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【摘要】 目的 探讨肾上腺皮质腺癌(ACC)的诊断与治疗。方法 回顾性分析 39 例 ACC 患者(ACC 组) 诊

断与治疗的临床资料，并随机调取同期 39 例肾上腺腺瘤(ACA) 患者(ACA 组) 临床资料作对照。结果 ACC 组

肿瘤最大径(11. 66 ± 4. 21)cm;Weiss 评分:3 ～ 5 分 13 例，＞ 5 分 26 例。ACA 组肿瘤最大径(2. 34 ± 1. 27) cm;

Weiss 评分: ＜ 3 分 37 例，3 ～ 5 分 2 例，＞ 5 分 0 例。ACC 组 34 例行肿瘤完整切除，5 例仅行姑息性切除或活检术，

术后 1 周内死亡 2 例;口服舒尼替尼治疗 2 例;随访 32 例，随访时间 1 ～ 80 个月，中位生存时间 12 个月，1 年与 5
年生存率分别为 45. 7%和 32. 7%。ACA 组手术均顺利，术后随访 33 例，失访 6 例，随访时间 2 ～ 176 个月，均健在。
结论 ACC 分期晚，预后差，与 ACA 鉴别较困难，肿瘤大小应作为良恶性鉴别指标之一，根治性切除术后易复发

转移，可尝试舒尼替尼分子靶向药物治疗。
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【Abstract】 Objective To investigate the clinicopathological characteristics and treatment of patients with adreno-

cortical carcinoma (ACC) ．Methods Thirty － nine patients diagnosed with ACC between January 1999 and march 2014
were evaluated，with 39 time － matched adrenocortical adenoma (ACA) were randomly drawn as control group． The clini-
cal features and outcomes were reviewed． Ｒesults In ACC group，median age was 51. 72 years (19 to 76 years)，among
whom Weiss score was between 3 and 5 in 13 cases and over 5 in 26 case，with the tumor diamer of(11. 66 ± 4. 21)cm．
In ACA group，Weiss score was lower than 3 in 27 cases and between 3 and 5 in 2 cases，with the tumor diamer of(2. 34 ±
1. 27)cm． Endocrinolgical evaluation was performed in all patients． En bloc resetion was performed in 34 cases in ACC
group，and palliative resection or biopsy was performed in 5 patients whom detected metastases at initial diagnosis． Two
deaths were reported during the 1st week after surgery． Sorafenib was given to 2 cases in ACC group． With a follow － up of
1 ～ 80 months，the median survival time was 12 months，with the 1 － year and 5 － year survival rates of 45. 7% and
32. 7%，respectively． All patients in ACA group underwent operation successfully with satisfactorily postoperative rehabili-
tation． Thirty － three cases were followed up 2 to 176 months with no death． Conclusion ACC is a rare disease with a
poor prognosis． Tumor sizes could be used as one of a valuable indicator for distinguishing． Patients with positive VEGF in
tumor tissue could try Sunitinib for molecular targeted drug therapy．
【Key words】 adrenocortical carcinoma; adrenal gland neoplasms; diagnosis; treatment

肾上腺皮质腺癌 ( adrenocortical carcinoma，ACC)

是源发于肾上腺皮质的恶性肿瘤，临床上罕见，发病率

约为 2 /100 万
［1］，占所有恶性肿瘤的 0. 02%［2］，目前综

合治疗效果不佳，5 年生存率低，约 23% ～ 37%［3 － 4］，

如何提高此病的诊断与治疗成为临床关切的焦点。本

研究选择 ACC 患者 42 例，剔除 3 例因病历资料不全

者，获取其中 39 例(ACC 组)，并随机调取同期 39 例肾

上腺腺瘤(adrenocortical adenoma，ACA)患者(ACA 组)

作对照，就两组临床资料特点、诊治方法及预后作回顾

性病例对照研究。

1 资料与方法

1． 1 一般资料 自 1999 年 1 月至 2014 年 3 月我院收

治 ACC 患者 42 例，3 例因病历资料不全而剔除，ACC
组共 39 例，ACA 组亦 39 例(相同时间段内，Excel 随机

数随机抽取相同病例数)。
ACC 组 34 例无功能，5 例无功能分别是 3 例原发

性醛固酮增多症，1 例库欣综合征，1 例多发性腺瘤病

(肢端肥大症、垂体瘤、2 型糖尿病、结节性甲状腺肿、
多发性子宫肌瘤)。ACA 组 35 例无功能，4 例有功能

分别为 3 例原发性醛固酮增多症，1 例库欣综合征。
两组患者均有腹部 CT 平扫 + 增强，ACC 组肿瘤

最大径 4 ～ 20 cm，平均(11. 66 ± 4. 21) cm，肿瘤边界不

清，形态不规则，密度不均匀，其内有坏死液化;ACA 组
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肿瘤最大径 1 ～ 5. 5 cm，平均(2. 34 ± 1. 27) cm;两组比

