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儿童肾母细胞瘤国际及国内诊治方案解读
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【摘要】 　 肾母细胞瘤（Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ，ＷＴ）是儿童最常见的肾恶性肿瘤。 ＣＯＧ（Ｃｈｉｌｄｒｅｎｓ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ
Ｇｒｏｕｐ，儿童肿瘤协作组）和 ＳＩＯＰ（ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｓｏｃｉｅｔｙ ｏｆ Ｐａｅｄｉａｔｒｉｃ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ，国际儿童肿瘤学会）两大儿
童肿瘤研究的国际协作组织分别形成了各自的诊疗方案：ＣＯＧ 推荐手术优先，然后行化疗与放射治疗
等辅助治疗；ＳＩＯＰ强调术前化疗，然后行手术与放射治疗。 目前该两大协作组发布的肾母细胞瘤患者
总体生存率均达到 ９０％ 。 中国抗癌协会小儿肿瘤专业委员会及中华医学会小儿外科学分会泌尿外科
学组在 ＣＯＧ和 ＳＩＯＰ方案的基础上也先后发表了诊疗建议和共识。 本文重点介绍 ＣＯＧ方案和 ＳＩＯＰ方
案的异同，主要包括组织学分类、临床分期、危险度分组、治疗方案以及复发后治疗等方面；进而解读中

国儿童肾母细胞瘤诊疗共识，分析中国的诊疗现状，供广大临床医师参考和借鉴。
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【Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ】 Ｓｕｒｇｅｒｙ； Ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ； Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ； Ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａ； Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ； Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ

　 　 肾母细胞瘤（Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ，ＷＴ） 也称肾胚瘤
（ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａ），是儿童最常见的肾脏恶性肿瘤，
发病率在儿童原发性腹腔恶性肿瘤中居第二位，仅

次于神经母细胞瘤。 １８９９ 年 Ｍａｘ Ｗｉｌｍｓ 首次详细
描述了该病的病因、组织学结构和分类，因此国际

上将此肿瘤称为 Ｗｉｌｍｓ 瘤。 约 ７５％的肾母细胞瘤

发生在 ５ 岁以前，２ ～ ３ 岁是发病高峰年龄。 男女发
病率相当，但女童发病年龄偏大［１］ 。 过去，肾母细

胞瘤患者的远期生存率低于 ３０％ ，现已超过 ９０％ 。
ＣＯＧ（Ｃｈｉｌｄｒｅｎｓ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ Ｇｒｏｕｐ，儿童肿瘤协作组）
和 ＳＩＯＰ（ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｓｏｃｉｅｔｙ ｏｆ Ｐａｅｄｉａｔｒｉｃ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ，
国际儿童肿瘤学会）两大儿童肿瘤研究的国际协作

组织分别有各自的诊疗方案。 本文将重点介绍

ＣＯＧ方案和 ＳＩＯＰ 方案的异同，进一步解读中国儿
童肾母细胞瘤诊疗共识，分析中国的诊疗现状，供

广大临床医师参考和借鉴。

一、肾母细胞瘤的临床表现及诊断

（一）临床表现及诊断
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大多数肾母细胞瘤患儿表现为无症状的腹部

肿块。 约 ４０％表现为腹痛，约 １８％出现肉眼血尿，
约 ２４％出现镜下血尿。 ２０％～２５％的患儿会出现高
血压，这是由于肾素 －血管紧张素系统激活所致。
约 １０％出现厌食和体重下降，约 １５％出现肺转移。
少数病例可有尿道下裂、无虹膜症、发育迟缓、隐

睾、假两性畸形等相关综合征症状。

肾母细胞瘤和其他儿童肾肿瘤的诊断与检查

内容包括体检结果及病史、血常规、尿常规、肝肾功

能、腹部超声、腹部增强 ＣＴ 或磁共振、胸部 Ｘ 线片
或 ＣＴ扫描。 胸部 ＣＴ 扫描是诊断转移性肺结节最
灵敏的方法。 必要时可行全身正电子发射计算机

断层显像 （ ｐｏｓｉｔｒｏｎ ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙｃｏｍｐｕｔｅｄ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＰＥＴＣＴ） 检查，可显示肿瘤和转移灶
１８ＦＦＤＧ高摄取。

（二）肾母细胞瘤的基因组学及相关综合征

大多数肾母细胞瘤为散发性。 约 ５％的肾母细
胞瘤患者存在位于染色体 １１ｐ１３ 的 ＷＴ１ 基因突变
或染色体 １１ｐ１５ 的 ＷＴ２ 基因表观遗传缺陷［２］ 。

１． ＷＴ１ 相关综合征
（１） ＷＡＧＲ 综合征。 ＷＡＧＲ 综合征以肾母细

胞瘤、无虹膜症、泌尿生殖系统异常和智力低下为

特征，在单侧肾母细胞瘤患儿中发生率约为０． ４％ ，
双侧肾母细胞瘤中发生率约为 １５％ 。

（２） ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ综合征和 Ｆｒａｓｉｅｒ综合征。 Ｄｅ
ｎｙｓＤｒａｓｈ综合征包括假两性畸形和（或）肾病（肾小
球肾炎或肾病综合症）以及肾母细胞瘤倾向。 Ｆｒａｓｉ
ｅｒ综合征包括男性假两性畸形、原发性闭经、慢性
肾功能衰竭及其他异常。 这两个综合征均与 ＷＴ１
基因突变有关。

２． ＷＴ２ 相关综合征
ＢｅｃｋｗｉｔｈＷｉｅｄｅｍａｎｎ综合征，包括巨舌症、巨体

症（出生体重和长度大于第 ９０ 百分位）、中线腹壁
缺损（脐膨出、脐疝、腹直肌分离）、耳痕以及新生儿

低血糖。 可伴发双侧肾母细胞瘤，横纹肌肉瘤或肝

母细胞瘤。 该综合征是由于 ＷＴ２ 基因的印记缺失
或杂合性缺失所致［３］ 。

３． 其他基因和染色体的改变
与肾母细胞瘤发病和生物学相关的其他基因

和染色体改变包括：

（１）１ｑ。 染色体 １ｑ的扩增与预后不良有关，是
最有力的预后预测因子。 约 ３０％的肿瘤存在 １ｑ 染
色体的扩增。 有 １ｑ 扩增的患者生存率明显低于无
１ｑ扩增的患者［４］ 。

（２）１ｐ 和 １６ｑ。 染色体 １ｐ 和 １６ｑ 的杂合性缺
失在肾母细胞瘤病例中分别占 １７％和 １１％ 。 这些
基因位点特异性缺失的患者无事件生存率和总生

存率明显较低。 在当前 ＣＯＧ 研究中，对 １６ｑ 和 １ｐ
联合缺失的 ＦＨ 型 Ｗｉｌｍｓ 瘤患者进行了更积极的
治疗［５］ 。

（３）ＴＰ５３。 ＴＰ５３ 抑癌基因突变是一种不良的
预后标志。 间变型肾母细胞瘤患者大多存在 ＴＰ５３
突变［６］ 。

二、肾母细胞瘤的组织学分类、临床分期和危

险度分组

典型的肾母细胞瘤表现为上皮细胞、间叶组织

和胚芽组织成分的三相性。 每个肿瘤的上皮细胞、

间叶组织和胚芽成分的相对比例可能相差很大，其

中一种成分可能占主导地位。

肾源性残留（ ｎｅｐｈｒｏｇｅｎｉｃ ｒｅｓｔｓ）是残留的肾胚
胎细胞簇，被认为是 Ｗｉｌｍｓ 瘤的前体。 肾源性残留
见于 ３５％ ～ ４０％ 的单侧 Ｗｉｌｍｓ 瘤和 ９０％ 的双侧
Ｗｉｌｍｓ瘤患者。 肾源性残留常与多种综合征或先天
异常有关，如生长过度综合征（偏侧肥大和 Ｂｅｃｋ
ｗｉｔｈＷｉｅｄｅｍａｎｎ 综合征）、 ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ 综合征和
ＷＡＧ综合征。 肾源性残留的两种主要类型是叶周
型和叶内型。 多灶性或弥漫性肾源性残留被称为

