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肾上腺皮质癌诊疗中国专家共识
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【摘要】　肾上腺皮质癌（ACC）是一种罕见但高度侵袭性的肾上腺皮质来源恶性肿瘤，具有发病

率低、进展快、复发率高和总体预后差等特点。近年来，随着分子生物学技术、影像诊断手段、手术技

术、全身治疗以及多学科管理模式的发展，ACC 的诊断和治疗模式得到进一步规范。为提高我国 
ACC 的诊疗水平、促进临床路径规范化和标准化，中华医学会泌尿外科学分会和中国医师协会泌尿

外科医师分会肾上腺外科学组组织专家共同制定本共识。本共识在充分查阅国内外文献、参考国际

权威指南并结合我国临床实践的基础上，提出ACC的诊断程序、风险评估、分期系统、治疗策略、随访

管理等推荐意见，并纳入证据等级和推荐强度，旨在为临床医师提供操作性强的实践指南。
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【Abstract】 Adrenocortical carcinoma （ACC） is a rare but highly aggressive malignant tumor 
originating from the adrenal cortex.  It is characterized by low incidence， rapid progression， high recurrence 
rate， and overall poor prognosis.  Recent advances in molecular biology， imaging modalities， surgical 
techniques， systemic therapy， and multidisciplinary management have significantly improved the diagnostic 
and therapeutic framework of ACC.  To standardize and enhance the clinical management of ACC in China， 
Adrenal Surgery Group of Chinese Urological Association and Adrenal Surgery Group of Chinese Urological 
Doctor Association have developed this consensus， integrating the latest evidence， authoritative 
international guidelines， and domestic clinical experience.  This consensus provides recommendations on 
diagnosis， risk stratification， staging， treatment strategies， follow-up protocols， and special clinical 
considerations， supported by graded evidence and recommendation strength.  It aims to deliver a practical 
and standardized reference for clinicians involved in the care of ACC patients.
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肾上腺皮质癌（adrenocortical carcinoma，ACC）
是一种源自肾上腺皮质束状带、球状带或网状带的

恶性肿瘤。ACC 虽罕见，但因其恶性程度高、侵袭

性强，常在发现时已处于局部晚期或伴有远处转

移，导致总体生存率低。ACC 临床表现高度异质，

可有激素分泌相关症状，也可仅为无内分泌异常的

肿块征象。由于其复杂性，临床管理需依赖影像诊

断、内分泌评估、病理学技术以及经验丰富的外科

医师参与，多学科诊疗（multidisciplinary treatment，

MDT）在ACC管理中具有不可替代的地位。国际指

南 如 欧 洲 肾 上 腺 肿 瘤 研 究 协 作 网（European 
Network for the Study of Adrenal Tumours，ENSAT）、

美国国立综合癌症网络（National Comprehensive 
Cancer Network，NCCN）等已公布多版 ACC 诊疗建

议，但我国临床实践具有自身特点。鉴于此，中华

医学会泌尿外科学分会肾上腺外科学组联合中国

医师协会泌尿外科医师分会肾上腺外科学组组织

国内 16 家三级甲等医院的内分泌、肿瘤、泌尿、影

· 指南与共识 ·
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像、病理等 20余位相关学科专家，结合国外指南与

