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ABSTRACT：Objective To
 

investigate
 

the
 

clinical
 

characteristics
 

and
 

prognostic
 

factors
 

of
 

epithelioid
 

angiomyolipoma
 

（eAML），aiming
 

to
 

improve
 

the
 

clinical
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

of
 

this
 

disease.Methods The
 

clinical
 

features
 

of
 

129
 

eAML
 

patients
 

treated
 

during
 

Jan.2000
 

and
 

May
 

2025
 

were
 

retrospectively
 

analyzed.Prognostic
 

factors
 

were
 

identified
 

using
 

Cox
 

regression
 

analysis.Results Among
 

the
 

129
 

patients，the
 

male-to-female
 

ratio
 

was
 

approximately
 

1∶1，and
 

the
 

mean
 

age
 

at
 

onset
 

was
 

（45.0±12.9）
 

years.A
 

total
 

of
 

85
 

patients
 

（65.9%）
 

were
 

asymptomatic
 

at
 

presentation，and
 

108
 

patients
 

（83.7%）
 

had
 

solitary
 

lesions.The
 

maximum
 

tumor
 

diameter
 

was
 

5.5（3.5，9.0）
 

cm.Early-stage
 

localized
 

disease
 

was
 

identified
 

in
 

102
 

patients
 

（79.1%）
 

at
 

diagnosis.Immunohistochemistry
 

showed
 

that
 

the
 

positivity
 

rates
 

for
 

HMB-45，MELAN-A，and
 

SMA
 

all
 

exceeded
 

85%
 

in
 

evaluable
 

cases.In
 

contrast，most
 

epithelial
 

markers，including
 

CK，CK7，and
 

PAX8，were
 

negative.During
 

the
 

follow-up
 

of
 

5
 

to
 

154
 

months
 

（median
 

52
 

months），disease
 

progression
 

occurred
 

in
 

29
 

patients，including
 

14
 

with
 

local
 

recurrence
 

（4
 

with
 

isolated
 

recurrence
 

and
 

10
 

with
 

concurrent
 

distant
 

metastasis）
 

and
 

15
 

with
 

distant
 

metastasis
 

alone.The
 

liver
 

（11/25，

44%）
 

and
 

lungs
 

（10/25，40%）
 

were
 

the
 

most
 

common
 

metastatic
 

sites.Among
 

patients
 

with
 

disease
 

progression，13
 

deaths
 

were
 

recorded.Median
 

disease-free
 

survival
 

（DFS）
 

and
 

cancer-specific
 

survival
 

（CSS）
 

were
 

not
 

reached.The
 

5-year
 

DFS
 

and
 

CSS
 

rates
 

were
 

74.31%（95%CI：66.27%-83.31%）
 

and
 

90.75%（95%CI：85.42%-96.42%），respectively.Among
 

the
 

12
 

patients
 

with
 

advanced
 

eAML
 

receiving
 

everolimus
 

as
 

first-line
 

therapy，10
 

achieved
 

disease
 

control，with
 

the
 

best
 

response
 

being
 

partial
 

remission
 

（PR）
 

in
 

5
 

patients.Multivariate
 

Cox
 

regression
 

analysis
 

identified
 

age
 

＞60
 

years
 

（CSS），presence
 

of
 

clinical
 

symptoms
 

（DFS），tumor
 

necrosis
 

（CSS
 

and
 

DFS），and
 

higher
 

TNM
 

stage
 

（CSS
 

and
 

DFS）
 

as
 

independent
 

prognostic
 

risk
 

factors.

Conclusion Most
 

eAML
 

patients
 

are
 

asymptomatic
 

at
 

onset
 

and
 

have
 

an
 

overall
 

favorable
 

prognosis；
 

however，outcomes
 

remain
 

poor
 

in
 

advanced
 

cases.Everolimus
 

demonstrates
 

clear
 

efficacy
 

in
 

advanced
 

eAML.Age＞60
 

years，presence
 

of
 

symptoms，tumor
 

necrosis，and
 

higher
 

TNM
 

stage
 

are
 

independent
 

prognostic
 

factors.Patients
 

at
 

high
 

risk
 

require
 

closer
 

follow-

up.
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摘要：目的 探讨上皮样血管平滑肌脂肪瘤（eAML）的临床特征及预后影响因素，提高临床诊治水平。方法 回顾性分析2000
年1月至2025年5月期间南京大学医学院附属金陵医院等四家诊疗中心收治的129例eAML患者的临床特征，并通过Cox回

