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21 例原发性肾周脂肪肉瘤临床诊治体会 *
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摘要 ：目的  提高原发性肾周脂肪肉瘤诊治水平。方法  回顾性分析 21 例原发性肾周脂肪肉瘤患者临床

及病理资料。其中，男 11 例，女 10 例 ；平均年龄 58 岁。术前完善 CT 等影像学检查，均手术治疗并进行随访。

结果  12 例根治，9 例姑息切除，随访 19 例（90.5%），中位随访时间 3.5 年 ；无瘤存活 7 例（36.8%），仅局部复发

6 例（31.6%），局部复发并远处转移 3 例（15.8%），3 例病死（15.8%），中位复发时间 24.5 个月。结论  原发性肾

周脂肪肉瘤术前难以诊断，根治性切除是首选治疗，术后需密切随访。
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原 发 性 肾 周 脂 肪 肉 瘤（primary perirenal 

liposarcoma, PPL）是发生于腹膜后肾周较少见的恶性

间质性肿瘤。其发病隐匿、术前往往不易诊断，极易

局部复发和远处转移，给外科医生带来较大挑战。通

过收集该院诊治并经病理确诊的 21 例 PLL 患者进行

归纳总结分析，现报道如下。

1    资料与方法

1.1    临床资料

选取 2009 年 9 月 -2016 年 3 月该院诊治确诊肾

周脂肪肉瘤 21 例患者。其中，男性 11 例，女性 10 例；

年龄 44 ～ 81 岁，平均 58 岁 ；肿瘤位于右侧 12 例，左

侧 9 例。因肿瘤发病隐匿，15 例为体检发现，3 例腰

部隐痛，2 例腰部酸胀，1 例腰围变大检查发现。所有

患者既往病史无特殊，15 例合并慢性疾病。其中，9 例

合并高血压，6 例合并糖尿病，无其他恶性肿瘤病史。

1.2    影像资料

所有患者均完成 B 超、CT 和（或）MRI 检查，5

例患者还完成全身 PET-CT 检查。超声或 CT 提示肿

瘤大小为 4 ～ 31 cm，平均直径为 18 cm ；肿瘤位于肾

周腹膜后，巨大团块状。肿瘤边界大部分尚清楚，部

分边界欠清。CT 平扫示稍低或低密度影以及或稍高

密度，增强扫描呈斑片状不均匀强化，延迟期强化范

围向肿瘤内部扩大，部分肿瘤增强后轻到中度强化或

强化。肿瘤中央大多为无强化的坏死区域，病灶中央

夹杂少量斑片状脂性低密度影。邻近肠管、胃体、脾、

胰腺及腰大肌受压，患侧肾脏受压移位变形，部分侵

犯累及患侧后腹壁及邻近肌肉。病灶周围见多发肿大

小淋巴结，患侧肾脏及输尿管多受压或受累及，输尿

管扩张，患肾积水并排泄功能减退。

1.3    治疗与病理结果

21 例患者均行手术治疗，其中 6 例连同切除患侧

肾及部分输尿管、肝叶、脾脏及部分肠管或部分腰大

肌。根治切除大体病理显示肿物包膜完整，部分肿瘤

包膜不完整或菲薄包膜或无包膜，切面呈灰白灰黄，

部分病例或呈鱼肉样，部分呈结节状，局部黏液性或

油腻感，部分或有光泽，质软、质中或质韧，伴或不

伴出血和坏死。镜下由梭形细胞及脂肪细胞构成，梭

形细胞部分区域核大、深染，呈不同异型性。病理符

合脂肪细胞性肿瘤，为非典型性或高分化或分化良好

脂肪肉瘤或梭形细胞脂肪肉瘤、混合型脂肪肉瘤、去

分化脂肪肉瘤及浆液性脂肪肉瘤。部分病例肿瘤不是

一种分化形式或一种病理类型，多数肿瘤成分不一。

去分化脂肪肉瘤为多型性，可以含骨肉瘤或软骨肉瘤
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或炎症性等成分。MDM2 基因检测部分无扩增，部分

