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成人肾脏横纹肌肉瘤 1 例
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【摘 要】目的:探讨成人肾脏横纹肌肉瘤的临床病理学特点。方法:回顾性分析我院收治的 1 例成人肾脏横纹肌肉瘤患者的
临床资料。结果:本例患者诊断为右侧肾脏多形性横纹肌肉瘤，手术治疗后 41 d死亡。结论:成人肾脏横纹肌肉瘤极为罕见，
为高度恶性软组织肿瘤，预后很差。术前确诊困难，主要依靠影像、病理学、免疫组化标记及电镜等综合判定。
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横纹肌肉瘤 ( Rhabdomyosarcoma，RMS) 是一种
小儿常见的软组织恶性肿瘤，可发生在身体任何部
位，主要发生在四肢和躯干的大型骨骼，但在肾脏中
是极为罕见的。而肾脏多形性横纹肌肉瘤主要发生
于中老年人，故偶尔也可称为成人肾脏横纹肌肉瘤。
现对我院收治的 1 例成人肾脏横纹肌肉瘤患者的临
床资料和病理学特点及免疫组化结果进行分析报道
如下。

1 病例资料
患者男，62 岁，因“右腰部疼痛不适 4 周余”于

2016 年 9 月 26 日入院。休息及体位变化后无明显
好转，疼痛发作呈昼轻暮重表现，并向右上腹部放
射。无心前区疼痛，无厌油腻，无反流、烧心，无尿
频、尿急、尿痛，无肉眼血尿，每次发作约持续 2 ～ 3 h
后稍好转。双肾区无隆起及压痛，无明显肾区叩击
痛。输尿管行经区深压痛 ( － ) 。腹部可触及一肿
物，质地硬，膀胱区叩鼓音，无压痛，未触及包块。腹
平软，右上腹压痛( + ) ，无反跳痛，肝脾肋下未及，
移动性浊音( － ) 。某医院予“止痛、抗炎”等对症处
理并行 CT检查提示“右肾占位”。9 月 27 日本院泌
尿系统彩超:右肾实性占位性病变( 考虑肾癌可能，
其他性质不排除) ; 右肾轻度积水; 左肾、双肾血管
未见明显异常。全胸片: 右侧胸膜增厚。术前异常
实验室检查血红蛋白 102 g /L，红细胞压积 0．
306%，白蛋白 35． 3 g /L，白球比 1． 1，纤维蛋白原 6．
85 g /L。尿微生物检查发现粪肠球菌感染的证据。
初步诊断为右肾肿物。9 月 28 日在全麻下切除整

个右肾及肿物。术中见右肾及肿物一枚，肿物位于
肾脏下极，质稍硬，并与周围组织严重粘连。分离切
除术后标本送常规病理。巨检示 ( 右) 肾及肿物送
检标本一枚，大小约 11． 0 cm ×10． 0 cm ×4． 0 cm，切
面肿瘤与肾脏组织及肾周脂肪组织界限不清，呈灰
黄、灰白色，似鱼肉状，质嫩。肾脏组织被肿瘤组织
压迫、挤压，可见的正常成分较少( 图 1) 。镜检光镜
下肿瘤细胞呈多形性，弥漫分布，呈带状或巢状排
列，瘤细胞胞质丰富，嗜伊红，瘤细胞异型性明显，由
梭形、多边形和圆形细胞组成，核分裂象少见，可见
核仁。肿瘤组织侵犯周围肾脏实质，血管壁见肿瘤
侵犯;神经见肿瘤侵犯; 并见片状坏死( 图 2) 。电镜
检测显示横纹肌微观结构存在，可见原始肌小节，由
Z带或不规则的 Z带物质组成( 图 3) 。免疫组化染
色结果，瘤细胞: AE1 /AE3 ( － ) 、EMA ( － ) 、Desmin
( + ) 、Vimentin( + ) 、CD10 胞质( + ) 、WT-1 少数胞
核弱 ( + ) 、SMA ( － ) 、S-100 蛋白 ( － ) 、HMB45
( － ) 、Melan-A ( － ) 、MyoD1 核 ( + ) 、Myogenin 核
( + ) ，Myoglobin( － ) 、Ki-67: 80% ( + ) ( 图 4 ) 。病
理诊断: ( 右侧) 肾脏多形性横纹肌肉瘤。患者出院
后电话随访，于 2016 年 11 月 6 日死亡。