肾母细胞瘤病（ ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａｔｏｓｉｓ）。 肾源性残留
完全替代肾叶或肾皮质称为全叶性肾母细胞瘤病，

是肾母细胞瘤发生的高危因素［７］ 。

（一）ＣＯＧ的肾母细胞瘤组织学分类、临床分期
和危险度分组

ＣＯＧ按照有无间变将肾母细胞瘤的组织学类型
分为两大类，即预后良好型组织学（ ｆａｖｏｒａｂｌｅ ｈｉｓｔｏｌｏ
ｇｙ，ＦＨ）；预后不良型组织学（ｕｎｆａｖｏｒａｂｌｅ ｈｉｓｔｏｌｏｇｙ，
ＵＨ），也称间变型（ａｎａｐｌａｓｔｉｃ ｈｉｓｔｏｌｏｇｙ，ＡＨ）［８］ 。 间变
是指细胞明显异常，三极或多极有丝分裂，核嗜铬

和核扩大，细胞核直径至少是相邻非间变细胞核的

３ 倍。 间变型在肾母细胞瘤病例中约占 １０％ 。 年龄
较大患者间变型发生率较高。 间变型又可分为局

灶间变型与弥漫间变型。 局灶间变型是指原发肿

瘤内有一个或几个界限清楚的局灶性间变区域，但

大部分肿瘤无明显的核异型性。 弥漫间变型则是

指多个区域的间变。 间变型对化疗的应答较差，具

有重要的临床意义。 局灶性间变型的预后介于良

好组织学和弥漫性间变型之间。

ＣＯＧ根据初期手术时（化疗前）的临床、手术和
病理信息以及影像学上有无远处转移，将肾母细胞
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瘤分为Ⅰ ～Ⅴ期（表 １） ［８，９］ 。 肿瘤组织学指标是最
重要的预后评估指标，高危肾肿瘤包括间变型肾母

细胞瘤。 临床分期则是第二重要的因素，风险分组

的其他因素包括患者年龄、肿瘤重量、１ｐ 和 １６ｑ 杂
合性缺失。 基于这些因素，ＣＯＧ 将包括肾母细胞瘤
的儿童肾恶性肿瘤分为 ５ 个风险组：极低危组、低危
组、中危组、较高危组织学良好组和高危组（表

２）［１０］ 。
（二）ＳＩＯＰ的肾母细胞瘤组织学分类、临床分期

和危险度分组

ＳＩＯＰ分期是根据经术前化疗后的手术标本病
理信息、术前化疗（新辅助化疗）前影像学检查有无

转移而决定的，其优点是可评估对术前化疗的组织

学应答 （包括识别胚芽型肾母细胞瘤的高危

组）［１１］ 。 ＳＩＯＰ也将肾母细胞瘤分为Ⅰ～Ⅴ期，表 １

系统对比了当前 ＣＯＧ与 ＳＩＯＰ肾母细胞瘤分期系统
的异同。 在 ＣＯＧ分类系统，如果进行术前活检，则
无论是细针抽吸活检、芯针活检或开放活检者均判

定为Ⅲ期。 而 ＳＩＯＰ系统中，细针抽吸活检或芯针活
检并不作为肿瘤升期的标准，只有手术活检（楔形

切除活检）者才升为Ⅲ期。
ＳＩＯＰ根据初期化疗后手术所取的肿瘤标本进

行组织学分类，可反映术前化疗引起的变化，包括

退行性变与细胞分化。 将肾母细胞瘤的组织学分

类分为三个风险组： ①低危组（完全坏死的肾母细
胞瘤或囊性部分分化的肾母细胞瘤）； ②中危组（退
化型、上皮型、间叶型、混合型或局灶间变型肾母细

胞瘤）； ③高危组（胚芽型或弥漫间变型肾母细胞
瘤）［１１］ 。 详见表 ３。

表 １　 ＣＯＧ和 ＳＩＯＰ的肾母细胞瘤分期系统［９，１１］

Ｔａｂｌｅ １　 ＣＯＧ ａｎｄ ＳＩＯＰ ｓｔａｇｉｎｇ ｓｙｓｔｅｍｓ ｆｏｒ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ
ＣＯＧ分期系统 ＳＩＯＰ分期系统

Ⅰ期

①肿瘤局限于肾内，完整切除
肾包膜完整

②肿瘤切除前未破裂或活检
③未侵入肾窦系统
④切缘无肿瘤

①肿瘤局限于肾，或突出肾外但有假包膜包绕。 肾包膜或
假包膜可能被肿瘤侵入，但未达到其外面，并被完全切除

（切缘阴性）

②肿瘤侵入肾窦或输尿管，但未侵入其管壁
③肾窦血管未受侵，但肾内血管可能受侵
④细针抽吸活检或芯针活检不作为肿瘤升期。 肾窦脂肪或
肾周脂肪内有坏死的肿瘤或化疗后改变者不作为肿瘤升期

Ⅱ期

①肿瘤局部扩散浸润（穿透肾包膜，或侵入肾窦软组织），但完全
切除

②肾切除标本中发现肾实质以外的血管或肾窦内有肿瘤细胞，但切
缘无肿瘤

③肿瘤侵入血管，但与肾肿瘤一并整块切除
④取样的淋巴结均为阴性

①肿瘤扩展至肾外或穿透肾包膜和（或）纤维假包膜，进入
肾周脂肪，但被完全切除（切缘阴性）

②肿瘤侵入肾窦和（或）肾外的血管与淋巴管，但被完全
切除

③肿瘤浸润肾盂或输尿管壁
④肿瘤侵入临近脏器或腔静脉，但被完全切除

Ⅲ期

手术后残留的非血行性肿瘤局限于腹部，有以下任何一个证据：

①腹腔或盆腔淋巴结转移（其他部位淋巴结转移者为Ⅳ期）
②肿瘤穿透腹膜表面
③腹膜表面肿瘤种植
④肉眼或显微镜下有肿瘤残留（显微镜下见手术标本切缘有肿瘤细
胞）

⑤肿瘤局部侵入周围组织，未能完全切除
⑥手术前或手术中肿瘤破溃
⑦肿瘤切除前曾行活检，无论是细针抽吸活检，套管针切活检或开
放活检

⑧肿瘤非整块切除（如：在分开切除的肾上腺内发现肿瘤细胞，肾静
脉瘤栓与肾肿瘤分开切除）。

⑨肿瘤侵入胸部下腔静脉和心脏者定为Ⅲ期

①肉眼下或镜下肿瘤残留
②腹腔淋巴结受侵
③术前或术中肿瘤破溃
④肿瘤穿透腹膜
⑤腹膜表面有肿瘤植入
⑥血管或输尿管切缘有瘤栓，被切断或分块切除
⑦术前曾行手术活检（楔形切除活检）
⑧淋巴结内或手术标本切缘有坏死的肿瘤或化疗导致的
改变

