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!!!摘要"!目的!探讨结节性硬化症"0F9)8,F77'()8,7&7',3?()-%Q=D#合并肾透明细胞癌的超声诊断特征$ 方法!对 " 例

Q=D合并肾透明细胞癌患者的超声资料及临床表现进行回顾性分析并相关文献复习$ 结果!该例患者行肾肿瘤及肾脏根治

性切除术%病理诊断肾透明细胞癌$ 随访 M 月未发现肿瘤复发及转移$ 结论!Q=D合并肾透明细胞癌临床罕见$ Q=D合并肾

脏巨大肿块并坏死者%超声表现为囊实性混合回声并多处钙化%瘤周可见假包膜的丰富血流环绕征象%应高度考虑肿瘤恶变

可能$ 结合超声造影的快进慢退模式可以对该病做出诊断并及早行肿瘤及肾脏根治性切除$

!!!关键词"!结节性硬化症&超声&肾脏透明细胞癌
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!!结节性硬化症 "0F9)8,F77'()8,7&7',3?()-%

Q=D#是一种常染色体显性遗传病%外显率可达

K1V$ 其临床表现复杂%可以侵犯多个脏器%其中以

肾脏常见%多为肾血管平滑肌脂肪瘤和肾囊肿%而肾

肿瘤少见%也是 Q=D最常见死亡原因$ 肾细胞癌是

成人肾脏最常见的恶性肿瘤%占全部肾脏恶性肿瘤

的 B1V%其中透明细胞癌占 J2V

'"(

$ 本研究回顾分

析了 " 例Q=D合并肾脏透明细胞癌的临床及超声

影像等资料%并进行相关文献复习%旨在探讨及提高

超声对其的诊断价值$

?@对象与方法

?L?@对象@患者男%#M 岁%因活动后胸闷*腹胀半

年余$ 既往于 M 年前发现右上腹无痛性包块%一直

未予诊治%#2"A 年 P 月在外院 DQ诊断肝右叶巨块

作者单位$ "LAA#222 江西九江%南京军区庐山疗养院特诊

科&#LAA2222 江西南昌%南昌大学第二附属医

院超声科

通讯作者$ 刘燕娜%;@3%&()N-*'(.*Y"MAL',3

型肝癌并出血侵犯右肾%现因包块逐渐增大来院诊

治$ 入院查体)颈静脉无怒张%肝颈静脉回流征阴

性%双肺呼吸音清%未闻及干湿音%心前区无隆起%

心界不大%心率 J# 次43&*%律齐%各瓣膜未闻及病理

性杂音%腹膨隆%肝肋下缘四指可触及%弥漫性肿大%

质软%双下肢无水肿$ 血常规)噬中性粒细胞

JAgPV%单核细胞 #L"V$ 血液生化检查)球蛋白

"Pg1 :45*白球比 AL1*碱性磷酸酶 AB n45%钾 AgPM

33,(45%铁蛋白 APKLPK *:43($

?LA@方法@采用日立 _<Q>D_<二郎神彩超%AL1

兆凸阵探头进行检查%超声见右上腹一大小约 A"LJ

'3c#1LM '3c"J '3的不均质回声块影"图 "#%边

界清%似有包膜%形态规则%内部回声不均匀%可见散

在分布的液性暗区%并可见多发强回声团%后伴声

影%部分区域可见网状分隔%肿块与右肾实质延续$

右肾上极形态不规则%受压变窄%与肿块分界不清$

彩色多普勒显示团块边缘见动静脉血流信号$ 肝*

胆*脾*胰未见明显异常$ 超声提示)右肾巨大实质

性占位%考虑右肾错构瘤合并出血可能性大%不排除

!AJ"!东南国防医药 #2"1 年 A 月第 "J 卷第 # 期!C&(&0%8.C)+&'%(̀,F8*%(,T=,F0/)%70D/&*%%a,(L"J%G,L#%C%8L#2"1



