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侵袭性肾血管平滑肌脂肪瘤伴假性动脉瘤形成

1例报告及文献复习

吴明丽, 朱 晴, 胡 月, 刘琦尧, 张镰竞, 杨冬艳

（吉林大学中日联谊医院超声医学科，吉林  长春  130033）

［［摘 要］］   目的目的：探讨肾血管平滑肌脂肪瘤 （RAML） 超声声像图的特殊表现及其生物学行为，为

临床医生正确诊断 RAML 提供参考。方法方法：收集 1 例侵袭性经典型 RAML 伴假性动脉瘤形成患者的

临床资料，结合病理学特征分析其超声声像图表现及其生物学行为特点，并结合相关文献进行复习。

结果结果：患者，女性，60 岁，因腰部不适于当地医院行 CT 检查时发现左肾占位性病变就诊本院。专科

查体和实验室检查未见异常。超声提示左肾增大，上极囊实性肿块伴假性动脉瘤形成 （源于叶间动

脉）；增强 CT 影像提示左肾上极肾癌可能性大，瘤体内动脉瘤形成，伴左侧肾上腺受侵。行腹腔镜下

左肾根治性切除术，术后病理证实为具有侵袭性行为的经典型 RAML。结论结论：经典型 RAML 可具有

侵袭性生物学行为。伴假性动脉瘤形成是 RAML 超声声像图的特殊表现，与其他肾脏肿瘤较难鉴别。
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Invasive renal angiomyolipoma combined with pseudoaneurysm 
formation: A case report and literature review

WU Mingli, ZHU Qing, HU Yue, LIU Qiyao, ZHANG Lianjing, YANG Dongyan
（Department of Ultrasonography， China-Japan Union Hospital， Jilin University，

Changchun 130033，China）

ABSTRACT  Objective：To discuss the distinctive sonographic feature and the biological behavior of renal 
angiomyolipoma （RAML）， and to provide the  reference for the clinicians to make the accurate diagnosis of 
RAML.  Methods：The clinical data of one patient with invasive classical RAML combined with 
pseudaneurysm formation were collected.  The sonographic appearances were analyzed in conjunction with 
the pathological characteristics to clarify the biological behavior of RAML， and the relevant literatures were 
reviewed.Results：The patient， a 60-year-old female， visited the local hospital due to discomfort in the 
lumbar area，and received CT examination，and the CT examination results revealed a left renal mass，so the 
patient came to our hospital.  The specialist clinical examinations and laboratory investigations were 
unremarkable.  The ultrasound results indicated an enlarged left kidney with a cystic and solid mass at the 
upper pole， which featured pseudaneurysm formation （originating from the interlobar arteries）； the 
enhanced CT image results suggested a high probability of upper pole renal carcinoma combined with 
aneurysmal formation within the tumor， alongside invasion into the left adrenal gland.  The patient 
underwent laparoscopic radical left nephrectomy， and the postoperative pathology confirmed the diagnosis 
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of invasive classical RAML.  Conclusion：The classical RAML can exhibit the invasive biological behavior. 
The pseudaneurysm formation is a special sonographic manifestation of RAML，  which can be challenging 
to differentiate from the other renal tumors.
KEYWORDS Renal angiomyolipoma；Invasion；Pseudoaneurysm；Ultrasound examination

