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摘要  肾细胞癌伴肉瘤样分化（RCCS）在临床上极为罕见，发生远处转移者更是鲜有文献报道。该文报道一

例因 RCCS 行右肾切除术的患者，术后 5 年出现肺转移。特别值得关注的是，该例肺转移灶的组织学显示其仅由肉

瘤样分化成分构成，完全缺乏经典肾透明细胞癌形态学特征，这一形态学差异表现显著增加了其病理诊断的复杂

性，极易误诊。鉴于该病例的挑战性与特殊性，结合相关文献，阐述了 RCCS 的临床表现、影像学特征和病理形态

学特点，旨在提升对该病认识及诊断水平。
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Abstract

Renal cell carcinoma with sarcomatoid differentiation (RCCS) is extremely rare in clinical 
practice, and there are few reports on distant metastasis.  This article reports a patient who underwent 
right nephrectomy due to RCCS and developed lung metastasis five years later.  Notably, the 
histology of the lung metastasis in this case showed that the metastases were solely composed of 
sarcomatoid differentiated components, and were completely lacking the classical morphological 
features of clear cell carcinoma, which significantly increases the complexity of pathological diagnosis 
and is prone to misdiagnosis.  Given the challenges and uniqueness of this case, this article reviews the 
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clinical manifestations, imaging characteristics, and pathological morphological features of RCCS 
based on the relevant literature, aiming to improve the understanding and diagnostic level of this 
disease.

Key Words Kidney Neoplasms； Sarcomatoid Differentiation； Pathological Diagnosis； Lung 
Metastasis

肾透明细胞癌是肾细胞癌中最常见的类型，占

所有肾恶性肿瘤的 80%~90%。它起源于肾小管

上皮，其发生与细胞中的脂质积聚及 von Hippel ‐
Lindau（VHL）双等位基因失活有关，其 ICD‐O 编码

是 8310/3。男性的发病率几乎是女性的 2 倍，以贫

血、无痛性血尿、腰酸背痛、肾肿物为最常见的临床

症状。研究［1‐4］表明，肉瘤样成分可见于肾细胞癌的

所有亚型中，肉瘤样分化反映了肿瘤细胞的克隆性

扩增，遗传改变和细胞去分化的积累，具有高侵袭

性。其在肾细胞癌中的发生率约为 5%，但在晚期

肾细胞癌中的占比可达 15%~20%。肾细胞癌伴

肉 瘤 样 分 化（renal cell carcinoma with sarcomatoid 
differentiation，RCCS）镜下由上皮样肿瘤成分和肉