国内临床实际，针对ACC的诊断、分期、治疗及随访

等方面的关键问题制订共识，旨在提高我国ACC诊

疗的规范性和可操作性。

本共识制订方法：综合参考国内外最新权威指

南 ，包 括 欧 洲 内 分 泌 学 会（European Society of 
Endocrinology，ESE）、ENSAT、美国 NCCN 肾上腺肿

瘤指南；文献检索 PubMed、Embase、CNKI及万方数

据库 2000—2026 年有关 ACC 的关键临床研究、随

机对照试验、真实世界研究、系统评价与荟萃分析、

我国多中心临床数据与专家经验；并采用 GRADE
系统对证据质量与推荐强度进行分级。

一、流行病学

ACC 为罕见的实体恶性肿瘤，其发病率很低，

为每百万人口 0. 5 ~ 2例/年［1-2］。我国尚缺乏流行病

学研究。ACC 患者的女性略多于男性，为 1. 2 ~ 
1. 5∶1。发病年龄呈双峰分布，第一个小高峰出现

在 8 岁以下，多与胚系 TP53 突变相关；第二个高峰

出现在 40 ~ 60岁，常为散发性病例［1］。儿童ACC的

临床表现和治疗策略与成人存在明显差异，因此治

疗及管理需区分［2-3］。ACC 的恶性程度高，生物学

行为凶险，总体预后较差［3-4］。国际上的大样本回

顾性病例分析中，ACC 患者的 5 年总体生存率为

20% ~ 40%。早期患者（ENSAT Ⅰ ~ Ⅱ期）的 5 年

生存率可达 50% ~ 60%，而Ⅳ期患者的 5 年生存率

通常<15%。影响预后的因素包括肿瘤分期、手术

切除范围、转移情况、Ki-67 增殖指数、激素分泌状

态、分子特征和对全身治疗的反应等［1，3，5-8］。我国

ACC患者常因症状隐匿而延迟就诊，有 50% ~ 60%
的患者在初诊时已处于局部进展或远处转移阶

段。早期筛查手段有限、公众认知度不高、医疗资

源不均衡等因素共同影响了 ACC 的早期发现率。

因此，规范化的诊断路径和多学科协作模式具有

重要意义。

二、病因与发病机制

ACC的确切发病原因尚未完全明确，其发生是

多因素共同作用的结果，包括遗传因素、基因突变、

表观遗传改变、激素调控异常及肿瘤微环境变

化等。

（一）遗传因素

TP53 突变导致 Li Fraumeni 综合征，约在 50%
的 ACC儿童发生［2，8］。这种罕见的常染色体显性遗

传的癌症易感综合征，在早期诊断出乳腺癌、软组

织肉瘤、ACC等肿瘤的风险会增加。巴西东南部约

每 300 人中就有 1 人携带 TP53 p. R337H 突变体［9］。

ACC 的风险还与 Beckwith-Wiedemann 综合征相关，

染色体 11p15 区域异常影响基因 H19、IGF2 和

CDKN1C 的 遗 传 和 表 观 遗 传 改 变［10-12］ 。

Beckwith-Wiedemann 综合征患儿 ACC 的发生率较

低。Lynch 综合征由错配修复基因（mismatch repair 
gene，MMR，包括 MSH2、MSH6、MLH1、PMS2）中的

种系致病性变体引起，并与遗传性结直肠癌有关，

也可导致 ACC，Lynch 综合征相关 ACC 常表现出

MMR蛋白缺失和一定程度的微卫星不稳定性。多

发性内分泌肿瘤 1型（MEN1）易出现肾上腺病变，少

数为ACC［11，13］。

（二）分子生物学机制

ACC 发病机制的研究主要有以下几个方

面［12-17］：①Wnt/β-catenin 通路异常。CTNNB1 基因

突变是 ACC 中最常见的体细胞突变，可导致

β-catenin 在细胞核中积累，激活下游转录程序，促

进肿瘤生长。②IGF2-IGF1R 轴激活。ACC 中高表

达 IGF2 基因，通过与受体结合促进细胞增殖和抑

制凋亡，是 ACC 的关键驱动信号。③p53 和 RB 通

路失活。TP53 和 RB1 基因的功能缺失，可导致细

胞周期调控失衡、DNA 损伤等无法修复。④表观

遗传调控异常，包括 DNA 甲基化异常、miRNA 表

达模式改变、染色质调控紊乱等，也在 ACC 的发生

