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　　 肾 上 皮 样 血 管 平 滑 肌 脂 肪 瘤 （ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄ

ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＥＡＭＬ）是 血 管 平 滑 肌 脂 肪 瘤

（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）的亚型，为一种罕见的间叶源

性肿瘤。因ＥＡＭＬ短期内即会出现其他器官转移，呈

现侵袭性生物学行为，逐渐引起人们对它的重新认识，

因而被认为是一种具有恶性潜能的肿瘤［１２］。本研究

回顾性分析了２０１２年１２月至２０１４年３月第二军医大

学长海医院泌尿外科收治的７例ＥＡＭＬ患者的临床

特点及诊治经验，现报告如下。

１　资料和方法

１．１　临床资料　选取２０１２年１２月至２０１４年３月第

二军医大学长海医院泌尿外科收治的ＥＡＭＬ患者７

例，其中男２例、女５例，年龄２６～６９岁，平均

（４３．００±１６．２６）岁。病变部位位于左侧４例，右侧３

例。６例为健康体检时发现，１例因肉眼血尿就诊；无

合并结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＴＳＣ）。体格检查

时患侧肾区叩击痛１例，１例可触及肿块，余患者体格

检查时未见异常。实验室检查均未见明显异常。

１．２　手术方法　术前诊断为肾细胞癌（ｒｅｎａｌｃｅｌｌ

ｃａｒｃｉｎｏｍａ，ＲＣＣ）的患者６例，有３例行根治性肾切除术，

其中１例合并后腹膜淋巴结转移以及肺转移者同时行

淋巴结清扫术；余３例行肾部分切除术。诊断为间叶来

源肿瘤患者１例，因肿瘤较大行根治性肾切除术。

１．３　免疫组化染色　取患者肿瘤标本，经１０％甲醛固

定，常规石蜡包埋、４μｍ 切片。采用 ＨＥ染色和

ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法进行免疫组化染色。所使用抗

ＨＭＢ４５、ＳＭＡ、ｐ５３、Ｓ１００、Ｍｅｌｐ、ＣＫ、ＥＭＡ、Ｋｉ６７、ＣＤ１０

和ＣＤ３４抗体均购于福州迈新生物技术开发有限公司。

２　结　果

所有患者均行彩色超声及ＣＴ检查，可见患侧肾

脏一边界清楚的实性肿物，肿瘤最大直径为２．５～

２２．０ｃｍ，平均（８．７９±７．８６）ｃｍ。４例Ｂ超提示低回声

肿块，３例提示囊实性占位。４例ＣＴ平扫均提示高密

度肿块（图１），增强后可见明显强化；３例ＣＴ平扫提示

·６４４１·
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囊实性占位（图２）。所有患者均行手术切除。本组７

