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儿科影像学
儿童原发性肾上腺皮质癌的影像分析和鉴别诊断

郑兰,刘鸿圣,李建明,吴倩倩

【摘要】　目的:探讨儿童原发性肾上腺皮质癌的影像表现,提高影像诊断水平.方法:回顾性分析

在本院经手术病理证实的１５例儿童肾上腺皮质癌的影像资料.行 CT 检查１３例,行 MRI检查５例,
同时行两种影像检查者３例.结果:患儿平均年龄(２．８±２．９)岁.肿瘤均为单发,位于左侧９例、右侧６
例.瘤体最大径线１．６~１１．０cm,平均(５．４±２．４)cm.病灶呈类圆形１２例,不规则形３例;边界清楚１１
例,边界模糊４例,其中肿瘤突破包膜向周围浸润生长者１例.所有肿瘤内均可见不同程度坏死,未见

出血灶,瘤内出现钙化４例.增强扫描动脉期示瘤体内可见多条强化的肿瘤血管影迂曲穿行,使整个瘤

体呈现网络状强化的特征;整个动态增强扫描过程中,肿瘤呈渐进性不均匀强化.３例出现转移灶,２例

为肺转移,１例为右肾及肝脏多发转移.３例患者术后肿瘤复发,２例于术后１年复发,其中１例在第二

次手术切除后２个月再次复发;１例于术后３年复发.结论:儿童原发性肾上腺皮质癌的影像表现具有

一定的特征性,结合患儿年龄和临床表现有助于该病的诊断.
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Imaginganalysisanddifferentialdiagnosisofprimaryadrenocorticalcarcinomainchildren　ZHENG
Lan,LIU HongＧsheng,LiJianＧming,etal．DepartmentofRadiology,theGuangzhouWomenandChilＧ
dren＇sMedicalCenter,Guangzhou５１０１２０,China

【Abstract】　Objectives:ToexploretheimagingmanifestationsofprimaryadrenoＧcorticalcarcinoＧ
mainchildrenandtoimprovetheunderstandingofthisdisease．Methods:Theimagingdataof１５chilＧ
drenwithadrenoＧcorticalcarcinomaconfirmedbyoperationandpathologyinourhospitalwereretroＧ
spectivelyanalyzed．CTexaminationwasperformedin１３cases,MRIexaminationwasperformedin５
cases,andbothCTandMRIscanwereperformedin３cases．Results:Theaverageageofthe１５children
was(２．８±２．９)yearsold．Allthetumorsweresingle,with９casesontheleftsideand６casesonthe
rightside．Themaximumdiameterofthetumorinthisgroupwas１．６~１１．０cm,withanaverageof
(５．４±２．４)cm．Thelesionswerenearlyroundin１２cases,irregularin３cases．Theboundarywasclearin
１１casesandfuzzyin４cases．Thetumorcapsulewaspenetratedinonecase．NecrosisofdifferentdeＧ
greeswasobservedinallthemasses,andnohemorrhagewereobserved．Calcificationwasfoundin４
cases．Onarterialphaseofenhancedimages,multipletortuousenhancedtumorvesselscouldbeseen
runningthroughwhichshowedasnetworkＧlineenhancedcharacteristics．Duringthewholeprocessof
dynamiccontrastＧenhancedscanning,thetumorpresentedprogressiveheterogeneousenhancement．
Metastaseswerefoundinthreecases,withlungmetastasisintwocasesandmultiplemetastasisin
rightkidneyandliverinonecase．Inthisgroup,Thetumorrecurredaftersurgeryin３cases,ofwhich２
casesrecurredoneyearand３yearsaftersurgery,respectively;theothercaserecurredoneyearafter
surgery,andrecurredagain２monthsafterthesecondsurgicalresection．Conclusion:TheimagingfinＧ
dingsofprimaryadrenoＧcorticalcarcinomainchildrenshowcertaincharacteristics,andthecombinaＧ
tionofageandclinicalfeaturesishelpfulforthediagnosisofthisdisease．

【Keywords】　Adrenocorticalcarcinoma;Children;Tomography,XＧraycomputed;Magnetic
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表１　１５例儿童原发性肾上腺皮质癌的临床及影像特征