Ⅳ期
①血行转移（肺、肝、骨、脑）
②腹腔与盆腔以外的淋巴结转移

血行转移（肺、肝、骨、脑）或腹腔与盆腔以外的淋巴结转移

Ⅴ期 双侧肾肿瘤。 对每一侧应按以上标准进行分期 双侧肾肿瘤。 对每一侧应按以上的标准进行亚分期
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表 ２　 当前 ＣＯＧ的儿童肾肿瘤风险分组［１０］

Ｔａｂｌｅ ２　 Ｃｕｒｒｅｎｔ ＣＯＧ ｒｉｓｋ ｓｔｒａｔｉｆｉｃａｔｉｏｎ ｆｏｒ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｒｅｎａｌ ｔｕｍｏｒｓ
年龄 肿瘤重量 分期，组织学类型 １ｐ、１６ｑ的杂合性缺失 肺转移对化疗的快速应答 风险组

＜ ２ 岁 ＜ ５５０ ｇ Ⅰ期，ＦＨ型 无论有无 － 极低危组

＜ ２ 岁 ≥５５０ ｇ Ⅰ期，ＦＨ型 无 － 低危组

≥２ 岁 不限 Ⅰ期，ＦＨ型 无 － 低危组

不限 不限 Ⅱ期，ＦＨ型 无 － 低危组

≥２ 岁 不限 Ⅰ期，ＦＨ型 有 － 中危组

不限 ≥５５０ｇ Ⅰ期，ＦＨ型 有 － 中危组

不限 不限 Ⅱ期，ＦＨ型 有 － 中危组

不限 不限 Ⅲ期，ＦＨ型 无 － 中危组

不限 不限 Ⅲ期，ＦＨ型 有 － 组织学良好高危组

不限 不限 Ⅳ期，ＦＨ型 无 有应答 中危组

不限 不限 Ⅳ期，ＦＨ型 无论有无 无论有无应答 组织学良好高危组

不限 不限 Ⅴ期，ＦＨ型或 ＡＨ型 无论有无 无论有无应答 双侧评估

不限 不限 Ⅰ～Ⅳ期 ＡＨ型，ＣＣＳＫ，ＲＣＣ，ＭＲＴＫ 无论有无 无论有无应答 高危组

　 注　 ＦＨ：组织学良好型肾母细胞瘤；ＡＨ：间变型肾母细胞瘤；ＣＣＳＫ：肾透明细胞肉瘤；ＲＣＣ：肾细胞癌；ＭＲＴＫ：肾恶性横纹肌样瘤

表 ３　 ＳＩＯＰ （２００１）儿童肾肿瘤分类与危险度分组［１１］

Ｔａｂｌｅ ３　 Ｒｅｖｉｓｅｄ ＳＩＯＰ ｗｏｒｋｉｎｇ ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｒｅｎａｌ
ｔｕｍｏｒｓ ｏｆ ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ （２００１）

低危肾肿瘤

中胚层肾瘤

囊性部分分化性肾母细胞瘤

术前化疗后完全坏死的肾母细胞瘤

中危肾肿瘤

上皮型肾母细胞瘤

间叶型肾母细胞瘤

混合型肾母细胞瘤

退化型肾母细胞瘤

局限间变型肾母细胞瘤

高危肾肿瘤

胚芽型肾母细胞瘤

弥漫间变型肾母细胞瘤

肾透明细胞肉瘤

肾恶性横纹肌样瘤

　 　 三、肾母细胞瘤的治疗
手术、化疗和放疗构成了肾母细胞瘤的基本治疗

方式，但是其初始治疗有两种不同的方法。 ＣＯＧ 方
案强调手术先行，然后加化疗或放疗。 ＳＩＯＰ 方案对
大多数患儿行术前化疗后再手术，术后再化疗或加放

疗。 尽管治疗方式有显著的不同，但 ＣＯＧ和 ＳＩＯＰ治
疗肾母细胞瘤总生存率均达到 ９０％以上［１２］ 。

（一）ＣＯＧ当前肾母细胞瘤治疗方案要点
１． 手术原则及要点
（１）经腹根治性肾切除和淋巴结取样。 术中取

肾门、主动脉周围淋巴结和腹部可疑淋巴结。 切缘

有残留肿瘤和可疑淋巴结部位置钛夹标记［９］ 。

（２）对于肿瘤可切除的患者，不进行术前活检
或术中活检，因为 ＣＯＧ分期系统中这两种方法都会
使肿瘤的分期增高［９］ 。

（３）如果影像学检查未显示双侧肾脏肿瘤，则

术中不需要常规探查对侧肾脏［１３］ 。

（４）约 ２％肾母细胞瘤患者伴输尿管扩张。 存
在肉眼血尿、肾功能不全或肾积水者提示肿瘤可能

延伸至输尿管，因此术前膀胱镜检查是必要的。 如

有肿瘤延伸至输尿管，建议将输尿管连同患肾整块

切除［１４］ 。

（５）肿瘤巨大者存在术中肿瘤破溃的风险，尤
其是右肾肿瘤［１５］ 。

（６）以下情况可考虑行保留肾单位的手术
（ｎｅｐｈｒｏｎｓｐａｒｉｎｇ ｓｕｒｇｅｒｙ，ＮＳＳ） ［１６ － １８］ ：孤立肾的肾母
细胞瘤；双侧肾母细胞瘤；马蹄肾的肾母细胞瘤；患

有 ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ或 Ｆｒａｓｉｅｒ综合征的婴儿肾母细胞瘤
（因为可能需要肾透析）。

２．Ⅰ～Ⅳ期肾母细胞瘤的术后化疗与放射治疗
除极低风险组（年龄小于 ２ 岁的Ⅰ期 ＦＨ 型肾

母细胞瘤，瘤重小于 ５５０ 克，淋巴结阴性）外，其他
患者均需要行术后化疗或放射治疗。 表 ４ 为肾母细
胞瘤的标准化疗方案［９］ 。 对Ⅰ期至Ⅳ期病人的具
体化疗和放射治疗方案见表 ５［９，１９］ 。 新生儿和 １２
个月以下婴儿应减少 ５０％的化疗剂量，剂量按每公
斤体重计算，而不是按体表面积计算，这样能有效

减轻这一年龄段患儿的毒副作用，同时保持良好

疗效。

３． Ⅴ期肾母细胞瘤治疗方案
双侧肾母细胞瘤患儿的治疗非常具有挑战性。

治疗的目标是根治性清除所有的肿瘤，并尽可能多

地保留正常的肾组织，以降低慢性肾功能衰竭的风

险。 如果影像学检查结果为双侧肾母细胞瘤，则不

需要先活检，因为双侧肾肿瘤患者非肾母细胞瘤发
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生率非常低［２０］ 。 年龄大于 １０ 岁或影像学特征不典
型、考虑为肾母细胞瘤以外的疾病者可行活检［２１］ 。

