
2006年 Tickoo等［1］研究终末期肾病（end⁃stage
renal disease，ESRD）合并肾脏肿瘤时发现一种由乳

头状结构伴透明细胞构成的肾细胞癌，并将此命名

为透明细胞乳头状肾细胞癌（clear cell papillary re⁃
nal cell carcinoma，CCPRCC）。随后多个学者发现

CCPRCC也可发生于普通人群，并从临床病理和分

子生物学角度进行研究［2-4］。2012年在加拿大温哥

华召开的国际泌尿病理协会（the International Soci⁃
ety of Urological Pathology，ISUP）共识会议推荐对世

界 卫 生 组 织（World Health Organization，WHO）
（2004）肾脏肿瘤分类进行修改，增加CCPRCC新类

型［5］。2016年春季新版WHO泌尿与男性生殖系统

肿瘤分类正式出版，包括CCPRCC在内纳入了 6种

新的肾细胞癌亚型［6］。本文就目前CCPRCC的研究

进展作一综述。

1 临床表现

至今为止CCPRCC已有超过400例患者的报道

（表 1），已成为发病率第 4位的肾细胞癌［7］，仅次于

透明细胞肾细胞癌（clear cell renal cell carcinoma，
CCRCC）、乳头状肾细胞癌（papillary renal cell carci⁃
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表1 CCPRCC的相关报道

Table 1 Related reports of CCPRCC

NA：无相关资料；ESRD：终末期肾病；VHL：Von Hippel⁃Lindau综合征；RAT：肾脏血管肌腺瘤性肿瘤。

作者（发表时间）

Tickoo等（2006年）

Gobbo等（2008年）

Aydin等（2010年）

Adam等（2011年）

Park等（2012年）

Bhatngar等（2012年）

Shi等（2013年）

Pramick等（2013年）

Williamson等（2013年）

Leroy等（2014年）

Lawrie等（2014年）

Munari等（2014年）

Fisher等（2014年）

Alexiev等（2014年）

Rao等（2014年）

Zhou等（2014年）

Alexiev等（2014年）

Deml等（2015年）

Liddel等（2015年）

Aron等（2015年）

Gill等（2015年）

Yan等（2015年）

患者例数（特殊类型）

10例（ESRD10例，7例多发）

5例（ESRD1例）

33例（VHL1例，ESRD11例，

双侧肾脏肿瘤3例）

24例（ESRD7例，3例多发）

15例（ESRD4例，VHL1例，

1例多发×4）
13例（ESRD13例，4例多发）

11例

20例（ESRD3例，9例多发）

34例（ESRD8例，9例多发）

42例（ESRD17例，10例肾移

植，6例多发）

17例

15例（ESRD1例）

17例（9例多发）

21例（ESRD15例，5例多发）

3例（VHL3例，双侧肾脏肿瘤2例）

12例（VHL1例，ESRD4例，3例多发）

5例（RAT5例，ESRD3例）

37例（RAT9例）

1例（穿刺活检）

64例（RAT7例）

8例

6例

年龄［岁，平

均（范围）］

56（35~78）

60（53~64）

60（26~88）

58.1（39~37）

52（35~70）

56.8（40~70）

52.5（33~72）

59（26~76）

61（33~87）

60.7（35~78）

57（25~79）

61（36~70）

53（29~78）

54（40~72）

33（22~39）

58.2（18~81）

61（51~73）

54.4（29~75）

42
61（32~93）

62.3（45~81）

54（42~65）

性别

男5例
女5例
男3例
女2例
男17例
女16例
男16例
女7例
不明1例
男4例
女11例
男6例
女7例
男8例
女3例
男12例
女8例
男19例
女15例

男25例
女17例
男7例
女10例
男6例
女9例
男8例
女9例
男14例
女7例
女3例

男6例
女6例
男3例
女2例
男24例
女13例

女1例
男39例
女25例

男6例
女2例
男6例

肿瘤大小［cm，

平均（范围）］

2.6（1.0~5.0）

2.3（0.4~5.0）

2.4（0.9~4.5）

2.4（1.8~6.0）

1.65（0.6~4.0）

NA

2.5（1.0~4.0）

1.9（0.1~7.0）

2.0（0.2~7.5）

2.2（0.5~5.5）

2.6（0.7~4.0）

3.0（1.4~4.5）

2.5（0.9~5）

2.1（0.6~5.5）

NA (3.5~6.5)

