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肾脏原发性未分化多形性肉瘤1例
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【摘要】原发于肾脏的未分化多形性肉瘤（undifferentiated pleomorphic sarcoma, 

UPS）在临床上少见，症状不明显，辅助检查无特异性，主要依赖病理形态学及免疫组化。

该肿瘤恶性程度高，预后差，对放化疗不敏感，治疗手段主要是早期手术治疗。对于该

肿瘤的诊断与治疗，需要病例数量的积累和长期的观察随访。本文报道了经手术治疗的

肾脏原发性未分化多形性肉瘤 1 例。
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【Abstract】Undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS) originating from the kidney 
is rare in clinical practice. Its symptoms are not obvious, and the auxiliary examination is non-
specific. It mainly depends on pathomorphology and immunohistochemistry. The tumor has 
high malignancy, poor prognosis, and is insensitive to radiotherapy and chemotherapy. The 
treatment method is mainly early surgery. The diagnosis and treatment of this tumor requires 
the accumulation of cases and long-term observation and follow-up. A case of primary UPS of 
the kidney was reported.
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未 分 化 多 形 性 肉 瘤 （ u n d i f f e r e n t i a t e d 

pleomorphic sarcoma, UPS）是一种常见的恶性肿

瘤，但是原发于肾盂罕见。UPS 临床症状不典型

且进展快，临床上诊断困难，如未能及时发现，

后果常较为严重。UPS 极易通过血行转移，主要

通过病理学诊断，一经确诊，手术切除是最佳的

治疗手段。现对昆明医科大学第二附属医院泌尿

外科收治的 1 例原发于肾盂的未分化多形性肉瘤

报道如下。

1  病例报道

患者，女性，56 岁，因左下腹痛 6 月余入院。

2021 年 2 月份，以突发性、间断性左侧腹部隐痛

为主要表现，无牵涉痛、无发热等不适，至当地

医院就诊，行腹部彩超发现有“腹部肿瘤”。为

进一步诊治，遂至我院，行 CT 示：左腹膜后见

团状软组织影，大小约 6.1 cm×4.9 cm×5.9 cm，

增强不均匀强化，左输尿管上段局部受包绕管腔

狭窄，以上输尿管及左肾盂肾盏轻度积水（图 1）。

http://dx.doi.org/10.12173/j.issn.1004-4337.202303062
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遂转至我院泌尿外科予以左侧输尿管支架

置 入 术 对 症 治 疗， 并 服 用 甲 磺 酸 伊 马 替 尼，

于 2021 年 9 月 27 日行腹腔镜下左肾根治性切

除 术。 术 后 病 理 示 巨 检： 左 肾 背 膜 见 一 大 小

6 cm×5.5 cm×5 cm 肿块，切面灰白，局部灰黄，

质韧，与周围分解清晰；输尿管断端与肾静脉

未见累及（图 2）。病理诊断考虑为未分化肉瘤

（图 3）。免疫组化结果：Vim（+）、CK（-）、

BCL-2（+）、STAT6（-）、Syn（-）、CgA（-）、

CD117（-）、CD34（ 血 管 +）、DOG-1（-）、

SMA（-）、Caldesmon（-）、Desmin（-）、

HMB45（-）、EMA（-）、CD99（-）、Myo-D1

（-）、CD68（局灶 +）、SDHB（-）、S100（-）、

MDM2（-）、CDK4（-）、Ki-67 指数约 40%。

术后随访 5 个月仍健在，复查 CT 时考虑发生远

处转移。

图1  腹部CT 

Figure 1. Abdominal CT 
注：A.左腹膜后见团状软组织影，大小约6.1 cm×4.9 cm×5.9 cm；B.CT增强不均匀强化。

图2  术后标本

Figure 2. Postoperative specimen 
注：肿瘤呈灰白，局部灰黄。

图3  病理检查 

Figure 3. Pathological examination  
注：A.细胞无定向排列，由多形的成纤维细胞、组织细胞等混合而成，细胞核多呈无形性和异型性（HE×40）；B.成纤维细胞
（HE×100）。
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  B  A
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2  讨论