例患者光镜下可见瘤细胞以上皮样细胞为主，见少量

脂肪组织及厚壁血管（图３Ａ），并呈实性巢片状结构改

变（图３Ｂ、３Ｃ）。免疫组化结果可见：所有患者

ＨＭＢ４５、ＳＭＡ及 Ｍｅｌｐ均呈阳性表达（图４），而ＣＫ、

ＥＭＡ均呈阴性表达；２例ｐ５３表达阳性，６例Ｋｉ６７表

达阳性。７例患者均获得随访，无失访病例。随访时间

２１～３７个月，平均（２７．５７±５．６８）个月。合并转移者１

例术后随访提示双肺及肝脏多发转移，其余６例均无

瘤存活至今。

图１　１例３３岁女性左肾犈犃犕犔患者双肾犆犜扫描结果

Ａ：ＣＴ平扫示左肾类圆形病灶，呈均匀高密度，周边可见散在点状低

密度影；Ｂ：增强皮质期显示病灶明显强化，周边点状低密度灶无明

显强化，表现为“黑星征”．ＥＡＭＬ：上皮样血管平滑肌脂肪瘤

图２　１例５１岁男性左肾犈犃犕犔患者双肾犆犜以及犕犚犐扫描结果

Ａ：ＣＴ平扫示左肾内生型低密度肿块，内见不规则钙化；Ｂ：ＣＴ增强后未见明显强化；Ｃ：ＭＲＴ１ＷＩ呈等高信号；Ｄ：ＭＲＴ２ＷＩ呈等高混杂信

号，边缘尚清．ＥＡＭＬ：上皮样血管平滑肌脂肪瘤

图３　肾犈犃犕犔的犎犈染色结果

Ａ：瘤内高细胞密度及散在血管，以上皮样细胞为主；Ｂ，Ｃ：肿瘤组织呈实性巢片状结构．ＥＡＭＬ：上皮样血管平滑肌脂肪瘤．Ｏｒｉｇｉｎａｌ

ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４０（Ａ）；×１００（Ｂ，Ｃ）

图４　肾犈犃犕犔免疫组化染色结果

Ａ：ＨＭＢ４５阳性，定位于胞质；Ｂ：ＳＭＡ阳性，定位于胞质；Ｃ：Ｍｅｌｐ阳性，定位于胞质．ＥＡＭＬ：上皮样血管平滑肌脂肪瘤．Ｏｒｉｇｉｎａｌ

ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×２００

３　讨　论

ＥＡＭＬ是一种罕见的间叶源性肿瘤，１９９６年被首

次报道［３］，约２４％ＥＡＭＬ患者伴有散发性或家族遗传

性ＴＳＣ
［４］，至２０１３年全世界共报道１００余例

［５］。

ＥＡＭＬ临床表现无特异性，大部分患者没有任何

症状，仅在健康体检时发现，少数患者可出现腰痛、肉

眼血尿以及发热等。本组７例病例中，１例以肉眼血尿

就诊，其余均为健康体检时发现，无合并ＴＳＣ。文献报

道ＥＡＭＬ的ＣＴ检查特点为平扫期高密度肿物、增强

后明显不均性强化、瘤体较大、包膜完整，可伴有局部

淋巴结或远处器官转移等征象［６］。最新一项研究显

示，超声造影检查（ＣＥＵＳ）对ＥＡＭＬ合并肾静脉、下腔

静脉侵犯病例的诊断更有意义［７］。本组４例ＣＴ平扫

均提示高密度肿块，增强后可见明显强化；３例ＣＴ平

扫提示囊实性占位。通过上述病例，可见对于术前诊

断不明、ＣＴ检查提示典型的高密度肿物而无行肾部分

切除术绝对指征的患者，术前穿刺存在较大意义；尤其

是对于年轻患者，确诊后尽可能行肾脏部分切除术或

暂时保守治疗，尽量减少因术前误诊而导致的损失。

其次，对于术前影像学检查提示恶性来源同时合并全

身多发转移但临床表现全身情况良好的患者，也应加

强术前诊断的准确度；若临床症状与影像学检查结果

存在明显矛盾，也可于术前行穿刺活检明确病理，以进

一步明确具体手术方案，尽可能减少手术创伤。

ＥＡＭＬ大体标本可为灰褐、灰粉或灰白的边界尚清的

·７４４１·
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肿物，或伴有出血坏死、囊变等，部分肿瘤可呈鱼肉样

外观，与常见的ＲＣＣ不易区分
［８９］。ＥＡＭＬ镜下常表现

为：（１）肿瘤细胞呈实性巢片状排列或呈弥漫性肉瘤样

结构；（２）不同程度的异型性多角形上皮样肿瘤细胞；

（３）核分裂多少不一；（４）可见黑素沉着、浆样或横纹肌

样分化等；（５）坏死常见
［８１３］。由于ＥＡＭＬ易与ＲＣＣ混

淆，此时，免疫组化染色是唯一的鉴别方法。ＥＡＭＬ表

现为ＨＭＢ４５、ＭｅｌａｎＡ等黑素细胞相关标记物呈阳性

表达，ＣＫ、ＥＭＡ等上皮细胞性标记物呈阴性表达，而

ＳＭＡ、ＭＳＡ等平滑肌标记物的表达各不相同。

目前，对于ＥＡＭＬ的良、恶性尚无统一认识，其

中，以Ｂｒｉｍｏ等
［１１］和Ｎｅｓｅ等

［１４］的研究更具有参考价

值，认为其恶性发展的可能性与上皮样成分的比例呈

正相关。有报道证实，近半数的ＥＡＭＬ病例术后发生

了转移，并有１／３的病例死于该病
［１４１５］。Ｆｏｌｐｅ等

［１６］根

据肿瘤大小、浸润性、核的异型性、坏死等特征初步判

定此类肿瘤的良、恶性。Ｚｈｅｎｇ等
［１７］也报道了恶性

ＥＡＭＬ可能与肿瘤大小、肿瘤坏死以及不规则边界的

特性相关。也有文献提出 Ｋｉ６７、ｐ５３有助于ＥＡＭＬ

良、恶性的鉴别诊断，对于Ｋｉ６７和ｐ５３阳性患者应加

强随访［１８］。本组１例合并淋巴结及肺转移病例术后免

疫组化提示Ｋｉ６７以及ｐ５３阳性率均达１０％。除手术

治疗外，ｍＴＯＲ类靶向分子药物如西维莫司也已被证

实成功应用于ＥＡＭＬ的治疗
［１９］。综上所述，我们应重

视对ＥＡＭＬ的术前诊治，必要的穿刺活检不可忽略，

选择适合的治疗方案，尽可能为患者减少不必要的损

失，术后严密随诊，以期获得更好的预后。
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