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·病例报告·

小儿肾上腺节细胞神经瘤１例报告

吴谋东　马　洪　赵　鹏　刘　红　马　赛

　　肾上腺节细胞神经瘤是一种少见的良性肿瘤，起源于肾
上腺髓质。国外统计年发病率约为１／１００００００，占肾上腺无
功能肿瘤的２％～１２％［１］。我们于２０１３年６月收治１例，现
报告如下。

患儿，男，４岁，因间歇性右腰腹部疼痛５ｄ入院。体查：
右上腹触及一无活动性肿块，质偏硬，轻度压痛，双侧肾区无

明显叩击痛。实验室检查未见明显异常。辅助检查：泌尿系

彩超提示右肾上腺区域约４１ｍｍ×４５ｍｍ大小低回声包块，
边界清晰，回声不均匀，其内见点状血流信号，提示：右肾上

腺区域低回声包块（图１）。ＫＵＢ＋ＩＶＵ检查提示右侧上组肾
盏受压，显影欠清（图２）。ＣＴ检查见右侧肾上腺区一约５０
ｍｍ×４１ｍｍ×４５ｍｍ大小实性肿块，密度均匀，边界清楚，ＣＴ

值约３５Ｈｕ；增强扫描不均匀强化，考虑为右肾上腺神经母细
胞瘤（图３～４）。

按肾上腺髓质嗜铬细胞瘤完善相关术前准备。于全麻

下取右上腹肋弓下弧形切口，进入腹腔后探查扪及右肾上腺

肿块，充分显露，见肿块包膜完整，与正常右肾组织分界清

楚，质地较韧。钝性分离、依次结扎右肾上腺动、静脉，最后

分离右肾上腺与右肾上极，完整切除肿块。手术顺利，术中

患儿无明显血压波动。肿块肉眼观：灰白色球形包块，直径

约４５ｍｍ，包膜完整，切面灰白，呈编织状，质地适中（图５）。
镜下观察：肾上腺包块内有大量梭形细胞增生，其间散在神

经节样大细胞，细胞异型性不明显（图６）。病理诊断：右肾
上腺节细胞神经瘤。患儿恢复良好，随访９个月无复发。
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图１　泌尿系彩超：右肾上腺区探及大小约４１ｍｍ×４５ｍｍ低回声包块，回声不均匀，与周围组织分界清楚，其内见点状血流
信号；　图２　ＫＵＢ＋ＩＶＵ示：右侧上组肾盏受压、显影欠清；　图３　ＣＴ平扫：右侧肾上腺区见一大小约５０ｍｍ×４１ｍｍ×４５
ｍｍ实性类圆形肿块，密度均匀，边界清楚；　图４　ＣＴ增强扫描：肿块不均匀强化；　图５　大体标本：灰白球型包块，直径约
４５ｍｍ，质地较韧，包膜完整；　图６　病理切片：镜下见肾上腺包块有大量梭形细胞增生组织，其间散在神经节样大细胞，细胞
异型性不明显（ＨＥ梁色，×４００）