瘤样变成分共同组成，各占不同比例［5］。在组织学

上具有双相分化的特征，从而表现出极强侵袭行

为。RCCS 临床少见，目前为止，更是鲜有报道转移

性 RCCS 患者的临床特点［3， 5］。本文报道一例肺转

移性 RCCS 病例并对文献进行回顾总结。

1 病例资料

患者男，51 岁。 2024 年 10 月因“间断咳嗽半

年，发现肺结节 1 周”为求进一步治疗，遂来武汉大

学中南医院。患者诉半年前罹患“感冒”，出现咳

嗽，伴鼻塞、流涕、咽痛，偶有绿白相间黏痰，无伴发

热寒颤、头晕头痛、胸闷胸痛、心悸、恶心呕吐等不

适，未经诊治，自诉服用“连花清瘟胶囊”后症状好

转，数日后咳嗽转变为干咳，余无明显不适。自起

病以来，体质量减轻 12 kg。入院后查体无其他异

常。术前相关辅助检查：完善脑钠肽前体、粪便常

规+隐血、高敏肌钙蛋白 I、肿瘤标志物测定、PET‐
CT、淋巴结彩超、心电图检查均无异常。术前查全

血乳酸测定和血气电解质全套检测基本正常。凝

血象+D‐二聚体检测显示异常指标（↑代表高于参

考值，↓代表低于参考值），凝血酶原时间（PT）：

12. 9 s↑；凝血酶原时间活动度（PTTA）：76% ↓；

纤维蛋白原含量（FIB）：576 mg·dL-1↑；D‐二聚体：

638 ng·mL-1↑。血常规分析显示，红细胞：4. 19×

1012·L-1↓；血红蛋白：107. 4 g·L-1↓；血小板：458×
109·L-1↑；单核细胞绝对值：0. 70×109·L-1↑；红细

胞压积：33. 7%↓；平均红细胞体积：80. 5 fL↓；平

均血红蛋白含量：25. 7 pg↓；血沉：96 mm·h-1 ↑。

尿液干化学分析显示葡萄糖：阳性（􀳦）；尿蛋白：弱

阳性（±）；降钙素原 PCT：0. 07 ng·mL-1 ↑。该患

者既往有肾恶性肿瘤病史，否认其他疾病史。2019
年 11 月于我院行右肾根治性切除术，术后病理诊断

为：肾透明细胞癌伴肉瘤样分化。

2019 年 11 月术前检查时，腹部 CT 显示：右肾

体积增大，边界不清，肾实质内见一肿块影，大小约

65 mm×45 mm，肿块内不均匀低密度影（图 1A）。

CT 增强示该肿块明显不均匀强化，中心未见强化

（图 1B、1C）。MRI 检查显示：右肾可见一不规则混

杂信号肿块，突出于肾包膜，周围脂肪间隙见条索

影（图 1D、1E）。MRI 增强示该肿块呈不均匀强化，

其内部分可见边缘强化（图 1F、1G）。

患者随后行右肾根治性切除术，术后标本检查

结果如下：

①大体检查：16. 5 cm×9 cm×5 cm 脂肪包裹

肾组织一具，于肾上极肾皮质内见 6 cm×3 cm×
3 cm 灰黄灰白、界限欠清肿块，肿块局部出现灰白

鱼肉样质软区域（图 2A）。②镜下观察：肿瘤由癌和

肉瘤样成分组成（图 2B）。癌细胞呈巢状、管状或腺

泡状生长，细胞胞质透明，间质富含细长血管网

图 1　患者右肾影像学特征

A. CT 平 扫 冠 状 位 示 右 肾 肿 块 呈 分 叶 状 ，密 度 不 均 ；

B、C. CT 增强示右肾肿块不均匀强化；D、E. MRI 示右肾肿块内

混杂信号；F、G. MRI增强示右肾肿块不均匀强化。
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（图 2C）。肉瘤样分化区域由梭形细胞组成，呈束