未分化多形性肉瘤是由原始间叶组织向纤维

组织细胞分化的恶性肿瘤，恶性程度高，最早由

O'Berien 等于 1964 年报道 [1-2]。UPS 常见于四肢，

其次为后腹膜、躯干等，原发于肾盂的 UPS 罕

见 [3]。UPS 无典型临床表现，主要为腹部肿块、

腹痛、伴或不伴血尿；级别高的 UPS 进展快，常

迅速增大并产生压迫症状 [4]。本例患者主要表现

为间断性左侧腹部隐痛。UPS 极易向远处转移，

常见血行转移，少数由淋巴转移 [5]。

UPS 通过相关临床表现和影像学检查难以确

诊，本例术前 CT 考虑肠道恶性间质瘤可能，容

易误诊。CT 平扫呈现不均匀，等或低混杂密度，

伴有不同程度的囊变、坏死及出血，少数伴有钙

化 [6]；增强扫描后多表现为轻中度渐进性强化，

但仍低于正常的肾实质 [7]。MRI 表现为肿瘤内低

信号区域和进行性强化，表明其含有纤维成分，

坏死囊变及纤维化是 UPS 较具特征性的表现 [8]。

UPS 来源于原始的未分化间质细胞，缺乏特异免

疫组织化学标记，病理学上通过形态学特点及免

疫组化亦排除其他恶性肿瘤 [9]。UPS 免疫组织化

学染色中，波形蛋白（Vimentin）、CD68（KP-1）、

α- 抗胰蛋白酶（alpha-1 antitrypsin, AAT）、α-

抗糜蛋白酶（α1-antichymotrypsin , AACT）Ⅷa

因子、铁蛋白和 Ⅷa 因子胞质原酶常呈阳性，

而 CK5/6 等上皮标志物及 SMA 一般呈阴性 [10]。

UPS 首选手术治疗，多采用边缘性、广泛性

和根治性切除 [11]。相关报道称，在根治性切除手

术中，相对安全的做法是切除瘤体边缘未受累组

织≥ 2cm，虽然对控制和清除局部病灶有一定效

果，但是仍有发生转移的风险 [12]。UPS 相关病例

报道少，但较多文献认为，预后较好的因素包括

但不限于：肿瘤体积小，分化程度高，最主要的

因素是还未发生外周浸润和转移，以及在手术中

彻底切除 [13]。例如边缘性切除的过程中容易残留

恶性肿瘤的卫星结节和活跃转移病灶，术后复发

率极高。UPS 五年存活率为 36%~50%，根治术

后复发率高达 44%，术后易发生局部和远处转移，

分别占 40%~60%、25%~50%，最常见转移部位

为肺，高达 90%，其次为骨、肝等部位 [14]。

UPS 恶性程度高，且对放疗、化疗及免疫治

疗不敏感，治疗效果差，其有效性仍然存在争议。

术前放疗可以控制体积较大的难以切除的肿瘤；

对于不可切除的转移性肿瘤和姑息治疗，化疗是

一种主要手段 [15]。化疗常用的药物为多柔比星

和异环磷酰胺，其中联合用药具有一定的生存

优势 [16]。随着靶向药物治疗及免疫治疗广泛运用

到恶性肿瘤的治疗中，有研究验证分子靶向药物

及免疫检查点抑制剂（PD-1、PDL-1 抑制剂）对

软组织肉瘤具有一定效果 [17]，但目前 UPS 的治疗

靶点及靶向药物治疗还在临床试验阶段。

总之，原发于肾脏的 UPS 罕见，明确其诊断

及术后治疗方案，改善预后，有待于病例数量的

积累和长期的观察随访。
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