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１　病例资料　患者，女，２８岁，Ｇ１Ｐ０。因“停经３０＋５周，肉眼

血尿伴阴道少量流血３ｄ”于２０１１年３月２８日入院。患者末

次月经２０１０年８月２５日，预产期２０１１年６月２日。孕４周

左右曾因腰部不适在外院行腹部ＣＴ，提示双肾巨大错构瘤，

直径约１０ｃｍ，未特殊处理。２０１１年３月２５日开始无明显诱

因出现肉眼血尿，伴有腰酸腰痛，故来我院就诊。患者２年

前体检曾提示双肾错构瘤，直径约３～５ｃｍ，未治疗。其母无

高血压疾病，但中年时因突发脑出血去世（病因不详）。

　　入院时血压１３９／９３ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ）。面

部见蝶状皮脂腺瘤，中度贫血貌，智力正常。心肺听诊无异

常。腹膨隆，双侧上、中侧腹部分别可及实性肿块，大小约

２０ｃｍ×１５ｃｍ×１５ｃｍ，质地硬，活动度差，无压痛，表面尚光

滑（图１）。肝脾触诊不满意，肾区叩击痛（±）。双下肢无水

肿。产科检查：子宫如孕６＋个月大小，胎心音１４６次／ｍｉｎ，

无宫缩。阴道中量乳白色分泌物，无出血。血常规：白细胞

计数（ＷＢＣ）１２．６３×１０９／Ｌ，红细胞（ＲＢＣ）２．４４×１０１２／Ｌ，血

红蛋白（ＨＧＢ）７１ｇ／Ｌ，中性粒细胞比例０．８８。尿常规：尿色

红，红细胞满视野，蛋白质０．７５ｇ／Ｌ。２４ｈ尿蛋白定量０．９８

ｇ。肾功能正常。肝功能：白蛋白３３ｇ／Ｌ、球蛋白３４ｇ／Ｌ、乳

酸脱氢酶２２６９Ｕ／Ｌ，转氨酶正常。Ｂ超：双肾巨大实性占

位，右侧约１８．２ｃｍ×１３．０ｃｍ，左侧约２４．６ｃｍ×１０．３ｃｍ，上

界在第９肋间腋中线，下极达髂前上棘内侧，可见包膜，未见

正常肾脏组织，考虑血管平滑肌脂肪瘤。脾肿大（１７．５ｃｍ×

６．８ｃｍ），腹腔积液深５．０ｃｍ。白带常规：霉菌＋，清洁度。

心脏彩超：全心增大，左室收缩功能正常。产科Ｂ超：胎儿

双顶径７．９ｃｍ，羊水指数１４．９ｃｍ，股骨长５．５ｃｍ，头围２８

ｃｍ，腹围２４．９ｃｍ。脐血流指数（Ｓ／Ｄ）３．５，搏动指数（ＰＩ）

１．２３，阻力指数（ＲＩ）０．７１。入院诊断：（１）孕３０＋５周，Ｇ１Ｐ０，

待产；（２）双肾巨大错构瘤伴出血；（３）妊娠期高血压疾病：子

痫前期重度？（４）中度贫血；（５）霉菌性阴道炎？

图１　术前患者腹部及肾脏肿瘤情况

　　诊疗经过：入院后给予吸氧、左侧卧位、硫酸镁解痉、蔗

糖铁纠正贫血、地塞米松促胎肺成熟、输血等治疗。因胎监

无负荷试验（ＮＳＴ）反应差，Ｓ／Ｄ４．７５，考虑胎儿窘迫，同时合

并双肾巨大错构瘤出血及重度子痫前期，继续妊娠可能导致

胎儿窘迫加重甚至胎死宫内，且孕妇心衰指数持续升高（达

３００ｐｇ／ｍｌ），血清乳酸脱氢酶居高不下（１２３２～２２６９Ｕ／Ｌ），

随时有错构瘤破裂可能，危及母婴生命，建议手术终止妊娠。

遂于２０１１年４月１４日在硬外麻醉下行子宫下段剖宫产术＋
子宫肿瘤部分切除术。术中见：腹腔浑浊粉红色积液，量约

５００ｍｌ。子宫色泽青紫，表面凹凸不平，见多个肿瘤突起，

质地软，部分表面见淤血坏死、破溃，可见淡粉色分泌物流
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出。子宫右前壁肿瘤约７ｃｍ×６ｃｍ×４ｃｍ，切除送病理（术