状、编织状或弥漫分布（图 2D）。③免疫组化结果：

透明细胞癌及肉瘤样分化区均呈细胞角蛋白（CK）

（图 2E）、碳酸酐酶Ⅸ（CAⅨ）（图 2F）、配对盒基因 8
（PAX8）（图 2G）、CD10、上皮膜抗原（EMA）阳性，

CK7（图 2H）、RCC、TFE3 阴性。

2024 年 10 月术前检查时，肺部 CT 显示：右肺

上叶前段见一实性肿块（图 3A），大小约 63 mm×
48 mm。CT 增强示该肿块呈不均匀强化，其他肺组

织无明显异常强化（图 3B），肿块呈现分叶状及毛刺

状（图 3C、3D）。放射性核素扫描（ECT）结果显示

全身骨无明显异常（图 3E）。

患者随后行右上肺叶切除术，术后标本检查结

果如下：

①大体检查：11 cm×7 cm×5 cm 肺组织一块，

紧邻肺被膜于肺实质内可见 7 cm×6 cm×4. 5 cm
质硬界清肿块，肿块切面灰白实性质中（图 4A）。

②镜下观察：瘤组织排列成编织状或不规则束

状结构，其间可见散在薄壁鹿角样血管和慢性炎细

胞浸润；肿瘤细胞梭形或卵圆形，核分裂象易见

（图 4B、4C）。

③免疫组化结果显示：CK（图 4D）、波形蛋白

（Vimentin）（图 4E）、CAⅨ（图 4F）、PAX8（图 4G）、

EMA 呈阳性表达；甲状腺转录因子 ‐ 1（TTF ‐ 1）

（图 4H）、p40（图 4I）、信号转导与转录激活因子 6
（STAT6）、B 细胞淋巴瘤‐2（BCL‐2）、间变性淋巴瘤

激酶（ALK）、S ‐ 100、CD34、MOC31、结蛋白（Des‐
min）、平滑肌肌动蛋白（SMA）呈阴性表达。

综上所述，结合病史最终病理诊断：肺转移性

肾透明细胞癌伴肉瘤样分化；肿瘤来自肉瘤样区。

本例患者分别在 2019 年行右肾根治性切除术和

2024 年行右上肺叶切除术。该病例通过电话随访，

患者术后尚未进行其他特殊治疗并且恢复良好，没

有出现局部复发和远处转移的情况，但仍需长期密

切随访。

图 2　患者右肾病灶组织病理学特征

A. 右肾大体标本；B. 肿瘤由癌和肉瘤样成分组成（HE×40）；C. 肉瘤样区域细胞为梭形，呈编织状或不规则束状排列（HE×
200）；D. 肾透明细胞癌区由胞质透明的细胞组成，呈巢状或片状排列（HE×200）；E. 肿瘤细胞表达 CK；F. 肿瘤细胞表达 CAⅨ；G. 肿
瘤细胞表达 PAX8；H. 肿瘤细胞不表达 CK7（所有 IHC 指标采用 EnVision 法，×200）。

图 3　患者右肺影像学特征

A. CT 纵隔窗示右上肺的实性肿块；B. CT 增强示肿块不均匀强化；C. CT 肺窗示右上肺实性肿块，边界清楚；D. CT
肺窗示肿块边缘呈毛刺状；E. PET/CT 示全身无骨转移灶。
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2 讨论