肾血管平滑肌脂肪瘤 （renal angiomyolipoma，
RAML） 是来源于间叶组织的肾肿瘤，曾被认为是

肾错构瘤，现归类为“血管周围上皮样细胞肿

瘤”［1］。2004 年世界卫生组织将 RAML 分为经典型

RAML 和上皮样 RAML。上皮样 RAML 临床少

见，部分具有恶性潜能［2-3］，表现为高度侵袭性；

经典型 RAML 是良性肿瘤，预后较好。但部分经

典型 RAML 也可具有侵袭性生物学行为，目前国

内外相关报道较少。RAML 的常见并发症为肿瘤

内出血，直径>4 cm 的肿瘤易发生出血［4］，但瘤

体内形成假性动脉瘤十分罕见，国内外仅见 2 例相

关个案报道［5-6］。现报道 1 例具有侵袭性行为的经

典型 RAML 伴假性动脉瘤形成病例，并结合病理

学特征、超声声像图表现及相关文献进行分析，旨

在加强超声医师对该病的认识。

1 临床资料  

1. 1　　一般资料一般资料　　患者，女性，60 岁，因腰部不适

于当地医院行全腹 CT 检查发现左肾占位性病变

18 d，为求进一步诊治于 2021 年 8 月 20 日于本院就

诊。患者平素体健，有尿频症状，余无明显不适。

专科查体：双侧腰部曲线对称，双侧肋脊角对称无

隆起，双侧肾区叩击痛阴性，双肾未触及，双侧输

尿管走行区无压痛，未触及包块。实验室检查无明

显异常。泌尿 系 彩 色 超 声 显 示：左肾大小约

14. 7 cm×5. 1 cm，中下部结构清晰，上极可见大

小 约 5. 6 cm×5. 9 cm×5. 6 cm 的 囊 实 性 包 块

（图 1A），囊性部分位于中心，呈类圆形，范围

约 3. 2 cm×2. 0 cm，内为漩流的动脉频谱，峰值流

速达 106 cm·s－1 （图 1B）；周边实质部分呈极不均

匀的低 -高回声，内可见明显血流信号，以背外侧

为主且曲张成团，包 块 前 下 方 见 一 血 流 束 宽

约 0. 4 cm 的叶间动脉与囊性部分相通，叶间动脉

峰 值 流 速 达 189 cm·s－1， 阻 力 指 数 （resistance 
index，RI） 为 0. 90 （图 1C），提示左肾增大，左

肾上极囊实性肿块伴假性动脉瘤形成 （源于叶间动

脉）。肾增强 CT 影像显示：：左肾上极形态不规则，

见团片状异常强化，皮质期呈明显不均匀强化，实

质期和排泄期强化程度减低，病变内见类圆形强化

低 密 度 影， 内 见 结 节 状 造 影 剂 填 充， 直 径约

2. 4 cm （图 2），病变与左侧肾上腺分界不清，提

示左肾上极肾癌可能性大，瘤体内动脉瘤形成，伴

左侧肾上腺受侵。

1. 2　　手术治疗手术治疗　　考虑患者恶性肿瘤可能性大，且

可能发生动脉瘤破裂的风险，遂行腹腔镜下左肾根

治性切除术：直视下游离腹膜外脂肪，纵行切开肾

周筋膜。沿左侧腰大肌表面游离至肾蒂血管周围，

见肾脏动脉，利用 Hemo-lock 夹夹闭并切断，于动

脉后方找到一支肾静脉，同样方法结扎并切断肾静

脉。沿腹膜与肾周筋膜间隙游离左侧肾脏，显露输

尿管，向远端充分游离输尿管，予以结扎并剪断。

完整游离并切除左侧肾脏，考虑肿瘤侵袭左侧肾上

腺，同时切除左侧肾上腺及周围组织。

1. 3　　肿瘤大体形态表现和病理诊断结果肿瘤大体形态表现和病理诊断结果　　肿瘤大

体形态表现：带脂肪囊肾脏一个，大小为 14 cm×
7 cm×5 cm，脂肪囊易剥离，裸肾大小为 13. 5 cm×
7. 0 cm×5. 0 cm，肾上极实质内见灰白灰红肿物，

大小为 6. 0 cm×6. 0 cm×4. 5 cm，与肾窦分辨不

清，附少许肾上腺组织，大小为 2. 0 cm×1. 0 cm×
0. 6 cm，肉眼未见累及；肾上极中央似囊腔，直径

为 1. 5 cm，肿 物 表 面 局 部 见 灰 黄 凸 起，大小为

2. 5 cm×2. 5 cm×0. 7 cm，与脂肪囊不易分离；肾

实质厚 2~3 cm，输尿管长度为 1. 5 cm，断端直径

为 0. 2 cm （图 3A）。组织病理学检查结果：瘤组织

中心部出血和梗死，局部累及脂肪囊，未累及肾

窦，黏连少许肾上腺组织，可疑脉管累及，周围肾

实质散在灶状淋巴细胞，部分肾小管萎缩，局灶肾

小球玻璃样变性，肾盂黏膜慢性炎症，肾门脉管和

输尿管切缘未见病变 （图 3B），病理诊断为左肾经

典型 RAML。免疫组织化学检测结果：细胞角蛋

白 7 （cytokeratin 7， CK7）（－）， 波 形 蛋 白

（Vimentin）（+）， 可 溶 性 蛋 白 100 （ soluble 
protein 100，S-100）（个别+），平滑肌肌动蛋白

（smooth muscle actin，SMA）（+），CD34 （小血

管+），人黑色素瘤抗体 （human melanoma black，
HMB45）（+），黑色素细胞相关抗原 （melanocyte 
associated antigan，Melan A）（+），Ki67（1%+）。

病理报告提示：该例 RAML 患者病变较大且
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伴梗死，累及脂肪囊，可疑脉管累及，考虑生物学 行为具有侵袭性，建议临床密切随诊。

