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摘  要 

目的：探讨肾脏球旁细胞瘤(juxtaglomerular cell tumor, JGCT)临床病理学特征、免疫组化、病理学诊

断、鉴别诊断和治疗方法。方法：回顾性分析一例JGCT病例临床资料、组织学特征、免疫组化染色及特

殊染色，同时复习相关文献。结果：患者，男，46岁，临床表现主要为高血压及低血钾。镜下肿瘤与周

围肾组织界限较清，肿瘤细胞呈实性巢片或条索状排列，细胞大小一致，呈圆形或卵圆形，无异型性，

巢索间血管裂隙丰富，血窦样，部分区域可见透明变性的厚壁血管。免疫组化示肾素、CD34、SMA弥漫

阳性；PAS染色阳性。此肿瘤可能与发生于肾脏的其它肿瘤混淆，需要与多种肿瘤相鉴别。患者肾脏切

除后，血压恢复正常，全身状况良好。结论：肾脏球旁细胞瘤是一种罕见的良性肾脏肿瘤，易误诊、漏

诊，病理医师需全面掌握其组织病理学形态、免疫组化特点及鉴别诊断要点，方能提高诊断准确性。 
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Abstract 
Objective: This study aims to investigate the clinicopathological features, immunohistochemical 
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characteristics, pathological diagnosis, differential diagnosis, and therapeutic approaches for jux-
taglomerular cell tumor (JGCT). Methods: A retrospective analysis was performed on the clinical 
data, histological features, immunohistochemical staining, and special staining of a JGCT case, sup-
plemented by a review of pertinent literature. Results: The patient, a 46-year-old male, exhibited 
hypertension and hypokalemia as primary clinical symptoms. Microscopically, the tumor was well-
demarcated from the adjacent renal tissue. Tumor cells were organized in solid nests or cords, dis-
playing uniform size and round to oval shapes without atypical features. Numerous vascular clefts 
and sinusoid-like spaces were noted between the nests, along with regions of hyalinized thick-
walled blood vessels. Immunohistochemical analysis revealed diffuse positivity for Renin, CD34, 
and SMA, with PAS staining also positive. Differential diagnosis is necessary to distinguish this tu-
mor from other renal neoplasms. Following nephrectomy, the patient’s blood pressure normalized, 
and his overall condition improved. Conclusion: The JGCT represents a rare benign neoplasm of the 
kidney, frequently subject to diagnostic challenges, including misdiagnosis and oversight. It is im-
perative for pathologists to possess a thorough understanding of its histopathological characteris-
tics, immunohistochemical profile, and critical aspects of differential diagnosis to enhance diagnos-
tic precision.  
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1. 引言 

