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#摘要$

!

目的!探讨肾脏原发原始神经外胚层肿瘤的病理及影像学特征!以提高诊断水平$方法!

回顾性分析
2

例经手术病理证实的肾脏
>U(B

的影像及临床资料$结果!
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例肾脏
>U(B

中!
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例位于

左肾!

1

例位于右肾&

$

例呈类圆形&
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例呈椭圆形&
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例呈葫芦形&

1

例呈不规则形&瘤体直径
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1#3%4*
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或
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扫描
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例均呈囊实性肿块!

IB

或
9:;

平扫
2

例呈混杂低密度或混杂高低不等信

号$增强扫描皮髓质期
2

例均呈轻度强化!强化方式呈分隔状%条片状%絮状或不均质强化!实质期持续

性强化或轻度延迟性强化&

1

例病灶边界较模糊!其余
!

例边界清晰$结论!肾脏原发
>U(B

临床罕见!

IB

和
9:;

表现对本病的诊断具有一定的提示作用!但确诊仍需要依靠病理学检查$
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$是起源于原始神经管胚基细胞的向原

始神经分化的高度恶性的小圆细胞肿瘤%根据起源不

同!可分为外周型#

.
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$和中枢

型#
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好发于小脑!
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>U(B

好发于肺+脊柱和四肢!而发生在肾脏罕见%
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年首次报道了肾脏原发
>U(B

!既

往多为小宗病例或个案报道)

1

!

"

*

%同时文献报道的肾

脏
>U(B

较起源于其他部位的
>U(B

恶性程度更

高)

!

*

%及早诊治对于患者预后有极大帮助%笔者搜集

经手术病理证实的
2

例肾脏
>U(B

的临床病理及影

像学资料!旨在探讨其影像学及病理特点!以提高对本

病的诊断水平!为临床诊疗提供帮助%

L@B

放射学实践
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年
2

月第
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2

期
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材料与方法

$3

一般资料

搜集我院
1##%

年
$

月
'1#$&

年
"

月经手术病理

证实的
2

例肾脏
>U(B

患者的临床病理及影像学资

料%

2

例患者男
1

例!女
!

例!年龄
$%

"

!0

岁!平均

"#3"

岁%临床表现&

!

例腹痛!

1

例血尿!其中
$

例为

腹痛伴血尿!

$

例腰部不适%

2

例均行手术切除及病理

确诊%

13

检查方法

!

例行
IB

检查!

$

例行
9:;

检查!

$

例同时行

IB

及
9:;

扫描%

IB

检查&采用
K(L,

W

?N7

.

<<Y2!

排
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机!西门

子
G<H7+N,5H$2

排+

$10

排螺旋
IB

机!禁饮食
!

"

2?

!

检查前训练患者呼吸!以避免呼吸运动伪影%管电压

$1#RF

!管电流
"##*@

!层厚
D**

%每例均行腹部平

扫和双期增强扫描%增强扫描对比剂选用优维显或欧

乃派克#

"#*

W

;

"

*L

$!剂量按
$3D*L

"

R

W

体重计算!

经肘静脉注射!注射流率
"3#*L

"

7

%皮髓质期扫描延

迟
1D

"

"#7

!实质期扫描延迟
&D

"

%#7

%
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检查&采用
K(G,

W

H+-$3DB

磁共振扫描仪!

体表线圈%禁饮食
!

"
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!检查前训练患者呼吸!以避

免呼吸运动伪影%扫描序列及参数&脂肪抑制
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#

B:D##*7
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B(1D*7

$,脂肪抑制
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B(0#*7
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K:()B
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动态增强扫描

#

B:$D#*7
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D*7

!翻转角
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!层厚
!3#**

!间隔

$3#**

$%对比剂采用
KY)EB>@

!于肘前静脉注射!剂

量
$D

"

1#*L

或
#3$D

"

#31#**5-

"

R

W

!注射流率

$3D

"

1*L
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图像分析

由
1

名具有高级职称的影像医师共同对
2

例肾脏

>U(B

图像进行观察分析!主要观察征象&

#

病灶部

位+形态+大小及内部结构特征,

$

病灶
IB

平扫密度

及
9:;

信号特点!增强扫描病灶强化程度及方式%增

强后密度"信号与肌肉相近为轻度强化,明显高于肌

肉!类似于肾皮质为中度强化,高于肾皮质接近血管强

化密度"信号为显著强化,

%

肿瘤边界+累及范围及继

发改变等%

结
!

