
神经母细胞瘤（neuroblastoma，NB）是小儿最常

见的恶性实体瘤之一［1-2］，其预后与肿瘤分期、年龄、

病理分型、基因等诸多因素影响［3-5］。目前国际公用

的NB分期为 INSS分期，但该分期法需根据术中肿瘤

的切除程度来判断，同时不同术者对于是否存在淋巴

结转移的判断也不一致，所以该分期方法受主观因素

影响较大。因此精准的临床分期在NB治疗中显得尤

为重要。影像学危险因子分期法（image⁃defined risk
factors，IDRFs）最早于2009年提出［6］，并于2011年得

到了进一步完善［7］。该分期法基于影像学危险因子

对NB进行分期，具有客观性强、易于回顾等优势。

1 对象和方法

1.1 对象

回顾性分析 2012年 8月—2017年 12月收住南

京医科大学附属儿童医院，经多学科讨论无需术前

诱导化疗，并行手术的 62例腹部NB患儿的临床资

料。其中，男 38例，女 24例。发病年龄为 6~82个

月，平均发病年龄为 23.21个月。患儿的临床症状

表现为发热、腹痛、便秘、腹部包块等。所有患儿均

为初发患儿，经多科室联合讨论可在不行诱导化疗

的情况下行手术治疗。

1.2 方法

回顾性分析所有患儿临床资料：包括手术记

录，腹部 B超、电子计算机断层扫描（computed to⁃
mography，CT）平扫及增强+重建、磁共振成像（mag⁃
netic resonance imaging，MRI）、骨髓穿刺、骨扫描、血

清神经元特异性烯醇化酶（neuron⁃specific enolase，
NSE）等检查。所有影像学资料均由 3名副主任或

主任医生阅片。所有手术均由同一诊疗组完成。

影像学危险因子分期法是一种基于影像学对

NB手术风险进行评判的分期方法，根据 2011年修

改的影像学危险因子分期法指南，影像学危险因子

分期法将NB分为L1，L2，M，MS共4期，对于局限性

NB共分为L1，L2期。对于伴有远处转移的NB列入

M期，对于仅伴有皮肤、肝脏或骨髓转移的<18个月

的患儿列入MS期。影像学危险因子分期法根据NB
与各部位重要血管及重要脏器的关系，共列出二十

余种影像学危险因子，只要局限性NB满足任何一
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种危险因子，即被分入L2期。由于M期及MS期均

以化疗为主，本研究纳入的 62例均为局限性 L1及

L2期NB患儿。

1.3 统计学方法

数据采用 Spss19.0统计学软件进行分析，计量

资料以均数 ± 标准差（x ± s）表示，组间比较采用 t检

验，计数资料进行卡方检验或Fisher检验，P < 0.05
为差异有统计学意义。

2 结 果

本研究共 62 例 NB 患儿，原发部位位于腹盆

腔。根据影像学资料，均行影像学危险因子分期。

其中对于腹部NB，满足影像学危险因子阳性即 L2
期的条件为：肿瘤于肠系膜根部包绕肠系膜上动脉

起始部或其主要分支；肿瘤对腹腔干起始部、腹主

动脉、髂动脉形成包裹，并且包裹范围大于血管周

长的50%；肿瘤对于下腔静脉、髂静脉形成压迫，并

且在影像学中静脉的管腔在某一层面不可见；肿瘤

侵犯一侧或双侧肾蒂（图 1）；肿瘤侵犯肝门或肝十

二指肠韧带；盆腔肿瘤穿过坐骨切迹；肿瘤侵犯膈

肌、肾脏、胰十二指肠，肠系膜［9］（图2）。

根据 INSS 分期法，62 例局限性 NB 患儿Ⅰ期

15例，Ⅱ期 29例，Ⅲ期 18例。其中 L1期 19例，L2
期 43例，L2期占各 INSS分期的比例为Ⅰ期 46.67%
（7/15），Ⅱ期 72.41%（21/29），Ⅲ期 83.33%（15/18）。