与进展中发挥作用。⑤甾体生成通路异常。ACC
中常发生 CYP11B1、CYP17A1 等酶的异常表达，导

致激素分泌紊乱，形成特异性的临床表现。⑥肿

瘤微环境与免疫逃逸。ACC 的微环境具有明显的

免疫抑制表型，包括程序性细胞死亡配体 1 表达

增高、肿瘤相关巨噬细胞积聚、淋巴细胞浸润减少

等，导致免疫治疗效果有限。

（三）危险因素

目前尚无明确的环境因素被证实与 ACC 的发

生有直接因果关系。一些研究提示长期暴露于内

分泌干扰物可能与肾上腺肿瘤相关，但证据不足，

肥胖、代谢综合征等与ACC的关系尚未明确［14，16，18］。

三、临床表现

ACC的临床特点高度异质，主要表现可分为激

素分泌相关症状、非功能性肿块症状及转移相关

症状［1，5，19-23］。

（一）激素分泌相关表现

50% ~ 60% 的 ACC 为功能性肿瘤。皮质醇分

泌过多（库欣综合征）表现为向心性肥胖、满月脸、

皮肤薄、紫纹、多毛、情绪异常、高血压、糖尿病及骨
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质疏松等。皮质醇分泌型 ACC 通常为肿瘤高增殖

状态，预后较差；雄激素分泌过多在女性患者最常

见，其表现包括多毛、声音变粗、痤疮、月经不调，儿

童可表现为男性化或性早熟；雌激素分泌过多主要

发生于男性患者，可出现乳房发育、性欲下降、睾酮

水平降低等；醛固酮癌可出现低钾血症、高血压等

症状，但在ACC中较为罕见，约占2%［5，19］。

（二）非功能性肿瘤

约 40% 的 ACC 无明显激素异常。常见表现为

较大肿物引起的腹痛、腹部包块或腰部不适，进一

步检查确诊［1-2，4-5］。

（三）转移相关表现

ACC 常见转移部位包括肺、肝、骨及腹膜等。

肺转移可导致咳嗽、胸痛，肝转移可导致肝区隐痛

或肝功能异常，骨转移可导致剧烈疼痛或病理性

骨折［3，16，19］。

四、诊断

ACC 的诊断依赖于临床表现、激素评估、影像

学检查和病理学检查。由于 ACC 具有显著的生物

学异质性和高度侵袭性，规范化诊断路径对于提高

早期发现率、确保合理治疗方案的制订具有决定性

意义。ACC 与嗜铬细胞瘤均可表现为肾上腺占位

性病变，但其起源、激素分泌类型、生物学行为及治

疗策略差异显著，准确鉴别对避免围手术期严重并

发症及制订合理治疗方案至关重要。对于没有症

状、怀疑 ACC 者，要特别注意与肾上腺嗜铬细胞瘤

鉴别，必须完成血尿儿茶酚胺相关检测。本节围绕

激素检测、影像学检查、PET/CT、病理评估以及分子

诊断等关键内容进行系统阐述，并结合证据等级提

出推荐意见（图1）。

（一）激素检测

皮质醇分泌评估包括以下项目。①小剂量地

塞米松抑制试验：1 mg 地塞米松于夜间（24 时）口

服，早晨 8时检测血皮质醇。若不被抑制，提示存在

自主皮质醇分泌。②24 h尿游离皮质醇：明显升高

提示皮质醇分泌增加。 ③ 促肾上腺皮质激素

（adrenocorticotropic hormone，ACTH）测定：ACC患者

因自主分泌过多皮质醇，ACTH 常因负反馈抑制而

减低。

雄激素与性激素评估：ACC常导致雄激素前体

过度产生，尤其在女性和青少年患者中常见。需检

测硫酸脱氢表雄酮、17-羟孕酮、睾酮、雄烯二酮等。

男性ACC患者少数可表现为雌激素分泌过多，应检

测雌激素水平。

醛固酮与肾素：ACC 中醛固酮增多症虽罕见，

但对鉴别诊断有意义。常规检测血浆醛固酮浓度

与肾素活性。

类固醇激素谱分析：近年来，血清类固醇激素

逐渐成为 ACC 鉴别诊断工具，可检测多种肾上腺

激素前体，ACC 常出现这些物质的大量堆积，如

11- 脱 氧 皮 质 醇 、17- 羟 孕 酮 和 硫 酸 脱 氢 表 雄

酮等［19］。

图1　肾上腺皮质恶性肿瘤的评估与临床管理流程
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【专家共识】 激素评估是ACC诊断的基础环