Ⅴ期（双侧）肾母细胞瘤的治疗方案如下：
（１）术前化疗与术后化疗。 术前化疗使用长

春新碱、放线菌素 Ｄ和阿霉素三种药物，４ ～ ８ 周后
评估，１２ 周内完成手术，根据组织学反应行术后
化疗。

（２）手术。 可行双侧保留肾单位手术，同时发
生的双侧肾母细胞瘤有良好的预后。 保留肾实质

可能有助于保护存在严重慢性肾功能不全风险患

儿的肾功能。 终末期肾病可由潜在的遗传异常以

及治疗相关的肾组织丧失引起。 双侧病变治疗后

需要长期监测肾功能。

（３）肾移植。 Ⅴ期肾母细胞瘤患儿肾移植通常
延迟到 １ ～ ２ 年后无恶性肿瘤证据时才进行，因为大
多数复发发生在诊断后 ２ 年内［２２］ 。

４． ＣＯＧ的术前化疗指证
术前化疗仅适用于以下情况［９］ ： ①孤立肾的肾

母细胞瘤； ②双侧肾母细胞瘤； ③下腔静脉瘤栓扩
展至肝静脉水平以上； ④肿瘤侵犯相邻脏器，切除
肾脏肿瘤时必须切除其他脏器（如脾脏、胰腺或结

肠，但肾上腺除外）； ⑤无法手术的肾母细胞瘤； ⑥
广泛肺转移，肺功能受损。

　 　 强调化疗前先行活检。 术前化疗过程中对非
间变型肾母细胞瘤使用长春新碱、放线菌素 Ｄ 和阿
霉素。 间变型可用Ⅰ方案化疗［１９］ （表 ４）。 术前化
疗通常可使肿瘤减小，血供减少，使手术切除更容

易，还可降低手术并发症的发生率。 对术前肿瘤破

裂的患者使用术前化疗尚有争议［２３，２４］ 。

表 ４　 ＣＯＧ的肾母细胞瘤标准化疗方案［９］

Ｔａｂｌｅ ４　 ＣＯＧ ｓｔａｎｄａｒｄ ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ ｒｅｇｉｍｅｎｓ ｆｏｒ
Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ

方案 用药

ＥＥ４Ａ方案 长春新碱 ＋放线菌素，共 １８ 周

ＤＤ４Ａ方案 长春新碱 ＋放线菌素 ＋阿霉素，共 ２４ 周

Ｉ方案
长春新碱 ＋阿霉素 ＋环磷酰胺 ＋依托泊苷，共
２４ 周

Ｍ方案［２４］
长春新碱 ＋放线菌素 ＋阿霉素 ＋环磷酰胺 ＋依
托泊苷（ＤＤ４Ａ加 ４ 个疗程的环磷酰胺 ／依托泊
苷），共 ３１ 周

　 　 （二）Ｕｍｂｒｅｌｌａ ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６ 方案
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６（Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６）方案

是目前 ＳＩＯＰ应用于儿童肾肿瘤诊断、治疗及随访监
测的现行方案［２５］ 。

　 　 １． 术前治疗
原发性肾肿瘤的诊断以超声成像为基础，大多

数患者也行ＣＴ或ＭＲＩ检查，化疗前的组织学诊断

表 ５　 ＣＯＧ的Ⅰ ～Ⅳ期肾母细胞瘤治疗方案［９］

Ｔａｂｌｅ ５　 ＣＯＧ ｓｔａｎｄａｒｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｐｔｉｏｎｓ ｆｏｒ Ｓｔａｇｅ Ⅰ ～Ⅳ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ
分期 组织学 治疗

Ⅰ期

ＦＨ型，年龄 ＜ ２４ 个月或瘤重 ＜ ５５０ ｇ 手术，包括淋巴结采集。 不化疗与放疗

ＦＨ型，年龄 ＞ ２４ 个月或瘤重 ＞ ５５０ ｇ 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＥＥ４Ａ方案化疗

局灶间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＥＥ４Ａ化疗，放疗

弥漫间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＥＥ４Ａ化疗，放疗

Ⅱ期

ＦＨ型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＥＥ４Ａ化疗

局灶间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＤＤ４Ａ化疗，放疗

弥漫间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后Ⅰ方案化疗，放疗

Ⅲ期

ＦＨ型（所有病人） 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＤＤ４Ａ化疗，腹部放疗

ＦＨ型（无 １ｐ ／ １６ｑ ＬＯＨ） 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＤＤ４Ａ化疗，腹部放疗

局灶间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后 ＤＤ４Ａ化疗，腹部放疗

局灶间变型（术前化疗） 术前 ＤＤ４Ａ化疗，然后肾切除 ＋淋巴结采集，腹部放疗

弥漫间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后Ⅰ方案化疗，腹部放疗

弥漫间变型（术前化疗） 术前Ⅰ方案化疗，然后肾切除术 ＋淋巴结采样，腹部放疗

Ⅳ期

ＦＨ型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后腹部放疗，转移部位放疗，两肺放疗，ＤＤ４Ａ方案化疗

ＦＨ（孤立肺结节） 肾切除 ＋淋巴结采集，术后腹部放疗 ＋ ／ －两肺放疗，ＤＤ４Ａ或 Ｍ方案化疗

局灶间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后腹部放疗，转移部位放疗，两肺放疗，ＤＤ４Ａ方案化疗

弥漫间变型 肾切除 ＋淋巴结采集，术后腹部放疗，转移部位放疗，全肺放疗，Ⅰ方案化疗

弥漫间变型（术前化疗） 术前Ⅰ方案化疗，然后肾切除 ＋淋巴结采集，腹部放疗，转移部位放疗，全肺放疗

　 注　 ＦＨ：良好型组织学； 放疗：放射治疗，于术后 １０ ｄ内开始。 年龄小于 ６ 个月不宜放疗，６ ～ １２ 月龄者减小放疗剂量。
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不是必须的，仅对诊断结果有疑问的病例行穿刺或

开放活检，但不增加分期。 术前化疗后行根治性瘤

肾切除术是 ＳＩＯＰ 治疗儿童肾母细胞瘤的标准。 术
前化疗通常采用以下三种方案之一： ①单侧局限性
病变者术前用长春新碱（每周 １ 次）、放线菌素 Ｄ
（每 ２ 周 １ 次）治疗 ４ 周。 ②转移性病变患者术前用
长春新碱、放线菌素 Ｄ、阿霉素（第 １ 周和第 ５ 周用）
治疗 ６ 周。 ③双侧肾母细胞瘤患者术前用长春新
碱、放线菌素 Ｄ 治疗 ９ ～ １２ 周，部分患者给予阿霉
素强化治疗。

２． 手术治疗
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案强调应取样 ７ 个局部淋巴

结，以达到精确分期。 保留肾单位手术（ ｎｅｐｈｒｏｎ
ｓｐａｒｉｎｇ ｓｕｒｇｅｒｙ，ＮＳＳ）用于特定条件下的非综合征性
单侧肾母细胞瘤，包括肿瘤体积小（ ＜ ３００ ｃｍ３）、无
淋巴结转移、预期有充分残余肾功能的患者［２５］ 。

３． 术后治疗
Ⅰ ～Ⅲ期肾母细胞瘤的术后治疗：表 ６ 为 Ｕｍ

ｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案的Ⅰ ～Ⅲ期肾母细胞瘤标准术后化
疗方案［２５］ 。

Ⅳ期肾母细胞瘤的治疗：术后治疗取决于原发
肿瘤和转移肿瘤的治疗应答及可切除性。 表 ７ 为
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案的Ⅳ期肾母细胞瘤标准化疗
方案［２５］ 。

表 ６　 ＳＩＯＰ的Ⅰ ～Ⅲ期肾母细胞瘤术后治疗方案 Ｕｍｂｒｅｌｌａ（ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６ 方案）［２５］