统计结果显示L2期NB以 INSSⅡ期及Ⅲ期NB为主，

且L2期NB在INSSⅠ~Ⅲ期NB中的比例逐渐升高。

所有 62例均为初发病例，入院后完善检查，经

肿瘤组、放射科、血液肿瘤科等多科室联合讨论后

可在未诱导化疗的情况下行手术治疗。所有患儿

均完善术前检查，术前血红蛋白均调整至>110 g/L，
均由肿瘤组统一完成。经统计，L1期NB的完整切

除率为84.21%（16/19），而L2期NB的完整切除率为

58.14%（25/43），L2期NB的完整切除率较L1期明显

降低。手术时间为切皮开始至关腹完成整个过程；

术中血气分析提示：血红蛋白<80 g/L或红细胞压积

<25%时为输血指征。L2期 NB手术时间（180.1 ±
58.6）min明显较 L1期（109.1 ± 16.3）min延长（P <
0.05），同时 L2期NB术中输血例数（20例）与 L1期

（2例）相比，比例明显升高（P<0.05）。
回顾性分析发现这些患儿术中出现了血管损

伤，乳糜腹及周围脏器损伤等并发症，术中L2期NB
发生血管损伤及周围脏器损伤的概率较L1期明显

升高（P < 0.05），发生乳糜腹的比例也升高，但结果

无统计学意义。L1期NB发生术中并发症的平均频

次为（0.26 ± 0.56）次/例（5/19），L2 期为（1.02 ±
0.89）次/例（44/43），L2期发生术中并发症平均频次

较L1期高（P <0.05）。
3 讨 论

NB是儿童最易好发的中枢神经系统外实体瘤，

该肿瘤恶性程度高，治疗需结合患儿的临床特点，

多学科综合治疗［9］。在诸多决定NB治疗方案的因

素中以患儿的 INSS分期尤为重要，不同的分期结果

决定着患儿不同的化疗方案。但该分期法也存在

其不足，首先该分期法需根据术中肿瘤的切除程

度，周围淋巴结清扫等情况分析，所以对于同一NB
患儿，不同的术者可能导致该患儿纳入 INSSⅠ到Ⅲ
期不等；其次该分期法需建立在NB患儿术后的基

础上，无法在术前即对NB患儿的临床治疗及手术

风险提供指导。因此，建立一种客观、准确的，能够

在术前对NB患儿进行分期，指导NB临床治疗的分

期方法显得尤为重要。影像学危险因子分期法是

一种通过患儿影像学资料进行分析，筛选出NB对机

体重要脏器、血管等存在的压迫、浸润因素，对NB进

图1 患儿腹部CT增强冠状位

图2 患儿腹部CT增强矢状位
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行术前风险评估并指导治疗方式选择的分期方法。

