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　信号（小坏死灶），与右肾分界不清，右肾上部 见“火山口样”征象（箭）。

图３　ＭＲＴ１ＷＩ增强图像示肿块呈不均匀异常对比强化，病灶内部可

见无强化区（箭）。

图１　Ｔ１ＷＩ示肿块呈不均匀性

长Ｔ１ 信号，肿块内可见稍短 Ｔ１

信号及条索状更长 Ｔ１ 信号（纤

维成分），前缘与肝脏界限清楚

（箭）。　图２　Ｔ２ＷＩ冠状面扫

描示肿块呈不均匀长 Ｔ２ 信号，

边界较清，其内可见短 Ｔ２ 信号

（纤维成分）和小斑片状更长Ｔ２

　　病例资料　患者，男，７２岁，右上腹不适５月，加重

１个月，消瘦乏力，体重下降５ｋｇ。入院专科检查：右上

腹肋下可及一质韧肿物，下缘距肋缘约７ｃｍ，表面光

滑，边界尚清，有压痛，活动度可，肝区及右肾区有叩

痛，右锁骨中线处肝界上移至第５肋间。浅表淋巴结

不大。实验室检查：血红蛋白６９．２ｇ／ｌ，血小板３７９×

１０９／ｌ，尿红细胞和血液碱性磷酸酶均在正常范围；ＣＥＡ

（－），ＣＡ１２５（－），ＣＡ１９９（－），ＡＦＰ（－）。ＭＲＩ表现：

右侧肝肾之间可见一巨大不均匀性长Ｔ１、长Ｔ２ 软组

织样信号，边界较清，其内可见稍长Ｔ１、短Ｔ２ 信号及

更长Ｔ１、Ｔ２ 信号（图１、２），冠状位显示右肾上部受侵

呈“火山口”样改变（图２），增强扫描示肿块呈不均匀性

异常对比强化（图３），病灶内可见无强化区。静脉肾盂

造影示右肾上盏、中盏显示不清，右肾受压改变。术前

诊断为：肾上腺来源神经源性肿瘤。手术所见：右侧腹

膜后肿物将结肠和十二指肠推挤向前内侧，切开腹膜

后见肿瘤与右肾无分界，右肾后部与肿块相连，肿块大

小约２０ｃｍ×２５ｃｍ×１５ｃｍ，呈黄色鱼肉状，肝及腰大

肌未见侵及。大体剖面示肿瘤侵及右肾后上部，挤压

右肾变形。病理诊断：右肾恶性纤维组织细胞瘤，累及

肾被膜，右侧输尿管及右侧肾上腺未见肿瘤累及。免

疫组化：Ｄｅｓｍｉｎ少部分（＋），Ａｃｔｉｎ少部分（＋），ＣＤ３４（＋），Ｂｃｌ

２（＋），Ｋｅｒａｔｉｎ（－），Ｓ１００（－），ＮＦ（－），ＨＭＢ４５（－）。

讨论　恶性纤维组织细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏ

ｍａ，ＭＦＨ）是源于间叶组织的高度恶性肿瘤，也称纤维肉瘤。

原发于肾脏者及其罕见，国内肾脏原发 ＭＦＨ的影像学报道较

少。其发病机制不清，可能与放射线、瘢痕修复及异物反应（包

括移植物）有关［１］。临床上发病年龄和性别无差异，但国内外

文献报道以５０～７０岁男性多见。肾脏 ＭＦＨ最常见的症状为

消瘦乏力、腹部包块、腹痛。部分病例出现贫血、发热、血小板

和碱性磷酸酶的升高，病理上 ＭＦＨ典型结构由多形梭形纤维

母细胞、组织细胞、巨细胞、黄色瘤细胞和炎症细胞混合构成，

细胞无定向排列，细胞核呈多形性和异型性，核分裂和病理性

核分裂多见。免疫组化：波形蛋白（＋）具有特异性，本病例未

行此项检查，Ｓ１００（－）能与其他上皮源性、肌源性和神经源性

肿瘤鉴别［２］。影像学上 ＭＦＨ一般边缘较光整，但无明显包膜，

可向周围组织浸润生长，体积较大，因此鉴别肿瘤的起源具有

一定的困难，但来源于肾皮质的肿瘤具有典型的“火山口样”或

“杯口征”改变，周围组织呈推挤改变，ＣＴ密度与肿瘤的内部组

织结构有关，ＭＲＩ为混杂信号，增强扫描可明显强化，肿瘤部分

可见钙化。但密度和信号改变并不具特异性［３］。ＭＦＨ需与脂

肪肉瘤和平滑肌肉瘤相鉴别。脂肪肉瘤通常含有脂肪组织而

在ＭＲＩ抑脂序列上呈低信号，但少数分化差的实质性脂肪肉瘤

无脂肪成分。平滑肌肉瘤内液化坏死较多见，ＭＲＩ易于鉴别。

Ｔ２ＷＩ示 ＭＦＨ瘤内低信号，增强扫描逐渐强化及肿块内钙化

有助于鉴别［４］。影像学检查对肿瘤的定位和良恶性的判定有

一定的帮助，但组织学类型很难鉴别，需要依赖病理学证实。

根治性手术切除是治疗 ＭＦＨ的最佳方法，但是由于其恶性度

极高，预后不良，且对放化疗和免疫治疗等辅助治疗手段不敏

感，通常于术后一年内发生其他部位转移而至患者死亡。
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