
新生儿期的肾上腺肿块常因产前B超检查而发

现，包括恶性肿瘤、良性肿瘤及肾上腺出血等，其中

以神经母细胞瘤（neuroblastoma，NB）和肾上腺出血

最为常见，而NB是围产期最常见的恶性肿瘤，在儿

童中是仅次于脑肿瘤的第二大实体肿瘤。它们之间

的鉴别常较为困难，且治疗措施不尽相同，甚至存在

一定争议。现收集南京医科大学附属儿童医院2008
年4月—2015年6月共 8例新生儿肾上腺肿块患儿

的临床资料进行分析。

1 病例资料

2008年 4月—2015年 6月共收治 8例新生儿肾

上腺肿块的患儿，年龄 4~25 d，其中产前检查发现

5例，均为足月儿；出生后发现 3例，1例为早产儿。

其中 3例考虑肾上腺出血可能性大，1例为孕 36周

发现肾上腺肿物，出生后即来院就诊，无特殊不适

临床表现；另2例出生后因黄疸、阴囊血肿就诊而发

现肾上腺肿物。3例患儿相关肿瘤学检查指标阴

性，予定期复查B超，随访时间4~14个月，病灶较前

明显缩小，均未行手术探查。此3例肿块在B超上主

要表现为囊性或囊实性，4.1~4.7 cm，3例均位于右侧

肾 上 腺 。 尿 香 草 扁 桃 酸（vanillylmandelic acid，
VMA）/高香草酸（homovaniilic acid，HVA）、神经烯醇

化酶（neuron ⁃ specific enolase，NSE）及乳酸脱氢酶

（lactate dehydrogenase，LDH）均正常。5例肾上腺NB
患儿临床资料见表1，N⁃myc扩增均为阴性。CT检查

主要表现为不规则囊实性病变，周围可见散在钙化

灶，增强后囊实性病变呈不均匀强化，局部呈环形强

化。相关病例的CT检查结果见图1。
5例NB患儿中，年龄0~25 d，4例患儿完善相关

检查后行剖腹探查，证实为NBⅠ期，手术完整切除

后未行化疗，患儿无瘤生存、恢复良好。1例患儿为

母亲孕38周产前检查发现左侧肾上腺占位，出生后

即来院完善尿VMA/HVA、NSE、LDH及腹部CT平扫
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表1 5例肾上腺NB患儿的临床资料

病例

1
2
3
4
5

发现时间

生后25 d
孕38周
孕39周
孕36周
孕34周

病变部位

右

左

左

右

右

肿块性质

（B超）

实性

囊性

囊实性

实性

囊实性

肿块大小

（cm）
3.2
3.2
4.8
5.1
2.3

尿VMA/Cr
（μmol/mmol）

01.98
02.53
05.22
23.92
02.39

尿HVA/Cr
（μmol/mmol）

01.61
02.16
04.75
25.10
01.79

NSE(ng/mL)
020.18
024.22
048.43
067.50
113.80

LDH(U/L)
268
157
302
116
470

病例

1
2
3
4
5

病理

NB，UH
NB，UH
NB，FH
NB，FH
NB，UH

INSS分期

Ⅰ期

Ⅰ期

Ⅰ期

Ⅰ期

Ⅰ期

N⁃myc扩增

阴性

阴性

阴性

阴性

阴性

危险分期

低

低

低

低

低

治疗方法

手术切除，未化疗

随访后增大，手术切除，未化疗

手术切除，未化疗

手术切除，未化疗

手术切除，未化疗

转归

无瘤存活

无瘤存活

无瘤存活

无瘤存活

无瘤存活

随访时间（月）

09
10
48
14
10

UH：预后不良型；FH：预后良好型。
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及增强等相关检查，因肿块包膜完整、尿VMA/HVA
及NSE正常，征得患儿家长知情同意后，行观察等

待，2个月后复查腹部 CT检查提示肿块增大明显

（图1A、1B），于患儿生后2个月27 d时行手术切除，

病理证实为NB（分化差型），术后石蜡切片行N⁃myc
扩增为阴性，未行化疗。

A B C D E
A：病例2患儿出生后12 d时的CT增强扫描；B：病例2患儿3月龄时CT增强扫描；C、D：病例3患儿出生后12 d时的CT重建图片（C）和CT