2.5（0.8~6.0）

2.2（1.0~3.0）

2.7（0.5~8.0）

4.9
2.6（0.5~7.3）

1.8（1.5~2.2）

2.8（1.6~5.0）

肿瘤分期

pT1 10例

pT1 5例

pT1a 30例
pT1b 3例
pT1 24例

pT1a 15例

pT1a 11例
pT1b 2例
pT1 11例

pT1 20例

pT1a 32例
pT1b 1例
pT2 1例
pT1 42例

pT1a 17例

pT1a 12例
pT1b 3例
pT1a 14例
pT1b 3例
pT1a 19例
pT1b 2例
pT1a 1例
pT1b 2例
pT1a 10例
pT1b 2例
pT1a 5例

pT1a 24例
pT1b 7例
pT2a 1例
NA 5例
pT1b 1例
pT1 56例
pT2 1例
pT3a 2例
pT1a 8例

pT1 6例

细胞核分级

（Fuhrman）
NA

1级（3例）

2级（2例）

NA

NA

1级（7例）

2级（8例）

1级（1例）

2级（12例）

2级（11例）

1级（9例）

2级（11例）

1级（6例）

2级（27例）

3级（1例）

1级（5例）

2级（37例）

NA

2级（17例）

2级（17例）

1级（5例）

2级（16例）

1级（1例）

2级（2例）

NA

2级（5例）

1级（19例）

2级（15例）

NA（3例）

1级
1级（4例）

2级（55例）

3级（5例）

1-2级（8例）

1级（3例）

2级（3例）
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noma，PRCC）和嫌色细胞肾细胞癌（chromophobe re⁃
nal cell carcinoma，CRCC），占原发性肾癌的 1%~
4.3%［5，7-10］。而在ESRD合并肾癌中，其发病率为第2
位，仅次于PRCC，占肾癌的18%~23%［1，7，10-11］。根据

413例患者的总结，CCPRCC多见于中老年人，平均

年龄 58岁，稍有男性倾向，男女比例约为 1.3∶1，肿
瘤平均大小为 2.4 cm，95%以上病例 TNM 分期为

pT1N0M0，目前仅有 2例患者为 pT3N0M0分期［12］，

尚无淋巴结转移及远处转移的报道。在普通人群

中CCPRCC多为单发病灶，合并ESRD时肿瘤多发

病灶较为多见［1，4，7-9，11，13］，CCPRCC可伴随着其他肾

癌包括CCRCC、PRCC、CRCC、多房性囊性肾细胞癌

（multilocular cystic renal cell carcinoma，MCRCC）、获

得性囊性肾病相关性肾细胞癌（acquired cystic dis⁃
ease⁃associated renal cell carcinoma，ACD⁃RCC）以及

