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结节性硬化症合并左肾血管平滑肌脂肪瘤一例

陈欣，李欣，徐国栋，赵滨

【中图分类号】Ｒ８１４．４２；Ｒ７３８．７；Ｒ４４５．２　【文献标识码】Ｄ　【文章编号】１００００３１３（２００７）０５０５４２０２

　图１　ａ）腹部ＣＴ示左侧腹膜后混杂密度肿块，肿块起自左肾前

唇，其内可见脂肪密度影（箭）；ｂ）腹部 ＭＲ增强Ｔ１ＷＩ示左侧

腹膜后区域一混杂信号肿块，呈不均匀强化，肿块边界不清晰，

与左侧肾脏前唇紧密相邻，肿块内可见流空血管影（箭）；ｃ）头

颅ＣＴ示双侧侧脑室室管膜下多发钙化结节（箭）；ｄ）左肾动脉

造影示动脉期肿瘤染色显著（箭）。

　　病例资料　患者，女，１４岁。因间断腹痛２０天，加重１周

入院。查体：神清，心肺（－），腹部稍胀，左上腹可扪及一８ｃｍ

×１０ｃｍ大小肿物，压痛明显，边缘不清。既往体健。实验室

检查：ＷＢＣ７．２×１０９／ｌ，ＲＢＣ３．７８×１０１２／ｌ，ＨＧＢ１２５ｇ／ｌ。

影像学检查：Ｂ超于左上腹探及９．８ｃｍ×８ｃｍ大小不均

匀回声肿块，边界清晰，内部可见约３．０ｃｍ×２．７ｃｍ无回声

区，动态下可见内容物浮动，ＣＤＩ显示肿物内部丰富血流信

号。随拟诊为左腹膜后囊实性肿物。腹部ＣＴ平扫显示左侧

腹膜后区一混杂密度肿块，边界不清，与左肾前唇相连，肿块

内可见脂肪密度影像（图１ａ）。腹部 ＭＲ检查显示左侧腹膜后

区域一混杂信号肿块（图１ｂ），肿块境界不清晰，与左侧肾脏前

唇紧密相邻，左肾部分肾皮质显示不清。肿块内可见短Ｔ１ 信

号区及较大的流空信号区域。动态增强检查在肿块内见一直

径约２．５ｃｍ血窦，由粗大引流血管经扩张左侧肾静脉回流。

在接诊时发现患者面部鼻唇沟区多发皮肤皮脂腺瘤，行头颅

ＣＴ检查显示室管膜下多发钙化结节（图１ｃ），结合 ＭＲ及ＣＴ

表现诊断为结节性硬化症合并左肾血管平滑肌脂肪瘤。左肾

动脉造影示动脉期可见肿瘤染色明显（图１ｄ）。

术中见肿物包膜完整，表面较光滑，体积巨大，沿肿物表

面锐性分离，发现肿物有单独较粗血管供应，肾呈扁片状，肾

皮质与肿物融合，肿物外观呈心脏样，大小约１４ｃｍ×１０ｃｍ×

８ｃｍ，切开肿物，其中心有４ｃｍ×４ｃｍ的坏死液化区，旁边有

约直径１．５ｃｍ的血窦。病理诊断：（左肾）血管平滑肌脂肪瘤，

细胞增生活跃。

讨论　结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）

又称Ｂｏｕｒｎｅｖｉｌｌｅ病，是一种少见的常染色体显性遗传性疾病，

发病率约为１／６０００～１／１００００，男女发病比率约为２～３∶１，散

发病例占５０％。研究显示有两个基因与该病有关，ＴＳＣ１基因

位于９ｑ３４，ＴＳＣ２基因位于１６ｐ１３．３
［１］。本病系ＴＳＣ基因突变

导致的错构瘤蛋白或结节蛋白的缺失或功能障碍造成。临床

有癫痫发作，智力低下及颜面部皮脂腺瘤三大典型症状，常多

器官多系统发生，以脑、皮肤、内脏多发错构瘤为特征［２］。肾血

管平滑肌脂肪瘤是ＴＳＣ肾脏损害中最常见的。肾血管平滑肌

脂肪瘤（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）又称错构瘤，起源于中胚层，由

平滑肌、脂肪和异常血管混合组成，无包膜，膨胀性生长，生长

缓慢。ＡＭＬ可分为两型：一型为合并结节性硬化，约占 ＡＭＬ

的２０％，另一型为单纯型
［３］。结节性硬化症中约８０％表现为双

侧多发性肾血管平滑肌脂肪瘤，一般体积较小，性别无差异。

而非结节性硬化症所发生的血管平滑肌脂肪瘤，常是单侧、单

发、瘤体较大，男女比例为１∶４
［４］。结节性硬化症患者肾脏发

生错构瘤常是无症状的，随着年龄及肿瘤的增长，可导致腰背

