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􀅰病例报告􀅰

肾上腺血管平滑肌脂肪瘤 １ 例报告并文献复习

张少戬ꎬ王文富
(山东大学齐鲁医院泌尿外科ꎬ山东　 济南ꎬ２５００１２)

　 　 血管平滑肌脂肪瘤是一种血管周上皮样细胞肿

瘤源性的良性肿瘤ꎬ组织学上由血管、平滑肌及脂肪

组织构成[１￣２]ꎮ 尽管发病率较低ꎬ但若邻近大血管ꎬ
则存在破裂风险ꎮ 血管平滑肌脂肪瘤多见于肾脏ꎬ
肾外发病较为罕见ꎬ其中以肝脏多见[３￣４]ꎮ 原发于肾

上腺的血管平滑肌脂肪瘤相关报道极为少见ꎬ且现

有报道多以中大型肿瘤、有症状病例为主ꎬ小型无症

状病例的相关临床数据尤为匮乏ꎬ导致临床医师对

该类病例的诊断、治疗及随访策略缺乏足够的参考

依据ꎮ 为此ꎬ本文报道 １ 例右侧肾上腺小型无症状

血管平滑肌脂肪瘤ꎬ详细阐述其临床、影像学及病理

学特征ꎬ并结合既往文献进行汇总分析ꎬ进一步完善

其临床数据ꎬ以期为临床诊疗提供参考ꎮ 患者男ꎬ３３
岁ꎬ无症状ꎬ常规体检时发现右侧肾上腺占位ꎮ 腹部

ＣＴ 示:右侧肾上腺约 ２ .１ ｃｍ×１.８ ｃｍ 大的肿块(图
１Ａ)ꎮ 患者否认存在任何明显不适症状ꎬ且此前未

针对该病灶接受过任何治疗ꎮ 既往病史显示ꎬ患者

于 １ 年前确诊 ３ 级高血压ꎬ但仅规律服药 １ 个月ꎻ同
时存在长期吸烟史ꎬ近 １０ 年日均吸烟量超过 ２０ 支ꎮ
患者否认存在其他慢性病史、饮酒史及相关家族病

