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巨大肾上腺畸胎瘤伴局部恶变1例报道并文献复习*
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(郑州大学第一附属医院普外科,郑州
 

450000)

  [摘要] 目的 探讨肾上腺畸胎瘤的临床表现及诊治方式。方法 回顾性分析该院收治的1例巨大肾上

腺成熟性伴局部恶变畸胎瘤患者的临床资料,并结合国内外文献进行复习讨论。结果 患者以腹痛、腹胀、腹

部巨大肿块为主要临床表现,影像学检查见巨大腹腔肿瘤、部分轻度强化软组织影、点线状钙化,伴脏器受压,
肿块与左肾上极有密切联系,左肾上腺区缺如,此外,部分肿瘤标志物升高。遂予以开放手术切除与术后腹腔

热灌注治疗,病理示肾上腺成熟型畸胎瘤伴局灶恶变,术后恢复良好出院,随访1个月未见肿瘤复发、转移。结

论 肾上腺畸胎瘤临床较罕见,首选手术治疗。
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  [Abstract] Objective To

 

investigate
 

the
 

clinical
 

manifestations,diagnostic
 

and
 

treatment
 

methods
 

of
 

adrenal
 

teratoma.Methods The
 

clinical
 

data
 

of
 

a
 

case
 

of
 

giant
 

adrenal
 

mature
 

teratoma
 

with
 

local
 

malignant
 

transformation
 

treated
 

in
 

our
 

hospital
 

were
 

analyzed
 

retrospectively,and
 

the
 

literature
 

at
 

home
 

and
 

abroad
 

was
 

reviewed
 

and
 

discussed.Results The
 

main
 

clinical
 

manifestations
 

of
 

the
 

patient
 

were
 

abdominal
 

pain,abdomi-
nal

 

distention
 

and
 

huge
 

abdominal
 

mass.Imaging
 

examination
 

showed
 

huge
 

abdominal
 

tumor,some
 

mild
 

en-
hanced

 

soft
 

tissue
 

shadow,dotted
 

and
 

linear
 

calcification,accompanied
 

by
 

organ
 

compression.The
 

mass
 

was
 

closely
 

related
 

to
 

the
 

upper
 

pole
 

of
 

the
 

left
 

kidney,and
 

the
 

left
 

adrenal
 

region
 

was
 

absent.In
 

addition,some
 

tumor
 

markers
 

were
 

elevated.The
 

patient
 

was
 

treated
 

with
 

open
 

surgical
 

resection
 

and
 

postoperative
 

intraper-
itoneal

 

hyperthermic
 

perfusion.Pathological
 

examination
 

showed
 

mature
 

adrenal
 

teratoma
 

with
 

local
 

malig-
nant

 

transformation.The
 

patient
 

recovered
 

well
 

after
 

operation
 

and
 

was
 

discharged
 

from
 

the
 

hospital.There
 

was
 

no
 

tumor
 

recurrence
 

and
 

metastasis
 

after
 

follow-up
 

for
 

1
 

month.Conclusion Adrenal
 

teratoma
 

is
 

rare
 

in
 

clinic,and
 

surgical
 

treatment
 

is
 

preferred.
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  畸胎瘤是常见于卵巢和睾丸的生殖细胞肿瘤,具
有多项分化的潜能,其内部可见来源于不同胚层的组

织。腹膜后来源的畸胎瘤较少,其中发生于肾上腺的

畸胎瘤非常罕见[1]。本文总结收治的1例巨大左侧

肾上腺成熟性畸胎瘤伴局部恶变患者的诊治过程,现
报道如下。
1 临床资料

  患者,女,52岁,因“发现左侧腹部包块6个月”于

2021年8月19日入院。6个月前患者触及左侧腹部

包块,伴轻度压痛、腹胀,未做处理。入院前1
 

d当地

医院腹部彩超示腹腔内巨大囊实混合性包块,CT平

扫示腹腔内巨大占位,遂于本院治疗。入院查体:体
温36.6

 