归分析确定预后因素。结果 129例eAML患者男女比例约1∶1，发病年龄（45.0
 

±
 

12.9）
 

岁。85例（65.9%）患者无症状起

病，108例（83.7%）患者表现为单发病灶，肿瘤最大径5.5（3.5，9.0）
 

cm，102例（79.1%）患者确诊时为早期局限性病变。免疫组

化结果显示，在可评估病例中，HMB-45、MELAN-A与SMA阳性率均高于85%；与之相反，CK、CK7及PAX8等上皮标志物绝

大多数呈阴性反应。术后随访时间为5～154个月，中位随访52个月。随访期间共29例患者发生疾病进展，其中14例为局部

复发（4例单纯局部复发，10例合并远处转移），另有15例出现单纯远处转移。转移部位以肝脏（11/25，44%）和肺部（10/25，

40%）频次最高。在进展患者中，共13例患者死亡。患者无病生存期（DFS）和癌症特异性生存期（CSS）中位生存时间均未达到，

5年DFS率与CSS率分别为74.31%（95%CI：66.27%～83.31%）和90.75%（95%CI：85.42%～96.42%）。在12例接受依维
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莫司作为一线治疗的晚期
 

eAML
 

患者中，10例实现疾病控制，其中最佳疗效为部分缓解（PR）5例。多因素Cox回归分析确定，

年龄＞60岁（CSS）、存在临床症状（DFS）、肿瘤坏死（CSS与DFS）以及TNM 分期较高（CSS与DFS）是影响预后的独立危险因

素。结论 eAML患者多无症状起病，总体预后较好，但晚期患者预后仍不乐观，依维莫司在晚期患者中显示出确切的疗效。年

龄＞60岁、存在症状、肿瘤坏死及TNM分期较高是影响eAML预后的独立危险因素，高危人群应行更密切的随访。
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  血管平滑肌脂肪瘤（angiomyolipoma，AML）是
肾脏最常见的间叶源性良性肿瘤，隶属于血管周围上

皮样细胞肿瘤（perivascular
 

epithelioid
 

cell
 

tumor，

PEComa）家族。长期以来，AML普遍被认为是一种

完全良性的肿瘤。然而，其中一种亚型———上皮样血

管 平 滑 肌 脂 肪 瘤 （epithelioid
 

angiomyolipoma，

eAML）在生物学行为上显著区别于经典的AML[1]。
现有研究表明，eAML具有一定恶性潜能，晚期

患者 预 后 较 差[2]。2016年 世 界 卫 生 组 织（World
 

Health
 

Organization，WHO）第4版《泌尿系统及男

性生殖器官肿瘤分类》建议将上皮样成分占比＞80%
作为eAML的诊断阈值[3]。然而，既往研究中部分

病例 为 上 皮 样 成 分 占 比5%～80%的“部 分 性”