史ꎮ 超声心动图检查提示左心室后负荷增加ꎮ 实验

室检查结果无明显异常ꎻ肾上腺内分泌功能检查显

示ꎬ皮质醇、醛固酮、儿茶酚胺类激素(肾上腺素、去
甲肾上腺素、多巴胺)均为阴性ꎬ符合无功能性肿瘤

特征ꎬ仅见转氨酶轻度升高ꎬ超过 １００ Ｕ / Ｌꎮ 术前肝

炎免疫学检查显示乙肝五项均为阴性ꎬ未发现病毒

性肝炎ꎬＣＴ 未发现肝占位、脂肪肝等肝脏病变ꎬ考虑

转氨酶升高可能与长期吸烟相关ꎬ暂不影响手术治

疗ꎮ 经术前全面检查评估后ꎬ患者接受后腹腔镜右

侧腹膜后肿块切除术ꎮ 术中可见ꎬ肿块约 ２.５ ｃｍ×
２ ｃｍ 大ꎬ位于右肾上极ꎬ与肝脏致密粘连ꎮ 粘连范

围 １.５ ｃｍ×１.０ ｃｍꎬ粘连组织质地较韧ꎬ术中采用超

声刀沿粘连界面逐步分离ꎬ仔细分辨肝脏与肿块组

织边界ꎬ避免损伤肝脏实质及肾上腺血管ꎬ分离过程

顺利ꎬ未出现脏器损伤情况ꎬ手术完整切除肿块ꎬ且

保留了正常肾上腺组织ꎬ术中出血量约 ２０ ｍＬꎬ手术

时间 ９０ ｍｉｎꎮ 切除标本呈圆形ꎬ边界清晰ꎬ触之质地

坚实(图 １Ｂ)ꎮ 术后予以预防感染、补液、对症支持

治疗ꎬ患者恢复顺利ꎬ术后 ６ ｈ 排气ꎬ２４ ｈ 下床活动ꎬ
未出现出血、感染、气胸、电解质紊乱等围手术期并

发症ꎬ术后 ３ ｄ 患者出院ꎬ术后第 ７ 天门诊拆线ꎮ 组

织病理学检查显示ꎬ镜下可见肿瘤由复杂血管、平滑

肌样组织及脂肪组织等特征性成分构成(图 ２Ａ、
２Ｂ)ꎬ确诊为肾上腺血管平滑肌脂肪瘤ꎮ 免疫组织

化学检测结果提示ꎬ肿瘤细胞结蛋白、Ｓ￣１００ 蛋白及

平滑肌肌动蛋白呈阳性表达ꎬ而 ＨＭＢ￣４５、Ｍｅｌａｎ￣Ａ
及 Ｋｉ￣６７ 均呈阴性表达(图 ３)ꎮ 术后 ３ 个月复诊ꎬ
患者恢复情况良好ꎬ生活质量未受不良影响ꎬ无肿瘤

复发迹象ꎻ同时复查肝功能ꎬ转氨酶降至正常范围

(３２ Ｕ / Ｌ)ꎬ结合术前排查结果及术后指标变化ꎬ考
虑术前转氨酶轻度升高并非肿瘤性疾病导致ꎮ 术后

６ 个月、１２ 个月、１８ 个月随访ꎬ患者恢复情况良好ꎬ
生活质量未受不良影响ꎬ无肿瘤复发迹象ꎬ后续复查

肝功能正常ꎮ
讨　 论　 肾上腺平滑肌血管脂肪瘤是一种良性

肿瘤ꎬ这一术语于 ２００１ 年在香港首次被确定[５]ꎮ 迄

今已报道 ３０ 多例ꎬ其中 １０ 例来自中国ꎮ
查阅相关文献汇总的病例中ꎬ女 １８ 例ꎬ男 １２

例ꎬ女性占比 ６０％ꎬ提示该疾病具有一定的女性好

发倾向ꎮ 患者 ０ ~ ７２ 岁ꎬ中位年龄 ４５ 岁[４￣２６]ꎮ 其中

中年、老年人(４０~６９ 岁)２１ 例ꎬ占比 ７０％ꎬ青少年及

儿童罕见ꎬ仅 １ 例为出生时发病ꎮ 血管平滑肌脂肪

瘤的生长潜力差异很大ꎮ Ｇｈｉｍｉｒｅ 等报道了 １ 例中

年男性患者 ２ 年内肿瘤由 １ ｃｍ 逐渐增至 ３.５ ｃｍ[４]ꎮ
单发肾上腺血管平滑肌脂肪瘤中ꎬ一般右侧肿瘤较

左侧大ꎬ但双侧生长则相反ꎮ 性别分布似乎与肿瘤

大小有关ꎮ 直径<６ ｃｍ 的肿瘤仅在男性中观察到ꎮ
３０ 例病例中合并结节性硬化 ３ 例ꎬ其中 １ 例肾上腺

血管平滑肌脂肪瘤直径 ２０ ｃｍꎬ而结节性硬化症被

认为与肾上腺血管平滑肌脂肪瘤直接相关[２７]ꎮ 合
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并高血压 １１ 例ꎬ合并率为 ３６.７％ꎬ确切原因尚不清

楚ꎻ可能原因为肾上腺平滑肌血管脂肪瘤压迫肾上

腺髓质ꎬ导致儿茶酚胺类激素水平升高[２８]ꎮ

图 １　 右侧肾上腺血管平滑

肌瘤影像学及大体标本情况(Ａ:常规

ＣＴ 检查提示右侧肾上腺区约 ２１ ｍｍ×１８ ｍｍ
大的肿物ꎬ边缘信号致密ꎬ白色箭头示ꎻＢ:右侧

肾上腺肿瘤完整切除ꎬ标本 ２.５ ｃｍ×２ ｃｍ 大ꎬ质地偏硬)

图 ２　 苏木精￣伊红染色镜下表现

(Ａ:肿瘤组织由血管组织、平滑肌样

组织及脂肪组织构成ꎬ见黑色三角标记ꎬ
ＨＥ×１００ꎻＢ:高倍镜下可见肿瘤组织由成熟脂肪

细胞、梭形平滑肌束及厚壁血管混合组成ꎬＨＥ×４００)

