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双肾多发血管平滑肌脂肪瘤的 ＭＲＩ诊断
李晓红１，２，吴　斌１，彭卫军１

（１复旦大学附属肿瘤医院放射科，上海　２０００３２；２无锡市第四人民医院放射科）

　　摘要：目的　分析双肾多发血管平滑肌脂肪瘤（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）的磁共振成像表现，探讨 ＭＲＩ对该病的诊断及鉴别诊

断价值。方法　 收集１６例双肾ＡＭＬ病例，分析其 ＭＲＩ影像学表现，部分病例与手术病理结果对照。结果　１６例病例共检出６３
个病灶，其中１４例得到正确诊断并经手术（５例）或随访证实（９例），２例术前不能正确诊断。双肾ＡＭＬ的典型 ＭＲ表现为：１１例

抑脂Ｔ２ＷＩ序列上呈不均匀低信号，５例抑脂Ｔ２ＷＩ序列上呈混杂高信号，１３例Ｔ１ＷＩ正相位呈等信号，反相位信号有所衰减，３例

Ｔ１ＷＩ正反相位信号无明显变化，增强后信号较均匀３例，欠均匀１３例，见假包膜形成６例，见粗大的血管影２例，增强后１６例部

分实质成分有所强化但不如肾实质强化程度。结论　相对ＣＴ而言，ＭＲＩ对双肾多发ＡＭＬ的诊断具有一定的优势。
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　　肾血管平滑肌脂肪瘤（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）是
由无正常弹力组织的血管、平滑肌和成熟脂肪组织构
成的良性肿瘤，主要由平滑肌、厚壁血管及脂肪组织３
种成分以不同比例混合构成，是最常见的肾良性肿
瘤［１］。根据肿瘤内部成分的构成比例不同，ＡＭＬ的影
像学表现亦有所差异。双肾多发ＡＭＬ在临床上较为
少见，收集复旦大学附属肿瘤医院２００３－０１—２００８－
０７具有完整资料、并经临床病理或随访证实的１６例
双肾多发ＡＭＬ患者的 ＭＲＩ检查结果作一总结，旨在
进一步提高对该病的认识。

１　材料与方法

　　回顾性收集双肾多发 ＡＭＬ１６例，其中５例经手
术病理证实，１１例经随访证实，随访时间距检查时间
超过１年以上。其中男６例，女１０例，年龄２２～５６
岁，平均４１．６岁。临床表现腰部酸胀不适６例，腹部
肿块３例。无明显症状体检Ｂ超发现１０例。结合头
颅ＣＴ扫描及临床特征确诊为结节性硬化２例。

ＭＲ检查使用ＧＥ公司１．５Ｔ磁共振扫描仪，腹部

８通道相控阵线圈。病人常规仰卧位，腹带加压。序
列包括：轴位抑脂Ｔ２ＷＩ，ＦＲＦＳＥ序列结合呼吸门控；
Ｔ１ＷＩ正反相位双回波序列；轴位及冠状位Ｔ１ＷＩ增强
扫描，ＦＳＰＧＲ序 列。轴 位 层 厚 为３～６ｍｍ，层 间
隔１．５～３ｍｍ，冠 状 位 层 厚 为３～５ｍｍ，层 间 隔

１．５ｍｍ。造影剂为德国先灵公司马根维显（Ｍａｇｎｅｖ
ｉｓｔ），剂量为０．２ｍｍｏｌ／ｋｇ，肘静脉穿刺后高压注射器
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团注，速率１．５ｍｌ／ｓ。

２　结果

２．１　一般结果　１６例病例共检出６３个病灶，病灶直
径５～２４ｃｍ。直径＞１０ｃｍ的５个，６～１０ｃｍ 的４
个，３～６ｃｍ的５个，大部分病灶直径＜３ｃｍ。双侧肾
脏病灶最多者共有１３个。