Ｔａｂｌｅ ６　 Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｆｏｒ ｓｔａｇｅ Ⅰ ～Ⅲ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｉｎ Ｕｍｂｒｅｌｌａ ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６

病变
治疗

Ⅰ期 Ⅱ期 Ⅲ期

低危组 无术后治疗 ＡＶ （２７ 周） ＡＶ （２７ 周）

中危组，各种组织类型 ＡＶ（４ 周） ＡＶ（２７ 周） ＡＶ（２７ 周） ＋腹部放疗

中危组，间叶型或上皮型 ＡＶ（４ 周） ＡＶ（２７ 周） ＡＶ（２７ 周） ＋腹部放疗

中危组，非间叶型，非上皮型 ＡＶ（４ 周） ＡＶ（２７ 周） ＡＶＤ（２７ 周） ＋腹部瘤床放疗

高危组胚芽型 ＡＶＤ（２７ 周） ＨＲ１ 方案（３４ 周） ＨＲ１ 方案（３４ 周） ＋腹部瘤床放疗

高危组弥漫间变型 ＡＶＤ（２７ 周） ＨＲ１ 方案（３４ 周） ＋腰腹部放疗 ＨＲ１ 方案（３４ 周） ＋腰腹部放疗

　 注　 Ａ：放线菌素（ｄａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ）； Ｄ：阿霉素（ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ）； Ｖ：长春新碱（ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ）
　 ＨＲ１ 方案：依托泊苷（ｅｔｏｐｏｓｉｄｅ），卡铂（ｃａｒｂｏｐｌａｔｉｎ），环磷酰胺（ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ），阿霉素（ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ），共 ３４ 周

表 ７　 ＳＩＯＰ根据术前化疗后的应答和肿瘤组织学制定的Ⅳ期肾母细胞瘤治疗方案 Ｕｍｂｒｅｌｌａ（ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６ 方案）
Ｔａｂｌｅ ７　 Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｆｏｒ ｓｔａｇｅ Ⅳ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｂａｓｅｄ ｏｎ ｒｅｓｐｏｎｓｅ ｔｏ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ａｎｄ ｈｉｓｔｏｌｏｇｙ ｉｎ Ｕｍｂｒｅｌｌａ ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６

转移灶的手术 肾母细胞瘤的组织学 治疗

转移灶完全缓解或非常好的部分缓解

必要时完全

切除转移灶

低危组或中危组，肺结节直径 ３ ～ ５ ｍｍ
ＡＶＤ１５０ 方案化疗。 肺转移灶病理检查为活的肿瘤者肺放疗，否则不行肺
放疗

低危组或中危组，肺结节直径 ＞ ５ ｍｍ 或
其他部位转移

ＡＶＤ２５０ 方案化疗。 肺转移灶为活的肿瘤者肺放疗，否则不行肺放疗

低危组或中危组，病理检查无转移的依据 按局部病变治疗

部分应答或稳定

代表性的

结节可切除

低危组，病理检查证实为活的转移灶
ＡＶＤ２５０ 方案化疗，肺或其他部位转移灶放疗。 第 １０ 周时 ＣＴ 检查，如仍
有结节则手术切除以达到完全应答

低危组，转移灶完全坏死
ＡＶＤ１５０ 方案化疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则手术切除以达到完
全应答

低危组或中危组，病理检查无活的肿瘤
按肾局部病变治疗。 或 ＡＶＤ２５０ 方案化疗，第 １０ 周时 ＣＴ检查，如果仍有
结节则手术切除以达到完全应答。 转移部位不放疗

中危组，病理检查证实有活的转移灶
４ 药方案化疗，转移部位放疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则手术切
除以达到完全应答

中危组，转移灶完全坏死
ＡＶＤ２５０ 方案化疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则手术切除以达到完
全应答
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续上表

转移灶的手术 肾母细胞瘤的组织学 治疗

转移灶不易切除
低危组

ＡＣＤ２５０方案化疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则手术切除与转移灶
放疗

中危组 四药方案化疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则转移部位放疗

病情进展

典型的

转移灶可切除

中危组，证实有转移
四药方案化疗，转移灶放疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如仍有结节则建议手术
切除

中危组，转移灶无活的肿瘤或肿瘤已坏死
ＡＶＤ２５０ 方案化疗。 第 １０ 周时 ＣＴ检查，如可见转移灶则用 ＨＲ１ 方案化
疗 ＋转移灶放疗

高危组织类型

所有病例 高危组
化疗方案咨询有关专家。 转移灶放疗。 第 １０ 周 ＣＴ 检查，如仍有结节则
考虑手术切除。

多处转移

有手术指证 组织学证实为转移 如有多脏器转移，则按其中最坏的组织学和应答治疗

　 注　 ＡＶＤ１５０：放线菌素 Ｄ，长春新碱，阿霉素（阿霉素累积剂量 １５０ ｍｇ ／ ｍ２），共 ２７ 周； ＡＶＤ２５０：放线菌素 Ｄ，长春新碱，阿霉素（阿霉素累积
剂量 ２５０ ｍｇ ／ ｍ２），共 ２７ 周； ＨＲ１ 方案：依托泊苷，卡铂，环磷酰胺，阿霉素，共 ３４ 周

　 　 ４． Ⅴ期肾母细胞瘤的治疗
同时性双侧肾母细胞瘤（Ⅴ期）占所有 Ｗｉｌｍｓ

瘤的 ５％～８％ ，长期总生存率目前为 ８０％ 。 终末期
肾病（ｅｎｄｓｔａｇｅ ｒｅｎａｌ ｄｉｓｅａｓｅ，ＥＳＲＤ）是双侧肾母细
胞瘤患者最严重的并发症，可能由潜在的种系遗传

异常以及治疗相关的肾功能组织丧失引起。 Ａｒｏｎ
ｓｏｎ等［２６］观察到，双侧 ＮＳＳ 后肾功能预后明显好于
其他类型的手术。 Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案建议尽量避
免双侧肾母细胞瘤全肾切除。 在 ＳＩＯＰ２００１ 系统
中，双侧病变患者术前接受长春新碱、更生霉素等

化疗，每 ４ 周进行 １ 次反应评估，直至可行保留肾单
位的肾切除术。 然而有研究表明，延长术前化疗时

间通常无效（尤其许多双侧肾母细胞瘤属于对化疗

不敏感的间质型），甚至可能导致贫血、疾病进展和

转移的风险增加。 因此，Ｕｍｂｒｅｌｌａ 方案将术前化疗
限制在不超过 １２ 周，评估的间隔时间为 ６ 周。 在肿
瘤无反应或不可手术的情况下建议改用依托泊苷

和卡铂治疗，以避免使用蒽环类药物，并可考虑采

用活检来确定其组织学特征［２５］ 。

５． 婴儿肾母细胞瘤的治疗
对小于 ６ 月龄婴儿患者，除多学科团队共识判

断肿瘤不适合立即切除外，Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案建议
一期手术。 一期肾切除术的原因是婴儿肾肿瘤中

