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·论著·

儿童肾脏少见肿瘤３４例临床分析

刘　超　张潍平

【摘要】　目的　探讨儿童肾脏少见肿瘤的临床特点。 方法　回顾性分析２００５年１月至２０１１年
１２月我们收治的３４例肾脏少见肿瘤患儿临床资料。男性２１例，女性１３例。年龄４个月至１７岁，平均
年龄４６岁。根据临床症状、辅助检查及治疗方法，分析儿童肾脏少见肿瘤的临床特点。 结果　腹部
肿物、血尿、腹痛是常见的就诊原因。患儿术前均经超声及增强 ＣＴ检查明确肾脏占位性病变，做出初
步临床诊断。２０例行瘤肾切除术，１４例行保留肾单位的肿瘤切除术。术后根据病理类型，良性肿瘤予
定期随访，恶性肿瘤予相应放化疗，目前２３例获随访患儿均无瘤存活。 结论　儿童肾脏少见肿瘤的
术前检查具有一定的特点，手术切除是治疗的首要选择，规范的综合治疗可以获得良好的预后。
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　　儿童肾脏肿瘤以肾母细胞瘤最常见。随着国内
外学者对肾脏肿瘤认识的深入，一些特殊的肾脏肿

瘤因独特的病理特征而被区别开来。伴随常规超声

检查，一些无症状、体积小的肿瘤获诊断增多。为探

讨儿童肾脏少见肿瘤的临床特点，我们对２００５年１
月至２０１１年１２月因肾脏少见肿瘤而行手术的３４
例患儿临床资料进行回顾性分析，现报告如下。

材料及方法

一、临床资料

２００５—２０１１年因肾脏肿物于本院泌尿外科手

术治疗的肾脏少见肿瘤患儿３４例，术前均行 Ｂ超
及增强ＣＴ检查，排除单侧多发占位和双肾占位以
及肿瘤复发病例。其中男２１例（６１８％），女１３例
（３８２％）。年龄４个月至１７岁，平均年龄４６岁。

二、临床症状

３４例主要以腹部肿物、血尿、腹痛就诊，其中腹
部肿物９例（２６５％），血尿１２例（３５３％），腹痛６
例（１７６％），体检发现６例（１７６％），高血压１例
（２９％）。

三、诊断方法

３４例均通过Ｂ超及增强 ＣＴ明确肾脏占位，做
出临床诊断。其中 ２０例表现为实质性包块
（５８８％），１４例 表 现 为 囊 性 或 囊 实 性 包 块
（４１２％）；６例提示侵犯集合系统（１７６％）；４例提
示肾蒂或腹主动脉旁淋巴结转移（１１８％）；２例发
现静脉瘤栓（５９％），其中１例达下腔静脉，１例达
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右心房。根据增强ＣＴ测量肿瘤最大径长度：１５～
１６５ｃｍ，平均７６ｃｍ。

四、治疗方法

均行瘤肾切除或保留肾单位的肿瘤切除术。对

于肿物位于肾脏边缘、没有侵及肾蒂者、可以保留

１／２以上肾脏者均采取单纯肿物切除。保留肾单位
的肿瘤切除术中肿瘤均完整切除，无破溃，无死亡病

例，无术后并发症。术后根据病理结果，良性肿瘤定

期随访，恶性肿瘤予化疗和（或）放疗。

结　果

３４例患儿中，肾透明细胞肉瘤９例（２６５％），
肾癌８例（２３５％），多囊性肾瘤５例（１４７％），肾
恶性横纹肌样瘤３例（８８％），肾血管平滑肌脂肪
瘤、婴儿骨化性肾瘤、黄色肉芽肿性肾盂肾炎、肾囊

肿、后肾腺瘤、成熟性畸胎瘤、肾素瘤、肾血管周细胞

瘤、炎性肌纤维母细胞瘤各１例（２９％）。同期收
治肾母细胞瘤８９例（图１）。

图１　各病理类型比例
Ｆｉｇ．１　Ｔｈｅｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎｏｆｖａｒｉｏｕｓｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｔｙｐｅｓ

３４例均予手术治疗，其中瘤肾切除２０例，包括
肾透明细胞肉瘤９例，肾癌５例，肾恶性横纹肌样瘤
２例，其他类型４例；行保留肾单位的肿物切除术１４
例，其中肾癌３例，肾恶性横纹肌样瘤１例，其他类
型１０例。明确腹膜后淋巴结转移者４例。
３４例中，１１例失访。受病例数量限制，未进行

生存率统计。目前随访到的２３例均无瘤存活，其中
肾透明细胞肉瘤６例，肾恶性横纹肌样瘤１例，肾癌
７例，其他类型９例。随访最长８年，最短２年。

讨　论

肾母细胞瘤是小儿最常见的原发于肾脏的恶性

肿瘤，占所有儿童肾脏肿瘤的９５％以上［１］。目前肾

母细胞瘤３～５年存活率可达９０％左右［２］。而其他

肾脏少见肿瘤因发病率低、基础和临床研究较少，术

前常难做出特异性诊断。

儿童肾脏肿瘤中，不同病理亚型有着不同的发

病高峰年龄。肾透明细胞肉瘤多在１～４岁发病，
肾恶性横纹肌样瘤约有８０％在２岁以前发病，而肾
细胞癌多发生于５０～６０岁的成人，儿童罕见。本组
３４例肾脏少见肿瘤患儿的年龄分布呈现单峰性，发
病年龄多小于 ５岁（２５例，７３５％），这与 Ｙｉｎｇ
Ｚｈｕｇｅ等［３］研究中的双峰性分布（小于４岁、大于１５
岁）有所不同，但与其研究类似的是，本组大多数肾

透明细胞肉瘤、肾恶性横纹肌样瘤的发病年龄也小

于５岁（１０／１２，８３３％），这也可从其他研究得到证
实［４，５］。国外一些研究显示肾细胞癌发病年龄倾向

于年长儿［６，７］。本组８例肾细胞癌平均年龄６１岁，
仅１例年龄大于１５岁。婴儿骨化肾瘤发病早，年龄
为６ｄ至１４个月，本组１例８个月。本组男女比例
为１６２∶１。其中小于５岁的患儿男性较多，而 １５
岁以上的患儿中女性占多，这与 ＹｉｎｇＺｈｕｇｅ等［３］的

研究结果类似。此外，肾透明细胞肉瘤男性占多，男

女比例高达８∶１，ＡｒｇａｎｉＰ等［５］也有类似报道。

儿童肾脏原发肿瘤通常以腹部包块为首要症

状。肿瘤较小时不影响患儿营养发育及健康状态，

无症状。病程长的患儿伴有食欲低下、消瘦，甚至贫

血和恶病质。偶有腹痛，但多不严重。个别肿瘤自

发或外伤导致破溃可有严重腹痛及休克症状而以急

腹症就诊。一些特殊类型的肾脏肿瘤有其特异性表

现。如本组中有１例肾素瘤患儿，因肿瘤持续分泌
肾素，导致血压升高，故该患儿出现头晕等高血压表

现而前来就诊。肾透明细胞肉瘤易发生骨转移、脑

转移，故其又被称为小儿骨转移性肾肿瘤，许多患儿

在诊断时就已出现骨或其他器官转移［５］。本组 ９
例肾透明细胞肉瘤中有 １例 ＣＴ发现椎骨多发转
移。如果肿瘤浸润肾盂，无论良性或者恶性，均可有

血尿症状，严重者尿中有血凝块。本组婴儿骨化性

肾瘤、炎性肌纤维母细胞瘤均有血尿症状。血尿是

肾恶性横纹肌样瘤较常见的临床表现，本病呈高度

恶性［８，９］。临床表现常与转移灶有关。本组３例肾
恶性横纹肌样瘤患儿的首发症状中，２例血尿，１例
腹痛，无远处转移的临床表现，但有１例在入院后的
检查中发现肺转移。