病例 影像
检查

性别

影像学表现

激素症状 部位 形态 钙化位置 坏死
动脉期
强化

下腔静
脉瘤栓

１ CT 女 男性化 L 不规则形 无 不规则型、瘢痕型 网络状 无

２ CT 女 男性化 L 类圆形 无 不规则型、结节型 网络状 无

３ CT、MRI 女 男性化、Cushing综合征 L 类圆形 边缘 不规则型、结节型 网络状 无

４ MRI 男
男性化、Cushing综合征、

Conn综合征 R 类圆形 无 不规则型 无 无

５ CT 女 无 R 不规则形 边缘 不规则型、结节型 网络状 有

６ CT 女 无 R 类圆形 边缘、中心 不规则型、瘢痕型 网络状 无

７ CT 男 男性化、Cushing综合征 L 类圆形 无 不规则型 无 无

８ CT、MRI 女 男性化 R 类圆形 无 不规则型 无 无

９ CT 男 男性化 L 不规则形 无 不规则型 网络状 无

１０ MR 女 男性化、Cushing综合征 R 类圆形 无 不规则型 网络状 无

１１ CT 女 无 L 类圆形 无 不规则型 无 无

１２ CT 女 无 L 类圆形 中心 不规则型 网络状 无

１３ CT 女 无 L 类圆形 无 不规则型 无 无

１４ CT 女 男性化 R 类圆形 无 不规则型 网络状 无

１５ CT、MRI 女 男性化、Cushing综合征 L 类圆形 无 不规则型 无 无

　　儿童原发性肾上腺皮质癌(primaryadrenocortiＧ
calcarcinoma,PACC)是一种少见的恶性肿瘤,生长迅

速,侵 袭 性 强,预 后 较 差,占 儿 童 所 有 恶 性 肿 瘤 的

０．２％[１Ｇ３],术前诊断需要综合临床表现及影像学特征.
目前国内对儿童PACC的影像报道偏少,诊断经验不

足,容易误诊.本文总结１５例经手术病理证实的儿童

PACC患者的影像学资料,回顾性分析其 CT和 MRI
表现及鉴别诊断要点,旨在提高对该病的认识.

材料与方法

１临床资料

将２００９年１月－２０２０年１２月经手术病理证实、
临床及影像资料完整的１５例儿童PACC患者纳入研

究,其中男３例、女１２例,年龄０．３~１０．０岁,平均

(２．８±２．９)岁.有男性化表现１０例,Cushing综合征

表现５例,Conn综合征表现１例,女性化表现０例;其
中,阴茎、睾丸增大３例,阴蒂肥大５例,阴毛早现４
例,大阴唇肿胀并色素沉着３例,背部或下肢毳毛增多

６例,胡须生长１例,声音变粗５例,食量增加伴生长

加速５例,面部痤疮３例,多尿１例,腹胀７例,背痛２
例,腰部不适１例.实验室检查:睾酮升高１０例,皮质

醇升高５例,ACTH 升高１例(表１).

２检查方法

所有患儿检查前均禁食２~３h,口服水合氯醛镇

静,剂量为０．５mL/kg,待安静入睡后再开始检查.１５
例PACC中,１３例行CT检查,５例行 MRI检查,３例

同时行两种检查.

CT检查:使用 ToshibaAquilion６４层 CT 扫描

仪.常规行平扫及三期增强扫描,扫描参数:层厚

５mm,层间隔５mm,１２０kV,１００mA,螺距１．０,重建

层厚２mm.使用高压注射器经肘静脉团注非离子型

对比 剂 碘 海 醇 或 碘 普 罗 胺 (３００ mgI/mL),剂 量

１．５mL/kg,注射流率１．５~２．０mL/s,在注射对比剂

后１５~２５、４０~５０及１１０~１３０s分别启动动脉期、静
脉期及延迟期扫描.将CT平扫及增强扫描的数据传

送至后处理工作站,行 MPR和 VR等图像重组.