果

$3

一般表现

2

例肾脏原发
>U(B

均单发!位于左肾
!

例!位于

右肾
1

例,病灶大小不等!直径
&3#

"

1#3%4*

!平均

$"3!4*

%病灶形态多样!

$

例呈类圆形,

1

例呈椭圆

形,

$

例呈葫芦形,

1

例呈不规则形%

1

例边界不清楚!

!

例清楚!

2

例均为囊实性肿块!

2

例均出现范围不等

的坏死+囊变+出血%

$

例病灶内有点状钙化!其余
D

例均无钙化%

13IB

表现

D

例行
IB

平扫及增强扫描%

D

例肾脏
>U(B

均为囊实性肿块!其中
!

例囊变+

坏死明显!另
$

例囊变+坏死轻微%平扫呈混杂程度不

等的低密度!实质部分平均
IB

值为
"&32=S

,增强扫

描皮髓质期
D

例实质部分均呈轻度强化!强化方式为

分隔状+条片状+絮状和不均质强化#图
$

$!平均
IB

值为
D%3"=S

,实质期
"

例呈持续性强化!与皮髓质期

强化程度相近!

1

例实性部分呈轻度延迟性强化!平均

IB

值为
2231=S

%坏死囊变区均无强化%

"39:

表现

1

例行
9:;

平扫及增强扫描!其中
$

例同时行

IB

平扫及增强扫描%

1

例均为囊实性!其中一例囊变+坏死明显!另
$

例囊变+坏死轻微%

$

例肾脏
>U(B

在抑脂
B

$

;̀

上

病灶呈高低混杂信号!抑脂
B

1

;̀

呈明显高信号!内伴

有条索样低信号!内部类似蜂窝状#图
1

$,另
$

例抑脂

B

$

;̀

呈等低信号!抑脂
B

1

;̀

呈等高信号#图
"

$,增

强扫描皮髓质期实质成分均呈轻度强化!强化方式类

似于
IB

!实质期均呈持续性强化!强化程度类似于皮

髓质期%

!3

病灶边界+对周边结构侵犯

2

例肾脏
>U(B

中!

1

例边界不清!

!

例边界清楚%

2

例肾窦均受压!

$

例侵犯肝脏和下腔静脉管壁,

$

例

侵犯脾脏,

$

例侵犯肠系膜和腹膜后组织,

1

例侵犯腰

大肌,

1

例肾动静脉+下腔静脉癌栓#图
!

$,

$

例腹主动

脉旁淋巴结肿大%

D3

病理学特征

D

例肾脏
>U(B

行手术全部切除!

$

例行部分切

除%

!

例肿块切面呈灰白灰红色!

1

例呈灰黄色!质地

均较脆!

2

例均有程度不等的黏液样变性+灶性出血和

坏死%显微镜下肿瘤细胞多为形态较一致的小圆形细

胞!核深染!核分裂象多见!肿瘤细胞多呈条索状+分叶

状排列!可见肿瘤细胞形成
=5*<6)̀ 6,

W

?N

菊形团%

免疫组化&

IE%%

#

D

"

2

$+

F,*<HN,H

#

!

"

2

$+

G

Z

H

#

"

"

2

$+

UG(

#

!

"

2

$为阳性表达!

G)$##

+

`B)$

表达阴性%

23

随访结果

D

例手术后行化疗!随访
"

"

0

个月!

"

例无复发!

$

例术后
$

个月复查出现腹膜后+盆腔等多器官转移!

$

例术后
2

个月复查出现骨骼等多器官转移,

$

例手术

后未行化学治疗!失访%

讨
!

论

>U(B

被认为是一种具有多潜能方向分化的高度

@@B

放射学实践
1#$0

年
2

月第
""

卷第
2

期
!

:+Y,5->6+4N,4<

!

VMH1#$0

!
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9>:

示肿块内多发斑片囊变坏死和分隔!冠状面肿瘤形态不规则"箭#$

!

图
1

!

女!

