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双侧肾母细胞瘤的诊治进展

易　斌　综述　王　果　审校

　　双侧肾母细胞瘤有同时发生和异时发生两种表
现形式，同时性双侧肾母细胞瘤的发生率明显高于

异时性。本文主要介绍同时性双侧肾母细胞瘤。根

据多个文献报道，在肾母细胞瘤中，同时性双侧肾母

细胞瘤发生率约为３．６％～８％［１－５］。其中Ｈａｍｉｌｔｏｎ
等在３３３５例肾母细胞瘤中检出１８８例双侧肾母细
胞瘤，后者发病率占全部肾母细胞瘤的 ５．６％［５］。

双侧肾母细胞瘤起病较早，发病年龄中位数为２．３
岁，明显低于单侧肾母细胞瘤 ３．９岁的中位数年
龄［６－７］。双侧肾母细胞瘤组织学预后不良型较单侧

多见，约为１０％。双侧肾母细胞瘤合并畸形的发生
率较高，常见的有睾丸下降不全、尿道下裂和输尿管

重复畸形等［８］。因此，双侧肾母细胞瘤的治疗具有

较高的挑战性。其理想的治疗结果是，既保证较高

的治愈率，又维持正常的肾功能，防止发生终末期肾

功能衰竭。现就其诊治进展综述如下。

一、诊断和术前化疗

早期只有依靠手术中探查对侧肾脏来发现双侧

肾母细胞瘤，这种方式已被现代影像学检查取代，如

ＣＴ和ＭＲＩ。双侧肾母细胞瘤的早期治疗也不尽如
人意，只能进行肾切除和肾移植。１９５７年，Ｒｉｃｋｈａｍ
首先报道１例双侧肾母细胞瘤一侧肾切除，另一侧
成功进行部分肾切除［９］。随着影像学检查精度的

不断提高，越来越小的肿瘤可以被捕捉到。但在一

侧肾母细胞瘤手术时，是否探查对侧肾脏的问题上

尚存争议。Ｄａｖｉｄｏｆｆ等认为，如果术前ＣＴ和ＭＲＩ检
查未显示对侧肾脏和肝脏肿瘤，术中无须进行对侧

肾脏及肝脏的探查［１０］。Ｒｉｔｃｈｅｙ等对１２２例双侧同
时性肾母细胞瘤回顾性研究中发现，９例（７％）在术
前影像学检查中漏诊，其中直径１ｃｍ以下的病变
５０％发生漏诊［１１］。Ｐａｙａ等治疗的７例患者中有３
例发生漏诊。因此，建议单侧肾母细胞瘤手术要常

规探查对侧肾脏［１２］。

发现双侧肾脏肿瘤后，是否需要活检明确诊断，

或选择怎么样的活检方法更合适，是大家一直探讨

的问题。Ｈａｍｉｌｔｏｎ等回顾性研究的１８８例双侧肾母
细胞瘤中，１２３例１９５个肾脏做了开放性活检，３１例
４４个肾脏做了穿刺活检。比较两者的诊断准确率，
开放性活检显著优于穿刺活检，特别是未分化肿瘤

的病理诊断更是如此［５］。Ｄａｖｉｄｏｆｆ等则指出，儿童
双侧肾母细胞瘤的误诊率十分低下。穿刺活检诊断

准确率不高，且穿刺性检查还导致了肿瘤分期提高，

增加了患者化疗和放疗的风险，因此认为没有必要

进行术前穿刺活检［１０］。目前，美国儿童肿瘤协作组

（Ｃｈｉｌｄｒｅｎ’ｓＯｎｃｏｌｏｇｙＧｒｏｕｐ，ＣＯＧ）给出的双侧肾母
细胞瘤治疗指导方案是，先采用新辅助化疗方案化

疗６周，再根据影像学检查，决定是否进行肾部分切
除术。对肿瘤明显缩小，显示能够切除者立即手术。

对化疗没有反应或反应轻微的患者，实施开放活检，

明确诊断并确定肿瘤组织学类型后，再调整化疗，但

不论肿瘤对再次化疗反应如何，都须在１２周内完成
手术［１３］。经验显示，肿瘤对化疗反应不敏感，体积

变化较小者，多数是预后不良型肾母细胞瘤，即组织

学类型为间变性肿瘤，Ｓｈａｍｂｅｒｇｅｒ等提出这类肿瘤
活检确诊后，应立即行肾切除术［１４］。尽管在单侧肾

母细胞瘤治疗方案上，是否进行术前化疗，欧洲国际

儿科肿瘤学会（ｔｈｅＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＳｏｃｉｅｔｙｆｏｒＰｅｄｉａｔｒｉｃ
Ｏｎｃｏｌｏｇｙ，ＳＩＯＰ）与ＣＯＧ有分歧，但两者在双侧肾母
细胞瘤治疗方案上基本一致，都认为有效的术前化