eAML，另有研究未明确量化标准，导致诊断口径不

一[4]，这影响了相关研究结果的可比性和临床认知的

一致性。目前，大多数关于eAML的预后研究受限

于样本量，且多以无进展生存期（progression-free
 

survival，PFS）等近期终点为主，而针对长期生存结

局的研究鲜有报道。
为此，本研究通过多中心回顾性分析上皮样成分

占比＞80%的eAML患者临床资料，系统探讨其临

床特征及预后影响因素，旨在为临床风险评估和个体

化治疗策略的制定提供参考。

1 资料与方法

1.1 研究对象 回顾性分析南京大学医学院附属金

陵医院2000年1月—2025年4月、苏州大学附属第

一医院2010年7月—2023年8月、江苏省人民医院

2014年4月—2025年5月以及中南大学附属湘雅医

院2010年1月—2024年3月经病理确诊的eAML
患者。病例筛选流程如下：首先从医院病理数据库中

检索所有AML病例，随后筛选出病理诊断明确含有

上皮样成分的 AML病例，最后根据诊断标准确定

eAML。病理诊断标准参照 WHO软组织肿瘤分类

（ICD-O编码：8860/1），eAML定义为上皮样成分占

比＞80%的病变。为确保诊断的一致性和准确性，所
有纳入病例的病理切片均由金陵医院两名高年资泌

尿生殖系统病理主治医师独立复核，意见不一致时由

第三位主任医师进行仲裁。
纳入标准：①行肾根治性或部分性切除术；②术

后病理证实为上皮样血管平滑肌脂肪瘤。排除标准：

①临床信息不完善；②既往6个月或同时存在其他原

发性恶性肿瘤；③确诊时存在远处转移；④随访信息

缺失。根据以上纳入和排除标准，最终纳入129例

eAML患者（图1）。
本研究回顾性收集已出院患者的临床资料，不对

患者的诊疗过程进行任何干预，已通过南京大学附属

金陵医院伦理委员会审批（伦理审批件号：2024DZKY-
124-01），因回顾性研究豁免患者知情同意。

1.2 资料收集 收集患者临床资料，包括：性别、年
龄、临床症状；肿瘤特征（侧别、数量、最大径）；手术方

式；病理学结果；免疫组化指标；随访信息[是否进展、
进展部位、无病生存期（disease-free

 

survival，DFS）、
癌症特异性生存期（cancer-specific

 

survival，CSS）]；
依维莫司治疗相关信息。

1.3 随访与依维莫司治疗及疗效评价 随访信息通

过查阅电子病历系统、门诊复查记录、电话或短信随

访获取。对于未能取得联系的患者，将其末次门诊记

录视为随访终止时间。本研究以DFS和CSS为主

要研究终点。DFS定义为自手术日期起至首次记录

到的肿瘤复发（局部、远处）或全因死亡的时间，以先

发生者为准；CSS定义为自手术日期起至肿瘤特异

性死亡的时间。随访截止日期为2025年9月29日，
共129例患者获随访，术后随访时间为5～154个月，
中位随访时间为52个月。

本研究接受依维莫司治疗患者的标准起始剂量

为10
 

mg/d；对于高龄、体能状态欠佳或合并症患者，
可从5

 

mg/d开始。治疗过程中可依据耐受性调整

剂量，包括暂停用药、将剂量永久降至5
 

mg/d或终

止治疗。治疗持续至疾病进展或出现不可耐受的毒

性。疗效评估依据《实体瘤疗效评价标准》1.1
 

版

（Response
 

Evaluation
 

Criteria
 

in
 

Solid
 

Tumors，

version
 

1.1，RECIST
 

1.1）进行，患者在治疗期间每3
个月（±

 

2
 

周）接受一次计算机断层扫描（computed
 

tomography，CT）或磁共振成像（magnetic
 

resonance
 

imaging，MRI）检查，具体评估时间由医师根据临床
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情况确定。疗效指标通过集中审阅电子病历系统中

提取的影像学报告进行回顾性分析，由两名及以上资

深影像科医师独立评估，如有分歧，由第三位高级专

家裁定。

1.4 统计学方法 本研究采用R
 

4.1.2软件进行统

计分析。符合正态分布的计量资料以均数±标准差

（x±s）描述，非正态分布资料则以中位数（四分位

数）
 

[M（Q1，Q3）]
 

表示；组间比较分别采用t检验与

Mann-Whitney
 

U检验。计数资料以频数与百分比
 

[n（%）]
 