""

岁!右肾上极

>U(B

$

+

#抑脂
B

1

;̀

示右肾上极肿块呈混杂明显高信号!呈类圆形!边界清楚!囊变坏死显著!类似蜂窝状

"箭#&

[

#抑脂
B

$

;̀

示右肾上极肿块呈高低混杂信号!囊变显著"箭#&

4

#

9:;

增强皮髓质期示肿块呈不均

匀分隔状轻度强化"箭#&

Y

#

9:;

增强实质脉期示肿块分隔呈持续轻度不均匀强化"箭#$

图
$

!

女!

"#

岁!左肾门处
>U(B

$

+

#

IB

平扫示左肾门处混杂低密度

病灶"箭#!内见点状钙化!边界稍模

糊&

[

#

IB

增强皮髓质期示轻度条

片状强化区与低密度无强化区混杂

分布"箭#&

4

#

IB

增强实质期示持

续性强化!强化程度类似于皮髓质

期"箭#&

Y

#

IB

增强实质期的

恶性的小圆细胞肿瘤!临床上易误诊为其他类型的小

圆细胞肿瘤+透明细胞癌+恶性淋巴瘤等)

D

*

%肾脏原发

>U(B

极为罕见!恶性程度极高!预后较其他部位

>U(B

差!就诊时可触及肿块和"或已有远处转移的患

者预后更差%

$3

临床特点

肾脏
>U(B

可发生于任何年龄!但儿童和青少年

多见!略多见于男性!左右肾发病率无明显差异)

2

*

%本

研究中
2

例患者年龄为
$%

"

!0

岁!平均
"#3"

岁!略多

见于女性#

!

"

2

$和左肾#

!

"

2

$!与文献报道有差异!可能

与样本量较小有关%肾脏
>U(B

早期无明显症状!多

因病灶较大时产生的占位效应就诊%典型的临床症状

为腹痛+血尿!严重者出现腹部肿块)

&

*

%本研究中
2

例

患者就诊时病灶直径均
$

&4*

!

!

例腹痛!

1

例血尿!

$

例腰部不适!与文献报道相符%

;A+H

等)

0

*报道
D#a

的

肾脏原发
>U(B

术后出现转移和复发!常见部位有静

脉+骨+腹膜后等!随访本组
D

例术后
"

"

0

个月!其中

1

例#

!#a

$半年内出现广泛脏器转移!与文献报道大

致相符%

13

病理特点

光镜下肿瘤主要由大量核圆浓染的+形态相对一

致的+原始小圆细胞构成,瘤细胞弥漫成片+分叶状或

条索状分布!可形成典型的+特征性的
=5*<6)̀ 6,

W

?N

菊形团!易见核分裂象!部分肿瘤坏死囊变不明显!部

分肿瘤坏死囊变十分显著!有些肿瘤中可见小灶状+片

状坏死及出血!确诊多依赖免疫组织化学%文献报道

>U(B

恒定弥漫表达
IE%%

!不同程度的表达
F,*<H)

N,H

+

G

Z

H

和
UG(

!而
G)$##

和
`B)$

通常为阴性%本组

病例
IE%%

+

F,*<HN,H

+

G

Z

H

+

UG(

多为阳性表达!

G)

$##

!

`B)$

均表达阴性!与文献报道大致相符%

"3

影像学特征

肾脏原发
>U(B

以巨大肿块多见!直径常
$

D4*

%

L,

等)

D

*报道了一组肾脏原发
>U(B

!直径为
!

"

$&314*

!平均
%304*

!与本组研究结果大致相符%肾

CCJ
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状%絮状轻度强化!腹主动脉旁见肿大淋巴结"箭#&

Y

#

9:;

增强实质脉期示肿块呈持续轻度不均匀强化!病

灶囊变坏死不明显"箭#$

!

图
!

!

女!

$%

岁!右肾门处
>U(B

$

+

#

IB

增强皮髓质期示右肾门处病灶轻度不

均匀强化!边界不清楚!肿块内小片状低密度坏死区"箭#&

[

#

IB

增强实质期示右肾门处病灶轻度持续性强

化!有分隔!病灶囊变坏死不明显"箭#&

4

#

IB

增强实质期的
9>:

清楚显示右肾静脉%下腔静脉明显瘤栓

"箭#&

Y

#镜下病理示肿瘤由大量核圆浓染的%形态相对一致的%原始小圆细胞构成!呈弥漫分布"

d1##

!