图 ３　 肾上腺血管平滑肌脂肪瘤免疫组织化学染色结果

[ＨＥ×２００ꎬＡ:Ｄｅｓｍｉｎ(＋)ꎻＢ:ＨＭＢ￣４５( ￣)ꎻＣ:Ｋｉ￣６７( ￣)ꎻＤ:Ｍｅｌａｎ￣Ａ( ￣)ꎻＥ:Ｓ￣１００(＋)ꎻＦ:ＳＭＡ(＋)]

　 　 本研究报道的病例为 ３３ 岁男性ꎬ属于相对年轻

的发病群体ꎬ肿瘤直径 ２.１ ｃｍꎬ属于小型肿瘤ꎬ无明

显临床症状ꎬ合并 ３ 级高血压ꎬ符合上述临床特征中

的小型肿瘤多无症状、部分病例合并高血压的特点ꎬ
但该患者为男性ꎬ与女性好发的总体趋势存在差异ꎬ
进一步丰富了该疾病的临床特征数据ꎮ

肾上腺血管平滑肌脂肪瘤的影像学检查以腹部

ＣＴ 为首选ꎬ由于肾上腺体积较小ꎬ临床多采用肾上

腺薄层 ＣＴ 扫描ꎬＭＲＩ 一般不作为常规检查ꎮ ＣＴ 扫

描典型表现为肾上腺区边界清晰的肿块ꎬ因含有脂

肪组织ꎬ多表现为低密度影ꎬ部分病例可见血管及平

滑肌组织形成的高密度影ꎬ结合脂肪密度特征可初

步诊断ꎬ但需与肾上腺皮质腺瘤等肾上腺占位性病

变相鉴别[９]ꎮ 手术切除后的组织病理学检查是诊

断肾上腺血管平滑肌脂肪瘤的金标准:镜下可见复

杂的血管结构、起源于血管周上皮样细胞的平滑肌

样成分与成熟脂肪组织ꎮ
肾上腺血管平滑肌脂肪瘤应与肾上腺皮质腺

瘤、其他间叶组织来源肿瘤鉴别诊断ꎬ两者还可通过

激素水平鉴别ꎬ肾上腺皮质腺瘤可分泌多种肾上腺

来源的激素ꎬ如皮质醇、醛固酮、儿茶酚胺类激素ꎬ实
验室检查可见相关激素水平异常ꎻ而血管平滑肌脂

肪瘤多为无功能性肿瘤ꎬ患者激素水平通常正常ꎬ这
是两者最核心的鉴别要点ꎮ 本研究中ꎬ肾上腺内分

泌功能检查(皮质醇、醛固酮、儿茶酚胺等)均为阴

性ꎮ 免疫组化也是鉴别血管平滑肌脂肪瘤与其他间
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叶组织来源肿瘤的重要指标ꎮ 不同组织在免疫组化

染色中呈现特征性表现:Ｓ￣１００ 蛋白在脂肪组织及

神经组织中呈阳性表达ꎻ平滑肌组织与血管组织则

分别表达平滑肌肌动蛋白及结蛋白ꎻ黑色素相关标

志物 ＨＭＢ￣４５ 与 Ｍｅｌａｎ￣Ａ 在黑素细胞中呈强阳性反

应ꎬ亦可在脂肪细胞及神经嵴来源细胞中检出ꎬ但在

梭形细胞中不表达ꎬ且两者有时可出现不同步染色

现象ꎮ 平滑肌组织可同时表达 Ｄｅｓｍｉｎ 与 ＳＭＡꎬ
ＨＨＦ￣３５ 同样可作为平滑肌组织的特异性标志物ꎮ
ＨＭＢ￣４５ 与 ＳＭＡ 在血管平滑肌脂肪瘤中常呈阳性