MRI检查:使用SiemensSkyra３．０T磁共振扫描

仪(２例)或 PhilipsAchieva１．５T 双梯度磁共振扫描

仪(３例),先行横轴面和冠状面平扫,再行横轴面增强

扫描.扫描序列和参数如下.①T１WI:TR４００~
４５０ms,TE１０~１５ms;② 压脂 T２WI:TR２０００~
３０００ms,TE１００~１２０ ms;③ 化 学 位 移 成 像:TR
１８０ms、TE５．５ms(同相位)和TR１８０ms、TE２．５ms
(反相位);④对比增强压脂 T１WI:对比剂为 GDＧDTＧ
PA,剂量 ０．２mL/kg,注 射 流 率 ２~３mL/s,层 厚

５．０mm,层间距０．５~１．０mm,视野２４０mm×２４０mm.

３影像分析

由两位高年资儿科放射诊断医师对１５例儿童

PACC患者的CT和 MR图像进行共同阅片,意见不

统一时经讨论达成一致意见.主要观察肿瘤的大小

(测量最大截面的最大径线)、部位、边界、形态、包膜、
密度或信号特点及强化方式、有无坏死、出血、囊变和

钙化及邻近结构有无受侵犯等情况.

结　果

１一般影像表现

１５例PACC均为单侧发病,位于左侧肾上腺９
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图１　右侧PACC患儿,女,３岁.a)CT平扫示右肾上腺区不规则形肿块突破包膜呈浸润性生长(箭),与周

围组织分界不清,瘤体内有少量颗粒状钙化灶;b)CT增强扫描示邻近肿块的下腔静脉内有充盈缺损(箭),提

示癌栓形成;c)冠状面重组图像示肝右叶及右肾实质内可见多发转移灶.　图２　右侧PACC患儿,女,６个

月.CT平扫冠状面重组图像示右侧肾上腺区较大类圆形肿块(箭),密度不均匀,有多发钙化灶呈小颗粒状、
斑片状或小条状分布于瘤体内部或周边.　图３　左侧PACC患儿,女,１岁５个月.a)CT增强扫描动脉期

示左肾上腺区肿块呈网络状强化(箭),瘤体内可见较多强化的血管影迂曲穿行;b)CT 增强扫描门脉期示瘤

体实质强化不均匀,其内可见瘢痕型及不规则低密度坏死灶.

例、右侧 ６ 例.瘤体最大径线 １．６~１１．０cm,平均

(５．４±２．４)cm.１２例呈圆形或类圆形,３例呈不规则

形.边界清楚１１例,边界模糊４例.１５例在首次影像

检查时包膜基本完整,１例术后肿瘤复发,在第二次影像

检查时发现复发肿瘤突破包膜而浸润周围组织并转移至

肝右叶及右肾,邻近的下腔静脉内可见癌栓(图１).

２CT表现

１３例的CT图像上,４例瘤体内可见多发钙化灶,
呈小颗粒状、斑片状、小条状或弧线状(图２),２例钙化

量略少,２例钙化量较多,大部分钙化灶位于肿瘤周边

区,少部分位于内部区域.所有瘤体内均未见出血灶.

CT平扫上,８例密度大致均匀,呈等或略低密度(与肝

实质密度对照),５例密度不均匀,病灶内可见斑片状

稍低密度影.增强扫描显示１３例肿瘤均呈不均匀强

化,其中明显不均匀强化者１１例,轻度不均匀强化者

２例.在动脉期图像上,９例呈网络状强化、瘤体内部

可见较多强化的血管影迂曲穿行(图３a),４例瘤体内

可见少量小血管影,其余瘤体实质呈轻度~中度强化;
静脉期及延迟期示肿瘤实质的强化程度进一步增加,
呈渐进性强化的趋势.１３例病灶内均可见坏死灶,形
态不一,呈不规则坏死灶１３例,瘢痕表现 ２ 例(图

３b),结节型３例.本组病例中肿瘤内部均有不全坏死

灶,１１例有完全性坏死灶(表１).

３MRI表现

５例的 MR图像上,平扫时信号较均匀,在 T１WI
上呈低信号３例、等信号２例,压脂 T２WI上呈稍高信

号４例、等信号１例(图４a~b).增强扫描示肿瘤呈

明显不均匀强化３例,其内有低信号不强化区,呈轻度

不均匀强化２例,其内有强化程度稍低区.２例在动

脉期呈网络状强化;５例均可见坏死灶,４例呈不规则

型,１例呈结节型(图４c);５例有不全性坏死灶,３例有

完全性坏死灶(表１).

４病理表现及免疫组化

送检肿物表面可见纤维包膜,局部残余少量肾上

腺皮质成分,包膜大多完整,少部分局部受侵犯;肿瘤

细胞为多边形,呈片状、索状排列,细胞胞浆丰富、空亮

或红染,细胞核圆形、大小不等、可见核仁及核内包涵

体、异形性明显、可见少量核分裂及病理性核分裂,间
质内血窦较丰富、可具有纤维间隔、部分区域可见小钙

化灶及坏死灶、未见明确脉管浸润.
免疫组化:波形蛋白(VIM)、神经胶质纤维酸性

蛋白(Syn)阳性,两者常在肾上腺皮质癌中表达.角
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图４　左侧PACC患儿,女,３岁.a)T２WI冠状面示左肾上腺区肿块呈稍高信号(箭),信号欠均匀;b)T１WI
示肿块呈低信号(箭);c)对比增强压脂 T１WI示肿块呈不均匀强化,瘤体边缘区可见一结节型低信号坏死区

(箭).

蛋白(CK)、上皮膜抗原(EMA)、酸性钙结合蛋白(SＧ
１００)、嗜铬素 A(CgA)、抑制素(Inhibin)、钙视网膜蛋

白(Calretinin)和血管内皮分化标记物(CD３１)为阴

性.细胞增殖指数(kiＧ６７)表达３％~５０％.

讨　论

１PACC概述

儿童PACC是一种罕见的恶性内分泌肿瘤,发病

率低,临床预后较差.据报道,每年每百万儿童新增

０．２~０．３例,５年总生存率低于４０％[４Ｇ７].PACC好发

于５岁以下儿童或婴幼儿,约６０％是３岁以下的儿

童[１,３].本组５岁以下患儿１２例(８０％),３岁以下患

儿１０例(６６．７％).女童发病率高于男童,本组女性患

儿１２例(８０％),与文献报道相仿[８Ｇ９].发病机制目前

尚不明确,有研究显示约５０％的 PACC有遗传因素,
如LiＧFraumeni综合征、BeckＧWiedemann综合征与本

病密切相关[１０Ｇ１２].

PACC分功能性和无功能性两种.大多数儿童

PACC是有激素活性的,而成人PACC通常是无功能

的[１３Ｇ１５].据报道,８３％~９０％的肾上腺皮质肿瘤患儿

会出现内分泌功能异常[４Ｇ５].本组功能性PACC为１０
例(６６．７％).功能性PACC多分泌肾上腺激素,如糖

皮质激素、盐皮质激素或性激素,从而导致各种激素症

状,如性早熟、Cushing综合征、Conn综合征或混合综

合征[１０].患儿的首发症状一般是性早熟,包括男性化

和女性化两种,前者最常见,发生率约８０％[１,４],女性

化罕见.本组１０例患儿有男性化表现,未见女性化表

现患儿.混合综合征也不少见,Cushing 综合征或

Conn综合征常伴随男性化表现.本组５例有 CusＧ
hing综合征表现的患儿合并男性化表现,其中１例同

时合并 Conn综合征.实验室检查结果显示本组１０
例患儿的睾酮水平升高,５例皮质醇水平升高,与患儿

临床表现相符.

功能性PACC在临床症状和激素水平方面有一

定特征,但是术前定位及评估肿物的生长范围及周边

浸润情况等还需影像学检查辅助.无功能性 PACC
可以无不适表现或出现腹胀、背痛、腰部不适等非特异

性症状,因此更依赖于影像学筛查.超声检查简单、方
便,但其有操作者依赖性、成像视野小及软组织对比度

有限等局限性.CT和 MRI具有大视野、多平面成像

的优势,图像直观,空间和软组织分辨率高,后处理软

件和方法多,CT 扫描速度快、受伪影干扰小,MRI还

可以进行功能成像,因此两者是目前评估儿童 PACC
最常用的影像学检查方法.

