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·临床研究·

儿童囊性肾瘤和囊性部分分化型肾母

细胞瘤的诊治分析

宋宏程　孙　宁　张潍平　田　军　李明磊　李　宁　杨　洋　黄澄如

【摘要】　目的　总结儿童囊性肾瘤和囊性部分分化型肾母细胞瘤的临床、病理特点，探讨合理的
治疗方法。 方法　回顾性分析本院收治的７例儿童囊性肾瘤、６例囊性部分分化型肾母细胞瘤患儿的
临床资料，包括年龄、临床表现、影像学及病理检查结果、治疗和预后。 结果　１３例患儿中，男８例，女
５例，年龄４个月至４岁，平均１岁７个月。左侧６例，右侧５例，双侧２例。腹部包块９例，Ｂ超偶然发
现４例，术前均行Ｂ超和增强ＣＴ检查。５例７侧行肿瘤剜除术，８例行瘤肾切除术。术后随访６个月至
７年，未见肿瘤复发，保留肾脏的５例中，７侧残肾功能良好。 结论　囊性肾瘤和囊性部分分化型肾母
细胞瘤患儿术前无法鉴别，手术完整切除是主要的治疗方法，肿瘤位于肾脏一极或双侧者可行保留肾脏

的肿瘤剜除术。囊性肾瘤为良性病变，术后无需化疗，囊性部分分化型肾母细胞瘤为低度恶性或潜在恶

性，Ⅰ期者可单纯手术治疗，Ⅱ期以上需行手术＋化疗。
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　　囊性肾瘤（ＣｙｓｔｉｃＮｅｐｈｒｏｍａ，ＣＮ）和囊性部分分
化型 肾 母 细 胞 瘤 （ｃｙｓｔｉｃｐａｒｔｉａｌｌｙｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄ
ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＣＰＤＮ）均为多个囊肿局限聚集于同
侧肾脏的一部分，彼此间仅以一层薄膜相隔，未受累

区组织正常，是肾脏的囊性病变。二者鉴别诊断需

病理检查。现回顾性分析本院２００６—２０１２年收治
的１３例ＣＮ和ＣＰＤＮ患儿的临床资料，探讨合理的
诊断与治疗方法。

资料与方法

一、临床资料

１３例患儿中，男８例，女５例，年龄４个月至４
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岁，平均１岁７个月。左侧６例，右侧５例，双侧２
例。临床表现为腹部包块９例，Ｂ超偶然发现４例，

腹部包块伴血尿 １例。体查腹部可扪及囊性包块
１０例，其余未见阳性体征。临床资料详见表１。

表１　１３例患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｄａｔａｏｆ１３ｃａｓｅｓ

病种 侧别（左／右） 性别 年龄（平均） 临床表现 手术方式 术前化疗 术后化疗 随访

ＣＮ 左４，右２，双１
男４，
女３

４个月至 ４岁
（１岁１０个月）

包块４例，Ｂ
超发现３例

瘤肾切除４例，保留肾
脏肿瘤剜除３例４侧

１例 无
６个月至６年，
平均４年８个月

ＣＰＤＮ 左２，右３，双１
男４，
女２

４个月至 ３岁
（１岁６个月）

包块５例，Ｂ
超发现１例

瘤肾切除４例，保留肾
脏肿瘤剜除２例３侧

３例 ６例
６个月至７年，
平均４年２个月

　　二、辅助检查
１３例患儿术前均行腹部Ｂ超和增强ＣＴ检查，６

例术前考虑为肾母细胞瘤，经病理证实４例，另２例
为囊性肾瘤。７例无法鉴别为 ＣＮ或 ＣＰＤＮ。增强
ＣＴ表现检查为边界清楚的多房囊性包块，增强扫描
囊肿间隔明显增强（图１、图２）。

三、治疗方法

１．术前化疗：４例术前接受化疗（长春新碱 ＋
更生霉素）４～８周，１例外院术前诊断为肾母细胞
瘤，并予术前化疗，术后病理检查结果为 ＣＮ。１例
双侧肿瘤均较大，１例肿瘤１２ｃｍ×１１ｃｍ×１１ｃｍ，
且影像学检查提示肾门淋巴结转移，１例肿瘤巨大
１８ｃｍ×１５ｃｍ×１５ｃｍ，术后称重１８００ｇ，该３例术
后病理检查结果为ＣＰＤＮ。
２．手术方法：８例行瘤肾切除术，５例行保留

