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１　临床资料　患者，男，４０岁。因右腰腹部胀痛１个月于

２００９年２月９日入院。体检：右上腹压痛，右肾区叩痛

（＋），且随呼吸移动。实验室检查：血肾 素 卧 位 ７．００

ｎｇ／（ｍｌ·ｈ）［参考值０．０５０．７９ｎｇ／（ｍｌ·ｈ）］，立位７．３８ｎｇ／

（ｍｌ·ｈ）［参考值０．９３６．５６ｎｇ／（ｍｌ·ｈ）］；血管紧张素Ⅱ卧位

８５．２２ｎｇ／Ｌ（参考值２８．２５２．２ｎｇ／Ｌ），立位１０７．１０ｎｇ／Ｌ（参

考值５５．３１１５．３ｎｇ／Ｌ），余肾上腺内分泌指标及肝肾功能检

测均无明显异常。Ｂ超显示右肾上腺区实质性占位，１２ｃｍ

×９．５ｃｍ×５．４ｃｍ，右肾受挤压向下移位。ＣＴ显示右肾上

腺区肿物，１２．５ｃｍ×９．０ｃｍ×５．５ｃｍ，密度不均，散在斑点

状钙化灶，与右肾关系不清，增强扫描肿物呈不均匀强化（图

１Ａ），静脉肾盂造影检查（ＩＶＰ）提示右肾集合系统明显受压

变形（图１Ｂ），ＭＲＩ提示肿瘤压迫右肾，与右肾上极粘连（图

１Ｃ）。诊断：右肾上腺恶性肿瘤。２００９年２月１６日全麻下经

右侧第１０肋，切口行右肾上腺肿瘤根治性切除术。切除第

１０肋切开膈肌，打开胸腔。术中发现右肾上腺区肿瘤较拳头

略大，呈淡黄色，质硬、不光滑、有包膜，与右肾上极粘连明

显，局部未及明显肿大淋巴结。仔细分离，将肿瘤完整切除。

游离右肾上腺过程中，血压未见明显波动。手术顺利。术后

５ｄ拔除右侧胸腔引流管，术后８ｄ出院。病理检查：结节状

肿物１个，大小１４．０ｃｍ×１０．０ｃｍ×８．０ｃｍ。切面灰黄色，

结节状，有包膜。镜下见肿瘤细胞呈卵圆形、立方及多边形，

大小不一，成片巢状排列，核大小不一，核分裂像多见，并见

较多瘤巨细胞散在分布，肿瘤组织灶片状坏死（图１Ｄ）。诊

断：（右肾上腺）恶性肿瘤，倾向于分化性成神经细胞瘤。免

疫组化：ＣＡＭ５．２（），ＥＭＡ（），ＶＩ（＋），ＭＡＲＴ（），ＩＮＨａ
（±），ＮＦ（），ＮＳＥ（±），Ｓｙｎ（＋，图１Ｅ），Ｃｈｒ（），ＳＣＬＣ（±），

Ｎｅｓｔｉｎ（），ＮＢＴ（），ＡＣＴＨ（），Ｄ２４０（），Ｐ５３（，图１Ｆ），

Ｐ１６（），Ｋｉ６７（），结合形态学，免疫酶标提示肿瘤表达神

经内分泌相关标志物，考虑为分化性成神经细胞瘤。术后２
周开始应用干扰素α免疫治疗共２个疗程。术后２周开始

放疗，隔日１次，每次剂量２００ｃＧｙ，共２８次，总剂量５６００

ｃＧｙ。随访９个月未见肿瘤复发及转移。

２　讨　论　Ｖｉｒｓｈｏｗ于１８６３年首次描述了成神经细胞瘤

（ＮＢ）。该肿瘤起源于交感神经组织，是最常见的儿童恶性

肿瘤之一，约占儿童恶性肿瘤的８％～１０％［１］。成人发生

ＮＢ者罕见，肾上腺来源的ＮＢ更为罕见。

　　ＮＢ多为单侧，不论同时发生还是相继发生，双侧发生者

极其罕见［２］，患者临床表现不具特异性［３５］，常以发现腹部包

块、发热或腹痛为主诉，可伴消瘦、纳差、乏力、面色苍白等全

身症状，一些常见的症状则多因肿瘤转移压迫引起，如呼吸

急促、全身骨关节痛、下肢痛以及发现转移肿块，以上症状可

单独出现或与其他症状伴随出现。ＮＢ患者影像学表现也不

具典型性［６７］，如Ｂ超常可发现后腹膜肿块边界欠规整，与肾

上极常无明显界限，肿块内可见高回声光带、光团，低回声光

点及液性暗区。ＣＴ常可见肿瘤边缘清晰，有时与肾脏粘连，

增强后见边缘稍有强化，块影内无明显增强，亦缺乏特异性。

因此，ＮＢ患者术前常被诊断为嗜铬细胞瘤、无功能腺瘤或腺

癌。术前常规应行腹部ＣＴ、血常规、２４ｈ尿 ＶＭＡ、血ＬＤＨ
等检查以作定位、定性诊断，必要时行骨穿、全身骨扫描、胸

片或肝脏Ｂ超等了解有无远处转移以便分期、判断预后，并

初步制定治疗方案。目前，国际上对成人 ＮＢ的分期主要参

照儿童ＮＢ的分期标准［８］。最终确诊仍需靠肿瘤切除标本

或远处转移的活组织（如骨髓、淋巴结等）的病理检查。

　　大体上，ＮＢ通常较大，质较软，呈灰色，界限相对清楚，

