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形态特点：滤泡样结构由萎缩性上皮衬覆；
显著的钙化；
砂粒体样或无定形的钙化沉积物。

临床特点：年轻人（<35岁）；良性。









本文作者将之命名：“萎缩肾”样病变，
综合性分析8例病例，更加深入性地探讨其
临床病理特征和鉴别诊断，以证实该病变
为一独立的病种。



材料与方法

n本文收集6例+2例Hes病例；

n H&E；
n分析临床病理特点；

n免疫组化染色：CK7、 PAX-8 、CAM5.2和WT-1；
n特殊染色：PAS染色；

n设立对照组：10例无包块形成的肾小球囊肿病变。



结 果

临床病理特征：

1.患者年龄：9―48岁（29y; 28.5y）；

2.无性别差异；

3.单灶性；

4.大小：1.6―4.9cm（3.4cm; 3.4cm）；

4. 7/8患者随访无复发。





结 果

形态学特征：

l边界清楚：

1.平滑肌构成的厚壁包膜；

2.包膜中可出现血管和肾小管。





形态学特征：

l由大量类似甲状腺的滤泡样结构构成；

l滤泡/囊腔大小不一；

l滤泡腔/囊腔内充嗜酸性分泌物；

l上皮常为扁平、萎缩性改变，有时出现鞋
钉样形态；

l滤泡腔内松散的细胞；

l两种钙化；









形态学特征：

• 囊性区域之间为萎缩的小管结构、胶原化
地纤维间质和肾小球；

• 萎缩的小管：
“内分泌”型：管腔狭窄，胞浆透亮，基底膜
PAS（+）
“甲状腺滤泡”：圆形管腔，衬覆单层上皮，
腔内含有嗜酸性分泌物







免疫组化
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对照组

• 10例：9例来自于肾细胞癌的肾脏切除标本，为
局灶性病变，偶然发现；1例来自于儿童尸检，为
弥漫性病变。

• 无明显包块形成；

• CK7、PAX-8和WT-1在6/10对照组中的表达模式
与“萎缩肾”样病变中类似。





讨 论

• 详细描述了“萎缩肾” 样病变，之前的命名为：
“伴有两种微钙化的类似萎缩肾的肾细胞肿瘤”
或“萎缩肾样肿瘤”。

• 该病变：非肿瘤性良性病变。

• 特征：富含平滑肌厚壁包膜，滤泡样结构，钙
化，萎缩性肾小管。



鉴别诊断—肾脏原发性甲状腺样滤泡癌

l本文报道的病种和其他类型的肾脏肿瘤（包括：
PRCC、SDHB 缺陷型RCC、微囊型嫌色 RCC和
MiT 家族转录RCC）可存在至少局灶性的滤泡样结
构。
l本文：此肿瘤为排除性诊断。



鉴别诊断—肾脏原发性甲状腺样滤泡性癌

u旧观点：“萎缩肾”样病变应归为“肾脏原发性甲状腺
样滤泡性癌”的谱系之中；

u本文认为，前者是良性生物学行为，与后者不同：

1.滤泡衬覆的上皮呈萎缩性改变；

2.良性萎缩性肾小管结构；

3.衬覆滤泡的上皮细胞、足突细胞表达WT-1；
4.小管结构表达PAX-8；
5. 形态更类似于肾小球囊肿性病变；

6.更易发生于年轻患者；

7.良性临床经过。



鉴别诊断—肾脏原发性甲状腺样滤泡性癌

• 背靠背排列的滤泡结构，无良性萎缩性小管结构；

• 滤泡衬覆上皮细胞较大，多呈立方状，可见核重
叠，呈栅栏状或线性排列；

• 胞浆更加丰富，核膜不规则，小而不明显的核仁；

• 生长方式多样：复杂分枝状，以微滤泡为主，互
相吻合；

• 不具备平滑肌构成的厚壁包膜。



鉴别诊断—肾脏原发性甲状腺样滤泡性癌





鉴别诊断—肾脏原发性甲状腺样滤泡性癌

免疫组化方面，滤泡衬覆的上皮细胞：

ü keratin弥漫性胞浆阳性；

ü PAX-8核强阳性；

ü 80%以上的报道病例，CK7阳性；

ü WT-1阴性。

u均不同于“萎缩性肾”样病变中的滤泡上
皮。



鉴别诊断—肾源性残余、肾母细胞瘤和后肾肿瘤

• 肾母细胞瘤

1.胚芽：大小一致的小圆形细胞，异型性虽不明
显，但高于“萎缩肾”样病变；

2.上皮：异型性明显；

3.间质成分：“萎缩肾”样病变缺乏；

4.间变型：异型性更明显；

5.陷阱：术后化疗会发生退变，肾小管萎缩性改
变。



鉴别诊断—后肾肿瘤
（后肾腺瘤, 后肾腺纤维瘤, 后肾间质瘤）

1. 后肾腺瘤（Metanephric adenoma）
n特征：由紧密排列的小而一致的胚胎样的细胞构
成，形成密集的腺泡状结构，腺腔不明显，误认
为实性巢片状结构。

n相似点：

小管状结构、砂粒体和腔内含有小簇状结构。

n鉴别点：

分枝状小管状结构、胞浆稀少的“基底样”细胞、
宽而短的乳头状突起；周边为薄而不完整假包膜
围绕。





2.后肾腺纤维瘤（metanephric adenofibroma）
特点：双相性肿瘤，上皮性成分+纤维母细
胞样的梭形细胞。



3.后肾间质瘤（metanephric stromal tumor）

• 罕见，发生于儿童的良性肾脏肿瘤。

• 与后肾腺纤维瘤的间质成分相同。

• 特点：肿瘤细胞与周围组织界限不清，包绕肾小
管和血管，在黏液样背景中形成洋葱皮样同心圆
结构；血管发育不良；1/4球旁细胞增生；异源性
分化。

• IHC：表达CD34和Vimentin，不表达SMA、DES、
CK和S100。



“萎缩肾”样病变缺乏后肾腺纤维瘤和后
肾间质瘤的梭形细胞成份。



鉴别诊断—其他病变

1.终末肾病

本文病例病变周围为正常的肾脏结构。

2.肾脏管状囊性癌

管状结构更加一致；

细胞学特征：显著的嗜酸性胞浆、核仁明
显、核异型性。



肾小球囊肿病

• 是一种罕见病，可见于遗传和发育功能障
碍性疾病中，或在肾脏切除标本中偶然发
现。

• 与“萎缩肾”样病变形态学非常类似：滤泡样
结构，滤泡内形成簇状结构（类似萎缩性
肾小球样），钙化，萎缩性肾小管结构。

• “萎缩肾”样病变中的滤泡结构表达WT-1，
提示其代表囊性肾小球。



讨论： 一种真性肿瘤？

• 1例克隆性分析：单克隆，肿瘤

• 本文认为该病变为“非肿瘤性病变”：
①良性反应性增生的病变中也可存在克隆性增
生；②文中病例形态学和免疫表型都类似于肾
小球囊肿病。

• 作者认为，本文病变代表“肾小球囊性改变和
肾小管萎缩的局限性地机化阶段”。



总 结

• 综合性分析了8例“萎缩肾”样病变：富含平滑肌厚
壁包膜，滤泡样结构，钙化，穿插萎缩性肾小管；

• 形态特征类似于局限性地肾小球囊性改变和肾小
管萎缩；

• 认为其为一非肿瘤性病变，良性经过；

• 应与“肾脏原发性甲状腺样滤泡癌”区分。