　　讨论　节细胞神经瘤由分化良好的神经节细胞、
Ｓｃｈｗａｎｎ细胞以及神经纤维组成。好发于后纵隔和后腹膜，
偶见于肾上腺髓质。病因尚未明确，可自发，也可由外界因

素诱发（如化疗或放疗过程中）。以儿童和青壮年居多。儿

童以女性左侧多见，成人以男性右侧多见［２］。本例为男性患

儿，发生于右肾上腺髓质，属于少见病例。

肾上腺节细胞瘤发病较为隐匿，临床症状和体征缺乏特

异性，常在患者体检时偶然发现。当肿瘤体积增大，压迫邻

近脏器，可出现上腹部不适、腰痛、腰部饱胀感等症状，腹部

检查时可触及包块。典型的节细胞神经瘤无分泌功能，约

１０％的病例可分泌儿茶酚胺、血管活性肠肽、生长抑素等，患
儿可表现为高血压、消瘦、乏力、腹泻等临床症状［３－４］。本例

肿瘤直径约４５ｃｍ，因间歇性腰腹部疼痛就诊，而实验室检
查无明显异常，属于较大无分泌功能型肾上腺节细胞瘤。影

像学检查是发现和鉴别肾上腺肿瘤最常用的检查方法。Ｂ
超可探及均匀实质性低回声团块，对诊断节细胞神经瘤，尤

其是与嗜铬细胞瘤鉴别诊断有一定的参考价值。ＣＴ检查通
常提示肿瘤边缘光滑，与周围组织分界清楚，可呈圆形、新月

形或分叶状。其密度接近或低于肌肉组织，ＣＴ值一般为２０

～５６Ｈｕ，增强扫描后部分肿瘤轻度强化或不均匀强化。另
一特征是肿瘤多沿周围器官间隙嵌入性生长，靠近大血管，

但很少侵犯管腔。ＭＲＩ检查表现为 Ｔ１Ｗ１呈均匀低信号，
Ｔ２Ｗ１呈高信号或高信号为主的混合信号［５－６］。本例术前

ＣＴ检查特点似与肾上腺节细胞神经瘤相符，但并不完全一
致，且因该病为肾上腺髓质少见病、罕见病，影像科从肾上腺

髓质的多发病、常见病考虑为肾上腺神经母细胞瘤，以供临

床参考。在病理检查方面，肿瘤大小不一，可呈圆形、结节状

或分叶状，大多数有完整包膜，质地较韧，切面呈灰白色，瘤

体内偶见出血或坏死囊性变。镜下观可见大量成条索状排

列的神经鞘细胞和成簇状分布的神经节细胞，神经节细胞大

多分化良好，呈大多角形，核大，有明显核仁；部分瘤体内可

见钙化、脂肪变，很少发生坏死［２、７］。确诊主要靠肿瘤内是否

有异常增生的神经节细胞存在。免疫组织化学染色中节细

胞的神经丝蛋白、突触素、神经元特异性烯醇化酶、波形蛋白

常显示阳性，嗜铬粒蛋白为阴性，可帮助明确肿瘤的组织来

源，具有诊断及鉴别诊断的意义［８］。该例经病理检查，符合

节细胞神经瘤的病理特点，因其来源于肾上腺髓质，所以确

诊为小儿肾上腺节细胞神经瘤。

小儿肾上腺节细胞神经瘤应重点与肾上腺神经母细胞

瘤和嗜铬细胞瘤相鉴别。肾上腺神经母细胞瘤分化程度低，

恶性程度高，可较早发生血液和淋巴结转移，确诊时多数已

处于晚期，可出现转移后症状；大多数患儿血液或尿液儿茶

·５５１·
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酚胺及其代谢产物（多巴胺、高香草酸、香草扁桃酸）浓度较

正常人显著升高，可作为诊断的重要线索［９］；ＣＴ平扫见肿瘤
形态多不规则，密度与肾脏相比呈低、等或稍高密度，常包绕

或侵犯大血管生长；７５％～８０％瘤内有无固定形状粗糙钙化
灶，与节细胞神经瘤的细点状钙化灶不同［１０］。而嗜铬细胞

瘤起源于肾上腺髓质细胞，病理生理基础是肿瘤分泌大量儿

茶酚胺，作用于肾上腺素受体，典型临床表现为阵发性高血

压、头痛、心悸，发作数分钟后可自然缓解，患儿２４ｈ尿液中
儿茶酚胺代谢产物可持续升高；病理检查：瘤体较大，易发生

出血、坏死和囊性变；ＣＴ增强扫描特征性表现为明显持续强
化［１１］；若术前诊断困难，应完善相关检查如 Ｂ超、ＣＴ平扫及
增强，必要时行腹部 ＭＲＩ检查，以利于综合分析诊断。鉴于
小儿肾上腺节细胞神经瘤分化成熟，放疗和化疗效果差，且

有诱发肿瘤恶变的潜在危险，手术切除是主要的治疗方法。

若术前不能排除嗜铬细胞瘤的可能，应严格按嗜铬细胞瘤进

行术前准备，术中密切监测血压变化，术后应长期随访，追踪

有否复发或恶变倾向。
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ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａａｎａｎａｄｕｌｔ：ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔａｎｄｒｅｖｉｅｗｏｆｔｈｅ
ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ［Ｊ］．ＷｏｒｌｄＪＧａｓｔｒｏＰａｔｈｏ，２０１０，１５：１７１—１７６．

９　ＪａｎｇＪＨ，ＬｅｅＳＬ，ＫｕＹＭ，ｅｔａｌ．Ｓｍａｌｌｂｏｗｅｌｖｏｌｖｕｌｕｓｉｎ
ｄｕｃｅｄｂｙｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａｉｎａｎａｄｕｌｔ：ａｃａｓｅｒｅ
ｐｏｒｔ［Ｊ］．ＫｏｒｅａｎＪＲａｄｉｏ，２００９，１０：３１９—３２２．

１０　ＣｈｕｎｇＪＣ，ＳｏｎｇＯＰ．Ｃｙｓｔｉｃｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａｏｆｔｈｅｊｅｊｕｎａｌ
ｍｅｓｅｎｔｅｒｙｐｒｅｓｅｎｔｉｎｇｗｉｔｈａｃｕｔｅａｂｄｏｍｅｎｉｎａｎａｄｕｌｔ［Ｊ］．
ＣａｎＪＳｕｒｇ．２００９，５２：２８６—２８８．

１１　ＬｏｓａｎｏｆｆＪＥ，ＲｉｃｈｍａｎＢＷ，ＥｌＳｈｅｒｉｆＡ，ｅｔａｌ．Ｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃ
ｃｙｓｔｉｃｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａ［Ｊ］．ＪＡｍＣｏｌｌＳｕｒｇ，２００３，１９６（４）：
５９８—６０３．

１２　ＴｓｕｋａｄａＨ，ＴａｋａｏｒｉＫ，ＩｓｈｉｇｒｏＳ，ｅｔａｌ．Ｇｉａｎｔｃｙｓｔｉｃｌｙｍ
ｐｈａｎｇｉｏｍａｏｆｔｈｅｓｍａｌｌｂｏｗｅｌｍｅｓｅｎｔｅｒｙ：ｒｅｐｏｒｔｏｆａｃａｓｅ
［Ｊ］．ＳｕｒｇＴｏｄａｙ，２００２，３２：７３４—７３７．

１３　张浩然，刘家旭，马计超，等．小儿肠系膜囊肿３０例分
析［Ｊ］．航空航天医药，２０１０，２１（５）：６７７．
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