呈多克隆扩增状态。一并切除的肾脏、肝脏及脾脏或

肠管镜下未见肿瘤直接侵犯或转移。

2    结果

所有患者均行手术切除治疗，其中 12 例（57.1%）

或连同周围器官组织一并切除以达到肉眼根治水平 ；

另外 9 例（42.9%）为肉眼姑息性切除。术后病理结

果 13 例（61.9%）为单一类型脂肪肉瘤，其余 8 例

（38.1%）均包括≥ 2 种脂肪肉瘤类型。长达≥ 1 年为

有效随访共 19 例（90.5%），2 例（9.5%）失访，该 2

例均为姑息性切除患者。19 例随访节点时间为 2017

年9月，随访时间13个月～8年，中位随访时间3.5年；

无瘤存活 7 例（36.8%），肿瘤仅局部复发 6 例（31.6%），

局部复发并肝肺等远处转移 3 例（15.8%），3 例病亡

（15.8%）；病死发生在术后 13 个月～ 2.5 年，均考虑

为肿瘤复发及转移或肿瘤相关性疾病所致。复发时间

13 个月～ 3.2 年，中位复发时间 24.5 个月，男性和女

性中位复发时间相当 ；9 例复发及转移患者中，7 例

（36.8%）在随访中曾行≥ 2 次手术切除。

3    讨论

腹膜后肾周间隙发生恶性肿瘤少见，而 PPL 是腹

膜后或肾周最为常见的肉瘤类型，其次是平滑肌肉瘤

和恶性纤维组织细胞瘤 [1]。腹膜后脂肪肉瘤约占所有

肉瘤的 15%，每 10 万人口发病率约 0.3% ～ 0.4%，好

发于肾周脂肪囊 [2]。肿瘤起源于间叶组织，大多起病

隐匿，倾向于局部膨胀性生长，≥ 50% 病例初诊时肿

瘤直径≥ 20 cm[1]。PPL 无性别和种族差异，可发生于

任何年龄段，高峰为 40 ～ 70 岁 ；常无临床症状，或

可伴有不典型临床表现（如腹痛、腹胀等 [2]）。本组

中位随访时间3.5年，局部复发患者高达9例（47.3%），

时间推移可能有更多复发，因此 PPL 术后随访复查很

重要。

脂肪肉瘤组织学上分为 5 种类型（即分化良好，

去分化，黏液性、多形性及混合型）。腹膜后脂肪肉

瘤常见为分化良好型及去分化型，去分化型概率相对

更大 [3-4]，分化良好型几乎不发生转移，而去分化型

则非常容易远处转移，其他类型均较为少见。分化良

好型特点是富含脂肪成分，脂肪成分一般超过肿瘤的

75%，这种预后较好 [1]。去分化型 5 年生存率远低于

分化良好型（55% vs 82%）[3]。而内部结节缺乏脂肪成

分则提示去分化型，尤其是这种 2、3 cm 的大结节 [5]。

尽管分化良好型不发生转移，但是局部复发率极高，

有报道高达 91%[1]。另一研究显示，5 年局部复发及

远处转移率分别是 55% 和 75%[6]。本组在中位随访时

间 3.5 年情况下，局部复发患者即高达 9 例（47.3%），

时间推移可能有更多复发，因此 PPL 术后随访复查很

重要。

Ｂ超是既往首选检查方法，其他如 IVU 不常用。

CT 是目前最常用检查方式 [2]，CT 及 MRI 对肿瘤的定

位诊断都具有重要价值，主要应与邻近的肾和肾上腺

疾病进行鉴别。在肿瘤定性上，CT 及 MRI 检查显示

不均匀密度体积大的脂肪性肿块，增强后低密度的脂

肪无强化、伴有实性成份。病变较广泛时，常因出血

囊变呈现大片无回声区，并伴有钙化灶形成。CT 表

现取决于肿瘤内脂肪含量的多少、分化程度及其分布。

在定性上应与肾外型肾血管平滑肌脂肪瘤（exophytic 

renal angiomyolipoma, ERA）鉴别，并常难以区分。单

参数 CT 对于两者的鉴别效果较差，误诊率较高，多

参数CT则提高鉴别诊断率。除ERA发病年纪更小外，

研究发现相对于 PPL，ERA 更常见以下 CT 方面的特

点 ：①肿瘤往往更小 ；②肾实质的缺损 ；③瘤内多条

