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　　[提要]　血管周上皮样细胞肿瘤(PEComa)是由上皮样细胞或梭形细胞形成的间充质肿瘤,它们对平滑肌

和黑素细胞标志物均具有免疫反应性。PEComa包括血管平滑肌脂肪瘤、淋巴管肌瘤病、肺透明细胞“糖”瘤,以
及一组罕见的、形态学和免疫表型相似的病变,起源于各种内脏和软组织部位,其特征是肌肉和黑色素生成标记

物的共表达。PEComa通常最多出现在内脏(尤其是胃肠道和子宫)、腹膜后和腹盆腔部位,一个子集出现在躯体

软组织和皮肤中。几乎所有PEComa都显示出对两者的免疫反应性黑色素细胞(HMB-45或 Melan-A)且光滑肌

肉(肌动蛋白或结蛋白)标记物。在泌尿生殖道中,PEComa可见于肾脏、膀胱、前列腺、睾丸和尿道。PEComa肿

瘤多呈良性,以肾脏血管平滑肌脂肪瘤最为常见,肾脏恶性 PEComa少见,现将苏州大学附属第一医院收治的1
例报道如下。
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Summary　Perivascularepithelioidcelltumor(PEComa)isamesenchymaltumorcomposedofepithelioid
cellsorspindlecells.PEComaisimmunoreactivetobothsmoothmuscleandmelanocytemarkers.PEComain-
cludesangiomyolipomas,lymphangiomyomatosis,clearcell"sugar"tumorsofthelung,andagroupofrare,

morphologicallyandimmunophenotypicallysimilarlesionsthatarisefromavarietyofvisceralandsofttissuesites
andarecharacterizedbyco-expressionofmuscleandmelanogenicmarkers.PEComaaremostcommonlyfoundin
theviscera(especiallythegastrointestinaltractanduterus),retroperitoneum,andabdominalandpelvicareas,

withasubsetoccurringinthesofttissuesandskinofthebody.AlmostallPEComashowedimmunoreactivemela-
nocytes(HMB-45orMelan-A)andsmoothmuscle(actinordesmin)markersagainstboth.Intheurogenital
tract,PEComacanbeseeninthekidney,bladder,prostate,testisandurethra.PEComatumorsaremostlybe-
nign,andrenalangiomyolipomaisthemostcommon.RenalmalignantPEComaisrare,sothiscaseadmittedto
FirstAffiliatedHospitalofSoochowUniversityisreportedasfollows.
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1　病例资料

患者,男,36岁,因体检发现左肾占位5个月

于2021年1月21日入院。无腰酸腰痛、无头晕乏

力、无尿频尿急、无肉眼血尿。体检:左肾轻度叩击

痛,右肾区无隆起、无压痛及叩痛。双侧输尿管走

行区无压痛。膀胱无充盈,耻骨上区无压痛。实验

室检查:尿酸442.1μmol/L、高密度脂蛋白胆固醇

0.79mmol/L、部分凝血活酶时间31.50s。患者

平素身体健康,否认家族遗传病史及类似疾病史。
CT平扫+增强:左肾中部可见一不规则软组

织密度病灶影,大小约7.4cm×6.3cm,轮廓不规

整,与周围肾质分界较清,周围肾实质及肾盂明显

受压,左肾静脉扩张迂曲,左侧输尿管受压移位,但
未见明显扩张,病灶密度不均见多发点状高密度

影,增强可见明显强化,其内可见多个低密度未强

化区。左肾中部占位,考虑肿瘤性病变,见图1。
PET-CT:禁 食 状 态 下,静 脉 注 射 18F-FDG

6.07mCi行PET-CT显像。左肾实质内见混在密

度肿块,其内见不均匀性低密度影,中下部边缘散

在点状钙化灶,肿块大小约73mm×60mm,放射

性摄取不均匀性稍增高(SUVmax:2.0),左肾占

位,伴葡萄糖代谢轻度增高,考虑低代谢肿瘤性

病变。
患者术前诊断左肾肿瘤(RENAL评分:10p),
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行腹腔镜下左肾癌根治性切除术,常规消毒铺巾,
建立操作孔。打开肾周筋膜,找到肾脏,游离肾蒂,
找到肾动脉,上4个塑料夹后剪断肾动脉,在其后

方找到肾静脉,上3个塑料夹后剪断肾静脉。游离

肾下极,找到输尿管,上1个塑料夹后剪断输尿管。
游离整个肾脏及肾周脂肪。将肾脏及脂肪组织放

入取物袋中,取出标本。
病理检查:①大体检查:肾脏1枚,13cm×9

cm×3cm,切面局灶呈囊性伴坏死,面积约8cm×
6.5cm,切面局灶见一2.3cm×2cm ×1.8cm 的

灰白结节,上附输尿管一段1.5cm×0.5cm。②

镜下观察:细胞呈上皮样形态,核仁明显,具有异型

性,可见核分裂,考虑生物学行为恶性。③免疫组

化染色:瘤细胞 Ki-67(约5%+),Vimentin(+),
CD10(-),CK7(-),TFE3(少 量 +),HMB45
(+),Melan-A(+),S100(-),SMA(+),Desmin
(-),CK(-),PAX-8(-)。病理诊断为左肾具有