℃,脉搏72次/分钟,呼吸18次/分钟,血压

132/75
 

mm
 

Hg。腹膨隆,柔软,可触及巨大包块,大
小约15

 

cm×15
 

cm,质硬,活动度差。增强CT显示

腹腔巨大囊性占位,内见多个纤维间隔影,大小约
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27.7
 

cm×23.9
 

cm×30.3
 

cm,局部见点线状钙化灶,
有部分软组织片状影呈轻度强化。周围脏器均明显

受压移位,肝脏向右后移位,脾脏向上移位,右侧肾脏

形态大小正常,左侧肾移位至盆腔,肾门扭转向脊柱

方向,肿块与左肾上极有密切联系,左肾上腺区缺如,
见图 1。癌 胚 抗 原 (CEA)86.60

 

ng/mL,CA72-4
 

87.6
 

U/mL。
  根据病史及各项术前检查,排除手术禁忌,行开

放手术切除肿块。取上腹正中切口,进腹见左上腹巨

大肿物,最大直径约30
 

cm,包膜完整,肿块位于左肾

上极,外层包膜下可见黄色脂肪样组织,考虑肿块来

源于肾上腺。因肿块张力高、活动度差,无法直接游

离,遂于肿块前壁作一小切口,用负压吸引器吸出瘤

内淡黄色透亮胶冻样黏液与白色蜡质固体约4
 

000
 

mL,再次探查可见肿块张力降低,活动度改善。钝锐

性结合分离肿块与周围脏器间的疏松结缔组织,保证

其余包膜完整,将肿块游离后离断周围滋养血管,完
整移除肿块。术后病理示左侧肾上腺成熟性囊性畸

胎瘤,肿瘤内部内胚层肠道上皮高级别上皮内瘤变,
小灶区域考虑恶变为微小肠型腺癌,病变局限于囊内

壁浅层,见图2。
因肿瘤局灶恶变且术中囊壁被打开,患者分别于

术后第3、5天行腹腔热灌注治疗2次。术后恢复顺

利出院,随访时间1个月,期间未见肿瘤复发或转移,
预后良好,现持续随访中。

  A:腹腔巨大占位水平位截面,肿物占腹腔大部,有纤维间隔影;B、C:腹腔占位与左肾关系密切,左肾被挤压移位,右肾位置正常;D、E、F:腹腔

占位冠状位、矢状位截面,可见腹腔占位内部密度不均,局部点线状钙化灶,腹腔脏器受压移位。

图1  腹部增强CT

  A:肿瘤实性部分大体标本,可见包膜下的黄色脂肪组织;B、C:病理切片,可见内胚层肠道上皮高级别上皮内瘤变,局部恶变为微小肠型腺癌

(苏木素-伊红染色,×40)。

图2  大体标本与病理结果
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2 讨  论

  畸胎瘤起源于外周多能干细胞,分为成熟性畸胎

瘤和非成熟性畸胎瘤,肿瘤形态可为囊性、实性、囊实

性或多 房 结 构,其 中 成 熟 性 畸 胎 瘤 最 常 见,约 占

95%[2]。成熟性畸胎瘤多为囊性,肿瘤内部可见内、
中、外胚层来源的组织,如脂肪、牙齿、毛发等[3],成熟

性畸胎瘤多为良性肿瘤,但存在恶变可能。畸胎瘤多

见于性腺,如睾丸、卵巢,来源于肾上腺的畸胎瘤非常

罕见。HE等[4]通过查阅1990-2020年的肾上腺畸

胎瘤报道,仅收集到32例患者。国内肾上腺畸胎瘤

多发于右侧肾上腺[5],本例患者为左侧巨大肾上腺畸

胎瘤,CT所见大小为27.7
 

cm×23.9
 

cm×30.3
 

cm,
现有国外1例报道肿瘤体积(38.0

 

cm×30.0
  

cm×
30.0

 