疗可以极大地提升手术成功率。ＳＩＯＰ的方案是新
辅助化疗放线菌素 Ｄ和长春新碱化疗４周。通过
超声波评估治疗反应，如果肿瘤体积缩小 ５０％以
上，延续同样的化疗方案。如果肿瘤大小不变或继

续发展，在相同方案基础上加用阿霉素。再观察，如

果肿瘤体积变小，继续下一个疗程的化疗。当影像

学检查显示可以施行部分肾切除时，患者即接受保

留肾单位手术。如果肿瘤大小没有进一步变化，检

查显示不可以施行保留肾单位手术，则组织专家组

讨论会诊，进行强化化疗。再通过 ＣＴ或 ＭＲＩ来评
估肿瘤是否可切除［１５］。

二、手术原则和时机的选择

所谓保留肾单位手术就是采取肾部分切除或楔

·２５４·



临床小儿外科杂志２０１４年１０月第１３卷第５期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１４，Ｖｏｌ．１３，Ｎｏ．５　　　　　

形切除等方式，切除肿瘤，保留一部分肾实质，以维

持正常的肾脏功能。两侧肾母细胞瘤手术可同时或

分次进行，这要视患者的手术耐受情况而定。两次

手术的间隔时间以１个月为宜［１０］；也有报道２～３
个月的［１６］。术前应仔细阅读 ＣＴ和 ＭＲＩ，特别是中
央型双侧肾母细胞瘤，这对制定手术方案非常重要。

影像学检查除了可以评估肿瘤和器官之间的空间关

系，还可以准确判断中央血管供应走向。此外，也可

对受累的集合和排泄系统进行彻底评估。有些病例

还可以采取虚拟成像方法帮助术前判断［１５］。当然，

术前影像学资料显示的状况有时可能与术中实际观

察到的情况不尽相同。Ｄａｖｉｄｏｆｆ等指出，不能完全
依据影像学显示的肿瘤大小来判断是否可以进行保

留肾单位手术，因为肿瘤常常在正常肾脏组织表面

呈扩张样生长，由于肿瘤组织的挤压，在影像上容易

产生错觉，就是残存的正常肾实质已经非常少。实

际上，绝大部分病例可以同时进行两侧保留肾单位

手术，即使有些术前影像显示不可能完成的也不例

外［１０］。

中央型双侧肾母细胞瘤，特别是肿瘤体积较大

或侵犯肾门者，由于处于特殊的解剖部位，手术难度

更大，具有更高的挑战性。中央型肿瘤通常采用剜

除术，但当肿瘤侵犯到肾门时，一般都被建议行肾切

除术。Ｆｕｃｈｓ等将纵向切开肾脏切除肿瘤术式（ｌｏｎ
ｇｉｔｕｄｉｎａｌｐａｒｔｉａｌｎｅｐｈｒｅｃｔｏｍｙ，ＬＰＮ）用于肿瘤侵犯肾
门病例，获得良好效果。他们治疗５例中央型双侧
肾母细胞瘤侵犯肾门患儿，１０个肾脏进行了手术，７
个肾施行了 ＬＰＮ。３个肾脏的肾盂、肾盏和肾盂肾
盏交界处受到肿瘤侵犯。１例肺转移患者因肺内多
处复发死亡，其他４例平均随访４５个月，没有异常
情况［１５］。