后报告为子宫血管周上皮样瘤）。新生儿体质量１４００ｇ，男，

Ａｐｇａｒ评分：１ｍｉｎ９分，５ｍｉｎ１０分。术中出血少，量约２００

ｍｌ。因术后第１天患者感胸闷，复查凝血常规：ＰＴ１２．０ｓ、

ＦＩＢ４．９７ｇ／Ｌ、ＦＤＰ＞１２９．０μｇ／ｍｌ、Ｄ二聚体＞１６．０μｇ／ｍｌ。

经内科会诊，患者凝血功能异常，有胸闷，不能排除肺梗死及

弥漫性血管内凝血（ＤＩＣ），同时患者孕期长期卧床，合并子痫

前期，存在血栓高危因素，遂给予低分子肝素钙抗凝治疗预

防血栓形成。患者术后第１天出现腹胀、恶心呕吐，急诊ＣＴ
提示：不全性小肠梗阻可能。予胃肠减压，肠外营养支持，拉

氧头孢抗感染，肠梗阻逐渐缓解。但此后患者出现顽固性低

热至高热，体温波动３６．０～３９．０℃，血红蛋白进行性下降，每

周下降１ｇ，需少量间断输血维持。ＷＢＣ２０×１０９～２４×１０９／

Ｌ、ＧＲＡＮ０．９０～０．９６、ＨＧＢ６６～７３ｇ／Ｌ。患者无明确呼吸

道感染、盆腹腔感染及血栓性静脉炎感染证据，全腹无压痛、

反跳痛，子宫复旧好，恶露量少，无腹腔内出血证据。胸部

ＣＴ（２０１１年４月２５日）：两肺毛玻璃样改变，考虑过敏性肺

泡炎。根据细菌培养结果，反复组织院内多科会诊，考虑患

者体内存在混合感染，运用头孢吡肟、奥硝唑、两性霉素Ｂ抗

感染，泼尼松治疗过敏性肺泡炎。后选用替考拉宁及环丙沙

星抗感染，并在Ｂ超引导下实施腹腔积液后穹窿穿刺引流，

共引流出淡黄色液体约５００ｍｌ，穿刺液涂片检查未见细菌及

真菌。患者血培养始终为阴性。经各种抗生素治疗体温始

终无法降至正常，进行性贫血，但无出血证据。术后 ＭＲＩ示

双肾巨大占位（图２）。复查Ｂ超：双肾错构瘤较术前略有增

大，右侧２０ｃｍ×１３ｃｍ，左侧２５．５１ｃｍ×１０．３ｃｍ；肝脾肿大

较前加重，肝右下斜径１７ｃｍ，脾脏２０ｃｍ×６ｃｍ；腹腔积液

３．０ｃｍ。术后１个月时停用抗生素，应用解热镇痛药尼美舒

利口服降温，体温逐渐降至正常，５月１９日自动出院。

图２　术后患者双肾 ＭＲＩ图像示双肾巨大占位

　　最后诊断：（１）孕３３＋１周，Ｇ１Ｐ１，左枕前位，难产；（２）妊

娠期高血压疾病：重度子痫前期；（３）胎儿窘迫；（４）胎儿生长

受限；（５）早产；（６）早产低体重儿；（７）双肾巨大错构瘤伴出

血感染；（８）贫血性心脏病，心功能Ⅱ级；（９）肺炎；（１０）中度

贫血；（１１）子宫血管周上皮样瘤；（１２）霉菌性阴道炎；（１３）肝

脾肿大原因待查；（１４）原发性腹膜炎？

　　随访情况：患者出院后曾住外院少量输血１次，同时配

合中药治疗至今，目前病情尚稳定。出院后间断口服尼美舒

利１周，体温控制满意，仍然中度贫血，肾功能正常。婴儿经

儿科医院治疗后出院，现生长发育良好。

２　讨　论　ＷＨＯ（２００２年）软组织肿瘤新分类［１］中将血管

周上皮样肿瘤（ＰＥＣｏｍａ）定义为：组织学和免疫化学具有明

确的血管周上皮样细胞特征的一种间叶性肿瘤。ＰＥＣｏｍａ肿

瘤家族包括较常见的肾和肝血管平滑肌脂肪瘤（ＡＭＬ）、肺的

透明细胞性糖瘤（ＣＣＳＴ）、淋巴管平滑肌瘤病（ＬＡＭ）等。

２００７年，Ａｒｍａｈ和 Ｐａｒｗａｎｉ［２］报道，除ＡＭＬ、ＣＣＳＴ、ＬＡＭ之

外，非特异性的 ＰＥＣｏｍａ（ＰＥＣｏｍａｎｏｔｏｔｈｅｒｗｉｓｅｓｐｅｃｉｆｉｅｄ，

ＰＥＣｏｍａＮＯＳ）是很少见的，而子宫是最常见的部位，临床上

多数病例呈良性经过，但有少数表现为局部浸润性生长，或

伴有结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）甚至远

处转移。该患者妊娠合并血管周上皮样细胞肿瘤，同时发生

在肾脏和子宫，实属罕见。

　　肾错构瘤也称肾血管平滑肌瘤，是肾脏的良性肿瘤，单

发或多发，亦可能为结节性硬化综合征的表现之一。一般肿

瘤生长缓慢，无临床症状，少数肿瘤长得很大，有大出血倾

向。孕妇因特殊的生理性改变，肾动脉血流速度逐渐增大，