２．２　ＭＲＩ表现　１１例抑脂Ｔ２ＷＩ序列上呈不均匀低
信号，５例抑脂 Ｔ２ＷＩ序列上呈混杂高信号，１３例

Ｔ１ＷＩ正反相位信号有所衰减，３例Ｔ１ＷＩ正反相位信
号无明显变化，增强后信号较均匀３例，欠均匀１３例，

１６例实质成分有所强化但不如肾实质强化程度，见假
包膜形成６例，５例见病灶内有出血，Ｔ１ 及抑脂Ｔ２ 均
为 高信号，见粗大的引流血管影２例。病灶直径

＜３ｃｍ者一般形态欠规整，边界 较 清。肿 瘤 直 径

在３～１０ｃｍ者，信号较混杂，Ｔ２ＷＩ抑脂主体呈低信
号，可夹杂少许斑片高信号，与正常肾实质分界清晰，
局部可见假包膜形成（图１～４）。肿块直径＞１０ｃｍ
者，信号多为混杂，常表现为突出肾实质外生长，正常
肾实质可显示不清或仅部分显示，肿块内可见条状低
信号流空血管影，增强后明显不均匀强化，其内呈网格
状改变，并可见粗大的引流血管影（图５，６）。本组２例
双侧肾脏肿瘤直径均＞１０ｃｍ以上者，头颅ＣＴ扫描示
两侧脑室室管膜下见不规则结节状高密度钙化灶，临
床有面部丘疹、皮脂腺瘤及有癫痫病史，证实为结节性
硬化患者。对于含有脂肪的病灶，ＭＲＩ抑脂Ｔ２ＷＩ低
信号及Ｔ１ＷＩ正反相位信号变化诊断比较容易，对于
少数脂肪含量较少或不含脂肪的病灶反相位信号无明

显衰减，影像学表现与肾细胞肾癌（ｒｅｎａｌｃｅｌｌｃａｒｃｉｎｏ
ｍａ，ＲＣＣ）鉴别有一定困难（图７～１０）。

图１～４　为同一病例，右肾 ＡＭＬ局部剜除术后２年。图１．

Ｔ１ＷＩ正相位。图２．Ｔ１ＷＩ反相位。图３．抑脂 Ｔ２ＷＩ。图４．

Ｔ１ＷＩ增强。双肾数个结节及肿块，抑脂Ｔ２ＷＩ典型低信号，信

号欠均匀，Ｔ１ＷＩ反相位信号不规则衰减，增强后不均匀强化，

见假包膜形成　图５，６　为同一病例。图５．抑脂Ｔ２ＷＩ。图６．

Ｔ１ＷＩ增强。抑脂Ｔ２ＷＩ见两肾巨大肿瘤，以低信号为主，夹杂

条状高信号，呈网格状改变，肿瘤内见流空血管影，增强后见明显强化的粗大血管。为避免右肾破裂大出血，右肾及肿瘤切除，病理

证实　图７～１０　为同一病例。图７．Ｔ１ＷＩ正相位。图８．Ｔ１ＷＩ反相位。图９．抑脂 Ｔ２ＷＩ。图１０．Ｔ１ＷＩ增强。双肾结节，抑脂

Ｔ２ＷＩ低信号，右肾结节Ｔ１ＷＩ正反相位成像，反相位信号衰减，为典型ＡＭＬ改变（黑箭头），左肾下极结节灶，反相位无明显信号衰

减，增强后强化较均匀，术前与ＲＣＣ鉴别有一定困难，手术病理证实为乏脂肪ＡＭＬ（白箭头）

３　讨论
肾血管平滑肌脂肪瘤是遗传性疾病，病因尚不清

楚，可能与Ｘ染色体的失活、突变或基因杂合性缺失
有关［２］。Ｙａｍａｍｏｔｏ等［３］依据病灶内脂肪成分和软组

织成分的比例关系，把肾脏血管脂肪瘤的表现分为５
型。Ⅰ型：肿瘤组织大部分由脂肪构成，软组织成分
少；Ⅱ型：肿瘤的７５％由脂肪组织构成，２５％由软组织

构成；Ⅲ型：５０％脂肪组织和５０％软组织构成；Ⅳ型：
肿瘤的２５％是脂肪组织，７５％是软组织成分；Ⅴ型：肿
瘤大部分是由软组织构成，脂肪成分很少。本组病例
绝大多数为Ⅱ～Ⅳ型，本组手术病例中２例有部分病
灶为Ⅴ型，术前不除外ＲＣＣ，后经手术病理证实也为

ＡＭＬ。
双肾多发ＡＭＬ缺乏特异的临床表现，肿瘤较小
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时可无任何症状，常于体检时偶然发现。肿瘤较大时，
部分患者可出现症状，表现为腰腹部酸痛不适、可扪及
肿块。部分可因ＡＭＬ破裂出血急症入院。