部的胀痛，当肾实质受压时，可表现为慢性腰痛、血尿、高血压、

腹部肿块、肾功能衰竭［５］。结节性硬化症的脑部 ＭＲ和ＣＴ均

表现为侧脑室室管膜下多发异常信号结节病灶和高密度钙化

影，脑皮层下也可见散在结节状或片状异常信号病灶［６］。而Ｂ

超、ＣＴ、ＭＲＩ诊断肾血管平滑肌脂肪瘤主要依据是肿瘤中所含

的脂肪成分。

本例患者面部鼻唇沟区可见多发皮肤皮脂腺瘤，头颅ＣＴ

示室管膜下多发钙化结节，腹部ＣＴ平扫示左腹膜后区混杂密

度肿块，肿块内可见脂肪密度影像，腹部 ＭＲ示混杂信号肿块，

增强后显示短 Ｔ１ 信号及血管流空信号，结合患者皮肤特征、

ＣＴ及 ＭＲ表现可诊断为结节性硬化症合并肾血管平滑肌脂肪

瘤，并在手术中得以证实。
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ＣＴ和Ｘ线胃底假肿瘤征象一例

李小晶
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　图１　钡餐示胃底一软组织肿块，食道下端明显受压（箭）。ａ）正位；ｂ）侧位；

ｃ）ＣＴ示胃底组织非对称性增厚，向腔内生长，最厚处约２０ｍｍ，表面不光滑

（箭）。　图２　ａ）胃部气钡双重造影检查，肿块影消失（箭）；ｂ）充盈像；ｃ）口

服产气粉后ＣＴ示胃底部软组织团块影消失（箭）。

　　病例资料　女，６９岁，１个月来食欲下降，

胃胀隐痛，体重明显下降。查体：腹部柔软，未

扪及明显包块。患者有系统性红斑狼疮病史

１５年，高血压、慢性支气管炎病史三十余年。

实验室检查：大便潜血试验（），癌胚抗原

ＣＥＡ６．４９，肾功能不全，甲状腺功能减退，临床

为排除胃部肿瘤行钡餐检查。

钡餐检查：胃底显示一软组织肿块，食道下

端明显受压（图１ａ、ｂ）。诊断：胃底占位性病

变。

胃部ＣＴ检查：扫描前晚禁食，第二天饮清

水５００ｍｌ后仰卧轴面扫描，层厚５ｍｍ，因患者

体质虚弱，不能适应增强检查。

ＣＴ显示胃腔中度充盈，胃底组织非对称性

明显增厚，向腔内生长，最厚处约２０ｍｍ，表面

不光滑，浆膜面光滑正常。腹腔内未见明显肿

大的淋巴结（图１ｃ）。ＣＴ诊断：胃底肿瘤性病

变可能，建议进一步检查排除胃癌。

胃镜检查：全胃黏膜肿胀增粗，呈蛇皮样改

变，黏膜柔软，蠕动正常，胃底部未见肿瘤病变。

胃镜诊断：全胃炎。

几日后，再次行胃部气钡双重造影及口服

产气粉后胃ＣＴ检查，肿块影消失（图２）。

讨论　胃部 ＣＴ 正确的检查方法为：空腹，检查前５～

１０ｍｉｎ常规肌肉注射６５４２２０ｍｇ，口服产气粉３～６ｇ。饮水或

阳性造影剂５００～６００ｍｌ。常规采取仰卧位，扫描范围由左隔

顶至胃下级，贲门部的病灶扫描范围应包括食道下段。螺旋扫

描，层厚５ｍｍ，螺距１～２，扫描速度至最快挡（１秒或亚秒）。重

建间隔２～３ｍｍ。如有条件可采取实时扫描。发现可疑病灶

应该行增强检查。

正常胃部ＣＴ表现为：胃适度扩张，厚度均匀，正常胃壁厚

度范围２～５ｍｍ。约３８％正常人食道胃底连接处由于小网膜

囊远端食道纤维和筋膜在此处融合，造成此处组织增厚，偶尔

胃底不能充盈，在脊柱左侧降主动脉前方出现软组织肿块。但

此处平均厚度不超过５ｍｍ
［１］。

Ｘ线钡餐检查正常表现，一般胃底与横膈距离在１５ｍｍ以

下，平均７～８ｍｍ，如增大应考虑胃底肿瘤、肝左叶肿大、膈下

脓肿、腹水等情况的存在。

此例患者在第一次钡餐及ＣＴ检查时，出现假肿瘤征象，另

外由于存在检查缺陷：没有行 Ｘ线吞钡充盈相及仰俯卧位检

查，ＣＴ平扫前未注射６５４２及口服产气粉，没有行ＣＴ增强检

查。虽然部分因素是客观造成，但检查常规程序不到位是产生

假象的主要原因。在日常工作中应引起重视。
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