影像学检查是诊断肾脏肿瘤的重要依据。超声

检查已成为首选诊断手段。儿童肾脏少见肿瘤中，

肾癌、肾透明细胞肉瘤、肾恶性横纹肌样瘤等恶性肿

瘤在影像学表现上均表现为非特异性实性肿瘤，与

肾母细胞瘤表现相似。甚至肾血管周细胞瘤、炎性

肌纤维母细胞瘤等良性或交界性肿瘤的表现都很难
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与恶性肿瘤鉴别。钙化在肾细胞癌中更为常见［１０］；

８２％的病例可通过 ＣＴ检查诊断［１１］。另外，本组有

１４例（４１２％）影像学表现为囊性或囊实性，有时多
囊性肾瘤在影像学角度与囊性部分分化性肾母细胞

瘤不易区别，只能通过手术后病理诊断。通过增强

ＣＴ可以测量肿瘤的最大径，其中良性肿瘤最大径
１７～１４ｃｍ（平均６８ｃｍ），较恶性肿瘤最大径小。

一些少见体积小的肿瘤影像学检查有一定特

点。婴儿骨化肾瘤有钙化的软组织肿物，造影剂不

能强化，可因梗阻造成肾集合系统扩张。炎性肌纤

维母细胞瘤ＣＴ增强扫描皮质期和实质期强化不明
显，与肿瘤乏血供有关。应与肾肿瘤、黄色肉芽肿性

肾盂肾炎、局灶性细菌性肾炎等鉴别。后肾腺瘤影

像学表现无特异性，在超声检查上肿瘤表现为边界

清晰的实性肿块，可为低回声或高回声囊性病变，彩

色多普勒显示为乏血供病变。ＣＴ增强扫描病灶呈
轻度持续性强化，程度明显低于周围正常肾实质。

ＣＴ密度的改变不能鉴别肾细胞癌与良性肾肿瘤。
手术完整切除是肾脏肿瘤患儿治疗的基础。我

们对于手术前怀疑肾母细胞瘤、肾脏肿物大（大于

５ｃｍ）、肿瘤位于肾蒂旁、正常肾脏无法保存的病例
行瘤肾切除；而对于术前诊断不清，肾内占位性病变

小、肾脏可以保留者，行保留肾单位的肿物切除。由

于对恶性肿瘤的术中活检有使肿瘤扩散的危险，少

见的肿瘤冰冻活检确诊困难，且对于体积小的肾癌

可以保留肾脏，其他的肾脏恶性肿瘤可以应用联合

治疗以及远期随诊，所以体积小的肿瘤可以保留肾

脏。注意肾蒂、腹主动脉旁有无肿大淋巴结，术中应

取活检，虽然切除转移淋巴结并不能改善预后，但其

有助于判定临床分期，决定术后化疗、放疗方案。

对于良性肿瘤需定期随访，每半年进行影像学

检查了解局部有无复发。对于恶性肿瘤需根据

ＮＷＴＳ的临床分期标准应用化疗和（或）放疗：肾癌
治疗以肾切除为主，化疗和放疗不敏感；肾透明细胞

肉瘤、肾恶性横纹肌样瘤各期采用阿霉素、顺铂、足

叶乙甙、环磷酰胺等联合化疗，并加用放疗。

对于儿童肾脏少见肿瘤，手术切除能够显著提

高预后。良性肿瘤罕有复发，预后较好，而恶性肿瘤

中，肾透明细胞肉瘤、肾癌、肾恶性横纹肌样瘤的１０
年生存率分别为７９％、７０％、２９％，另外，年龄较小
的患儿有更好的预后［３］；而局部病变的预后要好于

存在远处转移的肿瘤［４，５］。虽然放疗的远期并发症

可能会严重影响患儿生活质量，甚至造成死亡，但是

术后放疗对于提高患儿预后仍起着重要的作用。如

何能在提高生存率的同时控制放疗剂量，降低放疗

相关的并发症和病死率，仍需不断总结经验。
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