双肾多发 ＡＭＬ常为结节性硬化的临床表现之
一。结节性硬化为常染色体显性遗传病，但约６０％的
病例是由于新的基因突变引起而没有明显的家族

史［４］。双肾多发ＡＭＬ可见于７０％～９５％的结节性硬
化患者，本组有２例伴有结节性硬化的其他临床表现，
可帮助诊断。

双肾多发ＡＭＬ以Ⅱ～Ⅳ型多见。瘤内含有成熟
的脂肪组织为肾脏ＡＭＬ较为特征性的表现。脂肪组
织在 ＭＲＩ具有特殊的信号特点，特别是结合不同的脂
肪抑制序列（化学饱和法及双回波正反相位）对其脂肪
成分检出具有较高的敏感性和特异性。

双肾多发 ＡＭＬ中部分病灶为Ⅴ型，即少或无脂
肪的ＡＭＬ，与ＲＣＣ鉴别有一定困难，需仔细分析。乏
脂肪性肾ＡＭＬ形态多欠规整，很少呈完整的圆形，其
轮廓光整，和肾实质交界面显示清楚；若病变起源于包
膜或包膜下，肿块与肾实质间常出现典型的“漏斗征
（尖嘴征）”。ＲＣＣ则多呈较完整的圆形或类圆形，与
肾实质交界面不清。乏脂肪性肾 ＡＭＬ在抑脂Ｔ２ＷＩ
中呈低信号而ＲＣＣ则呈不均匀高信号，这是两者鉴别
最具特征性的征象，当然，低度恶性的乳头状肾细胞癌
在Ｔ２ＷＩ脂肪抑制上同样也呈低信号，这为鉴别诊断
带来一定的困难，但其信号可略欠均匀［５］。Ｏｂｕｚ［６］认
为乏脂肪性肾ＡＭＬ与ＲＣＣ都含有丰富的血管，增强
后强化明显，但乏脂肪性肾 ＡＭＬ强化均匀，ＲＣＣ强
化不均匀。另外，ＲＣＣ往往形态不规则，容易侵犯肾
周及肾窦脂肪，囊变坏死明显，同时也可伴有周围的一
些浸润及转移征象。一般认为，肾ＡＭＬ很少有钙化，
如肿瘤内出现钙化，不管有无脂肪成分，都应考虑恶性
肿瘤［７－８］，所以同时结合ＣＴ征象也有一定帮助。

双侧ＲＣＣ多为其他综合征如 ＶＨＬ综合征（Ｖｏｎ
ＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ综合征）、遗传性乳头状肾癌、遗传性平
滑肌瘤病肾癌和ＢＨＤ综合征（ＢｉｒｔＨｏｇｇＤｕｂｅ综合
征）的表现之一，临床其他症状如ＶＨＬ综合征可合并
中枢神经系统及视网膜成血管网状细胞瘤、胰腺囊肿
或肿瘤、肾上腺嗜铬细胞瘤、附睾乳头状囊腺瘤、肾囊
肿等改变，可资鉴别。

较大的ＡＭＬ常突出肾实质以外肾周及肾旁间隙
生长，正常肾实质常显示不清或仅部分显示，需与腹膜
后肿瘤体积也常常较大的含脂肪成分的肿瘤如脂肪

瘤、脂肪肉瘤及畸胎瘤等鉴别，其主要鉴别点是腹膜后
肿瘤起源腹膜后组织，与肾实质分界较清，肾脏主要呈

受压改变。脂肪瘤信号均匀一致，脂肪肉瘤具有侵袭
性生长、可伸入各种间隙的特点，而畸胎瘤含有其他如
钙化等多胚层成分等。肾ＡＭＬ肿瘤与肾交界面可见
杯口征，与周围组织分界清晰。

对于双肾多发 ＡＭＬ患者，可具体分析病灶大小
及临床情况进行处理，Ｓｔｅｉｎｅｒ等［９］认为双肾多发

ＡＭＬ如直径＜４ｃｍ可以不作处理，每年复查，这些患
者往往很少需要手术治疗，如直径＞４ｃｍ而无明显症
状者可以每半年复查随访，如出现症状或肿块增大加
速则考虑手术治疗。对于某些体积较大或临床症状明
显或局部病灶与ＲＣＣ鉴别困难，建议行手术治疗。手
术以保留肾单位、保护肾功能为原则，一般行肿瘤剜除
术或肾部分切除术。对于肿瘤巨大，症状明显，呈广泛
浸润性生长，具有粗大引流血管具有出血倾向者，可行
全肾切除术或栓塞治疗。

总之，ＭＲＩ为多参数成像方法，对于双肾多发

ＡＭＬ具有一定的定性诊断价值。对于部分暂时不需
手术的病例，ＭＲＩ没有电离辐射，可作为长期随访的
首选。
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