２影像特点

肿瘤大小是区分肾上腺皮质癌和腺瘤的重要因

素.据文献报道,肾上腺肿物体积大于４cm,恶性可

能性约为７０％,体积大于６cm,恶性可能性增加至

８５％[１６].PACC一般体积较大,这与肿瘤的恶性程度

较高、生长迅速有关.另外因为腹膜后空间相对较大,
为肿瘤生长提供了有利条件.本组病例中,肿瘤最大

直径大于４cm 者有１１例(７３．３％),大于６cm 者有８
例(５３．３％).少部分PACC在发现时体积较小,亦无

激素异常表现,容易被误诊为良性的肾上腺皮质腺瘤.
本组１例患儿的瘤体最大径线仅３cm,术前行胸部

CT扫描时已发现右肺下叶转移瘤.另３例最大径线

小于４cm 的 PACC表现出激素活性,较早引起临床

关注,并进行影像学检查,因此确诊较早,其中１例在

发现时最大径线仅有１．６cm.

PACC具有包膜、且以膨胀性生长方式为主,因此

在CT或 MRI表现为大多数呈类圆形、边界清楚、对
周围组织以推压为主.也有少部分肿瘤呈不规则形,
如哑铃形或分叶状,边界模糊,与邻近组织分界不清,
这是由于肿瘤细胞生长速度较快,且向各个方向的生

长速度不一致,呈现浸润性的生长方式[１７].赵勤余

等[１８]报道了一组成人肾上腺皮质癌病例,其中６８％呈
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不规则形,而本组仅３例形态不规则(２０％),推测可能

由于本组患者为儿童及婴幼儿,瘤体相对于成年人组

病例偏小,而肿瘤通常在体积较大时边缘才会出现分

叶状征象.本组１５例在首次影像检查时均显示包膜

基本完整,但病理检查发现包膜有局灶性肿瘤细胞浸

润者８例,其中１例术后肿瘤复发(此例的CT图像可

见新肿瘤突破包膜广泛浸润周围组织).因此影像学

上见到PACC包膜完整,不代表包膜无受侵,而包膜

破裂是PACC患者预后不良的重要因素[１９].
在CT或 MRI平扫图像上,PACC的密度或信号

可均匀或不均匀,增强扫描表现出程度不一的不均匀

强化,尤其是动态增强扫描有一定特点,整个动态增强

过程中肿瘤呈渐进式强化.动脉期可见部分瘤体内多

条强化的肿瘤血管影迂曲穿行,使整个瘤体呈现网络

状强化特征,余瘤体实质轻中度强化;门脉期可见肿瘤

内多发低密度/信号的不强化区或强化程度较弱区,余
瘤体实质呈较明显强化;延迟期可见肿物实体部分强

化程度进一步增加.PACC坏死常见,在 CT或 MRI
增强图像上,可清楚显示各种形态的坏死,如假囊肿

型、瘢痕型、结节型、不规则型及混合型.本组瘤体内

均出现坏死灶,除了假囊肿型,其它类型均可见到,其
中不规则型最常见.PACC的单纯囊变比较罕见,肿
瘤中央区的细胞完全坏死后可形成假囊肿样改变[２０].
瘢痕型呈星芒状或十字形,密度较低,边缘相对清晰.
结节型呈单个或多个类圆形稍低密度/信号坏死灶.
有些学者[１７Ｇ１８]认为这些特殊形态的坏死可能与PACC
内各种走行的胶原纤维带将瘤体分隔成不同形态的区

域有关,纤维带为肿瘤细胞的坏死范围提供了边界.
在增强图像上,坏死灶的密度可呈现中心低到周边稍

低的渐变式改变,且坏死灶的边缘常模糊不清,笔者认

为是由于肿瘤血管由周边向瘤体内部走行,中央区细

胞常因血供不足而坏死较彻底,周边区细胞仍然有少

量血液供应呈不全性坏死状态.肿瘤体积较大时,内
部可伴有出血灶.本组肿瘤均未见出血,可能与病例

数量有限及本组瘤体体积不是足够大有关.Ribeiro
等[２０]报道了１例最大径线大于１０cm 的PACC,病灶

内可见星芒状坏死及出血区,在 MRT１WI上呈高信

号.
文献报道PACC的钙化率约为３０％[２].MRI对

钙化的显示不敏感,本组１３例行 CT 检查,钙化显示

率为３０．７％,与文献报道大致相仿.钙化灶可呈小颗

粒状、斑片状、小条状或弧线状等多种形态.钙化量多

少不一,发生位置无特异性,可在瘤体内部或周边[２],
本组病例钙化灶多位于周边区.肾上腺皮质层细胞胞

浆内含有脂滴,因此少部分PACC在 CT图像上可测

到脂类密度影,在 MR 脂敏感序列上可显示脂类信

号,对区分肿瘤来源于肾上腺皮质或髓质有一定提示

作用.由于样本数量有限,本组未发现含脂类的病例.

