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摘  要 

肉瘤样肾细胞癌(sarcomatoid renal cell carcinoma, SRCC)是指肾细胞癌(renal cell carcinoma, RCC)
肉瘤样去分化，由于实验室及影像学检查缺乏特异性，确诊依赖病理学检查。目前SRCC的治疗方式存在

争议，患者预后极差。现报道1例青岛市市立医院收治的转移性SRCC患者，术后规律行系统治疗至今2
年。 
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Abstract 
Sarcomatoid renal cell carcinoma refers to the sarcomatoid dedifferentiation of renal cell carci-
noma. Due to the lack of specificity of laboratory and imaging tests, the diagnosis depends on pa-
thology. The treatment of SRCC is controversial and the prognosis of patients is poor. This paper 
reports a case of metastatic SRCC patient who has received systematic treatment for 2 years after 
surgery in Qingdao Municipal Hospital. 
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1. 背景介绍 

肉瘤样肾细胞癌(sarcomatoid renal cell carcinoma, SRCC)是一种临床罕见的肾恶性肿瘤，本病的诊断

及治疗有较大争议。本文通过报告一例晚期 SRCC 患者的临床诊断及治疗过程，并回顾相关文献，旨在

总结和探讨转移性 SRCC 的最佳诊疗方案。 

2. 临床资料 

患者，女，62 岁，不明原因发热 1 周，体温最高达 38.5℃，自服感冒药未见缓解，于外院就诊，行

腹部 CT 平扫发现右肾占位，来我院寻求进一步治疗。患者查体未触及腹部肿物，既往无结核病病史，

近期无明显体重减轻。辅助检查：血红蛋白 90 g/L，血白细胞计数 6.37 × 109/L，肌酐 82.09 mmol/L，尿

素氮 6.88 mmol/L。双肾 MR 平扫及增强扫描可见腹膜后脊柱旁约 4.6 cm × 6.3 cm × 11.8 cm 大小，右肾

上极约 4.6 × 5.0 × 3.9 cm 大小 2 处异常信号灶，呈 T2WI 稍低信号，DWI 高信号(图 1、图 2)。PET/CT
可见右肾上腺区、右肾区高代谢软组织肿块，右颈部及右膈脚后高代谢淋巴结(图 3、图 4)。患者于 2020
年 8 月 17 日接受腹腔镜下右肾切除术 + 腹腔镜下右侧腹膜后病损切除术，术中见右肾内侧与下腔静脉

之间巨大腹膜后肿瘤，大小约 12 × 5 cm，无明显包膜，呈糜烂鱼肉样，取部分组织送冰冻病理，结果怀

疑肉瘤，遂切除右侧肾脏、同侧肾上腺及腹膜后肿瘤。术后石蜡病理可见癌组织突破肾被膜侵及脂肪囊，

未累及肾盂、输尿管断端，瘤组织片状分布，细胞梭形，异型性明显，瘤内可见组织凝固性坏死(图 5)，
免疫组化结果提示 Vim、PAX-8、CK、CAIX 均(+)，ki-67 (约 5%+)，CD10 (图 6)、S-100、Desmin、SMA
均(−)，诊断为肾肉瘤样癌。患者自 2020 年 11 月起，已接受安罗替尼靶向治疗 + 特瑞普利免疫治疗(每
日口服安罗替尼 8 mg，后调整为 12 mg，服药 2 周，停药 1 周，每 3 周行特瑞普利单抗 240 mg 静滴) 33
个疗程，术后 1 年复查 PET/CT 提示肿瘤复发及新发转移灶(图 7、图 8)，至今病情未见明显进展。 
 

 
Figure 1. MRI image of bilateral kidneys before surgical operation (T2W2) 
图 1. 术前双肾 MRI 图像(T2WI) 
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Figure 2. MRI image of bilateral kidneys before surgical operation (DWI) 
图 2. 术前双肾 MRI 图像(DWI) 

 

 
Figure 3. PET/CT images before surgical operation 
图 3. 术前 PET/CT 图像 

 

 
Figure 4. PET/CT images before surgical operation 
图 4. 术前 PET/CT 图像 
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Figure 5. Paraffin section (hematoxylin-eosin staining × 100) 
图 5. 石蜡病理(苏木精–伊红染色 × 100) 

 

 
Figure 6. Immunohistochemistry of CD10 (SP staining × 100) 
图 6. CD10 免疫组织化学染色(SP 法染色 × 100) 

 

 
Figure 7. PET/CT images of patient one year after surgical operation 
图 7. 患者术后 1 年 PET/CT 图像 
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Figure 8. PET/CT images of patient one year after surgical operation 
图 8. 患者术后 1 年 PET/CT 图像 

3. 讨论 

SRCC 是 1968 年由 Farrow [1]等首次提出，是以 RCC 肉瘤样去分化，高侵袭性为特征性病理表现的

一种较少见的恶性肿瘤，它可以出现在所有组织学亚型的肾恶性肿瘤中，因此不被单独列为肾恶性肿瘤

的亚型[2] [3] [4]。SRCC 患者约 86%~89%有临床表现，常见包括疼痛(51%~52%)、血尿(22%~34%)、体

重减轻(18%~22%)、乏力(15%)、低热或盗汗(6%~12%)、咳嗽或呼吸困难(6%~12%) [4] [5]。 
目前还不存在一种可靠的术前诊断 SRCC 的影像学方法，Schieda [6]等通过 SRCC 和肾透明细胞癌

(clear cell renal cell carcinoma, CCRCC)患者的 CT 表现的对比研究发现，SRCC 患者肿瘤有体积巨大、密

度不均、边缘浸润的假包膜破裂、瘤内易坏死，常见瘤旁较粗大新生血管形成等特征，但这些特征是非

特异性的。SRCC 和 CCRCC 的 MRI 表现同 CT 结论类似，两者有非特异性的微妙差异，如 SRCC 形态

更不规则，更容易观察到周围浸润的表现[7]。回顾性分析表明，SRCC 患者 MRI 在 T2 像表现为信号不

均一，所有患者肿瘤内均有不同程度的组织坏死，半数患者坏死比例超过 50% [6] [8]。国内学者收集 29
例肾肉瘤样癌与 82 例肾透明细胞癌患者的 PET/CT 图像对比，发现 SRCC 可以摄取更多的氟代脱氧葡萄

糖，因此标准摄取值较 CCRCC 更高，由于瘤组织坏死及瘤周新生血管较 RCC 更为常见，“环状标志”

有助于 SRCC 的诊断[9]。 
SRCC 肿瘤的平均直径多在 9.2~11 cm 之间，肉瘤样分化区一般为灰白色，边缘浸润，切面呈鱼肉样

或纤维状，质地坚韧，90%以上的肉瘤样癌可以观察到肿瘤组织凝固性坏死[4] [10] [11]。显微镜 SRCC
一般可见间充质细胞(即肉瘤样癌细胞)及上皮样癌细胞[5]，而后者在肾肉瘤中缺失。有报道显示嫌色细

胞 RCC 肉样转化率高于其他组织学亚型的 RCC [11]，但 CCRCC 较高的发病率使这一发现难以验证[12]。
部分 SRCC 肿瘤中分化良好的上皮成分和去分化的肉瘤样成分可能只是局部存在，在缺乏低分化上皮细

胞的情况下，通过肿瘤外观及显微镜下细胞形态诊断 SRCC 仍有局限性，因为如肉瘤样尿路上皮癌、血

管平滑肌脂肪瘤、肉瘤样肾上腺皮质癌、孤立性纤维瘤和滑膜肉瘤均可见梭形肿瘤细胞，而免疫组化可

以有效弥补这一不足。PAX-2 和 PAX-8 是建立肾系细胞和肾脏形成所需的转录因子[13] [14]，是肾肿瘤

的有效标记，CAIX 是 CCRCC 的特异性标记物，为 SRCC 的来源提供了有力证据，此外，上皮分化的标
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记物包括细胞角蛋白、上皮膜抗原通常在 SRCC 中局部表达，而在肾肉瘤中不表达[15]。 
Alevizakos [16]的回顾性分析表明 SRCC I 期、II 期、III 期、IV 期疾病患者的 5 年疾病特异性生存率

分别为 77.7%、67.8%、35.4%和 3.5%。Main [4]的研究发现，所有患者中位生存期仅 9 个月，这与 Blum
等[3] [16]的研究结果一致。对于非转移性 SRCC，根治性肾切除术辅以全身治疗仍是最重要的治疗手段，

但术后 26 个月复发率仍高达 80% [5] [17]。对于有淋巴结侵犯或远处转移的 SRCC，患者是否从减瘤手

术中获益仍有争议，Alevizakos [16]的研究中有 472 例转移性 SRCC 患者，接受手术的患者 1 年、3 年和

5 年的疾病特异性生存率分别为 33.7%、10.8%和 6.2%，未接受手术的患者的 1 年、3 年和 5 年疾病特异

性生存率分别为 11.5%、1.9%和 0%。而 Main 等[4] [5] [18]学者认为 SRCC 具有高侵袭性，与单独接受系

统治疗相比，接受肾切除术并系统治疗的转移性疾病患者无明显生存优势，手术也会延迟系统治疗，因

此建议转移性 SRCC 患者应首先接受系统治疗，对证实系统治疗有效的患者进行手术，对系统治疗无反

应的，或有周围器官侵犯或多发转移如肝脏、颅内或骨转移的患者，应避免手术。目前想要明确转移性

SRCC 是否必要接受减瘤手术，其难点在于术前影像学或组织穿刺活检检出率低，在一项对 199 名 SRCC
患者的研究中，在肾切除术或转移瘤切除术前对原发肿瘤或转移部位进行活检，仅有 7.5%的患者存在肉

瘤样特征，多数患者依赖术后的病理学诊断明确肿瘤性质[3] [19] [20] [21]。通常认为，RCC 是对放射治

疗不敏感的肿瘤，同样的，在一项对 408 例非转移性 SRCC 患者的研究中，未能证明放疗对 SRCC 有效，

接受辅助放疗的患者在 1 年、3 年和 5 年的总体或疾病特异性生存率与仅接受手术治疗的患者无显著差

异，目前放疗主要用于转移性疾病或复发性局部肿瘤生长的患者的姑息性治疗[22]。Kunene [23]曾报道

23 例接受舒尼替尼靶向治疗的 SRCC 患者，无进展生存期及中位总生存期分别为 5.7 和 15.7 个月，体能

状态(performance status, PS)良好的患者接受舒尼替尼治疗尤其有效，PS 0~1、2~3 分患者的中位总生存期

分别为 20.9 个月、5.0 个月。免疫检查点抑制剂与其他治疗 SRCC 的全身疗法相比取得了最大的进展，

Joseph [24]的研究中显示与非肉瘤样 RCC 相比，SRCC 在肿瘤细胞上 PD-1/PD-L1 的表达水平更高，SRCC
表达 PD-1/PD-L1 的比例分别是 96%和 54%，提示 SRCC 存在免疫抵抗的模式，应用抗 PDL1 和 PD1 药

物治疗 SRCC 有较好的前景，2018 年 1 篇国外病例报告[25]，报道 1 名 SRCC 患者在接受舒尼替尼 + 吉
西他尼治疗 4 个月发现多发转移灶，更换纳武单抗治疗 1 个月后 1 处转移灶消退，6 个月复查 PET/CT 已

知转移灶全部消退，术后 2 年复查无复发迹象。另一篇文献报道了 2 名有 PDL1 在 9p24.1 处扩增的 SRCC
患者对免疫治疗有显著反应，两例治疗前均提示多器官转移，其中 1 例接受阿替利珠单抗治疗 14 个月病

情稳定，另一例接受帕博利珠单抗治疗 16 个月后病情稳定[26]。 

4. 结论 

综上所述，关于 SRCC 的治疗，泌尿或肿瘤指南中没有标准化的建议，因为它的发病率低，术前诊

断困难，缺乏疾病特异性试验，在临床工作中应以患者为中心，制定个性化的治疗方案。本例转移性 SRCC
患者在减瘤手术的基础上接受长期、规律的靶向治疗和免疫治疗，术后 2 年病情进展缓慢，对晚期 SRCC
诊疗方案的制定有较高的参考价值。 
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