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肾错构瘤 自发破裂 10例临床诊治分析 

王胜利，杨大强 ，张端卫，孙毅伦 

· 临床 医学 · 

[摘要]目的：探讨肾错构瘤 F]发性破裂的临床诊断不1】治疗方法．．方法：对 1O例肾错构瘤白发 破裂出『f『L患者均行 B超及 CT 

俭企，其中7例另行 CT增强扫描；均仃 术切除患肾。结果：10例均瘴愈出院。_水后牺理爪 肾血管平滑肌脂肪瘤 9例，肾血 

管平滑肌脂肪瘤伴部分恶变 l例。结论：B趟和 CT足确诊肾错构瘤的有效而简便的方法 ，于术切除患肾是治疗肾错构瘤的主 

要方法，部分病例可以行保留 单位的肿瘤切除术。 
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Diagnosis and treatment of renal hamartoma with spontaneous rupture：a report of 10 cases 

WANG Sheng—li，YANG Da—qiang，ZHANG Duan—wei，SUN Yi—lun 

(Department of Urology，Bengbu Third People s Hospital，Bengbu Anhui 233000，China) 

[Abstract]0bjective：To study the diagnosis and treatment of spontaneous rupture of renal hamartoma．Methods：Ten cases of renal 

hamartoma rupture were received B ulh‘as(1and and CT scan，and 7 of them received contrast enhancement computerized tomography．All 

the 10 cases were perfornmd nephrectonly．Results：All the cases were recovered well after operation．Nine cases were confirmed to be 

renal hamartoma by pathoh)gy after operation and 1 ease proved to be renal hamartoma with partial caneeration．Conclusions：B 

uhrasound and CT s(·an are etl~ctive and simple means to make final diagnosis of renal hamartoma．The main therapy is nephrectomy． 

and sometimes net)h,'o,1一st)aring surgery can be adopted． 
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肾错构瘤又称为肾血管平滑肌脂肪瘤，成人发 

病率为0．13％ 。既 多认为该病是一种较少见 

的生物学行为良性的肾脏肿瘤，但在临床 我们发 

现该病患病率并不低 ，亦有恶变 的病例 。瘤体较大 

者易出现自发性破裂出血从而危及生命。2004年 

1月至2010年 1月，我科收治。肾错构瘤 自发性破裂 

出血患者 10例，现就其诊治作一报道。 

1 资料与方法 

1．1 一般资料 本组男 2例，女 8例；年龄 18～62 

岁。均为单发，其中左肾6例，右。肾4例。临床表现 

为劳动或腰腹部受力后出现腰部剧烈疼痛，2例出 

现肉眼血尿，6例伴低热，7例出现不同程度血压下 

降，3例出现低血容量性休克。人院后均行 B超和 

CT检查诊断为肾血管平滑肌脂肪瘤伴肾周血肿，肿 

瘤直径6～15 em。其中7例患者在接受 CT平扫同 

时行增强扫描，显示为混杂密度肿块呈不均匀强化， 

低密度区不强化，网格状间隔强化明显，瘤体内及肾 

周可见新鲜高密度出血灶。 

1．2 手术方法 (1)3例出现低血容量性休克患者 

行急诊手术探查，其中2例采用经腹部旁正中切口 
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入路，术中发现瘤体较大伴肾周巨大血肿，遂切除患 

肾；另 1例经腰部入路，因粘连明显，术中怀疑损伤 

下腔静脉造成严重出血，切除患肾后以长段纱条加 

压填塞肾床控制 {̈血 。(2)7例患者在门诊经 B超 

初步诊断住院，经扩血容量处理血压稳定后进一步 

行 CT平扫加增强检查确诊。4例采用经腰部人路， 

3例经腹人路；其中6例行肾切除，另 1例瘤体位于 

肾门，直径6 am，术前出血量不大，阻断。肾动脉后拟 

行肿瘤切除，终因出血难以控制而行肾切除。 

2 结果 

术中因大出血以纱条填塞肾床患者，于术后第 

4天开始拔出部分纱条，至第 7天拔除完毕，未出现 

再次出血。10例患者术后恢复良好，尿量及肾功能 

正常，2例切口感染，反复换药后治愈。术后病理示 

。肾错构瘤 9例，1例 26岁女性术后病理示肾错构瘤 

伴部分恶变，未行进一步治疗，随访 3年无恶性肿瘤 

发生 。 

3 讨论 

过去一直认为肾错构瘤是一种多种组织来源的 

肿瘤，近年来认识到它其实是一种纯系肿瘤，可能是 

起源于血管周围的上皮样细胞 。肿瘤内血管丰 

富但发育畸形，血管管壁厚薄不均，缺乏完整的弹力 

板，伴纤维化和透明样变性，且血管走行迂曲呈动脉 
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瘤样 改变，这是 肾错构瘤 自发破裂 的病 理学基 