肾球旁细胞瘤(juxtaglomerular cell tumor, JGCT)是一种较为罕见的肾脏肿瘤，病理诊断时容易漏诊、

误诊，本文报道一例发生于肾脏的球旁细胞瘤并复习相关文献，总结其临床病理特征，旨在通过对该病

例的分析提高对肾脏球旁细胞瘤的认识。 

2. 材料与方法 

2.1. 材料 

患者男性，46 岁，查体时发现左侧肾脏内一占位。既往高血压病史 3 年，平时口服卡托普利，血压

控制不佳，最高达 175/103 mmHg (1 mmHg = 0.133 kPa)。近一年来，常感觉左腰部不适。患者无尿频、

尿急、尿痛等症状。体检：患者血压 170/105 mmHg，心率 80 次/分。腹部柔软，无压痛及反跳痛，肝脾

未触及，左肾区轻微叩击痛。腹部彩超示左肾实质内约 3.0 cm × 2.0 cm 的较强光团，边界清晰，考虑左

肾占位。增强 CT 示左侧肾窦内结节状类圆形软组织影，明显强化，范围约 3.1 cm × 1.91 cm，考虑左肾

肿瘤。泌尿系统 CT 造影示左侧肾窦内结节状软组织密度影，范围约 3.05 cm × 2.0 cm，肾盂受压变形。

术中见左肾上极肾窦内见一肿物，范围约 3.0 cm × 2.0 cm，切除肾脏送病理。实验室检查：患者术前血尿

素氮、肌酐、尿酸等均在正常范围之内，患者术前血压为 180/120 mmHg，血钾 3.3 mmol/L；术后血压降

至 140/85 mmHg，血钾 4.20 mmol/L。 

2.2. 方法 

标本常规 3.7%中性甲醛缓冲液固定，常规脱水，石蜡包埋，4 μm 切片，行 HE 染色及免疫组化染色。
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免疫组化染色具体步骤：组织切片经二甲苯脱蜡 3 次(5 min)处理后，依次进行梯度乙醇水化处理：无水

乙醇 3 次(1 min)→梯度乙醇(95%、85%、75%，各 1 min)。蒸馏水冲洗 5 min 后，PBS 缓冲液洗涤 3 次(3 
min)。采用高压热修复法进行抗原修复：pH 8.0 EDTA 抗原修复液高压处理 3 min，自然冷却后蒸馏水冲

洗 3 次(1 min)，PBS 漂洗 2 次(5 min)。内源性过氧化物酶阻断采用 3% H2O2 室温孵育 10 min，蒸馏水冲

洗 2 次(5 min)后 PBS 洗涤 3 次(5 min)。免疫组化染色包含一抗(1:100，37℃ 60 min)和二抗(37℃ 20 min)，
各步骤间均以 PBS 洗涤 3 次(5 min)。DAB 显色 5 min 后水洗终止反应，苏木素复染 5 s，经梯度乙醇脱

水(50%-无水乙醇，1 min)，二甲苯透明化处理后中性树胶封片，室温干燥后镜检。所用抗体试剂包括波

形蛋白(克隆号：OTIR5D6)，CD34 (克隆号：EP88)，SMA (克隆号：UMAB237)，WT-1 (克隆号：OTIR1F1)，
CK (克隆号：AE1/AE3)，Syn (克隆号：OTI1C9)，HMB-45 (克隆号：HMB5)，S-100 (克隆号：15E2E2 + 
4C4.9)，EMA (克隆号：GP1.4)，P63 (克隆号：UMAB4)，Ki-67 (克隆号：MIB1)均购自北京中杉生物技

术有限公司。由 2 名以上高年资病理医师双盲阅片。本研究获得青岛大学附属医院伦理委员会批准(审批

号：QYFYWZLL30513)。 

3. 结果 

3.1. 巨检 

肾脏切除标本带肾周脂肪囊，被膜完整，肾脏大小 13.0 cm × 8.0 cm × 4.0 cm，沿矢状面肾门侧剖开，

于肾门侧肾窦内见一肿物(图 1(a))，范围约 3.0 × 2.4 cm，与周围肾组织界限较清，无包膜，切面灰白灰

黄，质地细腻。肿物呈息肉状凸向肾盂，致肾盂腔狭窄，未见明确坏死及出血，未见肾静脉、肾盂和肾外

脂肪侵犯。肾脏皮髓质分界清楚，肾周未触及肿大淋巴结。 

3.2. 镜检 

肿瘤与周围肾组织界限较清，肿瘤细胞呈实性巢片或条索状排列；瘤细胞大小一致、体积较小，呈

圆形或卵圆形，无异型性，胞质淡染或嗜酸性，未见病理学核分裂象及坏死。间质疏松，巢索间血管裂

隙丰富，血窦样，部分区域可见粘液变性，部分区域可见透明变性的厚壁血管(图 1(b))。 
 

 
(a) 肿瘤大体所见：肿瘤位于肾门侧肾窦，与周围肾组织界限较清，切面灰白灰黄；(b) 肿瘤细胞呈实性巢片

排列，瘤细胞大小一致，呈圆形或卵圆形，无异型性，胞质淡染或嗜酸性，可见巢索间血管裂隙，HE 染色，

400×；(c) 肿瘤成分弥漫表达波形蛋白，400×；(d) 肿瘤成分弥漫表达肾素，400×；(e) 肿瘤成分弥漫表达 CD34，
400×；(f) 肿瘤成分弥漫表达 SMA，400×；(g) 肿瘤成分表达 WT-1，400×；(h) PAS 染色(+)，400×。 