节。无论患者是否具有明显内分泌症状，均需进行

系统的肾上腺相关类固醇激素谱检测，因为多数

ACC 为功能性肿瘤。完整激素谱是区分功能性

ACC与非功能性肾上腺肿瘤的重要依据，对早期诊

断以及判断肿瘤复发均有较高价值。并可结合临

床表现进行临床严重性评分（clinical severity 
score，CSC）及 生 化 严 重 性 评 分（biochemical 
severity score，BSC）。（证据级别：高级；推荐强度，

强推荐）

（二）影像学检查

ACC 增强 CT 扫描具有以下特征：肿瘤体积较

大，最大径多> 5 cm；密度不均匀，常伴坏死、囊变或

出血灶；增强扫描呈不均匀强化；肿瘤内脂肪含量

低（与腺瘤鉴别），平扫CT值多> 10 HU；可侵犯周围

组织或血管；出现区域淋巴结肿大。胸腹盆 CT 对

解剖结构、局部侵袭及转移灶的评估准确率高，是

ACC的首选检查［1，5，12］。

MRI对软组织分辨率更高，显示下腔静脉侵犯

更清晰，T2低信号可提示纤维化，T2高信号常提示

坏死；MRI对肝脏转移灶检测敏感；MRI静脉系统评

价可用于判断肿瘤瘤栓情况；MRI还可用于对碘造

影剂过敏无法做增强CT的患者。

超声检查：对肝转移及部分腹部转移灶敏感，

对于较大肿瘤可评估其内部回声并评估累及的下

腔静脉、腹主动脉等血流动力学特征，但一般不单

独作为确诊依据。

（三）PET/CT
FDG-PET/CT可作为ACC鉴别诊断和转移评估

的重要工具。ACC 常表现为高代谢，标准摄取值

（standardized uptake value，SUV）显著升高，可协助

区分良恶性，确定手术范围。PET/CT对肺、骨、肝等

部位转移灶的检出率高于常规影像，可用于术后高

风险患者的局部复发监测和治疗评估，当 CT/MRI
结果不明确时尤显重要［2，12，16，24-25］（见图1）。

【专家共识】 影像学检查是ACC诊断的核心

工具，胸腹盆平扫+增强CT和MRI是最常用的影

像学检查。PET/CT价格昂贵，并非ACC首选影像

学检查方法，但在明确分期和评估肿瘤活性方面具

有重要价值。患者还可加入新型核素 PET/CT 或

MRI的临床研究。（证据级别：高级；推荐强度，强

推荐）

（四）病理学诊断

根据特征性细胞形态，ACC 可分为传统型、嗜

酸细胞型、黏液型及肉瘤样型 4种亚型。嗜酸细胞

型ACC由占肿瘤 90%以上的嗜酸性肿瘤细胞组成；

黏液型ACC的特征是显著的细胞外黏蛋白沉积，黏

液型肾上腺皮质肿瘤中的一些 Weiss 参数（如缺乏

弥漫性生长、核异形性或淋巴细胞浸润等）可能难

以评估；肉瘤样型类似于其他器官的肉瘤样癌，通

