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摘要： 目的 探讨儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿瘤的临床表现与腹部CT特征，提高对儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿

瘤的认识。方法 回顾性分析2012年3月至2018年9月苏州大学附属儿童医院11例经病理证实，并且具有完整腹部CT影像资

料的儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿瘤病儿的临床资料，分析其临床特点、腹部CT影像表现以及与Wilms瘤的鉴别要点。结

果 本研究11例病儿中，肾恶性横纹肌样瘤3例，腹部CT示病灶均为实性肿块，可见融冰征、肾周积液、包膜下积液，1例合并中

枢神经系统肿瘤，1例出现两肺转移；肾透明细胞肉瘤2例，腹部CT示病灶均为实性肿块，均可见大片坏死，CT增强扫描均可见瘤

体内多发扭曲的细小血管，可见“虎斑样”改变，所有病例均未见瘤栓，未见骨骼转移。肾细胞癌6例，3例出现血尿，腹部CT示病

灶为实性肿块，4例可见钙化。结论 儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿瘤的临床表现与腹部CT有一定的特征，有助于诊断。

关键词： 肾肿瘤； 体层摄影术，X线计算机； Wilms瘤； 病理状态，体征和症状； 儿童
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Abstract： Objective To investigate the clinical manifestations and abdominal CT features of primary malignant non-Wilms' renal
tumors in children .Methods The clinical data of 11 cases of pathologically confirmed primary malignant non-Wilms' renal tumors in
children in the Children's Hospital of Soochow University from March 2012 to September 2018 . were retrospectively reviewed. The
clinical features and the abdominal CT imagings of all cases were analysised.Results Among the 11 cases, 3 cases were malignant re‑
nal rhabdomyoid tumor. Abdominal CT showed that the lesions were solid masses with melting ice sign, perirenal effusion and subcap‑
sular effusion, 1 case was complicated with central nervous system tumor, and 1 case had metastasis to both lungs; Two cases of clear
cell sarcoma manifested large necrosis and multiple distorted small blood vessels in the tumors; 1 case showed "tabby cat striation "
change . The renal cell carchinomas (n=6) showed calcification in 4 cases and hematuria were find in 3 cases.Conclusion The clini‑
cal manifestations and abdominal CT images are useful in the diagnosis of primary malignant non-Wilms' renal tumors in children.
Key words： Kidney neoplasms; Tomography,X-ray computed; Wilms tumor; Pathological conditions,signs and symptoms; Child