线样血管 ；④肿瘤内血管的动脉瘤扩张 ；⑤肾实质血

管蒂，即血管从肾实质发出供应肿瘤组织 ；⑥更常见

瘤内出血 ；⑦肿瘤边缘封闭在肾周筋膜内 ；⑧肾内其

他部位含脂肪性病变 [7]。其他参数如肿瘤位于左右侧，

肾门脉血管蒂改变，非脂肪软组织结节，肿瘤钙化或

肾移位对于两者的鉴别意义不大 [7]。MRI 与 CT 总体

诊断正确率相仿，但是 MRI 对于肿瘤边界及周围组织

浸润情况具有更明显的优势，MRI 具有多平面成像及

血管流空效应，能清晰显示肿瘤与周围脏器及大血管

的关系，了解其有无受累侵犯，有助于术前判断肿瘤

能否完整切除 [5]。定性诊断上另外还需要与脂肪平滑

肌肉瘤相鉴别，后者在组织学上同时具有分化良好的

脂肪肉瘤成分及低级别的平滑肌肉瘤成分，其生物学

行为与分化良好的脂肪肉瘤极为相似，影像学极难区

别，往往需要病理结果方可定论 [1]。尽管影像学上容

易诊断分化良好型 PPL，然而对于非典型病例，尤其

是去分化良好型及其他三类少见类型 PPL，CT 或 MRI

诊断仍然存在困难。本组所有患者均行 CT 和 / 或 MRI

检查，CT 诊断与病理诊断相符合率不高，并主要是分

化良好型，提示对于非分化良好型 PPL 术前影像学方

法往往难以确定诊断。另外，PET-CT 对脂肪肉瘤的
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诊断及预后价值研究较少。本组病例中仅有 5 例因需

要排除远处转移进行 PET-CT 检查。笔者发现 PET-

CT 可能对于脂肪肉瘤的全身转移情况以及肿瘤分级

具有一定价值，未来尚需要更多研究进一步证实。

无论哪种类型治疗，手术根治切除是首选 [1-2，6，8]。

术前诊断一般不建议术前穿刺活检，易引起种植转移。

对已明确无法切除或转移者，穿刺活检有助明确诊断

作用，但常由于标本过少而无法确诊。目前为止局限

性 PPL 根治性切除是唯一效果好治疗方式。鉴于放

化疗效果不佳，对局部复发病例也不常选择 [2，4，8]，而

是仍建议对这部分病例进行第 2 次或更多次的手术切

除，以达到局部控制的目的 [6]。

PPL 预后已知与多个因素有关（比如年龄、肿瘤

本身特质、局部及远处转移等），最关键的预后影响

因素是能否手术根治 [2]。肿瘤分级是根据肿瘤细胞不

典型性（有丝分裂数、坏死及其程度等），将腹膜后

脂肪肉瘤分为 3 级 [G1 级（高分化型）、G2 级（中等

分化）及 G3 级（低分化或未分化）[2]]。不同类型脂

肪肉瘤的分级越高，其局部复发及远处转移的可能性

越大，预后也越差 [2]。由于 PPL 的高复发率、高转移，

预后较差，对于 PPL 术后患者，笔者建议密切随访，

发现问题及时处理。具体随访方式可以参考美国国家

综合癌症网络对于软组织肉瘤的监测方法进行 [2]，笔

者建议对手术成功切除的无论低危或高危患者，术后

2 ～ 3 年内每 3 ～ 6 个月进行 1 次体格检查和胸腹盆

腔的 CT 检查，以后每个 6 个月～ 1 年 1 次，终生随访；

而对肉眼或镜下手术切缘阳性的患者，随访间隔时间

应该适当缩短。

已知分化良好型和去分化型 PPL 均发现常染色

体 12q13 ～ 15 基因片段的扩增。在基因检测等前沿

研究领域，近年来通过临床研究、细胞、组织芯片及

基因组分析等研究，发现PPL一些新的潜在作用靶点，

其中 MDM2 及 CDK4 基因也位于 12q13 ～ 15 位点，

两者都扩增是分化良好型的常见特征 [8]。未来针对该

靶点或许能为将来无法手术患者带来新希望。
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