图 1 巨检肾脏及肿瘤组织
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a．圆形肿瘤细胞，胞质丰富且嗜酸性( HE染色 × 100) ; b．肿瘤细胞弥漫分布，排列成带状( HE染色 × 100) ; c．肿瘤组织内大片坏死( HE 染色 ×

100) ; d．肿瘤细胞侵犯神经( HE染色 × 100) ; e．肿瘤细胞侵犯血管( HE染色 × 100) 。

图 2 光镜下癌细胞形态及神经、血管侵犯

图 3 电镜下微观结构，可见原始肌小节

a．瘤细胞 MyoD1 核( + ) ; b．瘤细胞胞核 Myogenin( + ) ; c．瘤细胞胞
质 Desmin弥漫( + ) 。( 免疫组化染色 × 200，EnVision法) 。

图 4 癌细胞 MyoD1、Myogenin及 Desmin( + ) 表达

3 讨论
RMS是一种具有骨骼肌分化倾向或来源于骨

骼肌的原始间叶性恶性肿瘤，主要发生于 15 岁以下
的婴幼儿和儿童，成人中极为罕见［1］。一个 20 年的
随访数据中总共有 299 例 ( 无其他原发性肾脏病
例) 患者，其中有 106 例( 35% ) 诊断为 RMS，而只有
16 例( 15% ) 为成人［2］。横纹肌肉瘤可发生于躯体
任何部位，包括一些原本并没有横纹肌的部位，以头
颈部、泌尿生殖系和四肢最常见［3］，本例发生于肾
脏，属于罕见部位。

大体观肾脏与肿瘤组织界限多不清，肿瘤组织
体积较大，诊断时的平均大小 5． 5 ～ 23 cm ［4］。切面
灰白或灰红、质软，似鱼肉状，可见大片坏死和灶性
出血。光镜下肿瘤细胞弥漫分布，大多混合存在，排
列图像无特殊性;可见不同分化阶段的各形态瘤细
胞呈带状、巢状、腺泡状; 瘤细胞胞质丰富，嗜伊红;
异型性明显，由梭形、多边形和圆形细胞组成，核分
裂象少见，可见核仁。电镜下可观察到横纹肌微观
结构存在，可见原始肌小节，胞质内有中间丝及不规

则形、圆形纤维状或轮状小体，而这种中间丝及纤维
小体可作为一种特异性的诊断标志［5］。免疫组化
标记结果示间叶性及肌源性标记阳性: Vimentin
( + ) 、Desmin ( + ) 、MyoD1 核 ( + ) 、CD10 胞质
( + ) 、Myogenin( + ) 、MSA ( + ) ，Ki-67 增殖指数较
高，常超过 20%。有研究报道，该瘤细胞胞质 Vim-
entin 、Desmin、Myogenin 呈强阳性或阳性表达，而
CK、HMB45、CD10 和 S-100 蛋白则为阴性表达［6］。
RMS少见，在成人是一种罕见的实体肿瘤，且生长
迅速，破坏性强，易侵犯周围组织和转移，目前并没
有什么证据来指导临床治疗，故多采用综合治疗。
近来有研究显示［7］，多靶点酪氨酸激酶抑制剂 (
TKIs) 分子靶向治疗对于转移和无条件手术的患者
效果较好。

成人肾脏横纹肌肉瘤恶性程度高，浸润性强，预
后差，期待更进一步的研究，特别是早发现、早诊断、
早治疗以及针对性分子靶向治疗方面，以提高患者
的生存率。
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