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肾上腺神经纤维瘤并皮质腺瘤一例
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　　 【摘要】　神经纤维瘤是一种神经来源的良性肿瘤，可发生于沿神经干或神经末梢走行的任何
区域，最常见于头部、颈部、四肢、躯干等部位，但是发病于肾上腺者则极为罕见，发病较为隐匿，

缺乏特征性的临床表现，患者常于体检时偶然发现，偶可因肿瘤体积过大、压迫周围脏器出现继发性

腹痛、腹胀等一系列相关症状而就诊。该文报道１例于体检时发现患左侧肾上腺神经纤维瘤并发同侧
皮质腺瘤的患者，入院后完善肾上腺激素相关检测、腹部ＣＴ等检查后，行腹腔镜下肾上腺肿瘤切除
术，术后病理诊断为左肾上腺神经纤维瘤并皮质腺瘤，患者恢复良好并顺利出院。神经纤维瘤的发现

主要依靠Ｂ超、ＣＴ、ＭＲＩ等影像学检查，确诊需行组织病理学检查。
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Ａｄｒｅｎｏｃｏｒｔｉｃａｌａｄｅｎｏｍａｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄｗｉｔｈａｄｒｅｎａｌｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａ：ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ　ＷａｎｇＣｈａｏ，ＰｕＪｉｎｘ
ｉａｎ，ＰｉｎｇＪｉｇｅｎ，ＨｕＬｉｎｋｕｎ，ＺｈａｏＸｉａｏｊｕｎＤｅｐａｒｔｍｅｎｔｏｆＵｒｏｌｏｇｙ，ｔｈｅＦｉｒｓｔＡｆｆｉｌｉａｔｅｄＨｏｓｐｉｔａｌｏｆＳｏｏｃｈｏｗ
Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ，Ｓｏｏｃｈｏｗ２１５００６，Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇａｕｔｈｏｒ，ＺｈａｏＸｉａｏｊｕｎ，Ｅｍａｉｌ：ｔｕｔｕｓａｎｇｌｏｖｅ１９８６＠ｓｉｎａｃｏｍ

【Ａｂｓｔｒａｃｔ】　ＮｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｉｓａｂｅｎｉｇｎｔｕｍｏｒｄｅｒｉｖｅｄｆｒｏｍｔｈｅｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅＩｔｃａｎｏｃｃｕｒｉｎａｎｙｒｅ
ｇｉｏｎａｌｏｎｇｗｉｔｈｔｈｅｎｅｒｖｅｔｒｕｎｋｏｒｔｈｅｎｅｒｖｅｅｎｄｉｎｇｓ，ｆｒｅｑｕｅｎｔｌｙｓｅｅｎｉｎｔｈｅｈｅａｄ，ｎｅｃｋ，ｌｉｍｂｓａｎｄｔｒｕｎｃｕｓ
Ｈｏｗｅｖｅｒ，ｉｔｉｓｒａｒｅｌｙｓｅｅｎｉｎｔｈｅａｄｒｅｎａｌｇｌａｎｄ，ｗｈｉｃｈｐｏｓｓｅｓｓｅｓｅｌｕｓｉｖｅｏｎｓｅｔａｎｄｌａｃｋｓｏｆｔｙｐｉｃａｌｃｌｉｎｉｃａｌ
ｓｙｍｐｔｏｍｓＩｔｃａｎｂｅｏｃｃａｓｉｏｎａｌｌｙｄｉａｇｎｏｓｅｄｄｕｒｉｎｇｐｈｙｓｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｏｒｄｕｅｔｏｒｅｌｅｖａｎｔｓｙｍｐｔｏｍｓ，ｓｕｃｈａｓ
ｓｅｃｏｎｄａｒｙａｂｄｏｍｉｎａｌｐａｉｎａｎｄａｂｄｏｍｉｎａｌｄｉｓｔｅｎｓｉｏｎｃａｕｓｅｄｂｙｔｈｅｅｎｌａｒｇｅｄｔｕｍｏｒｓｗｈｉｃｈｃｏｍｐｒｅｓｓｏｒｇａｎｓ
Ｈｅｒｅ，ｗｅｒｅｐｏｒｔｅｄｏｎｅｃａｓｅｏｆａｄｒｅｎａｌｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄｗｉｔｈａｄｒｅｎｏｃｏｒｔｉｃａｌａｄｅｎｏｍａｗｈｏｕｎｄｅｒｗｅｎｔ
ｌａｐａｒｏｓｃｏｐｉｃｔｕｍｏｒｒｅｓｅｃｔｉｏｎａｆｔｅｒａｄｒｅｎａｌｈｏｒｍｏｎｅｄｅｔｅｃｔｉｏｎａｎｄａｂｄｏｍｉｎａｌＣＴｓｃａｎＴｈｅｆｉｎａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓｗａｓ
ｃｏｎｆｉｒｍｅｄｂｙｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎＴｈｅｐａｔｉｅｎｔｗａｓｗｅｌｌｒｅｃｏｖｅｒｅｄａｎｄｄｉｓｃｈａｒｇｅｄＴｈｅｄｉａｇ
ｎｏｓｉｓｏｆａｄｒｅｎａｌｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｃａｎｂｅｍａｄｅｂａｓｅｄｕｐｏｎｔｈｅｉｍａｇｉｎｇｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｓｉｎｃｌｕｄｉｎｇＢｍｏｄｅｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ，
ＣＴａｎｄＭＲＩ，ｗｈｉｃｈｃａｎｂｅｅｖｅｎｔｕａｌｌｙｃｏｎｆｉｒｍｅｄｂｙｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｓｔａｉｎｉｎｇ

【Ｋｅｙｗｏｒｄｓ】　Ａｄｒｅｎａｌｔｕｍｏｒ；Ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａ；Ｃｏｒｔｉｃａｌａｄｅｎｏｍａ；Ｃｌｉｎｉｃａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔ

　　神经纤维瘤是一种起源于周围神经的良性肿
瘤，极少发生于肾上腺，国内外鲜有报道肾上腺神

经纤维瘤，由于缺乏特异性的临床及影像学表现，

加上极为稀缺的病例数，迄今为止人们对肾上腺神

经纤维瘤的认识仍十分局限，临床上非常容易出现

误诊。我科于２０１７年１２月收治１例肾上腺神经纤
维瘤并皮质腺瘤患者，现报道如下。

病例资料

一、主诉及体格检查

患者女，５５岁，因 “体检发现左侧肾上腺占

位性病变２周”于２０１７年１２月２０日入我院。入

院体格检查：左腰背部偶有酸痛不适，血压１２０／
８０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０１３３ｋＰａ），心率８５次／分，
左侧肾区稍有叩击痛。起病以来无心悸、胸闷、头

晕、心率加快、全身乏力等症状。既往健康，否认

有其它疾病史，家族史无特殊。

二、实验室及辅助检查

血常规及生化检查正常。肾上腺功能：皮质醇

８时为１４７１μｇ／ｄｌ、１６时为１２５０μｇ／ｄｌ，醛固酮
为８４３７ｐｇ／ｍｌ，血浆肾素活性为００２ｎｇ／（ｍｌ·ｈ），
血管紧张素Ⅰ（ＡＴⅠ）为 ００８ｎｇ／ｍｌ，ＡＴⅡ为
８０２９ｐｇ／ｍｌ。肾上腺素为１２３９μｇ／２４ｈ，去甲肾
上腺素为 ６８２μｇ／２４ｈ，多巴胺为 ２８１４０μｇ／
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２４ｈ，尿皮质醇为 ３４０２０μｇ／２４ｈ，尿醛固酮为
２４６μｇ／２４ｈ，均处于正常范围。心电图无异常。
腹部 ＣＴ示左侧肾上腺内、外侧支２处低密度影，
大小分别为２５ｃｍ×３５ｃｍ、１３ｃｍ×１５ｃｍ，与
周围分界清楚，注射造影剂后无明显增强（图１Ａ、
Ｂ）。入院诊断为左肾上腺无功能腺瘤。

三、治疗及转归

拟行肾上腺肿瘤切除术，术前口服酚苄明

５ｍｇ、１次／１２ｈ，准备 １４ｄ，期间血压维持在
１２０／８０ｍｍＨｇ左右，心率维持在 ８０次／分左右。
患者于２０１８年１月８日在全身麻醉下接受腹腔镜
下肾上腺肿瘤切除术。术中经腹膜后入路，打开肾

周筋膜，暴露肾上腺并充分游离，可见背侧一黄白

色肿瘤约４ｃｍ、腹侧一棕黄色肿瘤约 １５ｃｍ（图

１Ｅ），２枚独立的肿瘤均与肾上腺组织相连，分别
距离２枚肿瘤边缘约５～１０ｍｍ用 Ｈｅｍｏｌｏｃｋ钳夹
肾上腺组织，并用超声刀切断，完整切除２枚肿
瘤，保留约 １／３正常肾上腺组织，将肿瘤取出体
外，见其包膜均完整，未出现肿瘤破裂、残留。术

程顺利，患者血压无波动。术后病理诊断为：左肾

上腺皮质腺瘤（图１Ｃ），送检组织大小２ｃｍ×１ｃｍ
×１ｃｍ；神经纤维瘤伴胶原化、钙化（图１Ｄ），大
小５ｃｍ×４ｃｍ×３ｃｍ。患者术后恢复良好，未予
肾上腺皮质激素补充治疗，第３日拔除引流管，第
４日出院。术后２周患者首次来院随访，其情况良
好，无心悸、乏力、意识淡漠、出冷汗、心率加

快、血压降低等情况，目前仍在随访中。

图１　一例肾上腺神经纤维瘤并皮质腺瘤患者的相关检查图例
Ａ：腹部ＣＴ示左肾上腺区见２处低密度影，边界清楚（箭头）；Ｂ：注射造影剂后２处低密度影未见明显强化；Ｃ：神