Figure 1. Gross observation of juxtaglomerular cell tumor, along with HE images and immunohistochemical images 
图 1. 肾脏球旁细胞瘤大体所见、HE 及免疫组化图片 
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3.3. 免疫组化及特殊染色 

免疫组化染色显示瘤细胞波形蛋白弥漫(+) (图 1(c))，肾素(+) (图 1(d))，CD34 弥漫(+) (图 1(e))，SMA 
(+) (图 1(f))，WT-1 (+) (图 1(g))，CK (−)，Syn (−)，HMB-45 (−)，S-100 (−)，EMA (−)，P63 (−)，Ki-67 指

数 < 1%；特殊染色显示 PAS (+) (图 1(h))。 

3.4. 病理诊断 

(左侧)肾球旁细胞瘤(范围 3.0 × 2.4 cm)。 

3.5. 随访 

病人肾脏切除后，患者血压恢复正常，全身状况良好。 

4. 讨论 

JGCT 是一种罕见的肾实质良性内分泌性肿瘤，患病率约 0.03%，又称肾素瘤[1]。患者典型临床表现

为“三高一低”，即严重的高血压、高肾素、高醛固酮及低血钾的综合征。高血压是肾球旁细胞瘤患者最

早出现、最显著的临床表现，血压高低程度不同与个体差异及疾病所处阶段有关，与肿瘤大小不相关[2]。
主要生理机制为肿瘤细胞分泌大量肾素激活肾素-血管紧张素–醛固酮系统引起高血压，因此降压治疗首

选以血管紧张素转换酶抑制剂为主的多种降压药联合应用。JGCT 多见于青年群体且女性发病率更高(约
为男性发病率的 2 倍)，也有儿童病例的报道[3]。1967 由 Robertson [4]首先报道，随后 Kihara 等报道了

第二例，因此又称 Robertson-Kihara 综合征，至今文献报道约 100 多例，且研究资料多为病例报告。根据

该肿瘤的临床特征，球旁细胞瘤分为三类：同时具备高血压和低钾血症者称为典型 JGCT，最常见；只具

有二者其一的称为非典型 JGCT；二者均不具备但病理证实为肾素瘤者称为无功能或静止型 JGCT，最少

见[5]。本例患者既往有高血压病史及低血钾，属于典型 JGCT，其平时口服卡托普利，血压控制不佳，提

示患者所患高血压是由该肿瘤引起。 
肿瘤起源于肾小球旁复合器中的球旁细胞。肉眼一般体积较小，直径多为 2~3 cm，为单侧性孤立性

皮质肿物，实性，边界清楚，灰白至淡黄色，质地细腻，肿瘤内可见小的出血灶。光镜下肿瘤细胞呈实性

巢片或条索状排列，或似血管球瘤样和血管外皮瘤样结构，瘤细胞形态一致，呈均一性小圆形或多边形，

具有少量嗜酸性颗粒状胞浆。有的肿瘤细胞可呈梭形，并可呈乳头状排列。细胞中央有一规则的细胞核，

呈圆形或椭圆形，空泡状，病理性核分裂象少见。肿瘤组织部分区域围绕血管排列或出现血窦样结构，

具有内分泌肿瘤的结构特点。间质少，由透明的或粘液样纤维组织构成。典型者与血管球瘤相似。电镜

下可见特征性的肾素分泌颗粒，一种为圆形小体，基质均匀，为成熟颗粒，另一种为菱形或梯形颗粒，

被认为是成熟颗粒的前体，两种颗粒可同时出现于同一细胞内环绕于高尔基体及其邻近囊泡。免疫组化

染色：肿瘤细胞肾素、Vimentin、CD34 弥漫阳性，SMA、Actin、Calponin 可不同程度阳性，而 CK、S-
100、HMB45 及神经内分泌标记阴性。PAS 特殊染色可见胞浆内的内分泌颗粒。 

