素、醛固酮均正常。考虑肿瘤较大,仍按嗜铬

细胞瘤术前准备,予芬卞明、硝苯地平缓释片降血

压,二甲双胍缓释片、阿卡波糖降血糖,晶体液、胶
体液及血浆扩容,1周后于2019-03-27行腹腔镜中

转开放手术完整切除右肾上腺肿瘤,肿瘤呈椭圆

形,约10cm×7.0cm×5.8cm,剖面肿瘤呈鱼肉

样伴有出血坏死。术后常规病理(图1D):富于透

明胞浆及血管的上皮样分化肿瘤,伴有出血坏死。
免疫组化结果(图1E):CD10(-),CD34(血管+),
CD56(-),CgA(-),CK7(-),CK20(灶区+),
Ki67(5%+),P53(-),Syn(-),CK18(-),Pax-8
(-),Vimentin(少量+),CK8(-),Actin-03(-),
ER(-),Desmin(-),GATA-3(-),Melan-A
(-),Melanoma(+),S-100(-),PR(+),TFE3
(+),HMB45(+)。经上级医院病理科教授远程

会诊,联合诊断为右肾上腺 PEComa,低度恶性。
术后随访半年未见明显复发或转移征象,现无瘤生

存,长期随访中。

A:平扫CT;B:增强CT;C:eT2W-SPIR病灶内信号欠均匀,有斑片状高信号影,周围似环状高信号;D:病理常规;E:免疫组

化(苏木精-伊红染色×100)
图1　患者图片

2　讨论

2.1　临床表现

血管周上皮细胞瘤(PEComa)是一种罕见的

由血管周上皮样组织(PEC)构成的间质肿瘤。目

前普遍认为包括:肾和肾外血管平滑肌脂肪瘤

(AML)、肺及肺外组织的透明细胞糖瘤(CCST)、
淋巴管平滑肌瘤病(LAM)、肝镰状韧带/圆韧带透

明细胞肌色素性细胞肿瘤(CCMMT)、非特殊性血

管周上皮样细胞肿瘤(PEComa-NOS)〔1〕。
PEComa可发生于全身大部分脏器,其中以女

性子宫最为好发〔2〕。近年来文献报道的发病部位

以肝脏、子宫、后腹膜为主,其余如眼眶、肠系膜、胰
腺、皮肤、纵隔、气管腔等,肾上腺更是罕见。大部

分患者无任何症状,体检时或因其他疾病就诊时影

像学检查发现肾上腺占位性病变,部分患者伴有腰

腹部酸胀、腰痛、腹胀、恶心等不适就诊〔3〕。常规的

相关辅助检查如血液细胞学检查、影像学检查往往

因缺乏相应的特征而不能早期诊断,甚至误诊漏

诊。本例因腰背部疼痛的压迫症状为首发,影像学

检查提示肾上腺占位,实验室检查结果无明显阳性

提示,同样缺乏特异性表现。
2.2　病理学及免疫学特点

PEComa具有广泛的形态学大体外观,大部分

无明显包膜,与周围组织界限清晰,肿瘤较大时常

伴出血、囊性变及坏死。镜下肿瘤细胞多见上皮样
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细胞,也有少见梭形细胞,两者可同时存在。胞质