胚层肾瘤或肾恶性横纹肌样瘤比例更高，这些肿瘤

要么只需要手术（中胚层肾瘤），要么一开始就需要

另一种化疗方案（横纹肌样瘤）［２５］ 。 对Ⅳ期或初期
手术有困难的患者建议行经皮穿刺活检。 婴儿肾

母细胞瘤的术后化疗方案与接受一期肾切除术的

年龄较大儿童相似，但需根据年龄和体重调整药物

剂量［２６］ 。

６． 放射治疗（放疗）
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案的放射治疗指南根据 ＳＩＯＰ

２００１ 的经验进行了改进。 其中全腹放疗适用于术
前或术中有严重肿瘤破裂或肉眼可见腹腔积液的

中、高风险组织学肿瘤。 肺放疗用于术后 １０ 周时无
完全应答的肺转移瘤［２５］ 。 化疗后肾肿瘤手术或未

手术者如果肺转移灶完全消退则不需要行肺部放

疗。 肾手术时仍存在有活性的肺转移灶则需接受

肺部放疗［２５］ 。

（三）ＣＯＧ和 ＳＩＯＰ对复发性肾母细胞瘤的治疗
约 １５％组织学预后良好型肾母细胞瘤患者和

５０％预后不良型患者可能复发［９］ 。 最常见的复发

部位是肺，其次是腹部 ／腰部和肝脏，颅内复发少见
（约 ０． ５％ ）。 既往复发性肾母细胞瘤的治愈率为
２５％～４０％ 。 现代综合治疗已改善了预后，复发后
治愈率达 ６０％ ［２７］ 。

１． ＣＯＧ的复发性肾母细胞瘤治疗方案
复发性肾母细胞瘤可分为以下三个风险类

别［２７］ ： ①标准风险复发组：仅使用长春新碱和（或）
放线菌素 Ｄ 治疗后复发的组织学预后良好型肾母
细胞瘤患者。 这些患者的无事件生存率（ｅｖｅｎｔｆｒｅｅ
ｓｕｒｖｉｖａｌ ｒａｔｅ，ＥＦＳ）预计为 ７０％～ ８０％ 。 ②高风险复
发组：组织学预后良好型肾母细胞瘤经 ３ 种或 ３ 种
以上药物治疗后复发，生存率为 ４０％～ ５０％ 。 ③极
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高风险复发组：间变型或胚芽型肾母细胞瘤复发，

生存率预计在 １０％左右。
标准风险复发组的治疗方案：可行手术者行手

术切除、放疗和化疗（交替使用长春新碱 ／阿霉素 ／
环磷酰胺和依托泊苷 ／环磷酰胺）。 高危和极高危
复发组的治疗方案： ①化疗（环磷酰胺 ／依托泊苷与
卡铂 ／依托泊苷交替疗程）、手术、放疗［２８］ ； ②自体
造血干细胞移植（ｈｅｍａｔｏｐｏｉｅｔｉｃ ｓｔｅｍ ｃｅｌｌ ｔｒａｎｓｐｌａｎｔａ
ｔｉｏｎ，ＨＳＣＴ）。 大剂量化疗后自体造血干细胞移植已
用于复发高危患者［２９］ 。

２． ＳＩＯＰ的复发性肾母细胞瘤治疗方案
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案将复发患者分为 ＡＡ 组、ＢＢ

组和 ＣＣ组［２５］ 。 ＡＡ 组为Ⅰ ～Ⅱ期低危或中危肿瘤
患者，在一线治疗中仅接受过长春新碱和（或）更生

霉素化疗（未放疗），复发后的治疗包括四药化疗，

即阿霉素和（或）环磷酰胺联合卡铂和（或）依托泊

苷。 ＢＢ组为初期无弥漫间变或胚芽型组织学、初期
治疗曾用阿霉素者。 复发后用加强的再诱导化疗

方案（包括依托泊苷和卡铂与异环磷酰胺或环磷酰

胺的联合），然后采用大剂量美法仑和自体干细胞

解救或两个疗程的再诱导化疗。 为降低异环磷酰

胺相关肾毒性的风险，环磷酰胺与异环磷酰胺应交

替使用。 ＣＣ组包括初始为弥漫间变型或胚芽型肿
瘤患者。 对于这类病人和其他复发且对挽救治疗

无应答者，Ｕｍｂｒｅｌｌａ方案建议试用喜树碱（伊立替康
或拓扑替康）或新型的小分子靶向药物，因为这些

病人在一线治疗期间已经接受了大多数传统的活

性药物，并可能已发生化疗耐药性。

四、中国肾母细胞瘤诊疗共识

我国对儿童实体肿瘤系统性的诊疗和研究工

作起步较欧美国家明显要晚，小儿外科的临床实践

中对肾母细胞瘤诊疗的随意性较大。 为引导临床

诊疗工作统一、有序地开展，中国抗癌协会小儿肿

瘤专业委员会于 ２０１７ 年发表了“儿童肾母细胞瘤
诊断治疗建议（ＣＣＣＧＷＴ２０１６）”，此后中华医学会
小儿外科学分会泌尿外科学组于 ２０２０ 年发表了
“儿童肾母细胞瘤诊疗专家共识”［３０，３１］ 。 ２０２０ 版共
识是在参考 ＣＯＧ 方案、Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案以及
ＣＣＣＧＷＴ２０１６ 方案基础上，结合我国小儿外科临
床实际情况制定。 共识不强调必须执行 ＣＯＧ 方案
或者 Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案，主张在经过系统评估认为
手术切除安全的前提下，参照 ＣＯＧ的诊断评估和治
疗体系，先行手术治疗，而后进行放化疗辅助治疗；

评估认为手术困难或者术中破溃风险较大的病例，

参照 Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案先化疗后手术，手术后根据
Ｕｍｂｒｅｌｌａ ２０１６ 方案的危险度分组体系选择相应的
放化疗方案。 共识尚存在不少值得进一步探讨的

问题，目前尚没有形成中国人群自己的高级别循证

医学证据。 目前国内多个团队在微创手术、保留肾

单位手术等方向做了积极的探索［３２］ 。

五、肾母细胞瘤治疗后的远期并发症

肾母细胞瘤患儿治疗后患下列疾病的风险增

加： ①继发性恶性肿瘤。 消化道肿瘤和乳腺癌是最
常见的继发性恶性肿瘤，其中放疗是一个危险因

素。 转移性肾母细胞瘤接受肺放疗的幸存者到 ４０
岁时乳腺癌的发病率约为 １５％ ［３３］ 。 ②充血性心力
衰竭。 充血性心力衰竭的风险与所接受的阿霉素

剂量以及性别有关［３４］ 。 ③终末期肾病。 双侧肾母
细胞瘤患者终末期慢性肾功能衰竭的累积发生率

为３． １％ ，单侧肾母细胞瘤患者终末期慢性肾功能衰
竭的累积发生率则不到 １％ ［３５］ 。

六、小结

大多数肾母细胞瘤患者总体治疗结果良好。

进一步研究方向应聚焦在如何更精确地风险分层

下使用化疗和放疗，提高高危险度组患儿的生存

率，减少中低危组治愈患者的远期并发症。 外科医

生必须更加注重对肾母细胞瘤患儿的全面评估，合

理选择术前与术后化疗策略，以实现肾母细胞瘤患

者的最佳治疗效果。

临床和生物预后标志物的识别，如化疗后胚芽

细胞的残留和染色体 １ｐ和 １６ｑ的杂合性缺失，使更
精确的治疗成为可能。 随着新基因、生物标志物和

治疗靶点的发现，国际合作的成果正在逐步实现。

ＣＯＧ和 ＳＩＯＰ也越来越多地将彼此研究中的经验教
训应用到治疗方案中。 中国儿童肾母细胞瘤的诊

治及研究工作应努力融入国际合作，为全球范围内

儿童肾肿瘤治疗和预后的进一步改善贡献力量。
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１００２ ／ ｐｂｃ． ２６０７３．