血管周上皮样细胞分化的肿瘤(上皮样PEComa),
输尿管切端未见肿瘤累及,见图2。术后2个月复

查CT提示左肾术后改变,右肾未见明显占位,腹
膜后未见肿大淋巴结,见图3。

a、b:患者平扫CT示左肾类圆形混杂密度影;c、d:增强CT示肿物强化。
图1　平扫和增强CT

a、c为 HE染色;b为免疫组化染色 HMB45(a:200×;b:200×;c:400×)。
图2　HE染色和免疫组化染色

图3　患者术后复查平扫CT

2　讨论

PEComa属于间叶性肿瘤家族,PEComa患者

男女比例为1：3.2,发病年龄16~76岁,平均

51.3岁。在女性患者中,其由巢状和片状细胞组

成,通常为上皮样,但偶尔有梭形细胞,胞浆透明至

颗粒状,嗜酸性,并与血管壁有局灶性联系。外膜

瘤似乎最常出现在内脏(特别是胃肠道和子宫)、腹

膜后和腹盆腔部位,还有一小部分发生在躯体软组

织和皮肤。在泌尿生殖道中,PEComa可见于肾

脏、膀胱、前列腺、睾丸和尿道[1-4]。几乎所有的

PEComa都显示出黑色素细胞(HMB-45和或 Me-
lan-A)和平滑肌(肌动蛋白和或结蛋白)标记物的

免疫反应性[5]。
肾PEComa常因为体检或腰痛为首发症状就

诊,也有因血尿症状去就诊,但是很少伴乏力、发热

等全身症状[6]。本病例患者因体检发现左肾占位

5个月为求手术治疗就诊我院,无其他伴随症状。
肾PEComa超声通常表现为稍高回声、低回声、或
混合型回声团块,内部回声不均匀,形态不规则,边
界不清晰。患者外院体检B超提示左肾错构瘤,至
我院查平扫+增强CT提示增强可见明显强化,其
内可见多个低密度未强化区左肾肿瘤。肾血管平

滑肌脂肪瘤(angiomyolipoma,AML)和上皮样细
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胞最初被认为是错构瘤性病变,现在被认为是一种

通常良性的克隆性间充质肿瘤,最常发生在肾脏。
AML和肾肿瘤的鉴别是非常困难的,AML的经典

形式是由厚壁的、通常是玻璃化的血管、平滑肌细

胞和脂肪组织组成的混合物[7-8]。
肾PEComa诊断的金标准是病理诊断。PE-

Coma的形态学大体外观多种多样,绝大多数无明

显包膜,与周围组织界限清晰。然而当肿瘤体积较

大时常伴出血、囊性变及组织坏死。显微镜下肿瘤

细胞多见上皮样细胞,当然也有少见梭形细胞,两
者可同时存在。PEComa肿瘤细胞胞质丰富,主要

呈巢状排列,呈透明或嗜酸性,细胞核空泡状,核仁

明显。本病例的组织学发现,其中包括表核大的多

边形肿瘤细胞巢,在肿瘤细胞巢之间具有纤细的纤

维血管隔,可表现出类似癌的生长模式,可能表明

疾病进展的风险增加。鉴别诊断要重视 HMB-45
免疫组化染色和其他黑素细胞标志物或上皮标志

物有助于区分PEComa和恶性黑色素瘤或色素性

肾细胞癌。近来研究表明,免疫组织化学评估在准

确诊断PEComa时通常染色为黑素细胞(HMB45、
Melan-A、MITF)和肌肉细胞标记物(平滑肌肌动

蛋白、肌球蛋白、钙调节蛋白),而细胞角蛋白呈

阴性[9]。
肾PEComa的治疗首选手术切除。若肿瘤≤

5cm 应尽可能行肾部分切除术,若肿瘤>5cm 或

考虑恶性则可行根治性肾切除术。本例患者 CT
提示左肾肿瘤大小7.4cm×6.3cm,鉴于腹腔镜

创伤小、出血少、手术时间短等优点,我们首选了腹

腔镜下左肾癌根治性切除术。术后患者恢复良好。
最近研究表明,哺乳动物雷帕霉素靶标抑制剂的作

用(mTOR)通路(如西罗莫司)用于治疗恶性 PE-
Comas[10]。此外,microRNA miR-501-5p 的过表

达刺激肾细胞的细胞增殖通过抑制p53功能的机

制由 mTOR信号驱动[11]。
综上所述,原发性肾恶性 PEComa是一种罕

见的间叶质肿瘤,具有的组织学和免疫组织化学特

征。腹腔镜手术是肾 PEComa首选方法,其他如

手术切除、化疗和放疗效果不确切。对于肾恶性

PEComa的临床规范化一体治疗方案,在全球范围

内还没有达到一种共识,所以肾恶性 PEComa的

患者需要长期随访,密切关注患者[12]。
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