表示，组间比较采用χ2 检验或Fisher精确

检验。生存分析中将连续变量按临床截断值转换为

二分类变量，以Kaplan-Meier法绘制生存曲线，并行

log-rank检验。采用 Cox比例风险回归模型分析

DFS及CSS的影响因素。首先进行单因素分析，将
其中具有统计学意义（P＜0.05）的变量纳入多因素

分析。鉴于本研究为多中心病例队列研究，故将研究

中心作为分类协变量纳入多因素Cox回归模型进行

调整。所有检验均双侧检验，检验水准α=
 

0.05。

AML：血管平滑肌脂肪瘤；eAML：上皮样血管平滑肌脂肪瘤。

图1 eAML患者的纳排流程图

2 结 果

2.1 eAML患者的一般临床特征 本研究共纳入

129例eAML患者，同期各中心eAML在全部AML
中的占比为2.8%～7.2%。患者总体发病年龄为

（45.0±12.9）岁，性别比例均衡。多数患者确诊时无

明显临床症状；在有症状者中，以腰痛出现的频次最

高（31例，24.0%），其次为血尿（10例，7.8%）、腰腹

部肿块（6例，4.7%）以及消瘦、发热、乏力等全身症

状（8例，6.2%）。肿瘤多表现为单侧、单发病灶，肿
瘤最大径5.5（3.5，9.0）

 

cm。多数患者TNM 分期

处于Ⅰ～Ⅱ期。患者一般临床特征详见表1。
表1 eAML患者的一般临床特征 [例（%）]

变量 eAML（n=129）
性别

 男 62（48.1）

 女 67（51.9）
年龄（岁）* 45.0±12.9
症状

 无症状 85（65.9）
 有症状 44（34.1）
肿瘤最大径（cm）#

 

5.5（3.5，9.0）
肿瘤侧别

 右侧 54（41.9）

 左侧 58（45.0）
 双侧 17（13.2）
是否单发

 是 108（83.7）
 否 21（16.3）

变量 eAML（n=129）
肿瘤手术方式

 肾部分切除术 63（48.8）

 根治性肾切除术 66（51.2）

T分期

 T1 78（60.5）

 T2 28（21.7）

 T3 22（17.1）

 T4 1（0.8）

N分期

 N0 121（93.8）

 N1 8（6.2）

TNM分期

 Ⅰ～Ⅱ 102（79.1）

 Ⅲ～Ⅳ 27（20.9）

 eAML：上皮样血管平滑肌脂肪瘤；*以x±s表示；#以 M（Q1，Q3）表示。
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2.2 eAML患者的病理学特征 肉眼观：肿瘤多呈

灰黄色或灰白色，质地中等。镜下观察：在组织学特

征方面，48例（37.2%）可见肿瘤坏死，17例（13.2%）
伴有囊性变。8例（6.2%）证实有局部淋巴结转移，

10例（7.8%）脉管浸润，16例（12.4%）侵犯肾窦或肾

周脂肪。免疫组化结果显示，eAML多表达黑色素

瘤相关标志物及肌源性标志物，而上皮标志物多呈阴

性，Ki-67阳性指数总体较低，具体结果见表2。
表2 eAML患者的免疫组化特征 [例（%）]

变量 eAML（n=129）

HMB-45

 阳性 109（94.8）

 阴性 6（5.2）

 NA 14

MELAN-A

 阳性 93（94.9）

 阴性 5（5.1）

 NA 31

SMA

 阳性 83（88.3）

 阴性 11（11.7）

 NA 35

CK

 阳性 2（3.7）

 阴性 52（96.3）

 NA 75

CK7

 阳性 2（5.3）

 阴性 36（94.7）

 NA 91

变量 eAML（n=129）

EMA
 阳性 4（11.4）

 阴性 31（88.6）

 NA 94
PAX8
 阳性 1（1.9）

 阴性 51（98.1）

 NA 77
S-100
 阳性 19（23.2）

 阴性 63（76.8）

 NA 47
VIMENTIN
 阳性 39（81.2）

 阴性 9（18.8）

 NA 81
DESMIN
 阳性 9（20.9）

 阴性 34（79.1）

 NA 86

Ki-67（%）#
 

5.0（3.0，10.0）

 NA 27

 eAML：上皮样血管平滑肌脂肪瘤；NA：缺失值；#以 M（Q1，Q3）表示。

2.3 eAML患者的生存结局与依维莫司疗效分析 
整个随访期间，共29例患者出现疾病进展，14例表

现为局部复发，其中4例为单纯局部复发，10例合并

远处转移；另有15例表现为单纯远处转移。转移部

位以肝脏和肺部频次最高，其他部位则相对少见（表

3）。在出现疾病进展的患者中，13例患者死亡。患

者DFS和CSS中位生存时间均未达到，1、5年DFS
率分别为

 