１７　 Ａｕｂｅｒ Ｆ， Ｊｅａｎｐｉｅｒｒｅ Ｃ，Ｄｅｎａｍｕｒ Ｅ，ｅｔ ａｌ． Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ
Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒｓ ｉｎ Ｄｒａｓｈ ａｎｄ Ｆｒａｓｉｅｒ ｓｙｎｄｒｏｍｅｓ［ Ｊ］ ． Ｐｅｄｉａｔｒ
Ｂｌｏｏｄ Ｃａｎｃｅｒ，２００９，５２ （１）：５５ — ５９． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ｐｂｃ．
２１７５９．

１８　 Ｎｅｖｉｌｌｅ Ｈ，Ｒｉｔｃｈｅｙ ＭＬ，Ｓｈａｍｂｅｒｇｅｒ ＲＣ，ｅｔ ａｌ． Ｔｈｅ ｏｃｃｕｒ
ｒｅｎｃｅ ｏｆ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｉｎ ｈｏｒｓｅｓｈｏｅ ｋｉｄｎｅｙｓ：ａ ｒｅｐｏｒｔ ｆｒｏｍ
ｔｈｅ Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｗｉｌｍｓ Ｔｕｍｏｒ Ｓｔｕｄｙ Ｇｒｏｕｐ （ＮＷＴＳＧ） ［ Ｊ］ ． Ｊ
Ｐｅｄｉａｔｒ Ｓｕｒｇ，２００２，３７（８）：１１３４ —１１３７． ＤＯＩ：１０． １０５３ ／ ｊｐ
ｓｕ． ２００２． ３４４５８．

１９　 Ｄｉｘ ＤＢ，Ｓｅｉｂｅｌ ＮＬ，Ｃｈｉ ＹＹ，ｅｔ ａｌ． Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｓｔａｇｅ ＩＶ Ｆａ
ｖｏｒａｂｌｅ ｈｉｓｔｏｌｏｇｙ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｗｉｔｈ ｌｕｎｇ ｍｅｔａｓｔａｓｅｓ：ａ ｒｅ
ｐｏｒｔ ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｃｈｉｌｄｒｅｎｓ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ Ｇｒｏｕｐ ＡＲＥＮ０５３３ Ｓｔｕｄｙ
［Ｊ］ ． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｏｎｃｏｌ，２０１８，３６ （１６）：１５６４ — １５７０． ＤＯＩ：１０．
１２００ ／ ＪＣＯ． ２０１７． ７７． １９３１．

２０　 Ｂｒｅｓｌｏｗ ＮＥ，Ｃｏｌｌｉｎｓ ＡＪ，Ｒｉｔｃｈｅｙ ＭＬ，ｅｔ ａｌ． Ｅｎｄ ｓｔａｇｅ ｒｅｎａｌ
ｄｉｓｅａｓｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ：ｒｅｓｕｌｔｓ ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｎａ
ｔｉｏｎａｌ Ｗｉｌｍｓ Ｔｕｍｏｒ Ｓｔｕｄｙ Ｇｒｏｕｐ ａｎｄ ｔｈｅ Ｕｎｉｔｅｄ Ｓｔａｔｅｓ Ｒｅ
ｎａｌ Ｄａｔａ Ｓｙｓｔｅｍ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｕｒｏｌ，２００５，１７４（５）：１９７２ — １９７５．
ＤＯＩ：１０． １０９７ ／ ０１． ｊｕ． ００００１７６８００． ００９９４． ３ａ．

２１　 Ｅｈｒｌｉｃｈ Ｐ，Ｃｈｉ ＹＹ，Ｃｈｉｎｔａｇｕｍｐａｌａ ＭＭ，ｅｔ ａｌ． Ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ ｔｈｅ
ｆｉｒｓｔ ｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ｍｕｌｔｉｉｎｓｔｉｔｕｔｉｏｎａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｓｔｕｄｙ ｉｎ ｃｈｉｌ
ｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｂｉｌａｔｅｒａｌ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ （ＡＲＥＮ０５３４）： ａ ｒｅｐｏｒｔ
ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｃｈｉｌｄｒｅｎｓ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ Ｇｒｏｕｐ［ Ｊ］ ． Ａｎｎ Ｓｕｒｇ，２０１７，
２６６（３）：４７０ — ４７８． ＤＯＩ：１０． １０９７ ／ ＳＬＡ． ００００００００００００２３
５６．

２２　 Ｋｉｓｔｖａｎ Ｈｏｌｔｈｅ ＪＥ，Ｈｏ ＰＬ，Ｓｔａｂｌｅｉｎ Ｄ，ｅｔ ａｌ． Ｏｕｔｃｏｍｅ ｏｆ ｒｅ
ｎａｌ ｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｆｏｒ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ａｎｄ ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ ｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ： ａ ｒｅｐｏｒｔ ｏｆ ｔｈｅ Ｎｏｒｔｈ Ａｍｅｒｉｃａｎ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃ Ｒｅｎａｌ
Ｔｒａｎｓｐｌａｎｔ Ｃｏｏｐｅｒａｔｉｖｅ Ｓｔｕｄｙ［Ｊ］ ． Ｐｅｄｉａｔｒ Ｔｒａｎｓｐｌａｎｔ，２００５，
９（３）：３０５ — ３１０． ＤＯＩ：１０． １１１１ ／ ｊ． １３９９ — ３０４６． ２００５． ００
３１１． ｘ．

２３　 Ｒｕｔｉｇｌｉａｎｏ ＤＮ，Ｋａｙｔｏｎ ＭＬ，Ｓｔｅｉｎｈｅｒｚ Ｐ，ｅｔ ａｌ． Ｔｈｅ ｕｓｅ ｏｆ
ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｗｉｔｈ ｃｏｎｔａｉｎｅｄ
ｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌ ｒｕｐｔｕｒｅ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｓｕｒｇ，２００７，４２ （９）：
１５９５—１５９９． ＤＯＩ：１０． １０１６ ／ ｊ． ｊｐｅｄｓｕｒｇ． ２００７． ０４． ０３６．

２４　 Ｂｒｉｓｓｅ ＨＪ，Ｓｃｈｌｅｉｅｒｍａｃｈｅｒ Ｇ，Ｓａｒｎａｃｋｉ Ｓ，ｅｔ ａｌ． Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ
Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｒｕｐｔｕｒｅ： ａ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ｓｔｕｄｙ ｏｆ ５７ ｐａｔｉｅｎｔｓ
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［Ｊ］ ． Ｃａｎｃｅｒ，２００８，１１３（１）：２０２ —２１３． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ｃｎｃｒ．
２３５３５．

２５　 ｖａｎ ｄｅｎ ＨｅｕｖｅｌＥｉｂｒｉｎｋ ＭＭ，Ｈｏｌ ＪＡ，ＰｒｉｔｃｈａｒｄＪｏｎｅｓ Ｋ，ｅｔ
ａｌ． Ｐｏｓｉｔｉｏｎ ｐａｐｅｒ： Ｒａｔｉｏｎａｌｅ ｆｏｒ ｔｈｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｗｉｌｍｓ
ｔｕｍｏｕｒ ｉｎ ｔｈｅ Ｕｍｂｒｅｌｌａ ＳＩＯＰＲＴＳＧ ２０１６ ｐｒｏｔｏｃｏｌ［ Ｊ］ ． Ｎａｔ
Ｒｅｖ Ｕｒｏｌ，２０１７，１４（１２）：７４３ — ７５２． ＤＯＩ：１０． １０３８ ／ ｎｒｕｒｏｌ．
２０１７． １６３．