较差异有统计学意义(P ＜ 0. 05)。两组患者一般情况

比较差异无统计学意义(P ＞0. 05)，具有可比性，见表 1。

表 1 两组患者临床资料比较 珋x ± s

项目 ACC 组 ACA 组 P 值

性别(例) 0． 034

男 22 13

女 17 26

年龄(岁) 51． 72 ± 12． 95 48． 88 ± 15． 09 0． 042

位置(例) 0． 786

左侧 16 18

右侧 21 20

双侧 2 1

肿瘤最大径(cm) 11． 66 ± 4． 21 2． 34 ± 1． 27 0． 000

手术方式(例) 0． 000

开放手术 37 5

腹腔镜下 2 34

1． 2 Weiss 评分标准
［5］ (1) 核异型大小;(2) 核分

裂指数≥5 /50 HP;(3)不典型核分裂;(4) 透明细胞占

全部细胞≤25% ;(5) 肿瘤细胞呈弥漫性分布;(6) 肿

瘤坏死;(7)静脉侵犯;(8) 窦状样结构浸润;(9) 包膜

浸润。每项赋值 1 分，合分数 ＞ 3 分即可考虑 ACC。
1． 3 治疗方法 ACC 组行开放手术 37 例，其中根治

性切除 32 例，姑息性切除或仅活检术 5 例( 发现 ACC
时已发生远处转移:肝、肺、头颅、胸腹腔)，腹腔镜手术

2 例;ACA 组行开放肿瘤切除术 5 例，后腹腔镜下肿瘤

切除术 34 例。ACC 组中有 7 例为肾上腺腺瘤切除术

后复发，ACA 组均为初次手术。
ACC 组开放手术均经腹，切口多为肋缘下斜切口，

必要时行肋缘下“人”字型切口，打开侧腹膜，探查腹

腔脏器有无转移，推移肿瘤，估计手术难易，右侧较难，

肿瘤较大时靠近肝门，中央静脉短，易损伤腔静脉，可

用腹腔镜器械 Hem － o － lock 结扎夹处理，肿瘤周围细

小血管可用钛夹，减少打结时的“撕扯”，节约手术时

间和出血，肿瘤与周围脏器的致密粘连部分可行联合

脏器切除，无法整块切除，则行活检术，不主张行“囊

内”减瘤手术，出血难控制。ACA 组 34 例行腹腔镜手

术，均经后腹膜腔，充分游离前后两个无血管平面，寻

及肿瘤，超声刀切除，双极电凝创缘止血。
1． 4 随访方法 随访方式采用门诊复诊、电话和信件

联系，所有复发、转移的病例均经临床、影像或病理学

证实。
1． 5 统计学方法 采用 SPSS 17. 0 统计软件，计量资料

采用两独立样本 t 检验，计数资料采用 2
或 Fisher 确切

概率法，生存分析采用 Kaplan － Meier 法，log － rank 检验

生存曲线差异。

2 结果

2． 1 手术过程及并发症 ACC 组根治性切除 34 例，

其中 1 例术中出血达 10 000 mL 以上，术后 3 d 死于多

器官衰竭;1 例发现时右侧肾上腺肿物 3 cm，未治疗，2
年后增大至 8 cm，手术切除后病理报告肾上腺皮质腺

癌。ACC 组姑息切除 4 例，其中 1 例行减瘤术、脾切

除、横结肠部分切除、阑尾切除、回肠造瘘，术中出血

18 000 mL，术后 6 d 因心肺功能衰竭而死亡;3 例患

者术中同时或分阶段行部分肝脏、肺叶、脾 脏、胰 腺

体尾部切除术;1 例仅行活检术，术中发现肿瘤与肝

中静脉、腔静脉致密粘连，放弃切除。ACA 组手术均

顺利，无大出血和脏器损伤。
2． 2 术后评估及治疗

2． 2． 1 Weiss 评分 ACC 组 3 ～ 5 分 13 例，＞ 5 分 26
例;ACA 组 ＜ 3 分 37 例，3 ～ 5 分 2 例，＞ 5 分 0 例。
2． 2． 2 ACC 组临床分期 Ⅰ期 4 例(10. 26% )，Ⅱ期