础 。该肿瘤多发生于肾皮质 ，临床可分为 2型 ：I 

型为结节性硬化(斑痣性错构瘤)表现之一，与染色 

体显性基因突变失活有关。多见于青少年双侧发 

病，此型临床少见。Ⅱ型多为单侧发病，80％常发生 

于4O～60岁中老年女性 ，本组 10例均为此型。 

肿瘤的 自发性破裂与瘤体大小和构成成分有关， 

Oesteling等‘ 认为，直径 >4 cm的肾错构瘤发生 自 

发破裂的可能性要大得多，瘤体内血管丰富者则易 

出血，而以脂肪为主要成分的错构瘤则较少破裂。 

劳动、跳跃、局部挤压或外力击打是其破裂的重要诱 

因。本组患者均有明确的此类诱因。另一诱因是肾 

盂内高压如泌尿系结石梗阻，Middleton等 报道 

3例此类患者系子宫压迫输尿管造成肾盂内高压所 

致 ，本组未见。 

肾错构瘤在超声下显示高回声为成熟变性的脂 

肪组织，低回声为异型性的平滑肌组织和畸形的血 

管组织，高低相问回声为同时含有 3种组织 ，混合性 

回声为肿瘤内出血及自发性破裂。CT诊断肾错构 

瘤的主要依据是瘤体内的脂肪组织，由于大多数瘤 

体内含有相当数量的脂肪成分，它与周围组织对比 

明显，CT值多在 一20 Hu以下，而对于平滑肌和血 

管组织，CT表现为软组织和条索状分隔影像，CT值 
一 般为正值。增强扫描脂肪组织无强化，而血管平 

滑肌组织有不同程度的强化，对比更加明显。我们 

在临床中发现绝大多数肾错构瘤均较典型，瘤体破 

裂后，其影像学表现除上述外，在瘤体内及肾周、。肾 

包膜下可见新鲜高密度出血灶 ，其 CT值为50～70 

Hu，通过 B超及 CT检查较易确诊，瘤体愈大似乎愈 

典型，本组 10例患者均是如此。对于手术前检查的 

选择，我们早期对于病情危急者行超声和 CT平扫 

确诊后即刻手术，根据影像学上对侧肾脏的形态评 

估其功能；后期考虑该做法存在一定盲 目性和术后 

造成医疗纠纷的隐患，因此在患者条件允许的前提 

下，在 CT平扫的同时完成增强扫描，从而更准确地 

了解对侧肾功能，也为进一步明确诊断提供依据。 

然而，在某些情况下肾错构瘤 自发破裂的诊断及与 

肾细胞癌合并出血的鉴别存在一定困难：(1)乏脂 

肪性错构瘤，缺乏典型的超声及 CT表现。孔祥田 

等 认为，乏脂肪性错构瘤瘤体内脂肪组织若与平 

滑肌、血管穿插交错分布呈网格状，则诊断上更为困 

难。(2)肿瘤内出血掩盖脂肪组织。(3)CT的部分 

容积效应造成了组织实际 CT值的偏差。这样在临 

床工作中造成的后果是可随访观察等待或可行保留 

肾单位的肿瘤切除术(NSS)的瘤体较小者，误诊为 

肾脏恶性肿瘤而选择根治性切除术。 
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。肾错构 瘤术 中快 速 冷冻 切 片 的误诊 率 为 