常表现为肾上腺皮质分化。WHO 新分类除 Weiss
评分法外，还有可用于传统型、嗜酸细胞型和黏液

型肾上腺皮质肿瘤的网状蛋白方法，用于嗜酸细胞

肾上腺皮质肿瘤的Lin-Weiss-Bisceglia系统，用于传

统型、嗜酸细胞型和黏液型肾上腺皮质肿瘤的赫尔

辛基评分［14，22，25］。典型 ACC 病理表现包括：明显的

核异形性，核大小不均，核分裂象增多，透明细胞比

例增高，坏死常见，弥漫性生长，侵及包膜、静脉或

窦道［22，25］。ACC病理诊断常用的评分系统及标志物

有：①Weiss 评分系统，包含 9 个指标，每项 1 分，评

分≥ 3分提示 ACC，这是目前最广泛使用的诊断评

分体系。②赫尔辛基评分，基于核分裂象、坏死和

Ki-67，具有良好预后价值，适合辅助评估。③儿童

患者可行Wieneke评分，更倾向于肿瘤重量、直径及

有丝分裂等。④ Ki-67是ACC预后的主要标志物之

一，Ki-67 < 10% 为低风险；Ki-67 10% ~20% 为中度

风险；Ki-67 > 20%复发和转移风险显著升高。⑤免

疫组化常用标志物包括 SF-1（肾上腺来源特异性）、

Ki-67、p53（突变提示恶性）、β-catenin（细胞核定位

提示CTNNB1突变）。⑥ S-GRAS评分对预后有一定

的判断，评估指标较为全面，包括 ENSAT 肿瘤分期

（Ⅰ ~ Ⅱ = 0分；Ⅲ = 1分；Ⅳ = 2分），Ki-67 指数（< 
10% = 0分；10% ~ 20% = 1分；> 20% = 2分），原发肿

瘤切除状态（R0 = 0 分；RX = 1 分；R1 = 2 分；R2 = 
3分），诊断年龄（< 50岁= 0分；≥ 50岁 = 1分），症状

（无= 0 分；有= 1 分）。最终的 S-GRAS 评分范围为

0 ~ 9，分为0 ~ 1、2 ~ 3、4 ~ 5和6 ~ 9亚组［1，3，5］。

【专家共识】 术后病理是确诊ACC的金标准，

需涵盖组织形态学、免疫组化及分子病理三部分。

并做Weiss评分、Lin-Weiss-Bisceglia 或赫尔辛基

评分。儿童患者适用Wieneke评分。Ki-67是否大

于 10%对判断增殖侵袭能力十分关键。ACC一般

不推荐常规穿刺活检，但对于不能手术或怀疑转移

性肿瘤的病例化疗前为明确病理，可谨慎使用。（证

据级别：中级；推荐强度，强推荐）

（五）分子诊断

分子检测可提供分型、预后评估及潜在治疗靶

点 。 常 见 基 因 异 常 包 括 TP53、CTNNB1、
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IGF2、CDKN1B、ZNRF3/TERT 等。分子诊断目前仍