肾脏的肿瘤剜除术（如图３、图４），其中３例肿瘤位
于肾脏一极，２例双侧病变，两侧先后间隔半个月行
保留肾脏单纯肿瘤剜除术。

３．肿瘤外观：大体均无法鉴别 ＣＮ和 ＣＰＤＮ。
肿瘤为包膜完整的多房性囊性包块，源于肾脏实质，

表面光滑，质地柔软，肾脏受挤压。纵切面可见多个

大小不等的囊肿，壁薄，互不相通，囊内液体无色透

明，淡黄色，合并出血者成黄褐色（图５、图６）。

结　果

病理检查结果为ＣＮ者７例（８侧），ＣＰＤＮ者６
例（７侧），Ｉ期３例，ＩＩ期２例，Ｖ期１例，１例合并腹
膜后节神经细胞瘤。术后化疗：７例ＣＮ术后均未化
疗，６例 ＣＰＤＮ接受术后化疗，５例术后按预后良好
型肾母细胞瘤行化疗，即长春新碱 ＋更生霉素６～
１５个月；合并节神经细胞瘤１例，予长春新碱 ＋更
生霉素＋环磷酰胺＋ＶＰ—１６和长春新碱＋环磷酰胺
＋阿霉素交替化疗１５个月。

１３例患儿随访６个月至７年，平均４年２个月。
均无瘤存活。保留肾脏肿瘤剜除术５例７侧患肾功
能良好。

讨　论

ＣＮ和ＣＰＤＮ临床少见，ＣＮ自１８９２年Ｅｄｍｕｎｄｓ
首次描述后，目前文献报道约２００例［１］。ＣＰＤＮ自
１９７５年Ｂｒｏｗｎ首次使用此术语，至今文献报道不足
１００例［２］。发病年龄多小于２岁，左右侧无明显差
异，双侧发病罕见。本组患儿平均年龄平均１岁７
个月。左侧６例，右侧５例，双侧２例。

ＣＮ和ＣＰＤＮ均以腹部包块为主要临床表现，本
组４例ＣＮ表现为腹部包块，３例为超声偶然发现
（含１例产前Ｂ超发现）；５例 ＣＰＤＮ表现为腹部包
块，Ｂ超偶然发现１例，其中１例伴血尿。Ｂ超和增
强ＣＴ是术前诊断的主要辅助检查手段。其特征表
现包括：单侧性、孤立性、多房性囊肿、囊肿与肾组织

分界清晰，各小囊之间不相通，小囊间隔强化，但强

化程度不如正常的肾组织以及未受累区的正常肾脏

等。根据以上特征易与单纯性肾囊肿、多发性肾囊

肿、多囊肾、囊性肾发育不良等肾脏囊性病变鉴别。

ＣＮ和ＣＰＤＮ在临床表现和影像学检查上无法
鉴别，在大体标本上也无法鉴别，二者均表现为肿瘤

由纤维假包膜环绕，形成一界限清楚的球形多囊性

包块，直径一般 ５～１８ｃｍ，有的可占据整个肾脏。
病变在肾被膜下延伸，可在局部形成疝进入肾盂或

肾窦，或自肾皮质向外膨出，少数情况下瘤体位于输

尿管而仅有纤细的蒂与肾实质相连，本组ＣＮ和ＣＰ
ＤＮ各１例，凸入肾盂，并向输尿管内延伸生长。肿
瘤切面完全成囊性，没有实性结节，囊内含透明或血

性液体，囊大小从镜下小囊到 ５ｃｍ不等。间隔薄
（典型病例小于５ｍｍ），半透明状或呈均质状，局部
可稍厚（图５、图６）。镜检见囊壁内衬扁平、立方或
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鞋钉样上皮细胞，无核分裂像。二者镜检的唯一区

别是ＣＰＤＮ小囊间隔内含胚芽细胞及不成熟间叶组
织，而ＣＮ间隔内没有胚芽成分（图７、图８）。１９８９
年Ｊｏｓｈｉ等提出ＣＮ的诊断标准：①肿瘤完全由囊及
间隔构成；②肿瘤为孤立的界限清楚的肿块；③间
隔为肿瘤的固有成份，囊的轮廓一致，无膨胀性结节

突入；④囊内衬扁平、立方及鞋钉样上皮细胞；⑤

间隔由分化好的纤维组织构成，其内含有成熟的小

管状结构［３］。１９９８年 Ｅｂｌｅ和 Ｂｏｎｓｉｂ提出 ＣＰＤＮ的
诊断标准：①患者多为２岁以内幼儿；②肿块由纤
维假包膜环绕；③瘤体全部由囊及间隔构成，间隔
内无膨胀性实性结节；④囊内衬扁平、立方及鞋钉
样上皮细胞；⑤间隔内含有类似于肾小管的上皮细
胞；⑥间隔内含胚芽基、胚胎的间质及上皮成分［４］。
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　　ＣＮ为良性病变，治疗以手术切除为主，手术前
后无需放、化疗。根据肿瘤的位置、大小、对侧肾脏