该肿瘤需与多个肿瘤进行鉴别诊断，包括血管球瘤、血管周细胞瘤、肾的类癌、上皮样血管平滑肌

脂肪瘤等。(1) 血管球瘤：肿瘤较小，直径常在 0.5 cm 以下，多位于四肢末端(如指尖)真皮或皮下，球细

胞大小形态一致，核圆形或椭圆形，胞质弱嗜酸，瘤细胞也紧密地围绕血管排列，可具有与 JGCT 相似

的生长方式，但肿瘤内无上皮成分，球细胞内无内分泌颗粒；免疫组化染色肾素阴性。(2) 血管周细胞瘤：

肿瘤较大，直径常在 5 cm 以上。细胞呈梭形，胞质少，细胞界限不清，排列不规则，血管形态奇异，如

树枝状或鹿角状。免疫组化 SMA 阴性，临床上也无高血压表现。JGCT 血管丰富，部分呈窦样分支，最

初曾被归类为血管周细胞瘤，后来认识到两者是性质不同的肿瘤。(3) 肾的类癌：镜下肿瘤细胞可呈实性
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巢片或条索状排列，大小形态一致，核圆形或椭圆形，具有嗜酸性胞浆。瘤细胞也紧密地围绕血管排列

或出现血窦样结构，具有内分泌肿瘤的结构特点，肿瘤细胞神经内分泌标记阳性。(4) 上皮样血管平滑肌

脂肪瘤：JGCT 具有透明变性的厚壁血管、多角形嗜酸性细胞、肿瘤细胞 SMA 阳性与上皮样血管平滑肌

脂肪瘤相似。但 JGCT 缺乏脂肪，无束状排列和肌性分化形态以及免疫组化 S-100、HMB45 阴性，与后

者不同。(5) 其他：如肾细胞癌、肾母细胞瘤等与 JGCT 的镜下特点显著不同，不难鉴别。 
动态增强 CT 是目前认为诊断肾球旁细胞瘤最有效的影像学手段，典型表现为单发的实性结节，部

分肿瘤可见包膜，内可伴有囊变、坏死、出血，增强后病灶呈渐进性强化[6]。但对于体积较小的肿瘤，

肾脏 MRI 优于 CT。影像学检查可以为外科治疗提供指导依据。 
绝大多数 JGCT 具有良性生物学行为，预后良好。手术切除是目前治愈本病的唯一方法，可选择肾

部分切除术或肾切除术[7]。对于直径小于 3 cm 的肿瘤，可以通过切除含肿瘤的肾组织来保留部分肾功

能；直径大于 3 cm 的肿瘤，则采用根治性肾切除术。本例患者肾切除术后，血压及血钾逐步恢复正常。

目前 JGCT 存在个别脉管侵犯及肺转移的病例报道[8] [9]，因此有学者认为肾球旁细胞瘤是一种恶性潜能

未定的肿瘤。已有研究报道，JGCT 存在 9 和 11 号染色体的频繁缺失[10] [11]；除 9 和 11 号染色体外，

还可伴随其他非整倍体改变，如 10 号染色体增益、X 染色体缺失等[12]。这种基因组不稳定性可能与肿

瘤的恶性转化和肿瘤进展相关。提示 JGCT 恶性潜能的临床病理指标，包括组织学的血管或包膜侵犯、

明显的细胞学异型性、肿瘤体积大、高核分裂指数及临床的年长患者或儿童[13]；对具有上述指标的患者

应定期随访，警惕复发性高血压或低血钾。 
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