丰富,呈透明或嗜酸性,细胞核空泡状,核仁明显。
肿瘤细胞主要呈巢状排列,也可伴有束状或弥漫排

列。除细胞排列外,多数病例具有丰富的毛细血管

网,部分病例还可见透明变性的小动脉以及大的厚

壁血管,呈围绕血管放射状生长的形态〔4〕。免疫组

织化学染色分析可有特征性双重表达〔5〕:黑色素细

胞标记如 HMB45、Melan-A、PNL2、MITF 等,同
时有肌细胞标记如SMA、Desmin、Myosin等表达。
2.3　诊断及鉴别诊断

2005年 Folpe等〔6〕将 PEComa分为良性、恶
性潜能未定及恶性。肿瘤直径>5cm;肿瘤浸润性

生长;细胞核异型性较高;细胞凝固性坏死;核分裂

象≥1/50HPF;脉管受侵。具备上述2个及以上特

征的考虑为恶性PEComa。若肿瘤直径<5cm,非
浸润性生长,无细胞异型性和细胞凝固性坏死、无
核分裂像,无血管侵犯,则为良性 PEComa。仅有

核的多形性/多形核巨细胞;或仅肿瘤直径>5cm
为恶性潜能未定。本例肿瘤直径>5cm 伴有出血

坏死,镜下肿瘤细胞胞浆丰富,核大有核仁,诊断为

低度恶性。
鉴别诊断主要依靠病理及免疫学特征。肾上

腺来源的PEComa,需要与之鉴别的主要是肾上腺

皮质腺瘤,其次是嗜铬细胞瘤,少见有涉及到肾上

腺的透明细胞/梭型细胞肿瘤,包括肾细胞癌、透明

细胞肉瘤、黑色素瘤、上皮样/透明细胞样平滑肌肿

瘤等〔7〕。肾上腺皮质腺瘤由富含类脂质的透明细

胞构成,瘤细胞核较小,呈巢状排列成团,少见实性

区。许多腺瘤组织可见散在的巨形细胞,但肾上腺

皮质腺瘤同时表达抑制素和钙结合蛋白,不表达

SMA。嗜铬细胞瘤位于肾上腺者占80%~90%,
常有高血压、心肌病、心律失常等典型心血管系统

症状,伴代谢紊乱及其他系统表现,形态学上肿瘤

细胞呈索团状排列,瘤细胞为大多角形,有一定程

度多形性,可出现瘤巨细胞,胞质富含嗜铬颗粒,免
疫组化表达Syn、S100和CgA,而不表达黑色素细

胞性及肌源性标志物。肾上腺嗜酸性或转移性肾

细胞癌多有透明细胞,镜下与PEComa相似,相对

缺乏典型的血管周样排列形态,肾细胞癌抗原表达

阳性、HMB-45阴性表达可鉴别。透明细胞肉瘤可

表达黑色素源性标志物,但不表达肌源性细胞标记

物。黑色素瘤肾上腺转移罕见,有形态学相似点,
阳性表达 HMB-45、Melan-A,大多表达S100,不表

达 SMA,而 PEComa 往 往 表 达 SMA,不 表 达

S100。上皮样/透明细胞样平滑肌肿瘤与PEComa
在形态上差异细微,均有嗜酸性胞浆,但 PEComa
细胞颗粒透亮,胞浆呈淡染嗜酸,而平滑肌细胞嗜

酸染色更浓。HMB-45阳性表达更支持 PEComa
的诊断。
2.4　治疗及预后

PEComa目前公认的有效治疗方法主要是手

术完整切除肿瘤,术后定期随访观察。关于恶性

PEComa,由于缺乏足够的临床病例与试验的支

持,治疗方案尚无定论。有相关资料显示应用术后

化疗或辅助放射治疗未见显著疗效,报道中的化疗

药物包括顺铂、多柔比星、异环磷酰胺、长春新碱

等〔8〕,因此需进一步探讨。大多数良性PEComa预

后良好,复发率较低。恶性PEComa预后较差,对
于复发病例采用手术治疗后仍能明显改善预后。
对于血管周上皮样细胞瘤的规范化治疗方案,全球

范围内尚未达成一致的共识,因此长期的随访仍是

关键。
[参考文献]
1 Armah HB,ParwaniAV.Perivascularepithelioidcell

tumor.ArchPatholLabMed,2009,133(4):648-654.
2 谢桂芳,李志霞,田雪红.血管周上皮样细胞肿瘤的研

究进展[J].中国实验诊断学,2013,17(6):1160-1162.
3 TanY,ZhangH,XiaoEH.Perivascularepithelioidcell-

tumour:Dynamic CT、MRI and clinicopathological
characteristics-Analysisof32casesandreviewofthe
literature[J].ClinRadiol,2013,68(6):555-561.

4 李燕,石怀银,韦立新.4例胃肠道血管周上皮样细胞肿

瘤临床病理学分析[J].临床与实验病理学杂志,2009,

25(1):58-61.
5 吴晓彤,王玲,徐志红,等.子宫血管周上皮样细胞肿瘤

1例报道并文献复习[J].现代肿瘤医学,2018,26(1):

106-108.
6 FolpeAL,MentzelT,LehrHA,etal.Perivascularepi-

thelioidcellneaplasmasofsofttissueandgynecologic
origin,aclinicopatho-logicstudyof26casesandreview
oftheliterature[J].AmJSurgPathol,2005,29(12):

1558.
7 袁平成,郭刚,马鑫,等.肾上腺血管周上皮样细胞瘤1

例报告并文献复习[J].临床泌尿外科杂志,2015,30
(7):617-620.

8 蔡俊娜,施旻,王坚.非特殊性血管周上皮样细胞肿瘤

31例的病理学观察[J].中华病理学杂志,2011,40(4):

240-245.
(收稿日期:2019-12-05)

·2201· 临床泌尿外科杂志　 第35卷


