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膀胱肾源性腺瘤合并苗勒管发育畸形及孤立肾一例
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２．５ｃｍ×２．５ｃｍ。　图５　ＭＲＴ２ＷＩ扫及子宫见双宫体、双宫颈结构，两侧独立结构，未相通。　图６　ＭＲＴ２ＷＩ冠状面示左

侧肾脏缺如。　图７　膀胱肿块镜（低倍镜）见表面部分被覆尿路上皮，其内部分见子宫内膜样腺上皮。　图８　膀胱肿块镜

下（高倍镜）见肿瘤细胞异型性不明显，间质高度水肿伴平滑肌增生、排列紊乱。

图１　ＭＲＴ１ＷＩ示膀胱后壁一菜花状肿

块向腔内、外凸起（箭）。　图２　ＭＲ

Ｔ２ＷＩ膀胱后壁肿块呈长 Ｔ２ 信号，其后

见类圆形短 Ｔ１ 长 Ｔ２ 出血信号，为左侧

闭锁宫颈内血液，与膀胱后壁肿块关系

密切（箭）。　图３　ＭＲＴ１ＷＩ增强示肿

块均匀明显强化。　图４　ＭＲＴ２ＷＩ矢

状面示膀胱后壁肿块大小约３．５ｃｍ×

　　病例资料　患者，女，１９岁。既往痛经史，体检发现膀胱肿

瘤１个月入院。查体未见异常，实验室检查：血小板压积增高，

平均红细胞含量及浓度均降低。性激素６项中除睾酮均增高。

肿瘤标记物中ＣＡ１２５增高，尿检中白细胞增高。ＭＲ增强检

查：膀胱后壁三角区内见一菜花样向腔内、外突起肿块，边界欠

清，最大断面３．５ｃｍ×２．５ｃｍ×２．５ｃｍ，病灶呈等Ｔ１ 等Ｔ２ 信

号。增强肿块呈中度均匀强化。扫及子宫见双子宫体及双宫

颈结构，未见相连。左侧宫颈内可见类圆形短 Ｔ１ 长 Ｔ２ 出血

灶，与膀胱后壁肿瘤关系密切。左侧肾脏缺如。诊断为膀胱肿

瘤、双子宫及独肾（图１～６）。行膀胱部分切除及左侧子宫切

术、左侧卵巢囊肿剔除术。术中见膀胱肿瘤向膀胱外生长，大

小约３．０ｃｍ×３．０ｃｍ×２．５ｃｍ，质硬边界欠清，呈菜花样，距肿

瘤边缘１ｃｍ切除。患者呈双子宫、双宫颈畸形，左侧子宫颈与

膀胱肿瘤粘连明显，与阴道无明显相通。经患者家属同意后行

经阴道妇检，确定阴道连接为右侧子宫，左侧子宫闭锁，宫颈内

大量巧克力样物，左侧卵巢囊肿。行左侧子宫切除、左侧卵巢

囊肿剔除。术后病理报告：膀胱肿块呈灰红色，大小６ｃｍ×

５ｃｍ×４ｃｍ，表面息肉样隆起，大小５．８ｃｍ×３ｃｍ×２ｃｍ，切面

灰红，质中。左侧子宫组织，大小８ｃｍ×５ｃｍ×３ｃｍ，内膜厚

０．５ｃｍ，宫体肌层切面灰白、质软。左侧卵巢囊肿呈灰红组织一
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块２．５ｃｍ×１．６ｃｍ×１ｃｍ。膀胱肿块镜下所见：被覆尿路上皮