RCCS，亦称肉瘤样肾细胞癌，是指肾细胞癌发

生肉瘤样变的罕见类型［1， 5］。由于发病率低和研究

数据不足，从癌向肉瘤样成分转变的发病机制仍未

完全清楚。RCCS 的影像学表现差异大［6］，肿块形

状大小各异，呈囊性或实性，从均匀到异质性和坏

死不等。RCCS 早期发展阶段多无症状，血尿和腰

痛等临床症状的出现提示疾病进入晚期，一旦发生

远处转移将是最致命的泌尿系统恶性肿瘤［3， 7］。

肾透明细胞癌是成人最常见的肾细胞癌组织

学亚型，起源于近端小管上皮，其致病的主要危险

因素是吸烟、肥胖、高血压、VHL 病、获得性囊性疾

病和遗传易感性。

肾透明细胞癌呈膨胀性生长且具有独特的遗

传背景和突变特征，涉及肿瘤微环境（TME）内稳态

失调的多种通路，如乏氧信号、糖酵解代谢、氨基酸

代谢和线粒体氧化磷酸化等。镜下具有如下特征：

组织结构呈多样性，最常见的是实性巢状和腺泡

状。此外，还可表现为管状、乳头状或囊状结构。

癌细胞形态多样，通常呈圆形或多角形；胞质丰富，

呈透明状。间质中含有丰富的小而薄的毛细血管，

这是一个重要的诊断特征。在少数情况下，肿瘤可

能表现出肉瘤样或横纹肌样变。此外，肿瘤间质中

也可能存在纤维黏液样变。免疫组化诊断的经典

组 合 ：CA Ⅸ（核 心 抗 体）、Vimentin、PAX8 以 及

CD10 阳性表达，CK7 呈阴性表达。由于 RCCS 无

特异临床表现，其确诊仅通过组织病理学对肉瘤样

成分的检测［5‐6， 8］，因此需要熟练掌握肉瘤样成分的

病理特征。肉瘤样成分肉眼观察呈灰白色，可有坏

死和（或）空洞形成。肿块多呈浸润性生长，与周围

组织分界不清，可侵犯周围器官和组织。镜下观察

肉瘤样成分多呈束状或席纹状排列，肿瘤细胞常呈

现梭形或多形性，细胞大小不等，核大、深染，核仁

明显，核分裂象易见，部分可见怪异的巨细胞，细胞

形态失去癌的典型特征，类似肉瘤细胞。部分肉瘤

样癌可出现异源性分化，如骨或软骨样结构、横纹

肌样结构等。免疫组化通常表达上皮来源性标记

物如 CK、EMA 等，其中 CK 阳性是最有力的诊断证

据之一；同时也表达间叶源性标记物如 Vimentin，
但一般不表达 Desmin、SMA 等，若表达则需与真正

的间叶源性肿瘤鉴别。RCCS 的肿瘤组织中既有透

明细胞癌成分又有肉瘤样成分，构成最常见但预后

最差的 RCCS 病理类型［9‐11］。 RCCS 病情进展迅

速［2］，往往确诊时已经到晚期阶段或者发生远处转

移，迫切需要个性化的临床治疗。

本例患者无特异性的临床症状，仅仅因间断咳

嗽半年，CT 检查有肺部结节而发现远处转移。但

肺部肿块镜下有且仅有肉瘤样成分，因其与间叶组

织肉瘤相似，极易误诊为肺部原发肉瘤［8］。通常转

移灶组织形态学与原发灶类似，但本病例肺转移灶

图 4　患者右肺病灶组织病理学特征

A. 右肺病灶大体标本；B. 正常肺组织和大量单一形态的梭形细胞（HE×40）；C. 可见大量梭形细胞呈旋涡状或席纹

状不规则排列，核分裂象可见，背景见炎细胞浸润（HE×200）；D. 梭形细胞表达 CK；E. 梭形细胞表达 Vimentin；F. 梭形细

胞表达 CAⅨ；G. 梭形细胞表达 PAX8；H. 梭形细胞不表达 TTF‐1；I. 梭形细胞不表达 p40。D~I免疫组化指标采用 EnVi‐
sion 法（×200）。
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经全部取材后证实，只存在肉瘤样分化区域，与原

发灶肉瘤样分化区域的镜下病理特征相吻合。并

且，免疫组化检测 CK、Vimentin、EMA、PAX8 及

CA Ⅸ 阳 性 表 达［12‐14］，及 TTF ‐ 1、p40、MOC31、
STAT6 及 BCL‐2 等阴性表达［15‐16］，这些结果亦可证

实其源于 RCCS 转移而非肺部原发。RCCS 也被一

致认为是晚期且几乎致命的癌症，合并有转移灶的

患者，中位总生存期短（4~9 个月），预后极差。肾

透明细胞癌成分和肉瘤样分化成分二者同时存在

较为少见，其分子机制还未完全清楚，治疗也较为

棘手。目前尚无有效临床治疗手段，往往采用多学

科综合治疗，早期手术切除可能是目前最优的方

案，放、化疗等均效果不佳。

根据病理镜下形态，本研究对以下肿瘤进行了

鉴别诊断：①孤立性纤维性肿瘤，由梭形细胞和多

少不等的胶原间质组成，肿瘤内可见不规则分支状

及鹿角型血管。免疫组化检测 95% 以上的肿瘤细

胞核显示 STAT6 弥漫强阳性染色［17‐18］，此外多数瘤

细胞表达 CD34 和 BCL2。本病例显微镜镜下虽可

见梭形细胞及鹿角型血管，但免疫组化检测肿瘤细

胞 STAT6、CD34、BCL2 均为阴性。②炎性肌纤维

母细胞肿瘤，多发于肺，镜下可见梭形细胞和大量

慢性炎细胞浸润。免疫组化常常表现出 ALK 和

SMA 阳性［19］。本例免疫组化检测 ALK、SMA 都为

阴性。③肺梭形细胞癌，镜下表现与本例相似，见

大 量 梭 形 细 胞 成 分 。 但 本 病 例 免 疫 组 化 结 果

TTF‐1、p40 呈阴性［16］，排除了该诊断。④神经源性

肿瘤，亦可表现为梭形细胞排列为编织状及条束

状，但其好发于后纵隔，50% 以上免疫组化 S100 阳

性［20‐21］。而本例肿瘤位于右上肺叶肺实质内，且免

疫组化显示 S‐100 为阴性。

研究［22］表明，肾细胞癌中检测到肉瘤样成分具

有重要的预后意义，这提示其高侵袭性、高转移倾

向以及总体生存率低。本文首次报道了 1 例 RCCS
肺转移灶仅存在肉瘤样分化成分，而完全缺乏肾细

胞癌成分的病例，在临床实践中具有重要的参考价

值。总之，准确诊断该病例需要结合患者病史及充

分取材，并结合相关免疫表型。
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