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儿童肾母细胞瘤的影像诊断
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　　肾母细胞瘤又称 Ｗｉｌｍｓ瘤（Ｗｉｌｍｓｔｕｍｏｒ，ＷＴ）或肾胚胎瘤

（ｎｅｐｈｒｏｂｌａｓｔｏｍａ），是小儿腹部最常见的恶性肿瘤之一，在儿童

所有恶性肿瘤中排第５位，腹部肿瘤中排第２位，在小儿肾脏肿

瘤中占９５％，发病率约１／１００００
［１３］，肿瘤生长迅速，恶性程度

高，发生转移较早。发病高峰年龄在３～４岁
［４］，约８０％在５岁

前发现［５］，而新生儿较为罕见［４］。大多单侧发病，双肾发病率

基本相同，约４％～１３％的肾母细胞瘤患儿表现为双侧发病
［５］，

而且可 能 伴 发 一 些 先 天 畸 形 如 隐 睾 （２．８％）、偏 侧 肥 大

（２．５％）、尿道下裂（１．８％）以及散发性虹膜缺失等
［６］。肾母细

胞瘤的发生是多因素、多基因参与的结果，大多为散发，家族性

肾母细胞瘤比较少见，大约占１％左右。具有１１号染色体基因

突变且伴有相应临床综合征的患儿，因其肾母细胞瘤的发病概

率增高，应从婴儿６个月开始定期筛查，每３个月一次，直至７

岁，７岁以后肾母细胞瘤的发病明显降低，筛查可以终止，筛查

方法以超声为首选［５，７］。临床上肾母细胞瘤患儿往往因偶然发

现腹部包块而就诊，缺乏全身性症状，一般没有血尿和疼痛，但

大约有２５％的病例可能因为肿瘤导致的肾素分泌增多而表现

为血压升高［５］。

病理与遗传学

肾母细胞瘤可发生在肾脏的任何部位［４，８１０］，但大多数开始

发生于肾包膜下的肾皮质内，且呈膨胀性生长，向内可突破假

包膜进入肾窦、肾内血管和淋巴管，向外可突破肾包膜侵犯肾

周间隙和相邻组织、器官，直至远处转移。大多单发，呈圆形、

椭圆形或类圆形，边界清楚，质软，切面灰白或灰红色，可有出

血、坏死及囊性变。组织学上为起源于原始后肾胚基的恶性混

合瘤，主要含有胚基、间质和上皮三种主要成分。胚芽细胞呈

小圆形，胞浆极少，胞核染色质粗糙，核仁明显；间胚叶性成分

以幼稚的黏液样细胞和梭形细胞为主，也可出现脂肪、平滑肌、

横纹肌、骨和软骨组织，分化程度差别较大；上皮样成分瘤细胞

可呈小管、乳头状、移行细胞及基底细胞状排列，也可见柱状细

胞、鳞状细胞和向神经内分泌分化的细胞。按照３种组织成分

所占比例不同可以分为胚基型、间质型、上皮型和混合型四种

亚型。不同组织学类型之间２年生存率有一定差别，间质型、

上皮型和混合型２年生存率可达９２％，而胚基型２年生存率仅

为６１．５％。

肾母细胞瘤可伴有一些先天性畸形，如散发性虹膜缺失

（ＡＮ）、ＢｅｃｋｗｉｔｈＷｉｅｄｅｍａｎｎ综合征（以各器官过度生长和易患

胚胎性肿瘤，包括 ＷＴ为特征的一种综合征）、ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ综

合征（为 ＷＴ、性腺异常和肾病组成的三联征）以及各种泌尿生

殖系的异常。在男性患儿，ＡＮ和 ＷＴ还常伴有泌尿生殖道畸