肾脏嗜酸性细胞腺瘤（renal oncocytoma，RO）［7- 10］。

同时已有 6 例 CCPRCC 合并希佩尔 ⁃林道综合征

（Von Hippel⁃Lindau disease，VHL）的报道［3，7-8，14］。临

床上患者多无明显症状，因体检时发现肾脏占位而

就诊，偶有患者出现腹部疼痛、腰部疼痛、间断血尿

等症状［7，12］，合并ESRD患者常伴有透析（腹膜透析或

者血液透析）［1，11］，合并VHL患者常伴有神经系统血管

母细胞瘤、胰腺囊肿或者嗜铬细胞瘤等疾病［3，7，14］。检

验学中尚无特异性肿瘤标志物。影像学上有报道

肿瘤多见于肾脏中极，CT平扫时肿瘤大多密度均

匀，偶可及囊性低密度灶，增强 CT 显示类似于

CCRCC，动脉期肿瘤显著强化［15］。MR提示肿瘤T1
加权时呈等强度，T2加权时呈低强度［16］。

2 病理特征

2.1 组织形态

巨检：CCPRCC边界清晰，常有厚的纤维性胞

膜，根据 Aron等［12］对 61个肿瘤进行分析，约 79%
（48/61）的肿瘤具有胞膜，其中具有完整胞膜肿瘤数

为 34个，不完整为 14个；肿瘤呈囊性或者实性，切

面呈灰红、黄褐色或红褐色，未见出血、坏死及钙化

等继发性改变［3，9，12］。

显微镜：CCPRCC呈现混合型形态，病理科医生

对此进行统计分析，其中最常见成分为囊状结构

（包括微囊结构和大的囊腔），占 90%以上，其他依

次为分支管状结构、乳头状结构和实性巢状结构

等［3，8-10，12，17］。不同于PRCC，CCPRCC的乳头形态有

较为独特的表现，如乳头局部分支、乳头纤细或者

乳头呈小的厚钝状［3，9，12］。因此目前认为显著的分

支管状结构以及突出于囊内的小的乳头状结构是

CCPRCC的特征性组织形态［9］。肿瘤细胞为小⁃中等

大小，呈立方形或者柱形，具有丰富的透明样或黏

液样胞浆；细胞核为圆形或者卵圆形，核仁不明显，

细胞核分级低，几乎均在Fuhrman 1~2级，仅有 6例
Fuhrman 3级的报道［9，12］；典型的肿瘤细胞核有极性

地偏离基底部呈线性排列，类似于分泌早期的子宫

内膜核下空泡［3-4，9］。细胞间质具有丰富的毛细血管

网，有时可见局部或广泛性的血管平滑肌样/平滑肌

样成分［12，18］，偶有发生骨化的报道［19］。间质内无泡

沫状巨噬细胞的聚集，无铁血黄素的沉积以及砂砾

样结构的形成，同时也无肿瘤坏死性/肉瘤样改变和

肿瘤侵犯血管及淋巴管的报道［3，9，12］。

电镜：上皮细胞含有透明细胞质，其内细胞器

较少，可及游离核糖体、粗面内质网、线粒体和溶酶

体，具有丰富的中间丝和糖原，缺少脂类沉积物；细胞

核内有胞浆性假包含物，核仁不明显；细胞膜出现短

的微绒毛样结构；细胞间可及发育良好的桥粒，肿瘤

细胞通过半桥粒附着于薄而宽的基底层上［10，20］。

2.2 免疫组化

免疫组化对于 CCPRCC的诊断具有重要作用

（表 2）。目前认为最具特征性的免疫标记为：细胞

角蛋白 7（cytokeratin 7，CK7）弥漫性阳性、碳酸酐酶

Ⅸ（carbonicnanhydrase Ⅸ，CAⅨ）杯口状阳性，肾细

胞癌标记物（renal cell carcinoma maker，RCC maker）、
分化簇 10（cluster of differentiation 10，CD10）和α甲

基丙烯辅酶 A消旋酶（alpha⁃methylacryl⁃CoA race⁃
mase，AMACR）阴性［1-4，7-12］。其中 CK7主要分布于

上皮细胞，是角质细胞中的主要骨架蛋白；CAⅨ的

表达与缺氧有关，在缺氧条件下调节细胞增殖，参

与肿瘤的发生和发展，正常肾组织不表达CAⅨ，而

在CCRCC中可表达，但是与CCPRCC不同的是其染

色呈盒子状［15］；RCC marker 是一种抗人类肾脏近端

肾小管刷状缘上糖蛋白抗原的抗体；CD10 是一种

约 100 kDa大小的Ⅱ型细胞表面糖蛋白分子，在正

常肾组织CD10表达于近端肾小管上皮刷状缘及肾

小球的足细胞，有报道小部分CCPRCC细胞膜局灶

染色为阳性［9，12-13］；AMACR 是一种调节脂肪酸合成

的线粒体酶，在正常肾脏中表达于近端肾小管，表

现为颗粒状的胞质染色。

其他比较重要的免疫标记有：E钙黏蛋白（E⁃
cadherin）、波形蛋白（vimentin）以及β⁃连环蛋白（β⁃
catenin）均为阳性。这 3种蛋白均与上皮细胞向间