87.19%（95%CI：81.52%～93.27%）、

74.31%（95%CI：66.27%～83.31%）；所有患者1、5
年 CSS 率 分 别 为 95.81% （95%CI：92.28% ～
99.48%）、90.75%（95%CI：85.42%～96.42%）（图
2）。

A：无进展生存期（DFS）的Kaplan-Meier曲线；
 

B：癌症特异性生存期（CSS）的Kaplan-Meier曲线。

图2 
 

eAML患者的生存分析
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表3 远处转移部位分布

远处转移部位 例数（%）

肝 11（44）

肺 10（40）

腹腔 4（16）

盆腔 3（12）

远处转移部位 例数（%）

骨 2（8）

腹壁 1（4）

胸膜 1（4）

脾 1（4）

  在手术后出现转移或复发等肿瘤进展的晚期
 

eAML
 

患者中，共有12例接受依维莫司作为一线治

疗。治疗的最佳疗效评估显示：5例患者达到部分缓

解（partial
 

response，PR），5 例 患 者 为 疾 病 稳 定

（stable
 

disease，SD），2 例 患 者 发 生 疾 病 进 展

（progressive
 

disease，PD）。

2.4 eAML患者预后影响因素的单因素与多因素

Cox回归分析 单因素Cox分析显示，存在临床症

状、肿瘤最大径＞7
 

cm、肿瘤坏死、T分期、N分期及

TNM分期较高均与eAML患者的DFS和CSS显著

相关（均P＜0.05，表4），而患者年龄＞60岁仅对

CSS预后有统计学意义（表4）。
将单因素分析中P＜0.05的变量纳入多因素

Cox分析。鉴于肿瘤最大径、T分期及 N分期已被

综合TNM分期所涵盖，且本研究结局事件数有限，
因此以TNM分期替代上述三项指标，并将研究中心

作为分类协变量进行调整。多因素Cox分析结果显

示，存在临床症状、肿瘤坏死及
 

TNM 分期Ⅲ～Ⅳ期

为影响eAML患者DFS的独立危险因素；年龄＞60
岁、肿瘤坏死及

 

TNM 分期Ⅲ～Ⅳ期为影响CSS的

独立危险因素。具体结果见表4。

表4 eAML患者DFS与CSS的单因素及多因素Cox比例风险回归分析

变量 例（%）
DFS

HR 95%CI P 值

CSS

HR 95%CI P 值

单因素Cox回归分析

 性别女 67（51.9） 0.66 0.32～1.39 0.273 0.74 0.25～2.21 0.583
 年龄＞60岁 15（11.6） 1.87 0.71～4.91 0.204 3.45 1.05～11.31 0.041
 症状（有症状） 44（34.1） 8.3 3.54～19.50 ＜0.001 5.56 1.69～18.33 0.005
 肿瘤最大径＞7

 

cm 46（35.7） 21.3 6.43～70.48 ＜0.001 25.86 3.35～199.58 0.002
 肿瘤侧别（左侧） 58（45.0） 1.37 0.64～2.95 0.421 1.95 0.60～6.34 0.267
 肿瘤侧别（双侧） 17（13.2） 0.58 0.13～2.63 0.482 NE
 是否单发（否） 21（16.3） 0.86 0.30～2.48 0.782 NE
 坏死（有） 48（37.2） 10.1 3.85～26.50 ＜0.001 10.54 2.32～47.84 0.002
 囊变（有） 17（13.2） 1.14 0.40～3.28 0.809 2.13 0.58～7.78 0.253
 T分期T3～T4 23（17.8） 4.84 2.32～10.07 ＜0.001 16.09 4.42～58.60 ＜0.001
 N分期N1 8（6.2） 4.84 2.32～10.10 ＜0.001 12.00 3.58～40.00 ＜0.001
 TNM分期Ⅲ～Ⅳ 27（20.9） 5.49 2.64～11.41 ＜0.001 14.42 3.96～52.49 ＜0.001
多因素Cox回归分析△