形和智力障碍，又将其称为 ＷＡＧＲ综合征。肾母细胞瘤在１１

号染色体上具有２个位点的突变，ＷＴ１基因定位于１１ｐ１３，

ＷＴ２基因定位于１１ｐ１５。ＷＡＧＲ综合征和ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ综合

征患者中 ＷＴ１表达，而 ＷＴ２基因主要在ＢｅｃｋｗｉｔｈＷｉｅｄｅｍａｎｎ

综合征和偏侧肥大的患者中表达。另外在１、１２和８号染色体

上，肾母细胞瘤也可具有一些位点的突变。

影像学方法比较

目前，用于肾母细胞瘤的影像检查方法很多，Ｘ线平片、静

脉肾盂排泄造影（ＩＶＵ）、ＣＴ、Ｂ超及 ＭＲＩ皆可用于诊断或辅助

诊断［１１１３］。

Ｘ线平片对肾母细胞瘤定性诊断作用不大，仅在肿瘤较大

时可表现为患侧腹部较为致密，有时可见较为清晰的边缘，周

围肠管受推压而移位，有些病例患侧腰大肌轮廓消失。肿瘤的

钙化率较低（约３％～１５％），表现为散在的浅淡点、条、片或颗

粒状的高密度影。目前Ｘ线平片一般情况下仅用作术前的腹

部常规检查。

静脉肾盂造影（ＩＶＵ）与Ｘ线平片一样，目前也不用于肾母

细胞瘤的定性诊断，主要用来观察残肾的功能，肾盂、肾盏破坏

程度以及肿块与肾盂、肾盏之间的关系。根据肿瘤的大小、生

长部位及生长方式的不同，ＩＶＵ上有着不同的表现。肾盂肾盏

由于肿瘤的挤压可有变形、移位、伸长、分离、旋转或扩张（图１、

２），肿瘤与肾组织交界处可形成“爪形征”（图３）；肿瘤对肾盂或

输尿管造成压迫时，可引起不同程度的肾积水；肿瘤侵犯肾盂

肾盏时，可表现为肾盂肾盏边缘模糊，边缘不完整（图４）；肾脏

大部分被肿瘤浸润且伴有肾盂和肾静脉瘤栓形成时，肾脏可不

显影；肿瘤较小且主要向肾外生长时，静脉肾盂造影可能显示

正常。

超声目前也是用于诊断肾母细胞瘤的主要手段之一，它方

便、快捷、无辐射，能够清晰显示肿瘤包膜，瘤体结构及残肾，清

楚判断肿瘤位于肾内还是肾外，能够进行比较正确的定位和定

性诊断。彩色多普勒超声能提供瘤体内血供情况，显示局部及

肝有无转移，有助于检测肾静脉和下腔静脉是否有瘤栓，对于

肾母细胞瘤高危儿童的定期筛查，Ｂ超应作为首选的检查方法。

ＣＴ具有较高的软组织密度分辨力，所提供的图像清晰可

靠，对于肿瘤的位置、大小、形态皆可提供准确的信息，可清晰

显示包膜是否完整及浸润程度，邻近组织器官、淋巴结及血管

受累及远处器官转移情况，对肿瘤的钙化显示更为敏感。近年

来随着 ＭＳＣＴ的逐渐普及，ＣＴ对肾母细胞瘤诊断作用得以提

升，ＭＳＣＴ的应用使得扫描速度更快，层厚更薄，辅以强大的后

处理功能，如多平面重组（ＭＰＲ）、最大密度投影（ＭＩＮ）、ＣＴ灌

注、三维表面重组（ＳＳＤ）等，可以在二维层面和三维空间任意观

察，更加接近实际人体的大体解剖，为临床提供了更为详尽的

信息。
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图１　男，１８个月，肿瘤位于左肾。ＩＶＵ显示左侧肾盂伸张，明显拉长、变形、分离和移位 （箭），右侧肾盂肾盏轻度受压移位。