双侧肾母细胞瘤手术时先选择哪一边进行较为

合理？术前阅读影像学图片，手术开始时探查和判

断肿瘤侵犯两侧肾脏的实际状况。初始手术对象应

该是肿瘤侵犯较少的一侧肾脏，一旦容易处理的一

侧成功完成保留肾单位手术，困难的一侧可以采取

更积极的方式，包括肾切除术。也可以采取分次手

术，一侧成功完成肾单位保留手术，对侧进行肾肿瘤

活检，肿瘤边缘钛夹标记，然后根据肿瘤分期和病理

类型，强化化疗和（或）放疗。１个月后，再剖腹探
查，进行部分肾切除术或肾切除术［１６］。由于已经完

成术前强化化疗，Ｆｕｃｈｓ等处理中央型肾母细胞瘤
侵及肾门患者时，采取先探查解剖肿瘤侵犯程度更

重一侧的方式，如果 ＬＰＮ或肿瘤剜除术都行不通，

再处理容易的一侧，此侧成功完成保留肾单位手术

后，对侧可采取更积极的手术方式，如肾切除术［１５］。

显而易见，双侧肾母细胞瘤最理想的手术方式是同

时完成两侧保留肾单位手术，这样既能避免再次手

术，又能最大限度地缩短化疗中断时间［１０］。总而言

之，无论采取哪种手术方式，最终目的都应该竭力防

止发生双侧肾切除，还有肾实质切除过多导致的远

期肾功能衰竭。手术中保留多少肾实质为宜，有文

献报道，当切除范围超过总的肾实质５０％时，发生
远期肾功能衰竭的危险性显著增加［１７］，因此，如果

可能，一侧肾至少要保留２／３的肾实质，或双侧肾各
保留不少于１／２的肾实质［１７－１８］。

三、保证手术成功的两个重要因素—术中冰冻

切片和预防出血

毫无疑问，术中冰冻切片是保证保留肾单位手

术成功的一个不可或缺的重要环节。切除一侧边缘

术中多点冰冻切片证实没有癌细胞，达到 Ｒ０切除
（切缘镜下无癌细胞，完整切除）十分必要。因为

Ｒ１切除（切缘肉眼无癌细胞，但镜下有癌细胞）将
使局部分级增高，达到局部Ⅲ期，那么根据 ＳＩＯＰ的
２００１年肾母细胞瘤治疗方案要接受局部放疗，放疗
对保留的肾实质将造成一定的损害，对患者保留的

肾功能势必造成不良影响［１５］。

另外，要顺利完成保留肾单位手术，术中采取安

全有效的防止出血措施很重要，因为术中出血过多，

手术视野必定受到影响，这将极大地干扰外科医师

准确操作。局部用特制的冷冰水进行低温处理，或

先用冰泥覆盖肾脏５～８ｍｉｎ，可以明显减少出血。
遇到肾中央血管和肿瘤关系不清时，可夹闭肾蒂后

再仔细解剖，肾蒂夹闭时间不应超过２５ｍｉｎ［１５］。超
声刀等工具的应用也能达到无出血手术效果。值得

注意的是，选择适当的手术入路也很重要，在距离病

变周围约０．５～１．０ｍｉｎ的正常肾脏组织处进入，在
正常肾脏组织和肿瘤之间进行分离切除比较妥

当［１９］。肿瘤切除后，保留肾实质表面止血要严密彻

底。根据切除表面局部血管分布，分别使用不同的

止血方法。较大血管、肾盏周围血管和位于中央区

域血管应用可吸收线缝合结扎，因为这些部位的血

管常会发生回缩和复杂的出血状况。周边区域出血

则用双极电凝或氩气刀止血即可［１５，１９］。

如术中肾集合系统被打开，都要用可吸收线缝

合修补，并根据集合系统损伤程度和其修复的状况，

决定是否放置双Ｊ输尿管支架。肾集合系统被侵犯
或打开的病例，常规放置经皮肾周引流管。最后，可

·３５４·
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在肾脏切口表面折叠覆盖层止血纱布，其作用除了