cm)大于本例[6]。肾上腺畸胎瘤多无特殊临床

症状,早期难以发现,部分肿瘤体积较大的患者可因

压迫周围脏器、血管或组织表现出腹痛、腹胀、腰痛甚

至肠梗阻症状[7]。本例患者既往无特殊不适,仅就诊

6个月前发现左侧腹部可触及质硬包块,此后随肿瘤

增大出现腹痛、腹胀症状,临床表现与既往报道相符。
辅助检查是诊断肾上腺畸胎瘤的重要手段,其中

CT、超声等影像学检查对肾上腺畸胎瘤的诊断、定位

及决定治疗方案具有重要作用。肾上腺畸胎瘤的超

声表现可为不均匀的囊实性混合型包块,具有一定诊

断价值,而CT检查可清晰显示肿块位置、大小及内部

组织成分,并明显强化肿块的分隔和包膜,在定性诊

断上优于超声[8-9]。肾上腺畸胎瘤的典型CT表现主

要包括:(1)强化不均匀的软组织、脂肪或液性区域;
(2)斑点、斑块状、弧形的高密度钙化区域,这常被认

为是特征性表现[10-11];(3)肿块较大时可见患侧肾上

腺缺如。肾上腺畸胎瘤患者的实验室检查通常无特

异性变化,可以此与其他肾上腺肿瘤相鉴别。此外,
肿瘤标志物被认为可在一定程度上区分肾上腺畸胎

瘤的良恶性[12]。本例患者术前肿瘤标志物检测示

CEA升高,这与 TOJAL等[13]的报道相同。术后病

理是确诊肾上腺畸胎瘤的金标准,病理镜下成熟性畸

胎瘤具有不同胚层的组织,如皮肤、脂肪组织、骨或上

皮等。本例患者CT可见腹腔巨大囊性占位和内部多

个间隔,但仅有少量软组织呈轻度强化,脂肪密度影

较少,且钙化灶不明显,主要确诊依据为肿块与左肾

上极关系密切,术后大体标本见黄色脂肪样组织,病
理检出肿瘤内部来源于内胚层的上皮组织。

手术切除是治疗肾上腺畸胎瘤的首选方式,目前

认为对直径<6
 

cm的肾上腺肿瘤,可行腔镜下切除,
以减少手术创伤、缩短术后恢复时间[14],但对较大或

已压迫周围脏器的肿瘤,仍推荐行开放手术切除。对

于成熟性畸胎瘤,原则上应完整切除肿块,以降低术

后复发或转移的可能,成熟性畸胎瘤发生恶变情况极

少[15]。有学者认为成熟性肾上腺畸胎瘤分化程度高,
对放化 疗 不 敏 感,故 术 后 不 必 放 化 疗,可 定 期 随

访[16-17]。而对未成熟性畸胎瘤,需要在手术完整切除

后,给予VAC方案(长春新碱、环磷酰胺、放线菌素

D)、PVB方案(顺铂、长春新碱、博莱霉素)或PEB方

案(顺铂、依托泊苷、博莱霉素)联合化疗,并终生随

访[12]。本例报告所见成熟性肾上腺畸胎瘤体积巨大,
术中见肿瘤张力较高,且活动度差,直接游离肿块有

囊壁破裂风险,因此,于肿瘤前壁行微小切口吸引内

部的黏液与固体,待张力降低与活动度改善后,在保

证其余包膜完整的情况下行肿瘤切除。术后病理见

局灶恶变,为预防术中肿瘤包膜切口导致肿瘤细胞扩

散,患者术后行2次腹腔热灌注治疗。本例患者术后

随访1个月,未发现复发转移,预后良好,表明手术与

个体化后续治疗对该病有良好效果。考虑本病例为

成熟性肾上腺畸胎瘤,恶变区域仅局限于包膜内,按
照以往报道经验,后续密切随访。

综上所述,巨大肾上腺畸胎瘤是一类极罕见的生

殖细胞肿瘤,其临床表现缺乏特异性,诊断主要依赖

影像学检查及术后病理。手术切除为主要治疗方式,
可取得良好预后,后续治疗方案需根据患者自身情况

制订。
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