图２　女，２岁，肿瘤位于右肾。ＩＶＵ显示右侧肾盂肾盏变形、移位、旋转并伴有部分肾盏扩张 （箭）。　图３　男，２岁。位于左

中肾的肿瘤对肾盂肾盏推压形成典型“爪形征”（箭）。　图４　女，３岁。右肾上极肿瘤，侵蚀肾盏，ＩＶＵ显示右侧肾盂肾盏边

缘模糊 （箭），形态不完整。

图５　女，２岁，肿瘤位于右肾。ａ）平扫示肿瘤呈稍低密度，与残肾对比欠佳；ｂ）增强后肿

瘤轻度强化（Ｔ），与明显强化的残肾（ＲＫ）形成鲜明对比，显示更加清楚，瘤内未见明显出

血、坏死或囊性变；ｃ）矢状面重组显示肿瘤位于右肾下极，呈膨胀性生长。

图６　男，１１个月，肿瘤位于右肾。ａ）平扫显示肿瘤内部密度不均匀，可见多发坏死、囊性

变低密度区；ｂ）增强后，肿瘤的囊性和实性部分密度差增大，对比更加清晰，残肾 （箭）位

于肿瘤前内侧，明显强化，密度高于肿瘤实质性部分。

　　ＭＲＩ除可以常规在横断面、冠状面和矢状面多层面对肿瘤

进行检查，并可以采用多种成像技术，如ＤＷＩ对肾母细胞瘤的

诊断和鉴别诊断具有重要价值，与ＣＴ相比，ＭＲＩ对肿瘤的钙

化成分显示能力不足。

ＣＴ表现

在ＣＴ平扫图像上
［１１，１４１７］，肾母细胞瘤多起自肾皮质，在肾

内膨胀性生长。肿瘤较小时，可局限于肾实质内或轻度突向肾

表面，呈球形或椭圆形，肾轮廓基本正常或肾影轻度增大；肿瘤

较大时可向肾外突出，形态不规则甚至呈大分叶状。肿瘤多位

于肾上极，大部分具有完整的包膜，边缘较光滑，很少跨越中

线，但巨大的肾母细胞瘤可向内越过中线，向前抵达腹壁，向下

进入盆腔，周围组织及脏器受压移位。肿瘤内因出现坏死、囊

变和出血可表现为实质性、囊实性及囊性。平扫图像肿瘤内部

密度多不均匀，肿瘤本身与肾实质相比呈等密度或低密度，ＣＴ

值为３０～５０ＨＵ（图５），出血表现为点片状高密度，坏死和囊

变部分可形成０～２５ＨＵ的更低密度区（图６），另外部分肿瘤

内可见高密度钙化和低密度的脂肪组织影，从而使肿瘤呈不均

匀的混合密度影。

肾母细胞瘤的钙化比较少见，ＣＴ虽然对钙化的显示虽然

较平片更加敏感，显示更加清晰，出现钙化成份的肿瘤仍不足

１５％，其形态多样，可为散在或成堆的点状、条片状，小斑片或

线状钙化，极少数可表现为蛋壳样钙化。

增强后肿瘤实质部分可见轻度强化，囊变坏死部分无强

化，残肾明显强化，表现为明显强化的肾实质内有强化不明显

的低密度肿瘤，肿瘤内由坏死、供血不足、囊性变等形成的低密

度区显示更加清楚（图７）。肿瘤的实性成份ＣＴ值平均提高约

４０ＨＵ，肿瘤侵蚀一部分肾脏，残存的肾实质呈“新月形”或“环

形”、“半环形”高密度影，与肿瘤形成明显的对比，此为肾母细

胞瘤的典型表现（图７）。假包膜增强后的密度介于肿瘤与肾脏

密度之间，可在肿瘤周围形成细条状环形影，将肿瘤勾画的更

加清楚（图８），但此影可不均匀，不规则，不完整。极少病例可

表现为囊性肿块，呈单囊或多囊，单囊肿瘤仅见边缘强化，多囊

状肿瘤，内部可见紊乱分隔，增强后分隔可见强化（图９）。

肾盂肾盏充盈后可见不同程度的挤压、变形、伸长、扩张和

移 位，可伴有不同程度的积水。受压肾实质萎缩，肾轴旋转。
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明显对比。　图８　男，３岁，右侧肾母细胞瘤。横断面增强扫描，清晰显示肿瘤的假包膜，其密度介于肿瘤与肾脏密度之间，