情况，可选择性行保留肾脏的肿瘤剜除术［５］。本组

１例双侧病变，２例肿瘤位于肾脏一极，此３例４侧
行保留肾脏的肿瘤剜除术，目前分别随访半年，２
年、５年，残肾功能良好，肿瘤无复发。因此我们认
为，完整切除肿瘤是避免肿瘤复发的关键，如条件允

许应行保留肾脏的肿瘤剜除术。

ＣＰＤＮ与典型肾母细胞瘤（Ｗｉｌｍ’ｓｔｕｍｏｒ，ＷＴ）
相同，均来自后肾胚基，为低度恶性或有恶性倾向的

肿瘤，治疗以手术切除为主。美国肾母细胞瘤研究

组（ｎａｔｉｏｎａｌＷｉｌｍ’ｓｔｕｍｏｒｓｔｕｄｙｇｒｏｕｐ，ＮＷＴＳ）２００３
年回顾性分析２１例 ＣＰＤＮ，认为 Ｉ期 ＣＰＤＮ单纯手
术后加或者不加化疗，疗效无差异［２］；ＩＩ期ＣＰＤＮ手
术后加用长春新碱和更生霉素化疗疗效满意。本组

６例患儿术后按 ＮＷＴＳ预后良好型化疗 ６～１５个
月，平均随访４年２个月，均无瘤存活。保留肾脏的
肿瘤剜除或部分肾切除术是安全有效的治疗方法，

适用于双侧病变或肿瘤位于肾脏一极［２，６］。但保留

肾脏的肿瘤切除术术后需辅以长春新碱＋更生霉素
化疗，Ｂａｋｅｒ报道１例ＩＩＩ期ＣＰＤＮ术后复发，考虑复
发原因与术中肿瘤破溃污染有关，因此，强调肿瘤完

整切除的重要性和术后随诊复查的必要性［７］。本

组２例３侧行保留肾脏的肿瘤剜除术，术后辅以长
春新碱＋更生霉素化疗１５个月，双侧者目前随访６
年５个月，单侧者术后６个月仍在化疗中，２例术后
残肾功能良好，均无瘤存活。

欧洲儿童肿瘤协作组（ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌｓｏｃｉｅｔｙｏｆ
ｐｅｄｉａｔｒｉｃｏｎｃｏｌｏｇｙ，ＳＩＯＰ）对典型肾母细胞瘤主张术
前化疗［８，９］。但是，ＳＩＯＰ在回顾性分析ＣＮ和ＣＰＤＮ

·４０３·
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时提出根据影像学诊断，在没有病理学依据的情况

下导致该组 ＣＮ和 ＣＰＤＮ不必要的术前化疗，鉴于
术前化疗对肿瘤组织的破坏，指出影像学发现的囊

性肾肿瘤在没有明显实质性肿瘤成分时术前不主张

化疗［１０］。本组３例患儿术前化疗，１例为双侧、１例
肿瘤巨大，约１８ｃｍ×１５ｃｍ×１５ｃｍ大小，１例肿瘤
１２ｃｍ ×１１ｃｍ×１１ｃｍ合并肾门淋巴结肿大约
５ｃｍ×４ｃｍ×４ｃｍ。

由于术前影像学检查和术中大体无法区分 ＣＮ
和ＣＰＤＮ，一些学者主张术前或术中行针吸或活检
以明确诊断。术前针吸或术中冰冻活检由于肿瘤以

囊性病变为主，降低ＣＰＤＮ的阳性检出率，更关键的
是活检的降期增加了术后 ＣＰＤＮ化疗的几率。因
此，多数学者不主张对术前、术中难以鉴别的 ＣＮ、
ＣＰＤＮ采取针吸或活检明确诊断的方法［２，７，１０，１１］。

我们认为，影像学检查符合 ＣＮ或 ＣＰＤＮ者术前、术
中不必明确鉴别二者，治疗以手术完整切除瘤肾为

主，如条件允许可行保留肾脏的单纯肿瘤剜除或部

分肾切除术。术后病理检查确诊后，ＣＮ可不做进
一步放化疗，ＣＰＤＮＩ期可仅行手术治疗，ＩＩ期以上
按ＮＷＴＳ预后良好型辅以化疗。该肿瘤亦有复发
几率，术后需随诊复查。
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