2 讨   论  

血管平滑肌脂肪瘤 （angiomyolipoma，AML）
是一种常见的间叶源性肿瘤，多发于肾脏。RAML
是肾脏最常见的良性肿瘤，人群发病率为  0. 2%~

0. 6%，女性较男性多见［7-9］。约 80% 的 RAML 患

者表现为散发性占位性病变，约 20% 的 RAML 患

者伴有结节性硬化症 （tuberous sclerosis complex，
TSC）［10］。TSC 是一种少见的常染色体显性遗传的

神经皮肤疾病，以全身多个组织和器官错构瘤生长

为特征，最常见的受累器官包括大脑、心脏、皮

肤、眼睛、肾脏、肺和肝脏［11］。散发者多见于中

年女性，以单侧发病为主。RAML 伴 TSC 者多见

于青少年，以双侧发病为主，且肿瘤较散发者生长

速度快且恶性潜能大［12-13］。该例患者为中年女性，

单侧发病，不伴有 TSC，为散发性 RAML。

肿瘤较小时，多数 RAML 患者无明显临床症

状，肿瘤直径>4 cm 时， 68%~80%RAML 患者

可出现相应临床症状［14］，主要表现为腰腹部可触

及肿块、腰腹部疼痛和血尿等［15］，且伴有 TSC 的
患者临床症状较散发性更为常见［16］。该例患者经

A： Two-dimensional sonogram of tumor； B： Doppler sonogram of pseudoaneurysm； C： Doppler sonogram of dorsolateral varicose vessels 
and interlobar arteries.

图图 1　　RAML 伴假性动脉瘤形成患者二维和多普勒超声声像图伴假性动脉瘤形成患者二维和多普勒超声声像图

Fig. 1　　Two-dimensional and Doppler ultrasound images of patient with RAML combined with pseudoaneurysm 

formation

A： Cortical phase； B：Parenchymal phase； C： Excretion phase.
图图 2　　RAML 伴假性动脉瘤形成患者增强伴假性动脉瘤形成患者增强 CT 影像影像

Fig. 2　　Enhanced CT images of patient with RAML combined with pseudoaneurysm formation

图图 3　　RAML 伴 假 性 动 脉 瘤 形 成 患 者 肿 瘤 大 体 形 态伴 假 性 动 脉 瘤 形 成 患 者 肿 瘤 大 体 形 态

表现表现（（A））和组织病理形态表现和组织病理形态表现（（B,HE，，×200））

Fig. 3 General morphology （（A）） and histopathomorphology 

（（B, HE, ×200））of RAML combined with pseudoaneurysm 

formation
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病理检查肿瘤最大直径为 6 cm，且伴有腰部不适