非必需，但对于高危患者、不能确诊者及患者药物

选择方面具有意义［13-15］。

（六）分期标准（ENSAT分期）

ACC最常使用的是ENSAT分期系统。Ⅰ期：肿

瘤最大径≤ 5 cm，局限于肾上腺；Ⅱ期：肿瘤> 5 
cm，仍局限于肾上腺；Ⅲ期：局部侵犯或淋巴结阳

性；Ⅳ期：远处转移。ENSAT 分期结合病理结果与

患者预后高度相关，是治疗决策的基础［1，11，22］。

五、治疗

（一）手术治疗

手术是目前唯一可能治愈 ACC 的治疗方式。

是否能够达到 R0切除是影响患者预后的最关键因

素，因此手术须在具备丰富肾上腺恶性肿瘤切除经

验的中心进行［8，12，24-25］。

1. 手术原则：①切除整个肿瘤及其周围脂肪淋

巴组织，不得破坏肿瘤包膜。包膜破裂将显著增加

腹膜种植风险，是 ACC 复发的重要危险因素，应避

免。②肿瘤周围结构的处置：若肿瘤侵犯肾脏、肾

上腺周围脂肪、肾静脉、大血管或邻近器官（如肝、

肾、胰腺及脾），需行联合脏器切除。③手术路径：

肿瘤最大径> 6 cm者，开放手术仍为主要方式；对于

早期、肿瘤较小且影像学未提示局部侵犯者，可考

虑腹腔镜或机器人微创手术。但要严防包膜挤压

破裂、气腹带来的播散和穿刺通道种植。

2. 淋巴结清扫：①推荐进行区域淋巴结清扫，

以提高分期准确性并可能改善局部控制。②主要

清扫区域包括肾门淋巴结、主动脉旁淋巴结、腔静

脉旁淋巴结等。③淋巴结转移阳性为不良预后因

素，应作为术后辅助治疗依据之一。

3. 切除状态的评估：R0 为完全切除，RX 为无

法评估切除状态，R1为显微镜残留病变（显微镜下

阳性边缘），R2为宏观残留病变，包括未切除的原发

肿瘤、区域淋巴结或宏观切缘受累。R0是根据原发

肿瘤和转移性疾病来定义的；如果原发肿瘤切除后

仍可检测到转移性病灶，患者不被视为R0。
4. 肿瘤瘤栓的处理：ACC可侵入肾静脉或下腔

静脉，需行瘤栓取出术。2 级以上的下腔静脉瘤栓

处理需血管外科团队配合完成。对于局部不可切

除肿瘤，应进行MDT讨论，制订新辅助化疗方案，肿

瘤缩小后再手术，可提高疗效［11-12］。

【专家共识】 ACC的治疗以手术切除为主，辅

以米托坦治疗、化疗、免疫治疗、靶向治疗和局部治

疗等综合手段（图2）。由于ACC生物学行为侵袭性

强、包膜薄且易破裂、复发率高，规范化的综合治疗

模式对于改善预后至关重要。目前随机对照研究证

据尚缺乏，肿瘤最大径> 6 cm者推荐开放手术并清

扫淋巴结。（证据级别：中级；推荐强度，强推荐）

（二）围手术期管理

围手术期管理在ACC手术中至关重要，尤其对

于功能性肿瘤。①伴库欣综合征的ACC患者，如有

可能建议术前应用类固醇合成抑制剂（如美替拉

酮、奥唑司他或米托坦等）以控制高皮质醇状态，从

而降低围手术期相关风险。但术后需及时评估严

重肾上腺皮质功能低下风险，补充糖皮质激素。皮

质醇分泌过多的患者术后可能出现肾上腺皮质功

能不全，应按以下方式管理：术后立即给予氢化可

的松 100 mg 静脉注射，每天 2 次，并逐步减量至口

服 20 mg，每天 3次，并根据复查情况逐步减少剂量。

②雄激素或雌激素分泌型 ACC 患者通常不需特殊

围手术期控制。③醛固酮增多症患者术前可加用

盐皮质激素受体拮抗剂，如螺内酯，控制高血压与

低钾血症。④血栓风险预防，ACC患者恶性程度高

且一般肿瘤体积较大，术后血栓风险增加，应根据

风险给予抗凝处理［1-3，24］。

【专家共识】 ACC术后的糖皮质激素管理，高

皮质醇血症带来的高凝状态，下肢深静脉血栓的预

防，糖尿病、肺部感染的控制，严重骨质疏松或压缩

性骨折的管理对于术后康复尤为重要。（证据级别：

低级；推荐强度，强推荐）

（三）术后辅助治疗

1. 米托坦治疗：米托坦是目前唯一被证实对

ACC 有特异性作用的药物，具有双重效果，即抑制

肾上腺皮质激素合成，并直接对肾上腺皮质细胞产

生细胞毒作用。适用高风险术后患者，包括

Ki-67 ≥ 10%、R1 切除、术中肿瘤破裂、伴有癌栓、

侵犯血管或包膜和瘤床种植等。另外米托坦也适

用于分期为 ENSAT Ⅲ期、无法手术的局部进展或

转移性 ACC，肿瘤复发后作为二线治疗（图 2）。给

药与目标血药浓度：①起始剂量通常为1. 5 ~ 2 g/d，逐
步增加；②目标血药浓度为 14 ~ 20 mg/L；③血药浓

度未达标者疗效有限；④达到目标浓度可能需要数

周至数月时间。米托坦的不良反应包括胃肠道症

状（恶心、呕吐、腹泻）、神经系统症状（头晕、嗜睡、

记忆力下降）、肝酶升高、甲状腺功能异常、肾上腺

皮质功能不足。需定期监测肝功能、甲状腺功能及

激素水平。因米托坦抑制皮质激素合成，大部分患

者需糖皮质激素替代［7-8，19，26］。
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2. 化疗：对于不能手术、复发或转移的ACC，化