２６　 ｖａｎ ｄｅｎ ＨｅｕｖｅｌＥｉｂｒｉｎｋ ＭＭ，Ｇｒｕｎｄｙ Ｐ，Ｇｒａｆ Ｎ，ｅｔ ａｌ． Ｃｈａｒ
ａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ａｎｄ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｏｆ ７５０ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｗｉｔｈ ａ ｒｅ
ｎａｌ ｔｕｍｏｒ ｉｎ ｔｈｅ ｆｉｒｓｔ ｓｅｖｅｎ ｍｏｎｔｈｓ ｏｆ ｌｉｆｅ：ａ ｃｏｌｌａｂｏｒａｔｉｖｅ
ｓｔｕｄｙ ｂｙ ｔｈｅ ＳＩＯＰ ／ ＧＰＯＨ ／ ＳＦＯＰ，ＮＷＴＳＧ， ａｎｄ ＵＫＣＣＳＧ
Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｓｔｕｄｙ ｇｒｏｕｐｓ［Ｊ］ ． Ｐｅｄｉａｔｒ Ｂｌｏｏｄ Ｃａｎｃｅｒ，２００８，
５０（６）：１１３０ —１１３４． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ｐｂｃ． ２１３８９．

２７　 Ｍａｌｏｇｏｌｏｗｋｉｎ Ｍ，Ｃｏｔｔｏｎ ＣＡ，Ｇｒｅｅｎ ＤＭ，ｅｔ ａｌ． Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ
Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ ｒｅｌａｐｓｉｎｇ ａｆｔｅｒ ｉｎｉｔｉａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｗｉｔｈ ｖｉｎｃｒｉｓ
ｔｉｎｅ，ａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ Ｄ ａｎｄ ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ． Ａ ｒｅｐｏｒｔ ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｎａ
ｔｉｏｎａｌ Ｗｉｌｍｓ Ｔｕｍｏｒ Ｓｔｕｄｙ Ｇｒｏｕｐ［ Ｊ］ ． Ｐｅｄｉａｔｒ Ｂｌｏｏｄ Ｃａｎｃ
ｅｒ，２００８，５０（２）：２３６—２４１． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ｐｂｃ． ２１２６７．

２８　 Ｉａｂｏｎｉ ＤＳＭ，Ｃｈｉ ＹＹ，Ｋｉｍ Ｙ，ｅｔ ａｌ． Ｏｕｔｃｏｍｅ ｏｆ Ｗｉｌｍｓ ｔｕ
ｍｏｒｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｂｏｎｅ ｍｅｔａｓｔａｓｉｓ ｅｎｒｏｌｌｅｄ ｏｎ Ｎａｔｉｏｎａｌ
Ｗｉｌｍｓ Ｔｕｍｏｒ Ｓｔｕｄｉｅｓ １—５：ａ ｒｅｐｏｒｔ ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｃｈｉｌｄｒｅｎｓ Ｏｎ
ｃｏｌｏｇｙ Ｇｒｏｕｐ ［ Ｊ］ ． Ｐｅｄｉａｔｒ Ｂｌｏｏｄ Ｃａｎｃｅｒ， ２０１９， ６６ （ １ ）：
ｅ２７４３０． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ｐｂｃ． ２７４３０．

２９　 Ｍａｌｏｇｏｌｏｗｋｉｎ ＭＨ，Ｈｅｍｍｅｒ ＭＴ，ＬｅＲａｄｅｍａｃｈｅｒ Ｊ，ｅｔ ａｌ．
Ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｆｏｌｌｏｗｉｎｇ ａｕｔｏｌｏｇｏｕｓ ｈｅｍａｔｏｐｏｉｅｔｉｃ ｓｔｅｍ ｃｅｌｌ
ｔｒａｎｓｐｌａｎｔ ｆｏｒ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｒｅｌａｐｓｅｄ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ：ａ ＣＩＢ
ＭＴＲ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ａｎａｌｙｓｉｓ［ Ｊ］ ． Ｂｏｎｅ Ｍａｒｒｏｗ Ｔｒａｎｓｐｌａｎｔ，
２０１７，５２（１１）：１５４９ —１５５５． ＤＯＩ：１０． １０３８ ／ ｂｍｔ． ２０１７． １７８．

３０　 中国抗癌协会小儿肿瘤专业委员会．儿童肾母细胞瘤诊
断治疗建议 （ ＣＣＣＧＷＴ２０１６ ） ［ Ｊ］ ． 中华儿科杂志，
２０１７，５５ （２）：９０ — ９４． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ０５７８ —
１３１０． ２０１７． ０２． ００７．
Ｐｒｏｆｅｓｓｉｏｎａｌ Ｃｏｍｍｉｔｔｅｅ ｏｎ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃ Ｔｕｍｏｒ， Ｃｈｉｎａ Ａｎｔｉ
Ｃａｎｃｅｒ Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ：Ｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ ＆ Ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ Ｒｅｃｏｍｍｅｎ
ｄａｔｉｏｎｓ ｏｎ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ （ＣＣＣＧＷＴ２０１６）［Ｊ］ ．
Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃｓ，２０１７，５５（２）：９０ — ９４． ＤＯＩ：
１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ０５７８ —１３１０． ２０１７． ０２． ００７．

３１　 中华医学会小儿外科学分会泌尿外科学组．儿童肾母细
胞瘤诊疗专家共识［ Ｊ］ ． 中华小儿外科杂志，２０２０，４１
（７）：５８５ — ５９０． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａｊｃｎ４２１１５８ — ２０１９０８０５

—００４７９．
Ｇｒｏｕｐ ｏｆ Ｕｒｏｌｏｇｙ， Ｂｒａｎｃｈ ｏｆ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃ Ｓｕｒｇｅｒｙ， Ｃｈｉｎｅｓｅ
Ｍｅｄｉｃａｌ Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ：Ｅｘｐｅｒｔ Ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ ｏｎ Ｄｉａｇｎｏｓｉｎｇ ａｎｄ
Ｔｒｅａｔｉｎｇ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ［ Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｓｕｒｇ，２０２０，４１
（７）：５８５ — ５９０． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａｊｃｎ ４２１１５８ — ２０１９０８０５
—００４７９．

３２　 王冠男，孙宁，张潍平，等．保留肾单位手术治疗儿童高
选择性单侧肾母细胞瘤的可行性研究［ Ｊ］ ．临床小儿外
科杂志，２０１８，１７ （６）：４４２ — ４４７． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ．
１６７１ —６３５３． ２０１８． ０６． ０１０．
Ｗａｎｇ ＧＮ， Ｓｕｎ Ｎ， Ｚｈａｎｇ ＷＰ， ｅｔ ａｌ． Ｆｅａｓｉｂｉｌｉｔｙ ｓｔｕｄｙ ｏｆ
ｎｅｐｈｒｏｎｓｐａｒｉｎｇ ｓｕｒｇｅｒｙ ｆｏｒ ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ｈｉｇｈｌｙ ｓｅｌｅｃｔｉｖｅ ｐｅｄｉ
ａｔｒｉｃ Ｗｉｌｍｓ ｔｕｍｏｒ［Ｊ］ ． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｐｅｄ Ｓｕｒ，２０１８，１７（６）：４４２ —
４４７． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７１ —６３５３． ２０１８． ０６． ０１０．
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