症状，与上述文献报道一致。

RAML 由畸形血管、平滑肌和成熟脂肪 3 种成

分组成［17］，3 种成分含量的差异构成了超声表现的

3 种类型：高回声型、混合回声型和低回声型。高

回声型以脂肪组织为主，声像图具有特征性，表现

为密集而均匀的高回声，呈圆形结节或肿物，边界

清楚但无声晕［18］；混合回声型是由血管、平滑肌

和脂肪组织构成；低回声型由少量脂肪组织和血管

构成，可伴有出血、坏死和囊性变［19］。结合该例

患者病理结果分析其影像学表现，灰阶超声表现为

肿块周边实质部分呈不均匀低 -高回声 （混合型回

声），且彩色多普勒超声声像图显示有明显血流信

号，肿瘤中央伴有出血、坏死和囊性变，声像图表

现复杂，易误诊为肾细胞癌 （renal cell carcinoma，
RCC）。脂肪组织检测是典型 RAML 影像学检查的

基 本 诊 断 标 准 ， 肾 CT 检 查 对 于 脂 肪 含 量 高 的

RAML 较易诊断，当 RAML 脂肪含量低时，仅凭

肾 CT 检查较难与 RCC 鉴别，该例患者肿瘤中脂肪

含量低，肾增强 CT 误诊为肾癌，最后鉴别诊断仍

需组织病理学和免疫组织化学检查。

组成 RAML 的血管管壁虽较正常管壁厚，但

其内缺乏弹性纤维，肿瘤内血管易曲张成团，进而

发生破裂出血及形成动脉瘤，危及患者生命［20］。

研究［21］ 显示：当肿瘤直径>4 cm 时，自发性出血

的概率可达 51%。然而，在伴有出血的 RAML 瘤

体内发现假性动脉瘤形成较少见。该例患者病灶内

可见明显血流信号，以背外侧为主且曲张成团，包

块前下方见一叶间动脉与囊性部分相通，彩色多普

勒 血 流 显 像 （color doppler flow imaging， CDFI）
显示囊内为漩流的动脉频谱，考虑假性动脉瘤形

成，其形成原因可能为肿块较大引起瘤体内肾血管

破裂出血及部分实性组织坏死和液化进而形成囊性

空腔，即假性动脉瘤腔。此超声声像图表现十分罕

见，国内外仅见少数相关个案报道［5-6］，且有 1 例

为同时伴有 TSC 的 RAML 患者，该例患者为散发

性 RAML，更为罕见。假性动脉瘤可导致急性破

裂出血，甚至失血性休克，早期发现和正确诊断可

以减少严重并发症的发生。彩色多普勒和脉冲多普

勒超声检测是判断瘤体内出血和假性动脉瘤形成的

首选方法，可以快速准确观察患者急性并发症发生

情况并帮助临床医生做好防治措施，具有较高的临

床应用价值。

RAML 有 2 种类型：①经典型 RAML。由成

熟的脂肪组织、梭形细胞、上皮样平滑肌细胞和厚

壁血管构成，是一种良性间叶性肿瘤，通常无恶性

生物学行为，预后良好。②上皮样 RAML。在经

典型 RAML 基础上以上皮样细胞增生为主，呈浸

润性和破坏性生长，是具有恶性潜能的间叶性肿

瘤。2016 年世界卫生组织定义上皮样 RAML 为镜

下可见呈巢片状或弥漫浸润性分布的特征性上皮样

细胞，且上皮样细胞百分率>80%，细胞核有异型

性，部分可见核分裂象［22］，其生物学行为不同于

经典型 RAML，具有一定的恶性潜能，类似低级

别的 RCC，在影像学表现上易混淆及误诊，国内

外均有关于上皮样 RAML 侵袭性生长、局部复发

和转移的文献报道［23-26］。该例患者最终诊断为经典

型 RAML，但病理检查明确提示“累及脂肪囊，

可疑脉管累及，生物学行为具有侵袭性”，较为罕

见。马亚南等［27］ 报道了经典型 RAML 伴肾静脉、

下腔静脉和肺动脉栓塞的个案，认为肾静脉和下腔

静脉内瘤栓为 RAML 的直接侵犯，提出虽然经典

型 RAML 并发静脉瘤栓罕见，但静脉瘤栓的形成

不能作为经典型 RAML 恶性或转移的征象，而仅

是 具 有 局 部 侵 袭 性 行 为 的 表 现 ， 提 示 经 典 型

RAML 是良性肿瘤但可以具有侵袭性。EBLE［28］

在对 20 例延伸至下腔静脉和 40 例区域淋巴结受累

的经典型 RAML 进行回顾时发现：切除的瘤体、

瘤栓和淋巴结均为良性，在随访中亦未发现局部复

发和进展。王涛等［29］ 报道了 1 例经典型 RAML 伴

左肾静脉和下腔静脉瘤栓形成，随访时间为 5 个

月，未见局部复发及远处转移。本文作者认为该例

患者与既往报道的病例区别在于其仅侵及肾脂肪囊

及部分脉管，并未发展到脉管内瘤栓，但也证实了

经典型 RAML 可具有侵袭性；经典型 RAML 是良

性肿瘤，即使具有侵袭性行为，也不能作为恶性

征象。

RAML 的治疗方式较多，包括保守治疗、药

物治疗、介入治疗和手术治疗。对于 RAML 治疗

方式的选择，目前临床上尚无定论。研究［30］显示：

肿瘤直径<4 cm 可保守治疗，同时密切随访，预

防急性出血；肿瘤直径>4 cm 且无症状的患者根

据病情也可采取保守治疗。对于伴有假性动脉瘤形

成的患者，选择性腔内栓塞假性动脉瘤是一种有效

的治疗方法，可以避免不必要的手术创伤，栓塞治

疗效果不理想或怀疑为恶性肿瘤的患者，则需行手
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术治疗［6］。

综上所述，RAML 伴假性动脉瘤形成临床罕

见，且超声声像图表现复杂，加之患者临床症状无

特异性，仅凭声像学检查难以与其他肾脏肿瘤鉴

别，最终确诊仍需靠组织病理学检查，彩色和脉冲

多普勒超声是诊断假性动脉瘤形成的最佳成像方

式，可以快速评估患者临床急性并发症发生情况，

是首选检查手段。该例患者组织病理学检查提示：

RAML 即使在形态学上分类为经典型，也要警惕

其可能具有侵袭性。
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