出血、坏死和钙化常见，出血多时类似血肿，不足１０％的病例

出现多灶性改变［９］。病理学特点为结节状，切面呈灰白色髓

样组织，有假包膜覆盖。ＮＢ的细胞形态学特点为细胞小而

规则，核圆形，深染，略大于淋巴细胞，细胞质少，胞质边界不

清，１／３的病例可见 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊团样结构形成，其特点

为肿瘤细胞聚积在充满纤维性物质的中央区周围，没有血

管［１０］。免疫组 化 ＮＳＥ（＋）有 助 于 神 经 内 分 泌 肿 瘤 的

诊断。　　　　
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图１　成人肾上腺成神经细胞瘤影像和病理图

Ａ：ＣＴ显示右肾上腺区肿物，１２．５ｃｍ×９．０ｃｍ×５．５ｃｍ；Ｂ：ＩＶＰ提示右肾集合系统明显受压变形；Ｃ：ＭＲＩ提示肿瘤压迫右肾，与右肾上极粘

连；Ｄ：镜下见肿瘤细胞卵圆形、立方及多边形，大小不一，成片巢状排列，核大小不一，核分裂像多见，并见较多瘤巨细胞散在分布，肿瘤组织灶

片状坏死；Ｅ：免疫组化示Ｓｙｎ（＋）；Ｆ：免疫组化示Ｐ５３（）．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００（Ｄ），×２００（Ｅ），×４００（Ｆ）

　　肾上腺ＮＢ恶性程度高，预后较差。成人 ＮＢ一般呈惰

性过程，但其最终预后差［１］。成人肾上腺 ＮＢ患者的治疗方

法主要为综合治疗，包括术前化疗、手术治疗、术后免疫治

疗、术后化疗、术后放疗等。手术治疗的原则是尽可能切除

可见病灶，包括淋巴结的清扫。对于体积较小的 ＮＢ，Ｋｏｉｋｅ
等［１１］尝试采用腹腔镜下肿瘤切除，随访２．５年未见复发。但

对于体积较大的肿瘤仍建议开放手术切除，我们的经验是如

肿瘤较大，采用第１０肋切口切开膈肌有利于暴露分离肿瘤，

减少手术难度和操作的盲目性。术中完整切除肿瘤辅以术

后化疗可能对提高生存期有所帮助。化疗是成人ＮＢ重要的

治疗手段［１２］，ＮＢ患者的化疗方案药物主要有环磷酰胺、多柔

比星、鬼臼毒素以及顺铂、卡铂等铂类药物，ＣＡＶ（环磷酰

胺＋多柔比星＋长春新碱）化疗方案是最常见的［１３］。成人

ＮＢ术后放疗疗效的报道罕见，但多项关于儿童和青少年ＮＢ
患者的研究表明术后辅以放疗有助于改善预后。本例患者经

过总剂量为５６００ｃＧｙ放疗后，目前肿瘤控制良好，长期效果

仍有待进一步观察。胡海龙等［１４］对１例成人ＮＢ患者在术后

采用白介素２、干扰素α免疫治疗及化疗等综合治疗，随访１
年未见复发。近来Ｊｏｈｎｓｅｎ等［１５］在体外细胞实验和小鼠体内

实验均已证实非甾类抗炎药物（ＮＳＡＩＤｓ）对ＮＢ具有显著抑制

作用，且通过磁共振氢质子波谱分析可以有效检测ＮＢ瘤体变

化情况，提示ＮＳＡＩＤｓ类药物有望用于ＮＢ的辅助治疗。

　　近年来，许多学者试图研究 ＮＢ的肿瘤标志物以利于该

肿瘤的筛查、诊断、预后判断和临床随访，ＭＹＣＮ、染色体

１ｐ、ＣＤ４４、ＴｒｋＡ、ＮＳＥ、ＬＤＨ、ｆｅｒｒｉｔｉｎ及 ＭＤＲ等指标具有潜

在的预后判断价值，特别是 ＭＹＣＮ、染色体１ｐ异质体的缺失

等被认为与总体生存率及无病生存率相关［１６］，Ｋｉ６７的表达

也对预后具有统计学意义［１７］，还有学者发现 ＮＳＥ表达升高

见于进展期病变，预后较差［１８］。本例患者 Ｋｉ６７明显表达，

ＮＳＥ亦有表达，提示进展较为迅速和预后不良。但是，由于

缺乏大规模前瞻性的临床研究，目前还不能明确何种肿瘤标

记物对预后判断最有价值，也无法应用于临床以判断早期复

发，定期复诊并行影像学检查是随访的主要手段。

　　综上所述，成人肾上腺ＮＢ是一种较为罕见的、恶性程度

较高的肿瘤，临床表现不具特异性，术前诊断困难，预后较

差。早期诊断和综合治疗是提高生存率的关键。手术彻底

切除肿瘤，术后辅以放疗、化疗等综合治疗有助于改善预后，

术后随访主要依赖于定期行影像学检查。
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