PACC恶性程度高,易复发和转移,肺和肝是常见

的转移部位[５,２１].本组１５例术后定期随访复查,３例

肿瘤复发,其中２例分别于术后１年和３年复发,另１
例于术后１年复发,第二次手术切除后２个月再次复

发.肿瘤转移３例,２例肺转移;１例右肾及肝脏多发

转移,同时发现下腔静脉癌栓,与 Godine等[１３]报道的

３例儿童PACC侵入下腔静脉的CT表现相似.无功

能性PACC的诊断通常延迟到肿块变大或出现其它

恶性征象,如癌栓或远处脏器转移,本组此例没有表现

出激素活性,首次影像检查时发现瘤体最大径线已经

超过１０cm.

３鉴别诊断

儿童PACC需要与肾上腺皮质腺瘤、神经母细胞

瘤、嗜铬细胞瘤和转移瘤等进行鉴别.(１)肾上腺皮质

腺瘤:属于良性肿瘤,大多为功能性腺瘤,有相应的临

床症状,体积一般较小,直径多为０．５~３．０cm[５,２２].
非功能性腺瘤发生率低,体积可较大.大多数为富脂

型腺瘤,CT密度较低,常＜１０HU[１],且在 T１WI反相

位图像上信号强度较同相位明显下降;密度较均匀,坏
死少见,钙化发生率低[２,５,９],易与 PACC鉴别.若为

乏脂型腺瘤且体积较大,则与PACC不易区分.动态

增强扫描显示腺瘤通常强化较明显且对比剂廓清迅

速,而PACC则表现为渐进性强化的特点.(２)神经

母细胞瘤:儿童肾上腺最常见的肿瘤病变[２３],大多数

起源于肾上腺髓质,少部分发生于交感神经链.好发

于４岁以下儿童[２０],临床症状无明显特异性,大多数

患儿血液或尿液中儿茶酚胺及其代谢产物浓度升高,
但该肿瘤很少表现出激素活性[２０].体积较大时可跨

中线生长,坏死、钙化多见,但无瘢痕型或结节型坏死,
其钙化多粗大、呈不规则状,易发生骨转移[２０].(３)嗜
铬细胞瘤:大多数起源于肾上腺髓质嗜铬细胞组织,少
部分是肾上腺外型,大部分为良性肿瘤,１０％ 为恶

性[２４].临床上患者年龄以２０~４０岁多见,功能性瘤

占多数,典型表现为阵发性高血压及头痛、心悸、多汗

“三联征”,血浆及尿液中儿茶酚胺浓度在本病发作时

明显高于正常值.瘤体直径多在３cm 以上,不含脂类

成分,钙化率较PACC低,增强扫描后呈显著强化,CT
值可高于１５０HU[２４].体积较大时易发生出血、坏死

或囊变,坏死灶多呈小圆形、弧条形或裂隙状、边界清

晰.(４)转移瘤:极少影响肾上腺内分泌功能,常为双

侧肿块,偶为单侧,大小多为２~５cm,增强后可呈均

匀或不均匀强化.原发灶多来源于肺癌,也可为乳腺

癌、胃癌、肝或肾细胞癌等.
综上所述,儿童原发性肾上腺皮质癌的影像表现
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有一定特征性,结合临床表现及实验室检查可以提高

术前诊断准确率,但确诊仍需病理检查.手术是目前

治疗PACC的主要手段,即使在完全切除后,复发、转
移和死亡的风险仍然很高[４Ｇ５],定期影像学随访复查可

以尽早发现高危病例,及时进行后续临床治疗,从而可

提高患儿的总生存率.
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