质细胞的转变（epithelial to mesenchymal transition，
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EMT）有关，三者同时阳性极少见于其他肾癌。目前

体内和体外实验证据都表明，EMT在多种恶性肿瘤

的原发性浸润和继发性转移中起着重要作用，EMT
的激活会下调E⁃cadherin和β⁃catenin的表达以及上

调 vimentin的表达［21］。而CCPRCC中这 3种蛋白表

达同时升高说明肿瘤有着独特的发病机制［22］。同时

Leroy 等［13］发现细胞周期蛋白 D1（cyclin D1）在

CCPRCC中广泛表达。目前已知cyclin D1是调控细

胞周期G1期的关键蛋白，对细胞周期调控至关重要，

其过度表达与多种肿瘤恶性程度呈正相关；然而

Hedberg等［23］研究发现，在CCRCC中高水平cyclin D1
表达伴随着细胞核低级别，同时患者的生存时间较不

表达cyclin D1的患者显著延长。Deml等［18］首次报道

了 parafibromin 蛋白在 CCPRCC 中高表达，这与

CCRCC和PRCC不表达或低表达有着明显区别［24］。

parafibromin是一种核内表达的蛋白，在肿瘤的增

殖、凋亡及分化等方面起着重要作用，在胃癌、结肠

癌、乳腺癌等肿瘤中都发现parafibromin表达的降低

或者缺失，表明其与肿瘤的进展和患者预后呈负性

相关关系［24-25］。

此 外 研 究 还 发 现 CCPRCC 在 细 胞 角 蛋 白

34βE12（cytokeratin 34βE12）、肝细胞生长因子受体

（MET）、高分子量激肽原（high molecular weight ki⁃
ninogen，HMWK）、细胞角蛋白 19（cytokeratin 19，
CK19）、配对盒基因2（paired box gene 2，PAX2）和配

对盒基因 8（paired box gene 8，PAX8）免疫组化均为

阳性，而雌激素受体（estrogen receptor，ER）、孕激素

受体（progesterone receptor，PR）、转录因子 E3（tran⁃
scription factor E3，TFE3）和分化簇117（cluster of dif⁃
ferentiation 117，CD117）免疫组化为阴性［1-12，18］。这

些相对特异性的免疫标记说明CCPRCC是一种新型

肾脏上皮样肿瘤，有着相对独特的生物学习性。

2.3 分子生物学

与其他类型肾癌不同，目前的研究还没有在

CCPRCC中找到一致的遗传学改变，但是大部分病

例都显示该肿瘤没有 CCRCC 所具有的 3p 缺失、

VHL基因突变和VHL启动子甲基化，也没有PRCC
所具有的7和17号染色体的获得和Y染色体的缺失

（表 3）。有报道称在 CCPRCC 中 7%~27%的病例

VHL基因发生突变［18，26］。Deml等［18］对此进行了分

析，认为突变率的差异可能与病例数量较少以及使

用不同的基因测序方法有关（Sanger法、SNPs法），

同时其通过对 20 例 CCPRCC 进行荧光原位杂交

（fluorescence in situ hybridization，FISH）检测时发现

10%（2/20）的患者出现 3p染色体的丢失。此外，

Wolfe等［27］报道了1例CCPRCC第7、10、12染色体为

三倍体。Aydin等［3］报道1例CCPRCC第7、17染色体

少量获得。Kuroda等［28］报道 1例CCPRCC第 7染色

体为单倍体而第16、17、20染色体为多倍体。值得注

意的是：Alexiev等［29］利用昂飞（Affymetrix）公司所独

有的分子倒置探针（molecular inversion probe，MIP）
技术可以从石蜡包埋（formalin⁃fixed paraffin⁃embed⁃
ded，FFPE）样本中获得全部基因组复制数量的信