0．7％ ～3．5％。肾错构瘤中主要是成熟脂肪组织， 

但有时可有脂肪母细胞，表现为核居中、核增大 、核 

分裂相，冷冻切片中很难与肿胀的透明细胞区别，易 

误诊为 肾癌。以平滑肌为主要成分的肾错构瘤，取 

材时若未取到脂肪成分，因错构瘤中平滑肌可出现 

核染 色质增 多及核分裂相等，易误诊 为恶性肿 

瘤 。笔者认为此类手术行术中冷冻有待商榷：绝 

大多数术前难以定性的肾实质性占位是体积较小 

(直径2～3 cm)，缺乏典型影像学征象的肿瘤，如少 

血供小肾癌、乏脂肪性肾错构瘤 、肾腺瘤等。但无论 

其生物学行为如何，均符合 NSS指征。冷冻活检后 

无论采取何种术式都有悖于根治性肾切除及无瘤原 

则。对此类患者而言，术前反复沟通和术前谈话技 

巧相 当重要。 

我们对肾错构瘤的治疗遵循以下原则：(1)肿 

瘤直径 <4 gm者观察等待，定期复查。(2)肿瘤直 

径 >4 em，位置表浅或位于肾脏一极，经随访有增长 

趋势者建议患者接受 NSS；位于肾门处不易行 NSS 

者，建议继续观察或选择性肾动脉栓塞术。(3)肿 

瘤 自发性破裂出血者，宜急诊或早期手术。病情危 

重、瘤体巨大或位于。肾内。肾门处者，本着抢救患者生 

命的原则，手术方式多选择肾切除，部分适宜病例可 

行 NSS。国外一般认为经皮选择性肾动脉栓塞术是 

治疗肾错构瘤破裂的首选方法，这样可以保留部分 

肾脏功能，国内报道不多。孔铭新等 报道应用无 

水乙醇或金属弹簧栓选择性栓塞错构瘤供应血管取 

得良好效果。但该方法也有商榷之处：栓塞虽然减 

少或停止出血，但病灶并未消失，仍有再次出血可 

能；栓塞后患者多有高热、腰部疼痛等栓塞综合征； 

缺血的肾组织是否有造成远期。肾实质性高血压可 

能，有待今后进一步研究。我们的体会是对于一般 

情况较差不能耐受手术者可考虑该种治疗，此外，双 

侧肾错构瘤或对侧肾脏存在其他疾病功能不全者宜 

选择介入栓塞，以求最大限度保留肾功能。 

手术人路有经腹部和腰部 2种选择。出血量 

大，病情危重或瘤体巨大者，以腹部手术人路为宜， 

这样可以迅速到达病灶 ，并且肾蒂易于暴露和控制。 

手术时机的选择，我们体会从肿瘤破裂到手术的时 

间窗越短越利于手术。由于多数肿瘤是向肾外破裂 

而非肾集合系统，明显血尿并不多见，患者多以腰腹 

部疼痛为首要症状，因而造成延误，就诊时时间窗多 

超过 24～36 h。肾周血块机化与周围组织粘连严 

重，会增加手术难度及术后并发症。本组 2例分别 

为发病后72 h和96 h手术，结果均造成术中严重出 

血及术后切口感染。由于自发破裂(下转第1254页) 
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内生长，引起再度狭窄。Madden等 采用内支架植 

入治疗 3l例良性气管狭窄患者，8年内由于肉芽组 

织增生再度狭窄者达 1 1例；Thornton等 报道此类 

肉芽组织增生以第 1年内最明显，以后速度明显变 

缓；本组 6例患者采用裸支架植入，随访半年，未出 

现呼吸困难。覆膜支架可以阻挡肉芽组织向气管腔 

内生长，也能起到止血、堵瘘等作用，但它又阻碍了 

气管壁的纤毛运动，使管腔内分泌物不容易排出，易造 

成痰栓及感染，本组 1例结核患者行气管 一支气管覆 

膜支架后3天出现痰栓，血氧饱和度下降到60％，再次 

行支气管支架植人后好转。裸支架优点为术后护理容 

易，并发症较少等，缺点为不能取出及容易再次狭窄； 

覆膜支架优点是能有效防止再次狭窄，可以取出，缺点 

是术后容易导致痰液增多、排痰困难等。 

总之，气管支架治疗良性气管狭窄，在国内已经 

得到了广泛认可  ̈“ ，它是一种安全、快捷、有效的 

治疗方法，能缓解患者的呼吸困难症状，改善患者的 

生存质量，具有较好的实际临床应用价值。 
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(上接第1251页)的瘤体均较大，且病情紧急，术者本 

着抢救生命的原则，所以肾切除率较高。本组 10例 

均行肾切除(1例尝试 NSS失败)，对于符合上述原 

则(2)且无自发破裂的择期手术者，可将 NSS作为 

第一选择。泌尿外科腹腔镜手术近年来发展迅速， 

腹腔镜下 NSS操作难度高，但有腹腔镜经验的医生 

选择合适患者后手术是安全可靠的  ̈。 

本组 1例术后病理示肾错构瘤部分恶变，随访 

无进展。有些错构瘤临床上可能出现肿瘤侵及肾静 

脉、腔静脉、局部淋巴结，腔静脉出现癌栓者亦有报 

道 卜̈ 。一般认为这是肿瘤多中心性生长的表现， 

并不足以诊断为恶性。尽管绝大多数肾错构瘤表现 

为生物学行为良性，但国外仍不断有恶性肾错构瘤 

的报道  ̈，值得我们警惕，手术切除是其主要治疗 

方式，术后应积极随访。 
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