 年龄＞60岁 15（11.6） — — — 11.96 2.62～54.66 0.001
 症状（有症状） 44（34.1） 3.8 1.49～9.72 0.005 1.51 0.32～7.10 0.602
 坏死（有） 48（37.2） 4.59 1.59～13.21 0.005 9.36 1.38～63.61 0.022
 TNM分期Ⅲ～Ⅳ 27（20.9） 2.52 1.16～5.46 0.02 11.91 2.58～55.01 0.002

 CSS：癌症特异性生存期；DFS：无病生存期；HR：风险比；NE：无法估计；“—”：DFS预后分析中因单因素Cox分析患者年龄＞
60岁的P=0.204，P＞0.05而未被纳入多因素Cox分析。△：多因素Cox回归分析时已控制研究中心效应，研究中心作为分类协

变量纳入模型；表中多因素分析部分的 HR、95%CI和P 值均为校正研究中心后的结果。

3 讨 论
 

本研究基于同一诊断标准，利用多中心回顾性数

据，较系统地勾勒出eAML的临床“画像”。与既往

多为小样本、侧重PFS结局的研究相比，本研究在样

本量和随访深度上具有一定优势，加深了对eAML
疾病进程和预后模式的认识。明确了eAML的预后

因素，为临床风险评估和随访管理提供了有价值的

参考。

同期各中心eAML在全部 AML中的占比为

2.8%～7.2%，与既往文献中报道的2.7%～5.8%
基本一致[1]，eAML男女比例接近1∶1，发病年龄

（45.0
 

±
 

12.9）岁，与HE等[1]、NESE等[5]的研究结

果一致。然而，亦有文献指出eAML患者中女性占

比较高[6-7]，该差异可能与部分研究中纳入的病例上

皮样成 分 低 于80%有 关。与 本 病 的 良 性 对 应 物

AML 类 似，eAML 患 者 也 多 为 无 症 状 起 病

（65.9%），因体检偶然发现；出现症状者则以腰痛等
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局部症状为主，少数表现为发热、消瘦等全身症状[7]。
本研究中，绝大多数eAML（83.7%）表现为单发病

灶，这与既往研究相符[8]。相比之下，典型AML，尤
其是与结节性硬化症（tuberous

 