息，特别是对大约 900个已知癌基因、杂合性缺失

（loss of heterozygozity，LOH）以及临床常见的获得性

NA：无相关资料。

表2 CCPRCC及其他3种肾癌的免疫组化结果

Table 2 Immunohistochemical results of CCPRCC and
other three subtypes of renal cell carcinoma

免疫组化指标

CK7
CD10
CAⅨ
EMA
AMACR
RCC marker
CD117
34βE12
E⁃cadherin
Vimentin
β⁃catenin
TFE3
MET
HMWK
ER
PR
hKIM
Parafibromin
CK19
PAX8
Cyclin D1

CCPRCC
+

–/±
+
+
–

–

–

+
+
+
+
–

+
+
–

–

–/±
+
+
+
+

CCRCC
–

+
+
+
–

+
–

–

–

+
–

–

–

–

+/–
+/–
+

–/±
+/±
+
+/±

PRCC
+
+
–

+
+
+
+

+/–
–

+
–

–

–

–

+/–
NA
+

–/±
+
+

–/±

Xp11.2 RCC
–

+
–

+/–
+
+
–

+/–
–

+/–
NA
+
NA
NA
NA
NA
NA
NA
NA
NA
NA

表3 CCPRCC及其他3种肾癌的基因检测结果

Table 3 Genetic testing results of CCPRCC and other
three subtypes of renal cell carcinoma

基因检测

3p缺失

VHL基因突变

染色体7和17三倍体

Y染色体的缺失

Xp11基因易位

CCPRCC
－/±
－/±
－

－

－

CCRCC
＋

＋

－

－

－

PRCC
－

－

＋

＋

－

Xp11.2 RCC
－

－

－

－

＋
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突变信息有着高分辨率。通过对2例CCPRCC进行

MIP 检测，结果发现在 10q11.22 染色体中均出现

2 570 kb中性拷贝数杂合性缺失，包含 49个RefSeq
基因，其中10个基因在人类孟德尔遗传信息库（On⁃
line Mendelian Inheritance in Man，OMIM）中含有注

释（分别为SYT15、GPRIN2、NPY4R、ANXA8、RBP3、
GDF2、GDF10、PTPN20B、MAPK8和 FRMPD2）。目

前已知RBP3可引起相关的色素性视网膜炎，GDF2
可引起相关的遗传性出血性毛细血管扩张症，而

MAPK8则和肾癌的形成有关［30］。Lawrie等［22］利用

第二代测序技术（next⁃generation sequencing，NGS）
对5例CCPRCC标本进行检测，发现3例标本中出现

MET基因的突变。MET基因是一种原癌基因，编码

肝细胞生长因子受体（hepatocyte growth factor recep⁃
tor，HGFR），在EMT过程中发挥作用，鉴于EMT可

促进肿瘤细胞的浸润和转移，考虑MET基因突变与

CCPRCC的临床特性有一定关系。

为明确CCPRCC的形成机制，多个学者对相关

RNA也进行了研究。Fisher等［31］选择 4个 CCRCC
相关基因（CA9、CP、NNMT、VIM）以及 4个PRCC相

关 基 因（AMACR、BAMBI、SCHIP1、SLC34A2）在

mRNA水平对 CCPRCC进行检测，结果发现这 8种

基因在CCPRCC中均呈不同程度的表达：与PRCC相

比，CCPRCC 中 CA9、CP、NNMT 和 VIM 表达增加，

AMACR、BAMI和 SLC34A2表达减少，而 SCHIP1两

者之间表达无差异；与CCRCC相比，CCPRCC仅在

NNMT 表达减少。说明在 mRNA 水平 CCPRCC 与

CCRCC更为相似，其中 CA9基因的表达产物即为

CAⅨ，这与两者的免疫组化结果一致。在CCRCC
中由于VHL基因突变导致缺氧诱导因子1α（hypoxia
inducible factor⁃1，HIF⁃1α）增多，激活CA9基因，导