增强图片（D）；E：肾上腺出血病例，腹部CT增强检查，显示右肾上腺增大，密度不均匀，增强后包块中央未见明显强化，周边可见强化。

图1 部分患儿CT扫描检查结果

2 讨 论

随着超声检查的普及以及检查技术的提高，围

产期肾上腺肿块的检出率出现了逐年上升趋势。

临床上围产期肾上腺肿块最常见有NB及肾上腺出

血，这两者有时很难鉴别。围产期NB的临床特征

和生物学特性与年长儿不同，肿瘤N⁃myc基因拷贝

数常正常，且多为超二倍体核型，预后良好。而年

长儿的NB常为二倍体核型且常伴N⁃myc扩增，预后

差［1］。有统计分析，86%的新生儿NB有着良好的病

理组织结构，90%N⁃myc无扩增，79%为非整倍体核

型［2］。有报道称围产期NB生物学特征分化差的比例

很小，即使存在N⁃myc扩增或二倍体DNA核型，预

后也比大于1岁的患儿好［3］。此外，Nuchtern等［4］也

报道了临床上90%的新生儿NB为Ⅰ期或Ⅱ期。本组

5例NB患儿中，术后病理提示NB（分化差型）为3例，

2例为组织结构良好型，与文献报道围产期NB分化

差比例很小有一定差别，可能与病例数较少有关。

胎儿期NB常无特殊症状，其发生胎盘转移很

罕见，罕有合并胎儿水肿、胎盘肥大症等［5］。而新生

儿NB的症状也无特异性，主要有腹胀、腹部包块、呼

吸急促等。2/3的围产期NB尿儿茶酚胺代谢产物阴

性［6］。本院5例NB患儿中仅1例尿VMA/HVA升高，

所以尿儿茶酚胺代谢物阴性并不能完全除外NB。
NB的鉴别诊断包括肾积水、腹部的隔离肺和肾

上腺出血等。腹部的隔离肺常位于左侧，超声检查

显示比NB有更多回声，常在妊娠中期被检出，CT检

查提示肿物有异常的体循环动脉血供可明确诊

断。而NB常在妊娠晚期被发现，超声表现可以从

囊性肿物到钙化的实体瘤。肾上腺出血常继发于

由难产而引起的产伤、窒息、败血症、出血异常等。

肾上腺出血常发生于右侧，会自发消退，留下纤维

化和钙化病灶。临床上常很难区分囊性NB和肾上

腺出血［7］。囊性NB是一种比较独特的组织类型，常

发生在围产期，在所有类型NB中生存率最高［8］。

目前对新生儿肾上腺NB的处理仍存在较多争

议，主要在早期管理、观察等待（watch and wait）及手

术指征、观察的持续时间等方面。Holgersen等［9］于

1996年就曾报道产前超声检查发现肾上腺肿物在出

生后4个月内自发消退。而之后有越来越多的NB自

发消退的病例被报道［10］，甚至一些已转移至肝脏的

NB患者也出现了自发消退现象。93例未切除肿瘤

的婴儿中，44例肿瘤消退，有的肿瘤直径甚至超过

5 cm，部分肿瘤在6个月后也出现了自发消退［11］。日

本研究者对尿VMA和HVA升高的小于 6月龄的患

儿进行前瞻性研究，其纳入标准有：肿瘤直径不超

过 5 cm，Evans分期Ⅰ期或Ⅱ期，肿瘤未侵及椎管及

大血管，尿 VMA及 HVA肌酐比不超过 50 μg/mg。
所有纳入病例完全的自发缓解率59%~70%，且无复

发［12］。同样德国的1项前瞻性研究中，纳入观察的患

儿标准为年龄小于1岁，经活检证实为NB，N⁃myc基
因无扩增，INSSⅠ、Ⅱ、Ⅲ期NB，47%（44/93）的患儿有

一定程度消退，17例完全消退，而4%（4/93）的患儿进

展为Ⅳ期［13］。美国儿童肿瘤学组（Children’s Oncolo⁃
gy Group，COG）建议可考虑对于满足以下条件的婴

儿实施观察等待：实体肾上腺肿瘤<3.1 cm或囊性

<5 cm、INSS分期Ⅰ期、年龄<6个月，其甚至推荐将范

围放宽至所有局限性、非浸润性NB（国际NB风险组

L1）、年龄在1岁之内的患者。但有临床症状的患儿

建议行肿瘤切除或活检［14］。另外，支持观察等待观点

的学者还认为外科手术存在一定风险，包括术后肠梗

阻、肠套叠、膈神经损伤、乳糜漏等［15］。超过10%的患

者有着或大或小的手术并发症，包括死亡［16］。

当然也有较多研究者对观察等待持反对观点，建

议在肿瘤进展不明确的情况下早期行肿瘤切除［17］。

Kerbl等［18］则建议对于施行观察等待的早期偶发NB
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应行活检穿刺明确病理类型，避免遗漏预后差的病

理类型。手术切除仅在那些观察过程中有进展的

患者中进行，或有局部症状的较大肿瘤、除肾上腺

外的其他部位的肿瘤［19］。也有作者指出手术指征

包括：肿物增长 50%以上，VMA或HVA未恢复正

常，或VMA/HVA增加50%以上或VMA/HVA比值倒

置［20］。Cozzi等［6］指出手术并不能阻止肿瘤进展，患

儿预后与肿瘤生物学行为有关，而无关乎手术时

机。国内姚伟等［21］也有类似观点，其建议对无法明

确肾上腺肿块性质的患儿，进行随访观察，1个月内

复查，若肿块增大或无明显缩小趋势，需考虑肿瘤性

疾病的可能，积极手术探查，而对于肿块缩小的患儿

可继续随访，这样并不会明显延误肿瘤的诊断以及影

响治疗效果。另外，张宪伟等［22］将血常规中红细胞、

白细胞及血小板分析用于评价NB预后，也为我们对

新生儿NB的危险程度评估提供了新思路。

对围产期肾上腺肿块不能完全除外肿瘤的患

儿，建议根据COG指南进行影像学分期，满足条件

并在征得家长知情同意下，行观察等待，并在短期

内进行复查，必要时及时手术探查，最大限度减少

手术及麻醉的相关风险。目前，国内对围产期肾上

腺肿块的处理尚无规范化治疗标准，新生儿NB的

诊断及处理仍是临床面临的一大挑战。
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