在肿瘤周围形成细条状环形影 （箭），将肿瘤勾画的更加清楚。　图９　男，８个月，左侧囊性肾母细胞瘤。ａ）平扫示左肾多囊

状占位，内部可见粗细不均紊乱分隔；ｂ）增强后瘤内分隔可见轻度强化，残肾受压明显变薄呈半环状包绕肿瘤 （箭）。

图１０　男，３岁，肿瘤位于左肾。ａ）增强扫描，示肿瘤不均匀强化，后缘毛糙不光整，邻近腹主动脉被瘤组织包绕，左肾动脉变

细，肾静脉向前移位；ｂ）横断面 ＭＩＰ重组，示腹部动脉向前移位，与脊柱间距增宽，左肾动静脉全程显示，左肾动脉明显变细、

拉长、变直，走行僵硬，壁欠光整，左肾静脉呈弧形向前移位。图中１右肾静脉，２腹主动脉，３肠系膜上静脉，４肠系膜上动脉，

５左肾静脉，６左肾动脉，７右肾动脉，ＲＫ右肾，Ｔ肿瘤。

图７　男，２岁，肿瘤位于左肾。

ａ）平扫示左肾明显增大，肿瘤与

肾实质密度差异不明显；ｂ）增

强后矢状面重组，示残肾位于肿

瘤前下方，强化明显，呈“新月

形”高密度影 （箭），与肿瘤形成

图１１　男，２岁，双侧肾母细胞瘤。ａ）平扫示右肾一巨大囊

实性肿瘤，左肾病灶未见明确显示；ｂ）增强后，右肾肿瘤实

性部分轻度强化，坏死无强化，对比清晰，左肾后唇见另一轻

度强化的肾母细胞瘤 （箭）。　图１２　男，３岁，肿瘤位于右

肾。ａ）横断面增强，示瘤组织经右肾静脉侵入下腔静脉形

成瘤栓，右肾静脉和受累下腔静脉增粗；ｂ）冠状面重组，示

下腔静脉内瘤栓向右心房方向延伸。图中１下腔静脉，２下

腔静脉内瘤栓，３右肾静脉内瘤栓，４下腔静脉，５右侧残肾，

６腹主动脉，７腹主动脉，ＲＫ右肾，ＬＫ左肾，Ｔ肿瘤。

肿瘤很少侵犯腹膜后结构 但少数肿瘤呈浸润生长，肾周脂肪层

模糊，消失则提示肿瘤已向外侵犯，输尿管、腰大肌可受累。周

围血管受压移位或被包绕（图１０）。

大约有５％的肾母细胞瘤发生在双侧，所以当一个肾脏发

现肿瘤后，对侧肾脏也要认真检测（图１１）。晚期约４％的肿瘤

可以侵入肾静脉和下腔静脉形成瘤栓，表现为局部血管增粗，

增强后无强化，或显示为充盈缺损，极少数瘤栓甚至可延伸至

右心房（图１２）。在肾门区、腹主动脉旁、腔静脉旁可见转移的

肿大淋巴结。

肾母细胞瘤的转移以肾门区、下腔静脉和腹主动脉旁的局

部淋巴结转移常见，远处转移多经血行转移至肺最为多见，约

１５％～２０％的肾母细胞瘤患儿

可出现肺转移，另外肝脏、骨和

脑也可出现转移（图１３）。

ＭＲＩ表现

磁共振图像上，肾母细胞瘤

表现为不均质肿块［１６，１８］，Ｔ１ＷＩ

为低至中等信号，Ｔ２ＷＩ为高信

号，局部常见出血、坏死信号，偶

可见巨大囊变型肿块，以厚壁伴

有结节及分隔多为特征；可侵入

肾静脉和下腔静脉形成癌栓，栓

子的信号同肿瘤相似；增强后，

肿瘤表现为明显的不均匀强化。

ＤＷＩ可以鉴别肿瘤内部的坏死

部分和活性部分，有助于确定肿

瘤的活检部位，也对术后检测肿

瘤的存活部分有帮助，但单纯的依赖 ＡＤＣ值的测定尚不能对

肿瘤的良恶性进行鉴别。