sclerosis
 

complex，

TSC）相关的AML，多发病灶更为常见（文献报道分

别为约51%[6]与94.1%[7]）。eAML初诊时多为早

期局限性病变，其临床分期分布与其他类型肾癌相

似[9]。免疫组化分析为eAML的病理诊断提供了关

键依据，eAML表达黑色素瘤相关标志物 HMB-45
和 MELAN-A以及肌源性标记物SMA；更为重要的

是，CK、CK7、PAX8等上皮相关标志物的普遍缺失，
这一“间叶源性”而非“上皮源性”的免疫特征有效地

将其与形态学上可能重叠的其他肾脏肿瘤（如肾细胞

癌，特别是嫌色细胞癌）区分开来[10]。这一典型的免

疫表 型 谱（“双 阳 一 阴”）与 国 内 外 的 报 道 高 度 一

致[5，8]，凸显了其在诊断中的稳健性与可靠性。
本研究共29例患者在随访期间出现疾病进展，

其进展模式以局部复发合并远处转移及单纯远处转

移为主。转移部位以肝脏和肺部最为常见，这种分布

模式与先前关于eAML 转移部位的研究结 果 相

符[2]，因此建议术后随访将腹部及胸部影像学检查作

为常规且重点的评估项目。本组患者的中位DFS和

CSS均未达到，5年DFS率与CSS率分别为74.31%
（95%CI：66.27%～83.31%）和90.75%（95%CI：

85.42%～96.42%）。本研究的疾 病 进 展 率 低 于

NESE等[5]、BRIMO等[11]的报道，这种差异可能与

上述研究纳入的病例的上皮样成分更高（≥95%）或
细胞异型性更显著有关，且 ANWAIER等[8]的报道

与本研究结果相似。尽管eAML术后进展率较低，
但近半数的晚期患者因本病死亡，提示预后仍不乐

观。在本研究中共有12例手术后进展的晚期患者接

受了依维莫司靶向治疗。其中10例实现了临床获益

（达部分缓解或疾病稳定），该结果与既往报道基本一

致[8，12]，进一步印证了依维莫司在晚期eAML治疗

中的价值。然而，我们也观察到2例患者治疗期间仍

出现疾病进展，其中一例患者存在高肿瘤负荷，另一

例Ki-67指数高达40%，提示这些特征可能与耐药相

关[13]，值得进一步研究。
在明确eAML临床特征的基础上，我们进一步

探讨其预后因素。本研究发现，年龄＞60岁是影响

eAML患者CSS的一个独立的、此前未被识别的不

良预后因素。XU等[14]的研究显示，死亡组患者的

平均年龄较存活组高近10岁，提示年龄与预后可能

存在关联，尽管差异未达到统 计 学 显 著 性（P
 

=
 

0.079），这可能与样本量较小有关。此外，在肾癌领

域中，高龄被多项研究证实为独立危险因素并纳入预

后模型的构建[15]。其机制可能与免疫衰老导致的抗

肿瘤免疫识别与清除能力下降[16]以及老年患者合并

症增多与治疗耐受性下降有关[17]。
确诊时存在症状的患者表现出较差的 DFS预

后，局部症状的出现通常提示肿瘤具有更高的侵袭

性、更大体积及更晚的TNM 分期[2]；全身症状则是

机体对肿瘤产生的系统性炎症反应或副肿瘤综合征

的表现[18]，反映了更高的肿瘤负荷和更差的身体机

能状态。虽然症状的出现常不是孤立的现象，但本研

究同时纳入TNM 分期、坏死等强预后因素后，症状

仍保持统计学显著性。这表明，症状所携带的预后信

息并不能被TNM 分期等指标完全解释。并且症状

是易于获取的临床参数，可提升预测的便捷性与实

用性。
我们发现肿瘤病灶坏死与患者的 DFS及CSS

缩短显著相关。这与既往研究结论相符[5，11]，可作为

不良预后的病理标志之一。肿瘤坏死通常与肿瘤快

速生长而导致的血液供应相对不足相关，提示其具有

较高的侵袭性和增殖活性[19]。TNM 分期较高同样

也是eAML患者DFS和CSS的独立预测因子。虽

然既往研究未直接将较高的TNM 分期确定为独立

危险因素，但已有证据一致显示，较高的TNM
 

分期

中所包含的关键要素———如较大的肿瘤最大径、肿瘤

累及肾周脂肪组织或肾静脉等均与患者的不良预后

相关[5，8，11]。Ⅲ～Ⅳ期通常意味着更高的肿瘤负荷、
更广侵犯范围以及潜在的微转移风险，从而导致预后

下降。
本研究存在以下局限性：首先，由于其回顾性设

计，数据收集过程存在内在局限，免疫组化标志物检

测未在所有病例中统一进行，导致各项免疫指标存在

不同程度的缺失。此外，既往研究提示eAML可能

与结节性硬化症相关。由于本研究为回顾性设计，故
未作进一步分析。其次，病理复核仅用于确认上皮样

成分占比是否达到入组阈值（＞80%），未对具体比例

进行精确记录，无法进一步探讨不同上皮样成分患者

的比例。再者，晚期eAML接受依维莫司治疗的样

本量相对有限。最后，尽管本研究纳入了来自多中心

的129例患者，但受疾病罕见性及终点事件稀少的影

响，样本量及统计效能仍存在一定局限。未来研究可

通过多中心协作扩大样本量，同时结合基因组与分子

病理学分析，探索eAML的分子分型及靶向治疗反

应差异，以提升研究统计效力并推动精准治疗的

发展。
综上所述，尽管存在上述局限性，本研究通过对
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迄今最大规模eAML患者队列的多中心回顾性分

析，仍然获得了具有临床价值的发现。本研究证实，

eAML多无症状起病，且术后总体进展率较低；然
而，晚期患者预后依然不佳。依维莫司在晚期患者中

显示出确切的疗效。多因素分析进一步明确，年龄＞
60岁、存在临床症状、肿瘤坏死及TNM 分期较高是

eAML预后的独立危险因素。临床实践中需尽早识

别具备高危特征的患者，并为其制定个体化的随访与

治疗策略，以期改善其长期生存结局。
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