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肾上腺皮质癌 ��概
�
��������� �

����
� ，

����临床上 较 为

少见
，

发病率约为 �
�

� 一 ����万
。
目前尽管对 ��� 的临床诊

断及分子生物学特性有一 定 的 了解
，

但 由于其发病率低对其

自然病程
、

诊断和治疗 的反应等临床资料方 面仍掌握不 多
，

本

文对 ��� 目前研究的进展综述如下
。

� 临床表现

��� 常发生 于年幼及 �� � �� 岁年龄段之 间人群
，
�岁及

�� � �。 岁是发病 的高峰期 〔 ’ ，
��。

女性 多于男性
，

左侧 多 于右

侧
，

双 侧肾上腺皮质癌患 者仅 占 �� 一 �� ��，��。
��� 亦可 发

生 于肾上腺外川
。

在 较大 肾上腺 肿 瘤 中
，

有 �� 一

��� 的患

者合并有静脉癌栓
，

尤其是肿瘤位于右侧 肾上腺者
，

多合并有

静脉癌栓
。

约 ��� 的 人�� 为功能性
，
��� 无功能

。
在 功能性 ��� 患

者中
，

常见 的综合征是 ������� ，� 综合征
，
��� 一 ��� 的患者存

在此综合征
。
少数患者可表现为 ������ 综合征 ���

。

最常见 的

临床表现是体重增加
、

向心性肥胖
、

肌 肉萎缩
、

高血压 和痊疮

等 �在 ���女性患者 中
，

多毛及 停经较为常见
，
有 �� 一 ���

的女性患者表现为单纯 的女性 男性化症状���
�
在成年女性 患

者中表现为闭经
、

多毛
、

座疮
、

肌 肉萎缩
、

声音低沉
、

暂 时性脱

发和性欲亢进 等 �而在年幼女性患 者 中则表现为青春期 的性

早熟
。
女性男性化是 ��� 与腺瘤产生 的 �������

’ ，
综合征 相 区

别 的一种特征性改变
。
在 ��� 男 性 患者 中

，

由于肿瘤分泌雄

�街�烯二 酮 在 外 周 血 中转 化 为 雌 激 素
，

患 者 可 有 女 性化 表

现
，

主要为乳房发育
。

对 于无功能 ��� 患者
，

多数 是 由于 肿 瘤生 长 至 较大时 引

起相关临床表现
，

或者 由于其他无关原 因的影像学检查所发

现
。

最常见 的主诉为腹 部疼痛 和�或腹 部 可触及 包块
。

其他

临床表现有消瘦
、

乏力
、

发热
、

纳差
、

恶 心
、

呕 吐 以及肌 肉疼痛

等���
。

部分患者可在最初的疾病诊断之前 出现其他 的较为隐

匿 的临床症状
。
由于肿瘤 的快速生 长

，

患 者 可 出现 呼 吸 困难

及胸部疼痛症状
。

其他少见 的临床表现有血 尿
、

下肢 远 端水

肿
、
����

一

������ 综合征和泌尿系梗阻川
。

� 诊断

�
�

� 激素测定

激素水平测 定 可 用 于 功 能性 ��� 患 者 的诊 断及 鉴 别诊

断
。
人��合并内分泌功能亢进最好 的检测 方法是检测 ���泌

尿系皮质醇激素的排泄量
。
应 当连 续 � 次

，

最好 � 次对 ���

尿中的皮质醇进行检测
。
超过 �。 � 的 ��� 引起的 ��

�坛��，� 综

合征患者 ���尿中的游离皮质 醇含量超 过 �。 。 哪����
，

相 比

之下
，
��� 的正常人 ���尿 中的游离皮质醇含量小于 ���协��

���
。

同时
，

可通过检测患 者血浆和尿 中的类 固醇
，

包括血浆

中的脱氢表雄�街�酮 ������和硫磺去氢表雄酮 �����
一

��
、

△ �
�

雄�菌�烯二酮
、 △ �

·

雄 �菌 �烯二 酮
、

孕 烯醇 酮
、

��
一

经基

孕 �街�烯醇酮 和 ��
一

脱氧皮质 �幽�醇 �尿 中的 ��
一

酮类 固醇

���
一

���
、
��

一

经基皮 �质苗�酮 ���
一

�����和 ��
一

脱氧 四氢代

谢物 ���切山��和�
�倒比���� �� ��

一

��
�叮�������� �等对功能性 ��� 进

行诊断
。

��� 引起 ������� ，� 综合征 患者 的内分泌功能亢进症状是

否为促肾上腺皮质激素������依赖性
，

主要通过放免法 同时

测定血浆 中的 ���� 和 皮质醇进行判断
�
如果 血浆 中的皮质

醇含量超过 ��协��山 而 ��粗 小 于 ����耐
，

那 么
，
��� 患 者皮

质醇的分泌是非 ���� 依赖性 的
。
由于 人�� 患者血浆和尿 中

的游离皮质醇不 能被 地塞 米松抑 制实验 ����
，

每 ��服用 �

次
，

持续 � 天 �所抑制
，

这可 与垂体病变 引起 �������
’
�
综合征

相 鉴别
。

临床可通 过检测 血浆 中的辜丸激素
，

血浆 中的 肾上

腺雄性激素����� 和 ����
一

��及 ���尿 中的 ��
一

�� 来 诊断

��� 引起的女性男性化症 状
。
检测 血浆 中的雌二 醇 和�或雌

激素酮来诊断 ��� 引起的男性女性化症状
。
而诊断 ��� 引起

的高醛 固酮症则需检测血浆中的醛 固酮和 肾素活性
。

�
�

� 影像学检查

诊断 ��� 的重要手段还包括影像学检查
。
超声检查能有

效发现 肾上腺 肿块
，

但受限 于操作者的水平及患者的身体状

态
。
���� 等�，� 报 道 韶 声 检 杏 能 发 现 ��� 的 ��� 患 者