6 例 ( 15. 38% )，Ⅲ 期 8 例 ( 20. 51% )，Ⅳ 期 21 例

(53. 85% )。
2． 2． 3 术后治疗 ACC 组术后 3 例口服米托坦，其中

2 例口服米托坦后效果不佳，病理标本检测 VEGF 阳

性，口服舒尼替尼，肺部转移病灶减少和缩小( 图 1)。
ACA 组患者术后未行任何后续治疗。

A:术前肾上腺肿物冠状图;B:治疗前肺部 CT;C:米托坦治疗后 1 年肺部 CT;D:停米托坦仅口服舒尼替尼治疗后 2 年肺部 CT;箭头:相同部

位肿瘤缩小

图 1 ACC 患者肺部转移病灶影像学表现

2． 3 生存情况 ACC 组术后随访 32 例，失访 7 例，随

访率 82. 05% ，随访时间 1 ～ 80 个月，中位生存时间 12
个月，采用 Kaplan － Meier 法计算 1 年与 5 年生存率分

别为 45. 7% 和 32. 7% ;ACA 组术后随访 33 例，失访 6
例，随访率 84. 62% ，随访时间 2 ～ 176 个月，均健在，

log － rank 检验显示两组生存曲线比较差异有统计学
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意义(P ＜ 0. 01)，见图 2。

图 2 两组患者生存曲线比较

3 讨论

ACC 发病年龄呈双峰趋势，好发于婴幼儿及 40 ～
50 岁的中年人

［6］，本组 ACC 组平均年龄为(51. 72 ±
12. 95) 岁，显著高于 ACA 组，两组年龄差异有统计学

意义。两组性别比较差异亦有统计学意义，ACA 组女

性比例明显较男性高，我们认为男性发现肾上腺实性

肿瘤应更多考虑恶性。
根据肿瘤组织有无内分泌功能分为功能性肿瘤和

非功能性肿瘤两种类型，文献
［7］

报道功能性肿瘤约占

ACC 的 41. 8% ，因激素分泌的不同，又可分为皮质醇

增多症、原发性醛固酮增多症、嗜铬细胞瘤及其他等。
本组 ACC 组中功能性肿瘤 5 例，其中 3 例原发性醛固

酮增多症、1 例库欣综合征、1 例多发性腺瘤病，共占全

组 12. 82% ，与文献比较较低，可能跟病例数少有关;而

ACA 组中亦有 3 例原发性醛固酮增多症，1 例库欣综

合征，占 10. 26% ，两组比较差异无统计学意义。
临床上 对 于 肾 上 腺 肿 瘤 良 恶 性 的 鉴 别 很 困 难，

2004 年 WHO 推荐采用改良的 Weiss 评判标准
［5］。本

研究 ACC 组与 ACA 组患者术后 Weiss 评分比较差异

有统计学意义，ACA 组中有 2 例 Weiss 评分 ＞ 3 分，镜

下两者均有包膜不完整，多核瘤巨细胞，核分裂象，被

评判为良性，其依据可能是初发，且免疫组化相关指标

低，如 Ki － 67 仅 1% 阳性，此 2 例随访已达 6 年，无复

发、转移灶的发生。本研究中 ACC 组 Weiss 评分 ＞ 5
分 26 例，可能是病例分期晚占多数有关(Ⅲ +Ⅳ期共

29 例)。
FASSNACHT 等

［8］
报 道 ACC 最 大 径 中 位 数 ＞ 11

cm，而 ACA ＜ 5 cm，肿瘤大小可作为良恶性的评判指

标之一。本组 ACC 肿瘤最大径与 ACA 组比较差异有

统计学意义。ACA 组中肿瘤≤3 cm 者 32 例，而 ACC
组无一例 ＜ 3 cm，AYALA ＲAMIＲEZ 等

［9］
报道 330 例

ACC，其最大径 3. 0 ～ 25 cm，平均 10. 07 cm，我们认为

肿瘤大于 3 cm 应考虑恶性可能，而不是 5 cm［10］。
整块手术切除可能治愈 ACC，但手术方式的选择

还存在争议。对于最大径小于 6 cm 的 ACA，腹腔镜手

术是金标准
［11］，而在 ACC 中的应用仍存在争议

［12］。
本研究 ACA 组中 33 例行腹腔镜手术，而 ACC 组中仅

2 例，我们 认 为 ACC 不 适 宜 腹 腔 镜 手 术 切 除，理 由:

(1) 肿 瘤 体 积 大，ACC 组 肿 瘤 最 大 径 平 均 (11. 66 ±
4. 21)cm，超过 6 cm;(2)肿瘤异常血管丰富，本组中有

2 例术中出血量超过 10 000 mL;(3) 肿瘤与周围脏器

粘连，尤其与大血管紧密粘连，如腔静脉、主动脉、肾蒂

血管，易发生大出血;(4)术中常需联合脏器切除，ACC
组有 4 例行联合脏器切除，如胰腺体尾部、脾脏、横结

肠、肾脏、部分肝脏等，JUＲOWICH 等
［13］

亦认为 ACC 不

适宜腹腔镜手术。
米托坦是唯一批准用于 ACC 的药物，适用于晚期

ACC，但效果不佳，反应率仅 30%［14］，联合应用依托泊

苷、阿霉素、顺铂或链脲霉素可以提高疗效
［15］，但不良

反应亦增加。KＲOISS 等
［16］

进行了舒尼替尼二期临床

使用，结 果 显 示 对 于 米 托 坦 无 效 的 顽 固 性 ACC 有

15. 4%的反应率。本研究 ACC 组 3 例术后口服米托坦，

效果不理想，其中 2 例尝试性给予口服舒尼替尼，肺部

转移灶 数 目 减 少、体 积 缩 小，效 果 显 著。但 WOＲT-
MANN 等

［17］
报道贝伐单抗联合卡培他滨治疗 ACC，结

果无一例有效，ACC 分子靶向治疗值得深入研究。
ACC 组中位生存时间 12 个月，1 年与 5 年生存率

分别为 45. 7% 和 32. 7% ，较国外报道稍低，可能与患

者数 少、分 期 晚 占 多 数 有 关，中 晚 期 占 89. 74% ; 与

ACA 行生存曲线比较，差异有统计学意义。
综上所述，ACC 较 ACA 发病率低，鉴别较困难，肿

瘤大小可考虑作为鉴别良恶性的指标之一;ACC 患者

倾向于开放手术，根治性切除术后易复发转移，如术后

对于口服米托坦效果不佳而组织病理 VEGF 阳性的患

者可尝试舒尼替尼分子靶向药物治疗。
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脑动静脉畸形破裂出血的个体化治疗体会
*
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【摘要】 目的 总结脑动静脉畸形(AVM)破裂出血的个体化治疗经验。方法 回顾分析 64 例脑 AVM 破裂

出血患者的不同治疗方法和疗效，其中 25 例行显微外科手术治疗，28 例行分次分期血管内栓塞治疗，11 例行联合

治疗(显微外科手术 + 血管内栓塞或伽马刀治疗)。结果 25 例显微外科手术患者中，AVM 全切除 21 例，4 例

AVM 大部分切除(均为直接手术者);28 例血管内治疗患者中，完全栓塞病变 8 例，大部分栓塞 15 例，部分栓塞 5
例;11 例联合治疗患者中，一期血肿清除并 AVM 部分切除 + 二期血管内完全栓塞治疗 3 例;血管内栓塞后显微手

术全切除 4 例，大部分切除 1 例;联合伽马刀治疗 3 例 AVM 病灶消除均在 80%以上。出院 GOS 评分:5 分 30 例，4
分 17 例，3 分 11 例，2 分 3 例，1 分 3 例。结论 脑 AVM 破裂出血后应遵循个体化治疗原则，AVM 破裂出血合并

大量血肿急诊开颅血肿清除并视术中情况切除 AVM 可获得良好预后，小型 AVM 破裂出血合并血肿开颅血肿清

除 + AVM 全切除可获得根治，大型 AVM 破裂出血量不多可分次分期栓塞治疗，联合外科手术切除及伽马刀治疗

降低再出血风险。
【关键词】 脑动静脉畸形; 显微外科手术; 血管内治疗; 个体化治疗

脑动静脉畸形(AVM)是一种先天性的血管畸形，

出血 为 其 最 常 见 及 最 危 险 的 症 状，43. 5% ～ 53. 0%
AVM 以破裂出血为首发症状，出血后致死致残率高，

首次出血后 1 年内再次出血的风险增加至 6% ～ 18% ，

目前均主张对破裂出血的 AVM 积极治疗
［1］。梅州市

人民医院神经外科自 2007 年 1 月至 2014 年 1 月收治

64 例脑 AVM 破裂出血患者，采用显微外科手术，血管

内栓塞及联合治疗等方法进行个体化治疗，取得良好

效果，报告如下。

1 资料与方法

1． 1 一般资料 本组共 64 例，其中男 39 例，女 25
例;年龄 8 ～ 65 岁，平均(31. 4 ± 4. 2) 岁。所有患者以

自发性脑出血入院，表现为突发头痛、呕吐，伴有不同

程度的意识障碍，合并肢体偏瘫 14 例、癫痫 10 例、失

语 5 例。入院 GCS 评分:3 ～ 5 分 3 例，6 ～ 8 分 21 例，

9 ～ 15 分例 40 例。患者入院均行头颅 CT 扫描，表现

为单纯脑内血肿 37 例，脑内血肿合并蛛网膜下腔出血

(SAH)14 例，其中幕上血肿 45 例( 额叶 18 例，颞叶 12
例，顶叶 8 例 枕叶 7 例)，幕下血肿 6 例;血肿大小为

16 ～ 60 mL;单纯 SAH 13 例，合并脑积水 6 例。53 例行
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