


透明细胞肾细胞癌
多房性囊性肾癌
乳头状肾细胞癌
嫌色肾细胞癌
肾髓质癌
集合管癌

黏液样小管状和梭形细胞癌
Xp11易位性肾癌
未分类的肾细胞癌
肾脏乳头状腺瘤
嗜酸细胞瘤

遗传性平滑肌瘤病肾癌综合征
MIT家族易位性肾癌

（包括Xp11和t（6;11）易位性肾癌）
SDH缺陷相关性肾癌

管状囊性癌
获得性囊性肾疾病相关性肾癌

透明细胞乳头状癌



• 肾高度侵袭性恶性肿瘤，主要发生于青少
年，生长迅速，预后差，患者的生存时间
以月计算（1天-26月）

• 肉眼血尿、季肋部或腹部疼痛、体重下降
和腹部包块是最常见症状

• 绝大多数患者都伴有镰状细胞病或镰状红
细胞特征

• 文献报道多发生于黑人人种



• 病变主要位于肾髓质，常浸润肾盂、肾被
膜及肾周软组织，有时肾皮质内可见卫星
结节。肿块切面灰褐色，质地较韧或偏硬，
常伴有出血坏死囊性变或灶性黏液变

• 瘤细胞呈网状、卵黄囊样、片状、微乳头
状排列，并可有微囊形成，还可呈实性排
列，偶见腺管状和小梁状结构

• 间质明显纤维化及大量中性粒细胞浸润形
成微脓肿是特征性改变



• 是一种少见的肾细胞癌，占所有肾细胞癌的1% ～
2%

• 血尿、腰腹痛为常见症状；病程短，进展快
• 病理特征：

肿瘤发生于髓质，呈灰白色或淡黄色，质地较肾
透明细胞癌韧，无包膜，向肾盂和肾皮质侵袭

以腺管状或腺管乳头状结构为主，被覆单层或复
层上皮，分化差的呈腺样囊性、巢状、条索状或肉
瘤样，细胞界限不清，核异型性明显，肿瘤有明显
的间质反应



• 新近出现的一组高级别肾细胞癌，特别是遗
传性平滑肌瘤病和肾癌综合征相关性肾细胞
癌（HLRCC）

• 侵袭性生长，具有管状乳头状结构

• 显示延胡索酸水合酶(FH)基因突变和功能缺
失



• 由延胡索酸水合酶
（fumaratehydratase,FH）基因胚系突变
导致的一种遗传性综合征，表现为皮肤多
发性平滑肌瘤，女性患者还可表现为多发
子宫平滑肌瘤。肾脏受累的患者则表现为
早发性的肾细胞癌

• 倾向于发生早期转移，预后较差



• 单侧单发肿块，大体上肿瘤较易囊性变，亦
可呈实性，或囊实性混合，多位于肾皮质

• 瘤细胞排列成乳头状，胞浆丰富，核仁显著，
大而红染，类似核内病毒包涵体样，核仁周
围可见一圈淡染空晕，可呈实性、管状、囊
状生长结构







• 纤维间质内中、小腺体浸润性生长

• 结节性浸润性乳头状

• 管状/管状乳头状/乳头状

• 实性片状、条索状、巢团状和/或具有横纹肌
样特征

• 囊内乳头状

• 筛状

• 肾管状囊性癌样

• 网状/卵黄囊瘤样



• PAX8
• S100A1
• SMARCB1/INI1
• OCT3/4
• FH
• 2SC（是一种改组的半胱氨酸，是因延胡索
酸水合酶失活致延胡索酸异常富集而形成
的产物）









•RMC

•CDC

•FH-deficient
RCC
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• All subtypes of high-grade distal
nephron-related adenocarcinomas may
show some nonspecific morphologic
features such as infiltrating glandular and
solid sheets/cords/nested patterns;
therefore, the possibility of urothelial
carcinoma of upper urinary tract and
metastatic carcinoma should be excluded.
To help confirm renal origin , IHC for PAX8
and S100A1 can be useful



• RMC should be diagnosed on the basis of
the clinical information (age, race,
hemoglobinopathy) and
immunohistochemistry (SMARCB1/INI1,
OCT3/4), in addition to the sieve
like/cribriform and/or reticular/YST-like
morphology



• The morphologic patterns of tubulopapillary,
intracystic papillary, and tubulocystic carcinoma-
like area with viral inclusion–like macronucleoli
with perinucleolar halos suggest the possibility
of FH-deficient RCC including HLRCC-RCCs. As
these features overlap with CDC, IHC
combination of FH and 2SC may help in the
diagnosis of FH-deficient RCC



• A definitive diagnosis of CDC should only
be made if RMC and FH-deficient RCC
are excluded
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