肾癌%建议进一步影像学检查%见图 "$

!!%)右肾巨大包块内不规则无回声区及强回声团&9)团块

周边可见红蓝相见动静脉血流信号

图 "!肾透明细胞癌超声检查图像显示

腹部增强 DQ显示肝肾间可见一巨大包块影%

密度不均匀%内可见囊变性坏死区及斑点状钙化影%

边界尚清%似见假包膜&增强后病灶实质部分明显强

化%囊性部分未见明显强化&考虑来源于右肾良性肿

瘤%错构瘤可能性大&进一步行胸部*头颅 DQ见两

侧肋骨及脊柱骨质多发斑点状高密度影%两肺多发

微小结节%两侧侧脑室室管膜下多发钙化点$ 综合

上述改变符合结节性硬化%累及脑*两肺*中轴骨及

肾脏$ 后又行超声造影%肘静脉团注 #LP 35超声造

影剂声诺维%显示肿块周边呈快进慢退模式%高度可

疑肿瘤恶变$

A@结@果

经多学科会诊后患者先行肾动脉栓塞%以便肿

块体积缩小$ " 周后患者行全麻下右肾肿块切除

术%于后腹膜见一巨大类圆形包块%大小约 #1 '3c

## '3c#2 '3%表面包膜完整%与肾周脂肪囊及后腹

膜粘连紧密%腔静脉旁及肾门处未见肿大淋巴结%将

肾肿瘤锐性切除%因包块侵及肾门处肾盂及血管%肾

脏难以保留$ 术中行快速病理检查)镜下见肿块组

织呈片状%巢状结构%部分形成腺泡状%瘤细胞部分

胞浆透亮%细胞核较小%核仁不明显%核分裂象少见$

考虑肾透明细胞癌%逐行右肾切除并将肾血管及周

围淋巴*脂肪组织予以清除$ 后经免疫组化证实为

透明细胞癌%且多次取组织病检均未发现脂肪组织

"图 ##$

B@讨@论

Q=D又称 $,F8*)S&(()病%"BB2 年因 $,F8*)S&(()

在该病患者大脑回中发现白色质硬结节灶而命名%

是一种少见的常染色体显性遗传神经皮肤综合征$

文献'#(报道 P2VQ=D患者有家族史%M2V为散发病

例 %新生儿发病率为" 4"2222 W"4M222%无性别及

!!%)肿块切开%切面囊实性%呈灰白*灰黄*灰褐色%为坏死

及出血成分&9)镜下见肿块组织呈片状%巢状结构%部分形成

腺泡状%瘤细胞部分胞浆透亮%细胞核较小%核仁不明显%核

分裂象少见"=EcP22#

图 #!肾透明细胞癌组织病理学检查

种族差异$ 临床可见全身多个系统器官受累%如皮

肤*眼部*脑*心*肺*肾*骨骼等'A(

%表现为癫痫%智

能减退%面部色素脱失斑%面部血管纤维瘤及鲨鱼皮

样斑%指"趾#甲纤维瘤%眼底检查常可见到桑葚状

星形细胞瘤或斑块状错构瘤$ 腹腔脏器中最常发生

病变的是肾脏%其次是肝脏'P(

$ 12V WB2V的 Q=D

患者可合并肾血管平滑肌脂肪瘤%J1V以上患者累

及双侧肾脏%该瘤恶变率很低%国内外文献很少有报

道'1(

$ Q=D合并肾癌者罕见%肾脏病变按出现频率

高低依次为血管平滑肌脂肪瘤*囊肿*透明细胞

癌'M(

$ Q=D的影像学检查可表现为双肺*椎体*肋

骨*室管膜下多发性钙化结节%在椎体及肋骨可呈象

牙征的特征性改变$ 超声可表现为肝*脾*双肾单一

或多发错构瘤$ 目前认为%Q=D的遗传学发病机制

主要与抑癌基因 Q=D" 与 Q=D# 的失活密切相

关'J@B(

$ 当Q=D" 和Q=D# 的基因突变或缺失后即影

响两者的结合导致功能下降%从而影响蛋白激酶的

活性%引起细胞异常生长*增生和凋亡'K(

%最终导致

Q=D多器官肿瘤的产生$

本例患者病史特点如下)

'

无家族遗传史&

(

智

力正常&

)