=(

#$

图
"

!

男!

1"

岁!左肾门处
>U(B

$

+

#抑脂
B

1

;̀

示左肾门处肿块呈

等高信号!内见点状低信号!形态不

规则!边界清楚!类似淋巴瘤"箭#&

[

#抑脂
B

$

;̀

示左肾门处肿块呈

等低信号!内见点片状高信号!腹主

动脉旁肿大淋巴结"箭#&

4

#

9:;

增强皮髓质期示肿块呈不均匀条片

脏
>U(B

边界常不清楚)

%

*

%本组病例中
!

例边界清

楚!

1

例边界不清楚!边界清楚者体积多较大!且侵犯

邻近器官和血管!可能与肿瘤恶性程度高!具有浸润性

和侵袭性的特点有关%本研究
!

例病灶明显坏死+囊

变+出血!

1

例坏死+囊变+出血区极少!

2

例中只有
$

例

有钙化!符合肾脏原发
>U(B

低钙化率和易囊变坏死

出血的特点)

$#

!

$$

*

%

9:;

可以反映病灶内的组织成分!

本组
1

例肾脏原发
>U(B

表现为抑脂
B

$

;̀

呈高低

混杂信号或等高信号!抑脂
B

1

;̀

呈明显混杂高信号

或等高信号!这与病灶内囊变+出血+坏死成分的多少

及不同病理阶段有关,肾脏原发
>U(B

在
IB

+

9:;

上

的增强表现类似%本组
2

例病灶实性部分皮髓质期均

呈轻度强化!可有分隔状+条片状+絮状及不均质强化!

强化程度低于透明细胞肾癌但高于乳头状肾癌,实质

期呈持续性或轻度延迟性强化%病理对照显示病灶内

液化坏死出血成分较多!同时由于小圆细胞排列密集+

纤维成分及坏死+出血组织造成病变在
B

$

;̀

上呈高

低混杂信号!

B

1

;̀

上混杂高信号!部分区域瘤细胞被

纤维组织分隔可能与肿瘤轻度分隔状+条片状强化有

关)

$1

!

$"

*

%本组病例
D

例侵犯周围脏器!其中
1

例伴有

肾动静脉+下腔静脉癌栓!仅
$

例有腹主动脉旁淋巴结

肿大!符合本病远处转移常见而淋巴结转移少见的特

征)

$!

*

%

肾脏原发
>U(B

可有多种影像学表现!笔者通过

复习文献并结合本组资料!总结出以下特征&

#

多见于

青少年或儿童,

$

肿瘤直径一般
$

D4*

,

%

实质部分呈

轻度强化!动态增强呈持续或轻度延迟强化,

&

肿瘤侵

袭性明显!易出现静脉癌栓!同时坏死囊变种类多样!

可出现极端征象!肿瘤体积巨大但坏死囊变不明显!或

者囊变坏死非常显著%

综上所述!笔者认为当发现年轻人的肾脏巨大不

规则占位#直径
$

D4*

$!动态增强提示与常见肾癌血

DCJ

放射学实践
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年
2

月第
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2

期
!

:+Y,5->6+4N,4<

!

VMH1#$0

!

F5-""

!

U532



液动力学特征不同!囊变+坏死+出血明显或极少!轻度

分隔+条片状强化!静脉癌栓+远处转移!且无明显淋巴

结转移时!可以考虑本病诊断%

!3

鉴别诊断

肾细胞癌#

6<H+-4<--4+64,H5*+

!

:II

$&以透明细

胞癌最常见!好发于中老年!肿瘤富血供!典型病例增

强后皮髓质期显著强化!实质期强化下降!强化程度和

方式与肾脏
>U(B

均不同,此外!

:II

发生静脉癌栓+

远处转移几率较
>U(B

低%

肾淋巴瘤&淋巴瘤也属于小圆形细胞肿瘤!虽然淋

巴瘤强化程度可类似于肾脏
>U(B

!但淋巴瘤无包膜!

坏死少见!且中老年多见!常伴肾门或全身淋巴结肿

大%

成人肾母细胞瘤&形态多呈圆形!钙化率高!可见

脂肪成分!而肾脏
>U(B

侵袭性明显!形态不规则!脂

肪少见!钙化率低%
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