经纤维瘤切片镜检 （苏木素伊红染色，×４０）；Ｄ：皮质腺瘤切片镜检（苏木素伊红染色，×４０）；Ｅ：２枚肿瘤外观，左为
神经纤维瘤剖面，右为皮质腺瘤剖面

讨　　论

神经纤维瘤好发于皮肤、皮下组织，少见发生

于腹腔脏器［１］。累及肾上腺的神经纤维瘤罕见，

笔者见国内外仅有少量个案报道，而一侧腺体神经

纤维瘤与皮质腺瘤并发者，笔者未见有相关报道。

本例患者的２枚独立肿瘤分别位于腺体两侧，均拥
有完整的包膜、境界清晰，且生长的根部均与腺体

相连，故其均原发于左侧肾上腺腺体，并非来源于

腹膜后或脊椎周围的神经组织。

肾上腺神经纤维瘤不具备内分泌功能，发病隐

匿，肿瘤生长缓慢，缺乏特异性的临床表现，容易

出现漏诊情况，多数患者于体检时偶然发现，本例

同样藉由体检发现肿瘤，患者无任何不适主诉，肾

上腺激素也均处于正常范围内，但是，也有个别患

者可因肿瘤体积过大，压迫周围组织脏器而出现腹

痛、腹胀、腰痛等一系列症状而就诊［２］。肾上腺

神经纤维瘤在ＣＴ上的影像学表现同样不典型，本
例表现为边界清晰的低密度影，注射造影剂后扫描

未见明显强化，临床上难以将其与皮质腺瘤区分开

来，笔者于术前也将此例误诊为无功能皮质腺

瘤［３］。国内有学者对肾上腺神经纤维瘤的影像学

特征进行了总结：肾上腺区域单发的较大肿块影，

呈圆形、类圆形，多数包膜完整，ＣＴ平扫密度高
于脂肪和囊肿，ＣＴ值一般为２０～４０ＨＵ，瘤内可
有囊变，可有少许斑点状、小片状钙化，增强扫描

呈轻微强化或无强化［４］。

与传统开放手术相比，腹腔镜微创手术治疗肾
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上腺肿瘤具有创伤小、手术视野清晰、出血少、康

复时间短、疤痕小等众多优点。以前，不论肿瘤大

小及部位，肾上腺全切均为标准方案，但是，某些

因素诸如自身免疫性疾病、感染、药物以及对侧肾

上腺出现新发肿瘤、转移瘤等均会影响对侧肾上

腺，因此近年来，越来越多学者开始实行肾上腺部

分切除术，保留尽可能多的肾上腺组织，从而避免

因肾上腺功能不足或长期肾上腺皮质激素替代治疗

所造成的毒副作用［５］。本例患者术前诊断为无功

能腺瘤，手术过程未出现血压波动情况，肿瘤距离

肾上腺边缘较远，且沿肿瘤边缘适当距离可完整切

除，考虑到尽可能保留患者的肾上腺功能，笔者最

终未行肾上腺全切术，术后未予肾上腺皮质激素补

充治疗，通过密切监测，未发现患者有意识淡漠、

出冷汗、血压降低、心率加快等疑似肾上腺危象的

症状。

目前，腹腔镜手术主流入路包括经腹膜后途径

和经腹腔途径，２种方式均较为成熟，各有优缺
点。经腹腔入路的优点主要包括手术空间较大，解

剖标志清楚，肿瘤和腔静脉、腹主动脉、周围组织

脏器的关系暴露清晰，可实现对肾上腺静脉的早期

结扎处理；缺点是手术操作复杂，由于腹腔脏器受

干扰，会对后期恢复产生一定影响。而经腹膜后入

路的优点为肾上腺游离更便捷，对腹腔内脏器干扰

小；缺点是操作空间有限，解剖标志不清楚，容易

损伤腹膜，以致于加大手术难度，同时肿瘤和腔静

脉、腹主动脉、周围组织脏器的关系不易暴露，无

法对肾上腺静脉进行早期结扎处理［６］。
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ＣＰｒｉｍａｒｙａｌｄｏｓｔｅｒｏｎｉｓｍｄｕｅｔｏａｄｒｅｎｏｃｏｒｔｉｃａｌａｄｅｎｏｍａｗｉｔｈｃｏｎ

ｃｕｒｒｅｎｔｉｌｅｕｍｃａｒｃｉｎｏｉｄｔｕｍｏｒ：ｃａｓｅｒｅｐｏｒｔＥｎｄｏｃｒｉｎｅ，２０１０，３８

（３）：３１３３１９

［４］ 刘玉建，仲建全，冯浩，冯永涛，马元英，郭欢肾上腺神

经纤维瘤的ＣＴ表现放射学实践，２０１７，３２（７）：７１９７２１

［５］ 周高峰，柳懿鹏，刘双林，吕磊，吴维，黄遂斌，袁敬东，

章传华肾上腺肿瘤保留肾上腺组织的手术技巧及应用价值

（附９７例报告）现代泌尿生殖肿瘤杂志，２０１７，９（４）：

１９８２０１

［６］ 何翔，康婷，梅傲冰，陈梅，王玮，严佳，刘志明经腹腔

入路腹腔镜肾上腺切除术治疗肾上腺肿瘤临床分析饮食保

健，２０１７，４（１）：１９２０

（收稿日期：２０１８０２０８）

（本文编辑：洪悦民）
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