无 Q=D的典型临床特征%仅肾脏肿瘤且

为单一超声表现%包块巨大%存留达六年之久&

*

无

明显恶性肿瘤临床症状&

+

无腹腔淋巴结肿大$ 该

患者虽缺乏 Q=D典型临床表现%但可通过头部*肺

部影像学及肾脏病理等检查%确诊为 Q=D合并肾

癌$ 通过回顾分析可发现%本例患者在超声检查时

可见包块周边的环状血流信号$ 有学者指出%肾肿

瘤在超声检查过程中其周边呈现的环状高增强征象

是肾细胞癌假包膜超声造影的特异征象%是超声造

影过程中假包膜大量血管的增强结果'"2(

&同时超声

造影表现为快进慢退的模式与患者 DQ增强后病灶

实质部分明显强化%囊性部分未见明显强化相符合&

其次%在患者肾肿块内发现多发的强回声团及光斑$
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积极性和工作积极性$ 品管圈管理大大促进了护士

基础理论和专科理论知识的巩固提高%进而正确指

导专科疾病的护理常规和健康教育*临床基础护理

工作*护理文书的书写规范等&圈员学会利用头脑风

暴法的方式共同制定工作流程*限时服务举措*护理

安全十大目标*眼科常见疾病并发症的护理要点和

改进疾病护理的临床路径等%减少护理不良事件的

发生和患者住院的成本$ 此外%品管圈管理增加了

团队的凝聚力%加强了每个圈员的责任心*自信心%

继而有效改善了医护合作关系%提高了患者满意度

和护理质量$

%参考文献&

'"(!林荣瑞L品质管理'C(L厦门)厦门大学出版社%#22P)"B""@

"B##L

'#(!石!晶%程青虹%王子迎L品管圈在国内护理工作中的应用现

状' (̀L农垦医学%#2""%AA"1#)P1B@PM2L

'A(!崔海霞%杨京红L应用品管圈规范留置针使用的实践' (̀L中国

护理管理%#2"A%"A"K#)MK%B"@B#L

'P(!林!原%李连宏%姚继红%等L5>6培养模式在医学教育中的建

立' (̀L医学哲学%#22J%#B"P#)MB@MKL

'1(!曹淑琴%孙!媛%张!兰%等L我院实施护士长竞聘上岗的实践

与体会' (̀L东南国防医药%#2"A%"1"1#)1#B@1#KL

'M(!胡华琼%胡学华L专科主任授课联合小组查房用于手术室护理

人员培训' (̀L护理学杂志%#2""%#M"#2#)12@1"L

'J(!谭道云%李!津%鞠!梅L行动学习法在多元文化与护理师资

培训中的应用' (̀L护理管理杂志%#22K%K"""#)PP@P1L

"收稿日期)#2"P@""@##&修回日期)#2"1@2"@21#
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有报道称%肾细胞癌可有钙化%肾血管平滑肌脂肪瘤

很少有钙化%肾癌含脂肪成分虽有报道但非常罕

见'""(

$ 本例患者多次取组织病理切片均未找到脂

肪组织%可排除血管平滑肌脂肪瘤%即便肾肿瘤中有

少量脂肪组织但有钙化应多考虑肾癌可能'"#(

&另有

报道称一些肾癌可能有腺性成分和丰富的肉瘤样或

未分化的细胞'"A(

$ 据文献报道%肾脏错构瘤大于 P

'3就有自发性出血倾向%随着肿块的增大%出血可

为致死原因$ 本例患者包块大小近 A2 '3%但并无

腰痛*腹痛及自发性出血症状%可资鉴别肾错构瘤与

肾癌$ 患者包块内的囊性结构当时考虑为出血可

能%后经病理证实%包块内囊性部分为坏死成分%必

要时亦可进行肾动脉造影鉴别$ 当注入肾上腺素

后%肾血管平滑肌脂肪瘤内血管可收缩%而恶性肿瘤

"如肾细胞癌#反而由于周围正常血管收缩%肿瘤显

影更明显'"P(

$ Q=D的肾脏错构瘤随时间增长包块

增大有增加肾癌的危险%故早期发现 Q=D的肾脏病

变%定期随访%对改善患者预后有重要意义'A(

$

超声检查如发现肾脏*肝脏*脾脏等腹腔脏器错

构瘤或合并多脏器多发错构瘤时%应注意是否存在

Q=D的可能$ 肾癌是肾实质最常见的恶性肿瘤%根治

性肾切除是主要治疗手段'"1(

$ 早期行肿块及肾脏切

除手术%对于提高Q=D合并肾癌的预后极为重要$
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