表达ꎬ部分血管平滑肌脂肪瘤还可表达 Ｄｅｓｍｉｎ、
ＨＨＦ￣３５、Ｓ￣１００ 蛋白、Ｍｅｌａｎ￣Ａ 及 ＣＤ３４ 等内皮标志

物ꎮ 此外ꎬ增殖标志物 Ｋｉ￣６７ 在良性肾上腺血管平

滑肌脂肪瘤中几乎呈完全阴性表达ꎮ 本例患者虽然

ＨＭＢ￣４５ 与 Ｍｅｌａｎ￣Ａ 均 为 阴 性ꎬ 但 结 合 ＳＭＡ、
Ｄｅｓｍｉｎ、Ｓ￣１００ 蛋白阳性表达及镜下可见厚壁血管等

特征ꎬ最终确诊为肾上腺血管平滑肌脂肪瘤ꎮ
肾上腺血管平滑肌脂肪瘤的治疗方案需结合肿

瘤大小、症状、位置及患者具体情况综合判断ꎬ并非

所有病例都需手术治疗ꎮ 对于大型肿瘤(>１０ ｃｍ)ꎬ
由于体积较大ꎬ容易产生占位效应、引发疼痛ꎬ且邻

近大血管时存在破裂风险ꎬ强烈推荐手术切除[７]ꎻ
对于中型肿瘤(３ ~ １０ ｃｍ)ꎬ若出现明显症状或肿瘤

短期内快速增大ꎬ建议手术切除ꎬ无症状者可定期随

访观察ꎻ对于小型肿瘤( <３ ｃｍ)ꎬ多为无症状病例ꎬ
可优先选择定期随访ꎬ但需严格评估肿瘤位置、与周

围组织的关系及合并症情况ꎬ若肿瘤邻近大血管、存
在破裂风险ꎬ或合并高血压等合并症且无法明确病

因ꎬ可考虑手术治疗ꎮ 手术方式以腹腔镜切除术为

主ꎬ该术式具有创伤小、术后康复快、并发症少等优

势ꎬ已成为肾上腺占位性病变的首选术式[１０]ꎮ 手术

基本原则为完整切除肿瘤ꎬ尽可能保留正常肾上腺

组织ꎬ对于与周围脏器存在致密粘连的病例ꎬ需仔细

分离粘连组织ꎬ避免脏器损伤及出血ꎮ 随访策略方

面ꎬ对于手术治疗的患者ꎬ术后 ３ 个月、６ 个月、１ 年

需定期复查腹部 ＣＴꎬ观察肿瘤复发情况ꎬ同时复查

肝肾功能、内分泌功能等指标ꎻ对于未手术、定期随

访的小型肿瘤患者ꎬ建议每 ６ 个月复查腹部 ＣＴꎬ监
测肿瘤大小变化ꎬ若肿瘤短期内快速增大(每年增

大>１ ｃｍ)ꎬ需及时调整治疗方案ꎬ考虑手术切除ꎮ
目前报道的病例随访期间均未发现肿瘤复发ꎬ未手

术患者随访中也未发现肿瘤恶变ꎬ提示肾上腺血管

平滑肌脂肪瘤预后良好ꎮ 但因 １５％的肾上腺平滑

肌脂肪瘤具有生长潜力ꎬ患者需长期随访ꎬ定期复

查[２９]ꎮ
本研究报道的患者肿瘤体积小ꎬ直径仅２.１ ｃｍꎬ

属于小型肾上腺血管平滑肌脂肪瘤ꎬ虽并非个例ꎬ但
临床报道相对少见ꎬ本例患者肾上腺血管平滑肌脂

肪瘤与肝脏致密粘连ꎬ术中通过精细分离顺利完成

手术ꎬ未出现并发症ꎬ可为类似粘连病例的手术操作

提供参考ꎮ
总之ꎬ肾上腺血管平滑肌脂肪瘤是罕见的良性

脂质性肿瘤ꎬ女性好发ꎬ右侧病变多见ꎬ多数无症状ꎬ
于体检时偶然发现ꎬ部分病例合并高血压ꎬＣＴ 检查

可初步诊断ꎬ组织病理学检查是确诊的金标准ꎮ 治

疗方案需结合肿瘤大小分层选择ꎬ大型肿瘤推荐手

术切除ꎬ小型肿瘤可优先定期随访ꎬ腹腔镜切除术是

首选术式ꎬ预后良好ꎮ 本文报道的小型无症状肾上

腺血管平滑肌脂肪瘤病例ꎬ结合既往文献病例的描

述性统计分析ꎬ进一步完善了该病的临床数据ꎬ为临

床诊疗及随访提供了实践参考ꎮ 由于本例患者随访

时间较短ꎬ后续需延长随访ꎬ同时积累更多病例资

料ꎬ为该疾病的诊疗提供更可靠的依据ꎮ
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