疗是主要的系统治疗方式。标准一线方案为

EDP-M（依托泊苷+多柔比星+顺铂+米托坦），其可

有效改善生存。二线化疗常用药物包括吉西他滨、

卡培他滨、铂类联合其他药物，反应率相对较低，多

用于EDP-M方案失败后［1，5，27-34］。

3. 免疫治疗：免疫检查点抑制剂（immune 
checkpoint inhibitors，ICIs）在 ACC 中整体应答率较

低，适用于微卫星高度不稳定或高突变负荷患者和

标准化疗失败患者，可作为二线治疗方案之一。限

制因素包括 ACC 中较少的免疫细胞浸润和免疫抑

制肿瘤微环境［12，27，30］。

4. 靶向治疗：ACC 靶向治疗尚在研究阶段，效

果有限，但部分药物在小规模研究中显示一定活

性。靶向药物目前不作为常规治疗，但对个别靶点

阳性患者可能有所帮助。靶向 IGF 通路（如 IGF1R 
抑制剂）理论基础强，但临床疗效有限。部分研究

提示多靶点酪氨酸激酶抑制剂（如埃罗替尼、舒尼

替尼及阿帕替尼等）可提升疾病控制率。Wnt/
β-catenin通路的靶向药仍处于早期试验阶段［35-37］。

5. 放疗：精准放疗技术可通过提高靶区局部剂

量、降低周围正常组织受照剂量，突破常规放疗的

剂量局限，进而提升局部控制效果。主要适应证包

括：①术后切缘阳性（R1）或肿瘤破裂者，可行辅助

放疗以降低局部复发风险；②骨转移所致疼痛，通

过放疗可有效缓解症状、改善生活质量；③局部复

发且无法手术切除者，可采用立体定向放疗

（stereotactic body radiotherapy，SBRT）控制局灶性

病灶［23，26，38-41］。

6. 局部治疗：适用于无法手术切除或术后复发

的局部病灶，放疗可作为不同部位转移灶与复发灶

的局部治疗手段。肝转移灶可酌情选用射频消融、

冷冻消融、微波消融或经导管动脉化疗栓塞

（transcatheter arterial chemoembolization，TACE）；肺

转移灶中，孤立性病灶可考虑手术切除或消融治

疗；腹膜转移或局部复发病灶可选择手术切除或

SBRT［23］。

7. 综合治疗与 MDT：ACC 的管理高度复杂，应

由多学科团队共同制订治疗计划。MDT 讨论应在

每个关键节点进行，包括初次诊断、治疗策略制订、

术后辅助治疗方案制订、复发/转移进展时。

【专家共识】 虽然手术是唯一可治愈方式，但

因ACC复发率高，术后米托坦的辅助治疗与晚期

患者的全身治疗在ACC管理中占据重要地位。在

注：ACC为肾上腺皮质癌，DFI为病灶完全切除与复发之间的无病间期，RT为放疗。a. 所有失代偿期Ⅰ ~ Ⅱ期患者和大多数Ⅲ期患者应接

受根治性切除。如果完全切除不可行，考虑新辅助治疗（如米托坦+顺铂或EDP方案）；在某些寡转移瘤患者中，完全切除也是可能的。b.  对
于接受R2切除的患者，考虑由专业外科医生再次进行手术。c.  如无Ki-67参数，可使用有丝分裂进行风险分层。d. 个体化决策。e.  在一些

患者中（如Ki-67指数> 30%，腔静脉内肿瘤血栓，Ⅳ期或R1切除），需考虑其他治疗（如顺铂+依托泊苷 4个周期）。f.  2年后，时间间隔逐渐

延长。g.  如果DFI时间在 6 ∼ 12个月，或DFI > 12个月，患者无法完全切除，则需要个体化途径。常规淋巴结切除术应至少包括肾上腺周围

和门淋巴结。

图2　肾上腺皮质癌的治疗流程推荐
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特定患者中，以下因素可能指导决策，即疾病累及