组织呈息肉样增生，灶性被覆子宫内膜样腺上皮，大部分区域

细胞异型性不明显，部分腺体囊性扩张，个别腺体内可见沙砾

体形成；间质高度水肿伴平滑肌增生，排列紊乱，灶性可见陈旧

性出血（图７～８）。左侧子宫镜下所见：子宫灶性肌层纤维排列

紊乱，其间散在、多灶性子宫内膜腺体及间质细胞，子宫内膜呈

增殖期改变。左侧卵巢囊壁灶性内衬子宫内膜样腺上皮，间质

广泛陈旧性出血，周边卵巢间质可见不同阶段卵泡存在。免疫

组化：ＣＫ７（＋），ＥＲ（＋），ＰＲ（＋），ＰＡＸ８（＋），Ｋｉ６７阳性率

１％，ＣＫ２０（－）。病理诊断：膀胱肾源性腺瘤合并子宫内膜异位

症、子宫腺肌症及卵巢子宫内膜异位症。术后恢复顺利，痊愈

出院。

讨论　肾源性腺瘤是一种罕见的泌尿系良性肿瘤。于

１９４９年 Ｄａｖｉｓ首次报道并命名为错构瘤。随后，Ｆｒｉｅｄｍａｎ和

Ｋｕｈｌｅｎｂｅｃｋ因其与肾小管组织学特征类似，故将提名为“肾源

性腺瘤”。肿瘤好发于年轻成年人，包括儿童。＞６０％的病例

报道好发于＜５０岁年龄群。男∶女发病比例约５∶１，而儿童

以女性居多，男∶女比例约１∶５
［１］。肾源性腺瘤可发生输尿管

（１５％）和尿道（５％），发生于膀胱多见（８０％）。有文献报道约

４０％的膀胱肾源性腺瘤发生在膀胱三角区
［２］。与成年人可在

泌尿道任何解剖水平发病不同，迄今该病儿童只发生在膀胱，

未见其他部位发病［３］。

肾源性腺瘤发病机制仍不明，目前存在两种学说。一种认

为与膀胱外伤、膀胱结石或膀胱手术所致的尿道上皮的损伤和

慢性炎症相关，肾源性腺瘤发生的潜伏期约在组织损伤后的

１～６年内；另一种学说认为，由于近来免疫化学研究发现肾源

性腺瘤和胚胎中肾、后肾均分布有花生凝集素受体，提示了胚

胎学因素可能为该疾病的发病机制［４］。

临床表现可多种多样，症状可表现为膀胱炎或大量血尿，

大半患者出现膀胱刺激征。影像学表现缺乏特异性，表现为膀

胱内的充盈缺损或膀胱壁的增厚，增强表现为中度均匀强化。

肾源性腺瘤的影像学征象难以与膀胱腺癌鉴别，其确诊需依靠

组织病理学。组织学形态为管状、囊状、乳头状结构，以管状最

常见，与肾小管或中肾样小管结构类似。肿瘤一般不侵犯膀胱

肌层。免疫组化为上皮标记 ＣＫ７、ＨＣＫ、ＥＭＡ等阳性，Ｋｉ６７

增值指数一般＜５％，而膀胱腺癌Ｋｉ６７增值指数显著增高。除

此之外，ＰＡＸ２和ＰＡＸ８在肾源性腺瘤内特异表达，为其诊断及

鉴别诊断提供有力依据［５］。

由于泌尿生殖系统发生于间介中胚层，肾脏在胚胎发育中

先后形成前肾、中肾和后肾，在胚胎４周末，中肾发生横向的中

肾小管，与前肾管相通，形成中肾管。中肾管和中肾旁管

（Ｍüｌｌｅｒｉａｎｄｕｃｔ，苗勒氏管）分别发育成男性或女性生殖管。后

肾发育成泌尿系统。本病例肾源性腺瘤合并双子宫双宫颈畸

形及先天性孤立肾，双子宫、双宫颈畸形属于苗勒氏管发育过

程中融合障碍引起，１９８８年美国生殖学会根据子宫形态学和对

胎儿生存率的影响对子宫先天性异常畸形分类［６］，本例属于苗

勒氏管发育不良Ⅲ类。本例患者并无膀胱外伤及手术史，且无

膀胱结石史证据，根据肾源性腺瘤病因学说及苗勒氏管与泌尿

系统具有同源性，考虑肾源性腺瘤可能与胚胎学因素相关。且

本例中的肾源性腺瘤发生于膀胱后壁三角区，膀胱三角区组织

学来源于中肾管。文献指出这一理论无法解释发生于泌尿系

其他解剖部位的肾源性腺瘤［１］。

膀胱肾源性腺瘤常用治疗手段是经尿道膀胱肿瘤电切术，

但６０％的病例术后可复发，需要长期密切随访。少数伴有长期

泌尿系统感染和长期使用免疫抑制剂的肾源性腺瘤患者可发

生恶变。文献报道肾源性腺瘤合并恶性变仅在成年人中有报

道，儿童病例中目前并无此类报道［４，７］。

虽然膀胱肾源性腺瘤影像学表现缺乏特异性，但本文提高

并加强对本病的认识，并提示其可能的发病机制。对于伴有泌

尿生殖道畸形或有膀胱结石、外伤和手术史的膀胱肿瘤患者，

其诊断需要考虑此病。除此之外，影像学检查发现此类患者建

议行盆腔和中腹部联合扫描，除此之外，ＣＴ建议薄层扫描、ＭＲ

建议行３ＤＴ２ＷＩ序列扫描并三维重建，对肿瘤与周围解剖结构

关系及泌尿生殖道畸形状态更全面的评价，从而及时确诊，积

极治疗及长期密切随访，以减少其复发与恶变。
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