可以止血，还能保持肾脏外形轮廓。淋巴结清扫在

术中任何时候都可以进行。经皮肾周引流管术后

１４ｄ拔除，双Ｊ输尿管支架手术后４～６个月经膀胱
拔除［１９］。

四、术后化疗原则和预后

双侧肾母细胞瘤两侧分期常常不一致，多数表

现为Ⅱ期或Ⅲ期［５］，两侧的病理类型有时也不相

同，Ｈａｍｉｌｔｏｎ等研究的２４个病例中，有２０例两侧肾
母细胞瘤的病理类型不一致。术后化疗应根据两侧

肿瘤中最高的分期和病理类型来执行［２０］。

双侧肾母细胞瘤术后常见的近期并发症有出

血、尿漏、肾盂肾炎和局部复发等。远期并发症主要

是终末期肾功能衰竭。无合并畸形的单侧肾母细胞

瘤，术后只有０．６％的病例发生肾功能衰竭，双侧肾
母细胞瘤的比例为 １１．５％，而合并有 ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ
综合征或ＷＡＧＲ综合征的双侧肾母细胞瘤５０％以
上会发生肾功能衰竭［２１］。多数文献报道组织学类

型为间变型的双侧肾母细胞瘤预后较差，有肾外转

移者也预后不良［１４，１６］。Ｍｉｌｌａｒ等报道１９例双侧肾
母细胞瘤中，８例进行了一侧或双侧的保留肾单位
手术。历经２２年随访，２例局部复发，２例远处复
发，５例死亡。死亡原因一部分是因为远处转移，另
一部分则与肾母细胞瘤无关［１６］。Ｈａｍｉｌｔｏｎ等报道
的１８８例患者中，１３４侧肾脏进行了肾部分切除术，
１１８例（８８％）肿瘤完全切除，８．２％（１６例）局部出
现复发。Ｄａｖｉｄｏｆｆ等治疗１２例患者，１０例预后良好
型均同时成功地进行了双侧保留肾单位手术，２例
预后不良型患者死亡［１９］。Ｐａｙａ等诊治７例患者，随
访６６个月（平均５０～８１个月），５例无复发，１例进
行了肾移植，２例死亡［１２］。Ｓｕｌｋｏｗｓｋｉ等回顾性研究
了自２００３年以来收治的１２例双侧肾母细胞瘤患
者，９例为同时性肿瘤，３例为异时性。９例同时性
双侧肾母细胞瘤中，８例为女童，１例为男童。应用
标准的保留肾单位手术治疗１２例患者，仅２例因肿
瘤侵犯肾中央血管，进行了单侧肾切除。局限于肾

上极的肿瘤较位于肾下极的肿瘤更容易切除。没有

发生尿漏等并发症，住院天数中位数为７ｄ。两例
患儿失去随访，其余１０患儿随访中位数为３６个月
（平均 ３～７９个月），没有复发或因意外事件住院
者，长期随访肾功能均良好。Ｓｕｌｋｏｗｓｋｉ等认为完整
切除肿瘤、避免肿瘤溢出和保留足够的正常肾实质

边缘很重要。

ＷＴ１基因突变者肿瘤术后复发和患双侧肾母

细胞瘤的风险增加［２３，２４］。ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ综合征和
ＷＡＧＲ综合征患儿容易发生异时性双侧肾母细胞
瘤，且术后终末期肾功能衰竭的发生率较高［２５］。

综合几家医疗机构诊治双侧肾母细胞瘤的经

验，归纳为：术前进行个体化新辅助化疗，有利于保

留更多的肾实质维护正常肾功能，能显著提高患者

的生存率；对初始化疗反应良好者预后较好；对化疗

产生耐受的局限性肿瘤可以考虑短程放疗；患儿的

预后与其年龄、性别和肿瘤分期没有显著差异；组织

学分类良好者预后较好，间变是导致预后不良最重

要的因素；弥散性间变型肾母细胞瘤禁忌采取保留

肾单位手术［２６－２８］。

最近，几家治疗中心对双侧肾母细胞瘤术后复

发再手术病例进行了回顾性研究。２００１年以来，３６
例预后良好型双侧肾母细胞瘤患儿接受了保留肾单

位手术，其中有８例复发，进行了再次保留肾单位手
术，占２２％；２例术后再次复发进行了第３次保留肾
单位手术。６例无事件生存良好。平均随访 ４．５
年。２例死亡病例再手术后病理显示有间变改变。
存活患者中，除２例有高血压外，其他病人肾功能正
常，无事件生存良好。可见预后良好型双侧肾母细

胞瘤保留肾单位术后，如局部复发，可以再次进行保

留肾单位手术，且大多能维持正常肾功能［２９］。

综上所述，在多学科综合治疗的前提下，保留肾

单位手术是治疗双侧肾母细胞瘤的一种安全有效的

方法。
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