儿童肾脏原发恶性肿瘤中Wilms瘤约占 85%~
90%［1］，其他肾脏恶性肿瘤均相对少见，且这些肿瘤

在影像学上与Wilms瘤在术前较难鉴别。但这些肿

瘤和Wilms瘤在组织学上存在差异，其治疗手段和

预后往往不同，因此提高对儿童肾脏非Wilms瘤原

发性恶性肿瘤的临床、腹部CT特点的认识，可以避

免因误诊而导致的延误治疗。本研究回顾性地分

析了 11例肾脏非Wilms瘤恶性肿瘤病儿的病例资

料，根据病儿的临床及腹部 CT表现特点，探讨与

Wilms瘤表现的异同点，提高对儿童肾脏非Wilms
瘤原发性恶性肿瘤的认识。

1 资料与方法

1.1 一般资料 回顾性分析 2012年 3月至 2018年
9月苏州大学附属儿童医院收治的 11例肾脏非

Wilms瘤原发性恶性肿瘤病儿的临床以及腹部 CT
资料，其中男性 6例，女性 5例，年龄范围为 11个月

至 12岁，首发临床表现为：血尿 3例，病儿家属无意

间触及腹部肿块 3例，行超声检查发现 3例，持续间

断发热 1例，反复白细胞升高 1例。上述所有病儿

术前均行腹部 CT平扫和增强扫描（皮质期、实质

期），并经手术、病理证实为肾脏非Wilms瘤原发性

恶性肿瘤（肾恶性横纹肌样瘤 3例，肾透明细胞肉瘤

2例，肾细胞癌 6例）。部分病儿术后进一步予以化

疗，除放弃治疗及去世者以外，其余病儿随访至今，

观察病儿预后情况。本研究符合《世界医学协会赫

尔辛基宣言》相关要求，病儿的监护人对研究方案

签署知情同意书。

1.2 方法 所有病儿入院后行腹部CT扫描，腹部

CT扫描采用GE-Optima 64排螺旋CT机。扫描范围

自膈顶部至髂嵴平面。管电压 100 kV，采用自动毫

安，层厚5 mm，层距5 mm，先行腹部CT平扫，后进行

增强扫描（增强扫描对比剂为碘海醇注射液，按 2
mL/kg计算用量，高压注射器注射，自注射对比剂开

始后分别于 25 s、60 s、120 s扫描皮质期、实质期、肾

盂期）。

1.3 观察指标 分析 11例肾脏非Wilms瘤原发性

恶性肿瘤病儿腹部CT特征及临床表现以及随访结

果，并结合文献，与Wilms瘤的临床及腹部 CT表现

相鉴别。术后每隔半年复查腹部 CT，观察有无复

发，转移等。腹部CT图像由两名影像诊断医师分别

进行分析，并协商达成一致。

2 结果

该病例中肾恶性横纹肌样瘤发病年龄较小，在

1岁以内，肾透明细胞肉瘤发病年龄稍大，分别为 11
月、26月，肾细胞癌发病年龄则更大，平均 8岁。除

1例肾恶性横纹肌样瘤为双侧发病，其余 10例病儿

为单侧发病。肾恶性横纹肌样瘤及肾透明细胞肉

瘤肿块大小相仿，肾细胞癌相对较小。肾细胞癌病

儿中，3/6病儿出现血尿，4/6病儿出现钙化，1/6例出

现出血。肾恶性横纹肌样瘤及肾透明细胞肉瘤病

儿无钙化、出血，肾恶性横纹肌样瘤（图 1）、肾透明

细胞肉瘤（图 2）及部分肾细胞癌（图 3）可见坏死灶；

腹部增强 CT示，2例肾恶性横纹肌样瘤出现融冰

征，1例肾周积液，1例包膜下积液；2例肾透明细胞

肉瘤可见多发扭曲小血管，其中 1例出现虎斑样改

变。1例肾恶性横纹肌样瘤合并中枢神经系统肿瘤

（术后半个月行头颅MRI检查发现），放弃治疗；1例
肾恶性横纹肌样瘤出现肺转移，术后 4个月多器官

衰竭去世；2例肾细胞癌分别在术后 3年和 6年，发

现肿瘤复发，再次行手术；其余病儿随访至今，未出

现转移灶或者并发症（详见表1）。

 
图1 双肾恶性横纹肌样瘤：CT增强轴位，右肾巨大肿块，边界清晰，

其内可见液化坏死（细箭头），前缘可见弧形积液（粗箭头），左肾外缘

可见边界清晰类圆形结节
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3 讨论

儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿瘤发病率

低，临床症状无明显特异性，在影像上均可表现为

以实性为主、其内含有片状坏死，呈膨胀性生长的

肾脏肿块，主要靠病理组织学证实。本研究 11例 3
种肾脏少见原发性恶性肿瘤，虽然病例数不多，但

仍具有代表性，结合文献分析，提高对其认识。

3.1 肾恶性横纹肌样瘤 肾恶性横纹肌样瘤的发

病高峰年龄较低，本组 3例病儿均发生在 1岁以内，

文献表明，肾恶性横纹肌样瘤病儿约 80%发生于 2
岁以前，60%发生于 1岁以内［2-4］。发病时多数瘤体

长径常>10 cm［5-7］，腹部CT出现肾包膜下积液、肾周

积液及“融冰征”则有助于肾恶性横纹肌样瘤的诊

断；肾恶性横纹肌样瘤容易伴发中枢神经系统肿

块，易发生肺转移［7］，预后极差，总五年生存率仅约

26%［4，6-9］，本组病例中 1例肾恶性横纹肌样瘤病儿出

现两肺转移，1例病儿术后发现颅内肿瘤合并梗阻

性脑积水（后颅窝中脑导水管后方），笔者认为术前

后行头颅CT或MRI检查对治疗有一定的指导意义。

3.2 肾透明细胞肉瘤 肾透明细胞肉瘤的发病高

峰在2～3岁［10］，肿块往往较大，腹部CT增强可见多