�

但 有

��� 的假阴性率
。

超声检查能够确定肿瘤侵犯周 围组织结构

的范围
。

由于在腹膜后 肾上 腺周 围存在脂肪组织 的关系
，

使用 ��

检查能够较好地显示 肾上腺肿块
。
�� 能够发现 � 一 ��� 的 肾

上腺结节
。
���� 等��� 报告 ��检查可发现 ��� 的肾上腺肿瘤

，

其假阳性率和阴性率均小于 �� �
。
��能够提供肿块 的大小

、

性质
、

钙化灶
、

坏死和浸润范围等情况
。
多组研究表明鉴别 肾

上腺肿瘤 良恶性 的关键在于肿瘤 的大小
。
多数 肾上 腺皮质癌

的直径超过 �。 � �肾上腺恶性肿瘤浸润 的范 围超过 ��� 或 者

更多
，

边缘模糊并且形态不规则
，

且呈异常的生长川
。

���� 在某些方面优 于 ��
。
��� 能够发现血管内的癌栓

，

尤

其在肾门
、

肾上腺
、

肾脏 静脉 中的癌栓
。
��� 能够通 过对 ��

和 �� 加权像的图像密度值 的 比较
，

准确地对原发 ���
、

无功

能性肾上腺腺瘤
、

嗜铬细胞瘤进行 鉴别诊断
。
原发性 ��� 在

��加权像中呈高密度值
。
无功能肾上腺腺瘤常表现为低密度

值
。
嗜铬细胞瘤在 ��加权像中呈独特的亮球�，� 。

其他侵入性 的造影检查
，

如�乃 �肾上腺皮质扫描
、

静脉造

影及动脉 � 线造影可 为 �� 或 ��� 提供更进一步 的辅助性检

查
。

放射性胆 固醇闪烁扫描将生化和 放射图像相结合
，
以更

好地鉴别存在异 常 的肾上腺功能 的肾上腺腺瘤 和 ���
，

或者

描绘 肾上腺肿瘤的功能状态
。
选择性动脉 � 线摄影 可 以帮助

鉴别肾上腺与肾上极之间的肿瘤
。

最近研究表明
， ‘，�

一

碳标记
一

经化酶正 电子发射体层显像 �
，’ �

一
����而���

�

�������
�

���
����� �����旧���

，

解� �盯 �扫描检查

能够很好地 区分肾上腺皮质或非皮质肿瘤
，

但不能鉴别肿瘤

的 良恶性 〔’�� �而�� �
一

氟代脱 氧葡萄糖正 电子发射体层 显 像 〔
，��

一

��������材��
�����

训��加
� �
而

����� �

���
目旧���

，

劝� ����扫描

检查则能较好地 对 肾上 腺 良恶 性肿 瘤进 行 鉴别
，

并 且 ���
�

��� 扫描能较好地 用 于 肾上腺皮质庙的随访观察
，

以 了解肿

瘤有无转移及局部复发 〔川
。
由于 肾上腺皮质癌肿瘤细胞 中的

免疫抗原 �。 一�� 高 阳性率
，

对肿瘤细胞进行免疫抗 原 � 。 一��

表达的 检 测 有 助 于 肾 上 腺 皮 质 癌 与 肾 上 腺 腺 瘤 的 鉴 别 诊

断�
’��。

�
�

� 病理组织 和分级

目前主要 以 肾上腺 肿瘤 的大小 来 区 别 肾上 腺 良
、

恶 性 肿

瘤
，

通 常 以 ��� 为界
，

肿瘤直径 大 于 ��� 则 高度提 示 肿瘤恶

性
。
��� 表现为表面不平

、

质软
、

脆
、

单个结节
，

常发生 坏死及

出血
。

组织学上 ���含有乏脂细胞质小体 以及 细胞核和核仁

的增多���
。
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��可������ ���� ��肠�����耐�‘�������，������ 比�� �� ��� ������������������ ���������������� ����������

� ���� �������������� ����������������� ����������� �����������如�� ���� ����������卿
��函 ��司������������ ���������������� ��������� ����������
������� ��������� ����������������������� 杭� � ����������� �� ��� ����比������ �������� �
�����日 哭������������� ����罗 以卿 �留， ����� ���� �� ��叩��������� � ������� ����������������
������������刃 ���������� �� ���������������� 哪 ��� 面 ��� ���������

��� ������������������沁����硕���呷��� �������������� �����������一
���� 创�阅����� ��� ����耐 ���������诫���� ����� �����石� ��� ����������� ��������������耐�、 �

罗 �喇�����卿�叩�，������ �
�����
������ ������� ��������������������� ���毗���������� �叩���

��，�������� �� ������二����示�� 】助 ���� �����，������ �� ��������������������������

�������� ���� ��� �����州 晓�
�

���玛功����������
������� �叮����月朋� ���，��������耐��������， ������� ����罗叨� ���� ������ 盯目 �朋������� ��

����叩����� ���������������������一� ������� 叩����������������������������������一
��������� ��眼���� ���������������������������������只 ������ ��������������������������������

�����
�

������一� ���丽 � ���������诫��� �� ��叩�哪����������
�肠 �� ��卿 �枷��������流一� ��� ������ �� 即����������������������������� � ��������������� ��
��������� 吧 � ��初��以�����叩������可的����� ���� ���� �������������������������耐��喊 ����
�孔����������������������������������� ������� ��������以刃��������石�

�������������� ���叩���甲� �泊�让�����拍��� ���，��������� ��������
�����，���������助���� �� ����������������������� ����������初���������������一� ���������������
���������������� ����� 帅����������歹朋����������� ���� ����������������� ����� ������������呵，��
���������������，���������即������ 斌�� ������� 飞加� ������������������盯 �以抖����� ��������侧 ���，
�����������������������������一 ���� ����������������������

��������� �������������� ����� �叨肠���������汉 ����������� �������������司 ���� ��� ��二
�� �� ������� �������� 面�� ���� �����������司�� ��������一� 姗� ����� ���� ��������������
�
����
���������������� ���呵 �������������������

�����‘ �� �� ��� � ���， �����������苗������ �� �������������浅��� ��，��������� �����叭阶

���� ������ ���苗�������������公��������杭�� �����介 ��� ��罗�������������������������������曰叩��� 烟��
耐 ����曲 ��协�����������讨��� �����朗�� ������ ����曲 ���������������� ����������衍���司������������
���������� ���� ���留脚������������ ����卿 ���� �扣忱�� ���������������
目�曰�� ������� ��������粼刃石�

�� 沈 铿 李孟达 丰有吉 等 泰素周疗和三周疗法作为卵巢癌一 ��������刁�收稿�

线化疗的多中心对照研究 中华医学杂志���������������一

�上接第��页� ������������� � ������ ��������
�����
��� ���� ���

�� ����� ��汕�����������������阮甲 �������� ���� ��叩��������面��而加扭 �� ��������������������������
二������������比�� ���� 二���� ���朋�������� ����� ��������������书
卯������一�� ����������� ��肠 ������� 以�����������������

�����叮�� ���绍�� � ������������叩� ���茂�� �����叩���������以������������� �����������
���������耳笋���卯 ���������，�����帅 �������咭����� ���哪��������� ������ �比�� �������亩� �����
����������� � ����呵����骊��� ������� ���������石�

�����助�������������������山�� ���二�� ����� �� ������������ ���� 己������ 叱比��山��

�����曲 ��������’����� ���哪�����二，���� ���加�������� �������二���� �����‘ ����初������� 叩 ����� �����
������ ������� 衍���� 户沈������� �功��������������“ �� �����������������������
�叨�����������一�

���七山����������� � 吐 ������ ��‘���������� ���������收稿�

山�����������月夕记，即石�������此 ������������� ���


