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1　临床资料

患者,女,24岁,汉族,因咳嗽3个月于2019年

10月13日在深圳市萨米医疗中心查胸部 CT示:
附见胃底-脾脏-左肾之间见肿块影,来源于左肾上

腺或胃或胰腺病变相鉴别。2019年10月18日在

汕尾市人民医院复查增强CT提示:左肾上腺前旁

低密度肿块影,考虑淋巴管囊肿。2019年10月31
日至我 院 查 高 血 压 5 项 (立 位):血 管 紧 张 素

95.340pg/mL、醛 固 酮 515.552 pg/mL、肾 素

31.281pg/mL、皮质醇7.864μg/mL、促肾上腺皮

质激素16.930pg/mL,高血压5项(卧位):血管紧

张素50.319pg/mL、醛固酮212.352pg/mL、肾素

19.865pg/mL、皮质醇10.256μg/mL、促肾上腺

皮质激素24.858pg/mL,尿香草扁桃酸5.6mg/24h,
尿17-羟皮质类固醇3.2mg/24h,钾4.40mmol/L。
今为进一步诊治来我院就诊,门诊以“左肾上腺肿

物”收 入 院。 入 院 查 体:体 温 36.9℃,呼 吸

19次/min,脉搏 73 次/min,血压 110/76 mmHg
(1mmHg=0.133kPa)。心肺部查体未见明显异

常。腹部平软,无压痛、反跳痛,未触及包块,肠鸣

音4次/min,未见肠型及蠕动波。双肾区无隆起,
双肾未触及,双侧肋脊点无压痛,双肾叩击痛(-),
双侧输尿管走行区未触及条索状物,双输尿管点无

压痛,耻骨联合上未触及充盈膀胱,膀胱区无叩击

痛。实验室检查:高血压5项(立位):血管紧张素

99.368pg/mL、醛 固 酮 510.682 pg/mL、肾 素

33.221pg/mL、皮质醇7.623μg/mL、促肾上腺皮

质激素18.460pg/mL,高血压5项(卧位):血管紧

张素99.368pg/mL、醛固酮204.588pg/mL、肾素

17.767pg/mL、皮质醇16.413μg/mL、促肾上腺

皮质激素 29.318pg/mL,尿 17-羟皮质类固醇:
5.0mg/24h尿,尿17-酮皮质类固醇:7.4mg/24h
尿,钾:4.19mmol/L,血液分析、凝血4项、感染8
项、尿常规、大便常规、生化全套均未见明显异常。
胸片、心电图未见明显异常。术前肾上腺 MR(图
1)提示:腹膜后左侧肾上腺内侧支及体部内缘见一

不规则异常信号影,范围约 3.0cm×3.0cm×
4.1cm,增强后病灶无明显强化。病灶与肾上腺交

界面呈杯口形,左侧肾上腺内侧支略增厚受压轻度

位移。于2020年1月15日在全麻下行后腹腔镜

下左肾上腺旁肿物切除术,术中见:左侧肾上腺前

上方有一大小约4cm×3cm×3cm 肿物,质韧,活
动度尚可,边界清晰,包膜完整,与左侧肾上腺相互

独立,未侵及周围脏器。术后病理(图2)结果显

示:节细胞神经瘤(ganglioneuroma,GN)。免疫组

化示:瘤细胞S-100(+),Syn(+),NSE(+),Ki-67
(+<1%)。患者术后恢复良好,复查高血压5项

(立位):醛固酮230.358pg/mL,高血压5项(卧
位):醛固酮120.452pg/mL、肾素、皮质醇均正常,
血钾:3.46mmol/L,生命体征正常,于2020年1
月20日出院,告知患者定期返院复诊。

图1　术前肾上腺 MR

2　讨论

GN又称节细胞神经纤维瘤,是一种临床较为

罕见的起源于原始神经嵴细胞的肿瘤,一般无内分

泌功能,多为良性,少数有恶性转变倾向,发病率约

为1/1000000[1]。GN 可沿外周交感神经生长于

全身各处,主要好发于纵隔及腹膜后腔,其次为肾

上腺及颈部,也有见于肠道的报道[2-4]。腹膜后

GN的发病率,女性略高于男性,Yang等[5]报道腹

膜后GN男女发病率比例约为2∶3,该病可发生于

任何年龄阶段,但主要好发于20~40岁。
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肿物间质疏松水肿,并见形态温和的梭形细胞,细胞核

两端尖,并见散在胞体较大、胞核小而圆的细胞(苏木

精-伊红染色,×100)。
图2　术后病理

GN多为良性,生长缓慢,且腹膜后腔组织较

疏松,空间相对较大,故患者早期多不表现明显临

床症状,通常在因其他疾病检查时发现此病。后期

随着肿瘤增大,逐渐压迫周围组织器官,引起一系

列压迫症状,如腰痛、恶心呕吐、腹胀、呼吸困难、尿
频尿急等[6-7]。由于少部分 GN 存在内分泌功能,
可分泌儿茶酚胺、血管活性肽、雄激素等物质,从而

表现出高血压、腹泻以及女性第2性征男性化等症

状[8-9]。还有报道 GN表现为发热和皮质醇增高的

个案[10-11]。本例患者肿瘤位于腹膜后腔,左侧肾上

腺前上方,平时无明显临床症状,仅因咳嗽3个月

余查胸部CT 时偶然发现。患者术前2次查高血

压5项均提示醛固酮高于参考范围,醛固酮升高主

要见于肾上腺皮质醛固酮瘤、特发性醛固酮增多

症、原发性肾上腺皮质增生、肾上腺皮质癌、肾上腺

外产生醛固酮的肿瘤,以及继发于Bateer综合征、
肾素瘤或肾性高血压,其主要临床表现为高血压、
低血钾、高血钠。对于此患者考虑2种可能:①患

者肿瘤可能具有内分泌功能;②肿瘤压迫肾上腺腺

体导致激素分泌增加。因患者血压正常,肾素不

高,血钾、血钠均处于正常水平。根据相关文献,部
分醛固酮增高的患者并不伴有血钾和血钠的升

高[12]。患者醛固酮增高,血压、血钾却处于正常范

围的机制目前尚不完全明确,考虑可能与以下因素

有关:①患者处于疾病早期阶段,高血压、低血钾尚

未表现出来;②患者本身基础血压较低,因此在醛

固酮增高后,血压虽较前升高但并未超过正常参考

范围;③患者体内的舒血管物质可抵消醛固酮增高

带来的升血压效应;④患者长期低钠饮食;⑤体内

相关受体活性低,导致机体对激素耐受;⑥遗传和

环境因素,有报道表明,血压正常型原发性醛固酮

增多症多为亚洲人[13-14]。结合患者年龄、病史及目

前所能获得的相关检查,考虑该患者醛固酮升高为

肿瘤压迫所致,因压迫时间不长,血压、血钾尚处于

正常水平可能性大。
在影像学上,彩超可作为 GN 的初步筛查选

项,杨伟斌等[15]报道,常规腹部彩超有助于发现腹

腔肿瘤。GN 在超声中通常表现为边界清晰或较

清,形状较规则(呈椭圆形、类圆形或长条形),回声

较均匀的低回声或无回声团块,包膜多呈高回声。
但腹膜后 GN的超声声像缺乏特异性,且超声造影

对于腹膜后 GN 的诊断尚不具备确切价值[16]。
GN在 CT平扫中常表现为边界清晰或较清,密度

均匀的类圆或椭圆形肿块,其密度较同层肌肉密度

低,部分肿瘤可呈嵌入性生长,约20%~60%伴有

点状钙化,但少见出血、坏死及囊性变。增强扫描

动脉期瘤体无明显强化或轻度强化,静脉期和延迟

期瘤体可呈渐进性轻、中度不均质强化[17]。在

MRI中,GN 的边界多较清晰,在 T1WI图像呈均

匀低信号,T2WI图像多呈均匀或稍不均匀的高信

号。部分 GN 在 MR 中 可 表 现 出 “漩 涡 征”,即

T2WI在高信号的肿瘤中可见曲线形、结节状、片
状或线形的低信号改变,“漩涡征”被认为是 GN的

独特影像学征象之一[18]。本例患者术前未行超声

检查,院外 CT 及 MRI特征与文献较相符,但其

MRI未见明显“漩涡征”表现。GN 确诊需要依靠

病理检查及免疫组化,免疫组化对 GN诊断有较大

意义,常用的免疫组化标志有 NF、Syn、NSE、Vim、
S-100、Ki-67、Actin(-)和 CD117。其中S-100蛋

白的出现被认为是肿瘤分化成熟及预后良好的表

现。此类肿瘤瘤体通常包膜完整,表面光滑,大多

数呈圆形或类圆形,部分为不规则形态,独立生长,
质地较韧或较软,与周围组织器官边界清晰,瘤体

切面一般呈淡黄色或灰白色。镜下可见瘤体内散

在成簇的神经节细胞和成束分布的梭形细胞以及

神经纤维[19]。
目前对于 GN的治疗主要采取手术切除,手术

方式有传统的经腹开放手术及腹腔镜手术。随着

腹腔镜手术日趋成熟及先进手术器械的出现,腹腔

镜手术越来越成为 GN 手术方式的首选。有病案

报道表明,腹腔镜手术可以完成微小或者较大的肿

瘤的完全切除,且具有创伤小、出血少、患者术后康

复快等优点[20-21]。因 GN大多具有完整包膜,故可

将肿瘤沿包膜行完整剥离,大部分可达满意手术效

果。少部分肿瘤呈嵌入性生长,不能完整剥离,可
导致术后肿瘤复发。GN 术后大多预后良好,少数

有复发甚至恶变可能,故应定期复查,长期随访,特
别是对于有内分泌功能的 GN[22]。本例患者术后

2个月余随访2次复查醛固酮、血钾、血钠均处于

正常范围,仍需长期随访。
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