发扭曲的细小肿瘤血管以及虎斑样条纹。肾透明

细胞肉瘤容易早期出现骨转移，较儿童时期的其他

肾恶性肿瘤更易发生骨转移，儿童肾透明细胞肉瘤

骨转移占其他复发转移病灶的15%～60%［11-12］，预

后往往较差，年龄越大其预后越差［13-14］，近年来由于

有效化疗药物的应用，肾透明细胞肉瘤病儿的生存

预后已经得到较大改善。

3.3 肾细胞癌 肾细胞癌的发病年龄较大，发病高

峰为 8～9岁［15］。本组病例中 50%（3/6）病儿出现血

尿，有学者［16］认为，儿童肾细胞癌最常见的症状是

无痛血尿，在肾细胞癌中，儿童无痛血尿发生率甚

至高于成人，因而无痛血尿对于儿童肾细胞癌的诊

断有一定意义。肾细胞癌无明显特征性强化征象，

易出现钙化。

笔者认为本研究中描述的 3种儿童肾脏非

Wilms瘤原发性恶性肿瘤可以从以下几个方面与

Wilms瘤以及先天性中胚层肾瘤进行鉴别。①年

龄：儿童肾脏原发性恶性肿瘤的发病年龄有一定规

律，3个月以下小婴儿肾脏肿瘤仍应首先考虑先天

性中胚层肾瘤［17-18］；肾恶性横纹肌样瘤的发病年龄

较低，在 1岁左右；肾透明细胞肉瘤和Wilms瘤的发

病高峰在 2～3岁；肾细胞癌的发病年龄较大，为学

龄期；Wilms瘤的发病年龄与肾透明细胞肉瘤相近。

②临床表现：儿童肾脏恶性肿瘤的症状多不明显，

多为家长发现腹部肿块或因其他原因行腹部超声

1

2

3 4 5 6

C

A B

图2 右肾透明细胞肉瘤：A为CT增强轴位，右肾类圆形混杂密度

肿块，可见多发扭曲小血管影（细箭头）；B为右肾病灶坏死部分（粗

箭头）与实性部分（细箭头）相间分布，呈虎斑样改变

表1 儿童肾脏非Wilms瘤原发性恶性肿瘤11例的临床资料及腹部CT表现

临床病理特征

性别

年龄

临床表现

肿块长径

钙化

出血

腹部增强CT
特征

并发症、转移灶

随访

肾恶性横纹肌样瘤（n=3）
均为女性

2例11个月，1例12个月

1例触及腹部肿块1例持续间断发热1例反复白细胞升高

5.4 cm，9.9 cm，11.4 cm
无

无

2例出现融冰征；1例肾周积液；1例包膜下积液。

1例合并中枢神经系统肿瘤、1例肺转移

1例放弃治疗1例去世1例无复发

肾透明细胞肉瘤（n=2）
均为男性

1例11个月，1例26个月

1例触及腹部肿块1例超声检查发现

9.3 cm，13.5 cm
无

无

2例多发扭曲小血管；1例虎斑样改变。

无

无转移、复发

肾细胞癌（n=6）
男性4例，女性2例
3~12岁
1例触及腹部肿块2例超声检查发现3例血尿

3.6~10.1 cm
4例
1例
轻度或中度强化，
无明显特征性征象。

无

2例复发再次手术切除；4例无转移、复发

1

2

3 4 5 6

C

A B

图3 左肾细胞癌：A为CT平扫轴位，左肾中极类圆形肿块，边界清

晰，可见小片状坏死（粗箭头）及点状钙化（细箭头）；B为CT增强冠状

位重建示左肾肿块呈不均匀强化（细箭头），其内可见坏死（粗箭头）
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检查时肾脏占位，以Wilms瘤为著，仅有少数病儿出

现血尿，其中以肾细胞癌最为多见。③肿瘤大小：

肾透明细胞肉瘤及肾恶性横纹肌样瘤的肿块往往

巨大，Wilms瘤其次，肾细胞癌相对较小，但这并非

特征性改变，因为恶性肿瘤可以在短时间内迅速长

大。④腹部CT特征：肾恶性横纹肌样瘤易出现肾包

膜下积液、肾周积液及“融冰征”；瘤体内出现多发

扭曲的细小肿瘤血管或虎斑样条纹，则提示肾透明

细胞肉瘤可能性较大；肾细胞癌出现钙化较Wilms
瘤多见［19］；Wilms瘤典型征象为“边缘征”［20］；先天性

中胚层肾瘤CT增强扫描实性成分具有渐进性强化

的特点［21］。⑤转移及合并症：肾透明细胞肉瘤容易

早期出现骨转移；肾恶性横纹肌样瘤容易伴发中枢

神经系统肿块，转移以肺转移最常见；Wilms瘤病儿

５年生存率较高［22-23］，其中以上皮型为著［24］，典型的

Wilms瘤病儿一般不出现骨转移，即使有，也通常在

肾切除一年后发生［8］；先天性中胚层肾瘤属于良性

或低度恶性肿瘤，手术完全切除则预后良好。

鉴于CT检查对儿童有辐射损伤，目前有许多学

者建议对肾脏肿瘤病儿行MR检查，有文献表明，恶

性肿瘤一般弥散受限呈高信号、DWI在鉴别不同类

型的肾肿瘤有重要的作用［25-26］。

本研究为回顾性分析，样本量较少，部分结果

容易产生偏倚。在后续研究中，笔者将扩大样本

量，对儿童肾脏少见原发性恶性肿瘤临床、影像特

征行进一步研究。

肾恶性横纹肌样瘤、肾透明细胞肉瘤、肾细胞

癌 3种儿童肾脏原发性恶性肿瘤发病率较低，早期

诊断较困难，但是通过临床特征和典型影像学表现

（融冰征、虎斑样改变等），有助于提高对儿童肾脏

非Wilms瘤原发性恶性肿瘤的认识，从而指导临床

治疗及改善预后。
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