鉴别诊断

１．神经母细胞瘤

肾母细胞瘤要与发生于肾上腺的神经母细胞瘤进行鉴别，

肾上腺神经母细胞瘤为发生于肾筋膜内的肾外肿瘤，对肾脏主

要以推移和压迫为主，神经母细胞瘤的钙化率高，而肾母细胞

瘤则少见钙化，肾盂肾盏变形轻，肾功能正常。肿瘤与肾脏呈

锐角相交，但是当成神经细胞瘤侵犯肾脏时，也会出现“残肾

征”，大血管被肿瘤浸润包埋有助于神经母细胞瘤的诊断。
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图１３　女，６岁。左侧肾母细胞

瘤。ａ）平扫，示左肾一巨大密度

不均匀肿块；ｂ）增强后肿瘤不均

匀强化，下腔静脉及左肾静脉内见

瘤栓形成的充盈缺损；ｃ）术后４

个月胸部ＣＴ，示两肺多发大小不

等圆形转移性病灶；ｄ）腹部平

扫，肝内见多个大小不等圆形低密

度结节，下腔静脉增粗（箭），左侧

腹膜后见不规则低密度肿块；ｅ）

动脉期增强，示肝内转移灶环形强

化（长箭），下腔静脉内见充盈缺损

（短箭）；ｆ）延迟期增强可见脾脏

受侵犯（箭），形态不规则。

　　２．透明细胞肉瘤

儿童透明细胞肉瘤的发病年龄高峰同肾母细胞瘤相似，大

约占儿童肾脏肿瘤的４％，与肾母细胞瘤相比，透明细胞肉瘤更

容易发生骨、脑、肝脏、淋巴结及肺等远处转移，有些病例，在肾

脏切除术后很长时间仍可发生远处转移，预后更差。在影像学

上，透明细胞肉瘤与肾母细胞瘤难以区分。

３．肾脏杆状细胞瘤

杆状细胞瘤占儿童肾脏恶性肿瘤的１％～２％，在儿童肾

脏肿瘤中杆状细胞瘤的侵袭性最高，经常在诊断时就可以出现

脑转移或在颅内发现原发性无症状肿块，脑内病变通常位于中

线附近和后颅凹。发病后生存期一般小于１年。影像检查表

现为位于肾脏中心部位的巨大不均质软组织肿块，累及肾门。

其表现可以类似于肾母细胞瘤，但包膜下积液、分叶状表现及

弧线状钙化有助于同肾母细胞瘤相鉴别。肿瘤经常侵犯肾静

脉，早期可以发生肺、肝、脑的远处转移。

４．先天性中胚层肾瘤

先天性中胚层肾瘤是新生儿最常见的肾脏实体性肿瘤，年

龄小于３个月的婴儿，约７２％的肾脏肿瘤为先天性中胚层肾

瘤。以前先天性中胚层肾瘤被认为是一种先天性的肾母细胞

瘤，但现在已经明确，先天性中胚层肾瘤是一种新的肿瘤。通

常在３个月前被检出，有些病例甚至在产前就已经查出。影像

检查主要表现肾内实质性肿块，几乎总是侵犯肾窦，肿瘤可以

具有囊变、出血和坏死成份。局部复发少见，偶可发生肺、脑和

骨转移。

５．原始神经外胚层肿瘤

发生于肾脏的原始神经外胚层肿瘤非常罕见，经常在肿瘤

晚期才被发现，肾脏的原始神经外胚层肿瘤比发生在其他部位

的原始神经外胚层肿瘤更具侵袭性．对化疗不敏感，影像检查

表现为浸润性肿块，内部可有钙化和坏死，肿瘤也可侵犯肾静

脉和下腔静脉。
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