致CAⅨ表达阳性，但是鉴于CCPRCC较少出现VHL
基因突变，提示CCPRCC通过不依赖VHL机制激活

HIF通路。此外，CCPRCC与PRCC在SCHIP1表达相

似，提示两者可能有相同的分子通路。Lawrie等［22］通

过microRNA微阵列方法对5例CCPRCC进行分析，

结果发现与正常肾脏组织相比，CCPRCC中miRNA⁃
200家族（miR200a、miRNA⁃200b、miRNA⁃200c、miR⁃
NA141和miRNA⁃429）表达明显增多，而在CCRCC
和 PRCC中却表达减少。引起 CCPRCC中miRNA⁃
200家族表达增多原因尚不清楚，由于并未发现基

因组失衡，考虑表观遗传性调控在调节该家族miR⁃
NA时起到重要作用［32］。目前已知miRNA⁃200家族

不论在生理状态还是恶性肿瘤时均可调控EMT的

表达，结合免疫组化结果（E⁃cadherin、vimentin和β⁃
catenin），说明CCPRCC启动EMT，但是这个过程很

可能不完全或者中途被阻断。随后Munari等［33］同

样通过microRNA微阵列方法对15例CCPRCC进行

分析，发现除了miRNA⁃200家族表达高于CCRCC和

PRCC外，与正常组织相比CCPRCC中miR⁃210、miR
⁃122、miR⁃34a、miR⁃21、miR⁃34b和miR⁃489表达增

多，而 miR⁃4284、miR⁃1202、miR⁃135a、miR⁃1973和

miR⁃204表达下降。有意思的是，在表达增多的

miRNA中CCPRCC与CCRCC相似度较高，而在表达

减少的miRNA中CCPRCC与 PRCC相似度较高，提

示 CCPRCC有着独特的发病机制。此外已经明确

CCRCC中过表达的miRNA⁃210在HIF通路激活过

程中起到核心作用［34］，而在CCPRCC中miRNA⁃210
同样表达增高，该结果进一步说明了CCPRCC不依

赖VHL机制激活HIF通路。

2.4 特殊类型

2000年Michal等［35］首次报道肾血管肌腺瘤性

肿瘤（renal angiomyoadenomatous tumor，RAT）1 例，

表现为肾脏肿瘤由透明的上皮样细胞和显著的平

滑肌瘤性间质组成。上皮样细胞形成腺瘤样管状

结构，顶端伴有囊泡，周围均被毛细血管网包绕。

2009年Michal等［36］再次报道 5例RAT，并对其进行

免疫组化检查及基因检测，结果发现所有肿瘤均显

示上皮细胞CK7、CK20和vimentin阳性，CD10阴性，

平滑肌瘤性间质HMB45阴性；无VHL基因突变以

及3p基因缺失。这些临床特点均类似于CCPRCC，
此后多个学者对此进行研究，Deml等［19］选择 25例

CCPRCC以及9例RAT，通过病理学特征、免疫组化

检查（25种抗体标记）以及 VHL基因突变（Sanger
法）和等位基因缺失（FISH）检测进行比较研究，结

果发现除RAT缺少分泌细胞以及无合并ESRD的病

例外，其余结果极为相似。因此目前认为RAT是

CCPRCC的一种特殊类型［15，19，37］。

1964年Melmon和Rosen总结了多篇临床报告，

将中枢神经系统血管母细胞瘤合并肾脏或胰腺囊

肿、嗜铬细胞瘤、肾癌以及外皮囊腺瘤等疾病正式

命名为“Von Hippel⁃Lindau综合征”。目前已知该病

是由位于染色体3p25区的VHL基因突变引起，为常

染色体显性遗传。通过负性调节低氧诱导的血管

内皮生长因子（vascular endothelial growth factor，
VEGF）mRNA 表 达 引 起 临 床 症 状 ，包 括 产 生

CCRCC。但是目前已有 6例 CCPRCC合并 VHL综

合征的报道，研究结果发现其生物学特点和病理学
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特征与普通人群CCPRCC无差异，均无3p染色体缺