于孕２８周达高峰并维持高水平，肾血流量增加６０％～

８０％［３］，以及中晚孕期时增大的子宫对肾脏的压迫，均增加

了肾错构瘤自发性出血的危险。Ｇａｌｌａｇｈｅｒ等［４］１９７８年就曾

报道１例２５岁孕妇孕期肾错构瘤自发破裂伴大量腹膜后出

血的病例。Ｋｏｍｅｙａ等［５］２０１０年报道１例３９岁高龄初产妇

合并左肾４ｃｍ错构瘤，在孕３８周时出现了急性左背部的疼

痛，超声提示左肾８ｃｍ的肿瘤破裂合并有腹膜后出血；急诊

实行了剖宫产术，术后ＣＴ扫描证实肾错构瘤破裂，并进行了

选择性动脉栓塞。Ｖａｌｖｏ等［６］、Ｓｕｎａｎｔａ［７］也都曾报道类似病

例。提示肾错构瘤在孕期易迅速生长并破裂出血。本文报

道的病例是妊娠合并双肾巨大错构瘤，孕期瘤体迅速生长伴

出血，由于肿瘤占据腹腔几乎三分之二的空间，影响心肺功

能，并造成胎儿生长受限，提示肾脏巨大错构瘤妊娠需谨慎。

　　子宫ＰＥＣｏｍａ是非常少见的子宫间叶性肿瘤。一般发

生在４０～７５岁，多发生在宫体，少数在宫颈发生［８］。多数患

者有不规则阴道流血表现，或发现子宫占位性病变。少数病

例伴有ＴＳＣ。诊断主要依靠组织病理学及相关的免疫组化

检查。目前认为ＰＥＣｏｍａ属于恶性潜能未定的间叶性肿瘤。

Ｆｏｌｐｅ等［８］提出了对于判断良、恶性 ＰＥＣｏｍａ有参考意义的

指标，认为肿瘤直径＞８ｃｍ，核分裂象多于１个／５０个高倍视

野，以及细胞异型性和坏死，都要考虑为恶性。一般的小肿

瘤（直径＜８ｃｍ），无细胞异型性和坏死，未见核分裂象，认为

是良性肿瘤。子宫 ＰＥＣｏｍａ多为良性，预后较好。但近年

来，ＰＥＣｏｍａ复发和转移的病例报告增多［９１０］。２００７年，

Ａｒｍａｈ和Ｐａｒｗａｎｉ［２］报道，１例５９岁的“子宫平滑肌肉瘤”患

者，术后７年发现左肾和右肺肿瘤，行肿瘤切除，并复查原来

子宫肿瘤的病理切片，３处肿瘤（左肾、右肺和子宫）的组织学

和免疫组化染色结果均相同，黑素标记和肌源性抗体均表达

阳性，提示为血管周上皮样肿瘤。目前对子宫ＰＥＣｏｍａ首选

手术治疗，根据肿瘤性质、年龄及有无生育要求，可选择肿瘤
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切除术或全子宫及双附件切除术，术中可疑恶性者可加淋巴

结活检或切除［１１１３］、大网膜、阑尾活检或切除［１４１６］。子宫恶

性ＰＥＣｏｍａ术后需辅助放、化疗，并注意随访，注意复发及转

移的发生。本例患者病理提示为良性子宫ＰＥＣｏｍａ，因病情

复杂仅行部分肿瘤切除。

　　ＰＥｃｏｍａ属于较为罕见的肿瘤，临床资料较少，尤其妊娠

合并双肾巨大错构瘤及子宫ＰＥｃｏｍａ，病例更是罕见。权衡

母体与围生儿结局是临床医师需要重点考虑的问题。由于

孕妇在孕期一些特殊的生理性改变，肾血流量增大，肾错构

瘤在孕期易生长迅速，并且由于受到增大子宫的压迫，瘤体

易破裂出血，严重时危及母婴生命。提示肾巨大错构瘤妊娠

需谨慎，为确保母婴双方安全，需及时果断终止妊娠。如此

巨大的双肾错构瘤，占据整个肾实质，没有很好的治疗方法，

一旦出现破裂出血或肾功能不全，则会面临肾脏切除、血透、

肾移植的命运。因此确保母婴双方的安全显得尤为重要。

我们经过积极妥善的治疗，促使胎肺成熟，于孕３３＋１周时果

断终止妊娠，获得了较为满意的母婴结局。但该患者术后恢

复极缓慢，血红蛋白进行性下降，持续低至高热达１个月余，

各种抗生素治疗均无效果，考虑到患者存在双肾巨大错构

瘤，且术后瘤体继续增大，瘤内存在出血病灶，易发生吸收

热，此时适当给予解热镇痛药比单纯抗生素治疗效果要好。

患者贫血与肾脏巨大错构瘤出血、红细胞生成素不足，脾脏

肿大破坏红细胞，感染及机体消耗有关，此时少量间断输血，

加强支持治疗，对帮助患者安全渡过围术期也是至关重要

的。

３　利益冲突　　所有作者声明本文不涉及任何利益冲突。
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