部位、肿瘤负荷、症状、全身情况、肿瘤分级/Ki-67指
数，个性化选择EDP-M化疗方案、放疗、射频消融、

冷冻消融、微波消融、（化疗）栓塞等。（证据级别：高

级；推荐强度，强推荐）

六、复发和转移管理

ACC 的复发率高，复发包括局部复发、远处转

移或两者同时发生，良好的复发管理策略可延长生

存。①局部及区域复发 1年以上且可切除的病灶，

优先再次手术争取R0切除；寡转移灶采用手术、放

疗或介入等积极局部治疗联合系统治疗；广泛转移

以全身治疗为主，辅以局部控制症状。米托坦为基

础药物，联合化疗、靶向或免疫治疗，同时重视激素

水平监测与内分泌症状管理。②肝转移是最常见

的远处转移之一，治疗选择包括手术切除、射频消

融或微波消融、TACE、SBRT 或传统放化疗。③孤

立性肺转移应考虑手术切除，多发性肺转移通常采

用系统治疗或局部消融。④骨转移采用放疗可显

著改善骨痛。对于稳定的病灶，可考虑 SBRT。部

分病例可考虑双膦酸盐或 RANKL 抑制剂治疗。

⑤腹膜种植多见于术中包膜破裂或晚期病灶，治疗

方式包括手术切除、米托坦、化疗、SBRT，腹膜种植

预后较差，多以系统治疗为主［38-45］。

【专家共识】 ACC预后与多种因素相关：①肿

瘤分期，ENSAT分期是最重要的预后因素，I ~ Ⅱ期

明显优于Ⅲ ~ Ⅳ期；②手术切缘，R0切除显著延长

无病生存时间，是最关键的可控因素之一。其他因

素，如Ki-67增殖指数，Ki-67 > 10%与复发风险高、

生存率下降显著相关；激素分泌类型，皮质醇分泌

型ACC预后差，因为高皮质醇水平与肿瘤侵袭性

相关；分子标志物TP53突变、CTNNB1突变、TERT
启动子突变均提示不良预后；术后接受米托坦治疗

且反应良好者，可延长高危患者的无病生存期。对

于复发转移的患者，推荐MDT团队讨论后，综合治

疗。（证据级别：中级；推荐强度，强推荐）

七、随访与监测

（一）随访内容

随访内容包括影像学评估、激素谱监测、临床

症状与体征、米托坦血药浓度（如正在使用）、肝肾

功能、甲状腺功能及其他治疗相关指标。影像学检

查推荐CT或MRI，胸部CT应纳入常规随访，如有临

床或生化异常，可加做PET/CT。激素评估包括 24 h
尿游离皮质醇、硫酸脱氢表雄酮、17-羟孕酮、血皮质

醇、ACTH 等激素谱，其变化可先于影像学出现，特

别是在功能性 ACC。米托坦治疗者需定期监测血

药浓度、肝功能、甲状腺功能，并关注不良反应。在

长期激素替代治疗或皮质醇分泌型 ACC 中需定期

监测骨密度［38，41，43，46-47］。

（二）随访频率

手术后 2年内，每 3个月随访 1次（重点监测局

部复发与远处转移）；术后 2 ∼ 5 年，每 6 个月随访

1次；术后超过5年，每12个月随访1次。

（三）特殊人群管理

ACC在不同人群中的表现差异明显，需要制订

针对性的治疗策略。①儿童ACC常与TP53胚系突

变相关，其特点包括功能性肿瘤比例高，雄激素分

泌常见，肿瘤生物学行为差异明显；治疗原则，手术

仍为核心，化疗剂量需根据体表面积调整，长期随

访需关注第二肿瘤风险。②老年患者常伴多种心

肺基础疾病，治疗策略应个体化，手术风险评估为

重中之重，米托坦不良反应在老年人中更明显，化

疗耐受性低，应平衡生存获益与生活质量。③妊娠

期ACC罕见，但若发现，手术宜在妊娠中期进行；应

禁用米托坦（可致胎儿损害），需由产科与肿瘤MDT
联合管理［47-54］。

（四）长期管理

ACC 患者需要长期管理，重点包括：①激素替

代，应用米托坦的患者几乎都需要长期激素补充，

包括皮质激素，可能的甲状腺激素、性激素（部分患

者）；②心理健康，激素紊乱对情绪影响显著，应关

注焦虑、抑郁；③营养支持，皮质醇增多、消化道反

应等可导致营养不良，需进行营养干预；④骨健康，

皮质醇过多或激素替代均增加骨质疏松风险，应定

期监测骨密度［2，55-56］。

【专家共识】 ACC是复发率极高的恶性肿瘤，

复发风险在术后第 1年内最高，多数复发会出现于

术后 2年内，但晚期复发亦多见。因此需要制订标

准化、长期的随访方案。（证据级别：低级；推荐强

度，一般推荐）
执笔专家：邓建华

审阅专家：张玉石
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