失，扩展了CCPRCC的发病范围［3，7-8，14］。

获得性肾囊肿（acquired cystic disease of the kid⁃
ney，ACDK）见于ESRD患者，伴有或不伴有透析，对

于透析超过 3年的患者ACDK发生率 10%~20%，而

透析超过 10年则ACDK发生率大于 90%。3%~7%
的 ACDK患者发展成肾癌，危险率是普通人群的

100倍。目前研究发现，组织学上ACDK合并肾癌

最多见为 PRCC，其次即为 CCPRCC。与普通人群

CCPRCC 多为单发性肿瘤不同的是，ACDK 合并

CCPRCC常为多发性肿瘤（可以为多发CCPRCC，也
可以合并其他类型肾癌）。而在病理组织学方面则

与普发性CCPRCC无明显差别［1，11］。

3 鉴别诊断

3.1 CCRCC
肿瘤位于肾实质内，长大后可浸润、压迫、破坏

肾盂肾盏，向肾包膜外发展，形成血管瘤栓或转移

到淋巴结及其他脏器。组织病理方面CCRCC具有

特征性的精细窦状血管网，缺少CCPRCC的分支管

状结构及复杂透明细胞飘带，肿瘤中常有出血、坏

死、囊变和钙化。细胞核可有高分级（Fuhrman 3~4
级）。免疫组化：CK7和 AMACR 为阴性，CD10和

RCC maker 为阳性，CAⅨ呈“盒子状”阳性。基因检

测：VHL基因突变、启动子甲基化以及3号染色体短

臂缺失。

3.2 PRCC
PRCC根据肿瘤细胞形态可分为两种类型：Ⅰ

型肿瘤细胞较小，胞质稀少呈嗜碱性，乳头结构被

覆单层立方状细胞，乳头中心常见泡沫状巨噬细胞

和沙粒体，细胞核级别较低。Ⅱ型肿瘤细胞嗜酸

性，乳头被覆多层细胞，乳头中心常见丰富嗜红细

胞质的大细胞以及沙粒体和巨噬细胞，细胞核级别

较高。免疫组化：CAⅨ阴性，CK7、CD10、AMACR和

RCC maker阳性。基因检测：染色体 7和 17号为三

倍体，Y染色体缺失。

3.3 Xp11.2 RCC
Xp11.2易位/TFE3基因融合相关性肾癌（renal

carcinomas associated with Xp11.2 translocations，
Xp11.2 RCC）是一种少见的肾癌类型，主要见于儿

童和青少年。组织病理方面：肿瘤细胞排列成乳头

状和腺泡状结构，呈单层或者假复层排列，异型性

显著，部分呈丰富嗜酸性胞质，核仁明显，间质内可

及砂砾样形成伴灶性出血坏死。免疫组化：RCC

maker、CD10和TFE3阳性，CK7、CAⅨ和AMACR为

阴性。基因检测：Xp11.2染色体的易位和 TFE3基

因融合。

4 治疗及预后

CCPRCC 的治疗方式主要为手术切除（肾脏

部分切除术或者根治性切除术），到目前为止，尚

无肿瘤复发转移的报道，也无因肿瘤死亡的报

道。说明 CCPRCC是一种低度恶性肿瘤或者惰性

肿瘤［7-10，13，20］。鉴于CCPRCC良好的预后，建议对于

早期肿瘤或者不能耐受手术的患者进行肾脏穿刺

活检，通过组织病理特征性表现、免疫组化以明确

诊断（必要时利用FISH），在此基础上严密随访或者

行肿瘤微波消融等治疗。

目前对于CCPRCC的发病机制尚不明确，由于

其发病率较低，给研究带来一定困难，如果能够进

行CCPRCC细胞株的培养将会提供一定的便利性。

同时后续长链非编码RNA（long noncoding RNA，ln⁃
cRNA）微阵列筛查以及蛋白质组学的分析将对于研

究肿瘤信号通路能够起到相当重要的作用。此外，

由于CCPRCC是新分类的肿瘤，尚缺少大样本量的

长期随访资料。只有通过对大量CCPRCC的患者进

行生存分析，明确其预后，才能为临床制定治疗方

案提供可靠的循证医学依据。
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