目前国际上已有少量临床机构将该分期法运用到

NB的临床治疗中，并取得较好的临床效果［10-11］。但

目前国内尚无相关的文献报告。

根据影像学危险因子分期法，M期及MS的患儿

均存在远处转移，临床治疗以化疗为主，所以未纳

入本次研究中。本研究纳入的62例腹部NB患儿肿

瘤均较局限，无远处脏器的转移，经多科室讨论后

可在未诱导化疗的情况下行手术治疗。本组患儿，

男性发病率稍高，符合该病的流行病学特点。所有

患儿的发病年龄为 6~82 个月，平均发病年龄为

23.21个月.回顾性分析所有患儿的临床资料，根据

INSS分期法，Ⅰ期15例，Ⅱ期29例，Ⅲ期18例；根据

影像学危险因子分期法，L1期19例，L2期43例。经

统计分析，L2期NB在 INSSⅠ~Ⅲ期中所占的比例逐

渐升高，且L2期NB术中肿瘤的完整切除率明显低

于L1期NB，认为NB的影像学危险因子分期越高，

肿瘤与周围组织粘连或侵润越严重，术中肿瘤切除

的难度越大，且发生淋巴结转移的可能越大，所以

L2期NB各 INSS分期中所占比例逐渐升高。通常

我们需术后才能对NB进行 INSS分期，而影像学危

险因子分期法在术前即能对肿瘤的完整切除性进

行预判，其相较于 INSS分期法具有明显的优势。经

统计，L1期NB患儿术中手术时间较L2期能明显缩

短，认为L2期NB相较L1期NB存在肿瘤侵犯临近

脏器、压迫重要血管，术者需仔细分离肿瘤与周围

的重要脏器及血管，有时需占用大量时间进行临近

脏器的切除、血管周围瘤体的剥离，手术时间会明

显延长。同时 L1期术后输血的次数较 L2期NB明

显降低，这与肿瘤对周围血管包绕，侵袭临近组织

有关。查阅患者的手术资料发现，L2期NB通常与

临近组织粘连严重，分离过程中渗血明显，包绕的

重要血管有损伤的可能，从而导致大量失血。通过

统计术后并发症我们发现，L2期NB患儿术中重要

血管损伤、周围脏器损伤的发生率较L1明显升高，

如前面所述，L2期NB对周围组织粘连、重要血管的

包绕较 L1期更为严重，我们术中发现很多 L2期的

NB对重要血管已形成完全包裹，术中对于被包裹的

血管需做到血管的充分裸露，有些被包裹的血管管

壁脆性增加，分离过程中极易引起出血，甚至部分

血管稍微分离即引起管壁破损。L2期NB术中出现

周围脏器损伤的比例较L1升高明显，本文认为，L2
期NB术中出现肿瘤与周围脏器粘连的比例明显升

高，且部分脏器受肿瘤压迫后解剖结构易发生改

变，术中发现，较多的L2期NB与周围脏器形成了侵

润，术中无法做到肿瘤与脏器的完整分离，部分病

例甚至需切除部分临近脏器，同时部分重要脏器受

压迫后解剖结构发生移位，术中极易对这些脏器造

成误伤。术后L2期乳糜腹的比例也明显升高，但结

果无明显意义，可能与乳糜腹的发生率较低及样本

量较少有关，根据我们统计，L2期NB绝大部分伴有

腹部淋巴结转移，术中行淋巴结清扫时形成乳糜腹

的比例会明显升高，后期将进一步增加样本量加以

证实。由于L2期NB对周围组织的压迫及侵袭性更

大，经统计发现，L2期NB并发症的发生率较 L1期

明显升高。

通过上述结果认为影像学危险因子分期法类

似 INSS分期法，是一种评判肿瘤对周围组织、重要

脏器、血管压迫及侵犯程度的良好的分期系统，两

种分期系统均能对肿瘤的分组起到良好的指导作

用。不同于 INSS分期法的是，影像学危险因子分期

法能于术前即对患者的手术方案选择、术中并发症

的防范、临床治疗方案选择提供较强的指导意义，

且该分期法具有客观性强、易于回顾等优势。可通

过术前对患者各影像学结果进行综合分析，评判肿

瘤与周围重要血管、脏器的关系，进行准确的影像

学危险因子分期，从而选择恰当的手术方式并加强

术中并发症的防范。体会还包括对于高危组但处

于L1期的NB，由于手术风险较低，可尝试在不行化

疗的情况下尽早行手术治疗，从而避免手术时机的

延误，而对于一些低危而处于L2期的NB，由于肿瘤

与周围组织粘连较重，为尽量达到肿瘤的完整切除

和降低手术并发症的发生率，可尝试先行诱导化

疗，待患儿分期由 L2期降至 L1期或影像学危险因

子数减少后再行手术治疗。

总之，影像学危险因子分期法是一种简单方

便，客观性强，易于回顾的分期方法，其能有效地为

NB提供手手术风险的评估及治疗方案的指导，后期

将进一步扩大样本量及进一步量化该分期方法，从

而使该分期法更好地运用到NB的临床工作中。
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目前，对于CDG仍缺乏有效治疗措施，除CDG⁃
Ⅰb患者口服 D⁃甘露糖效果良好外［10］，其余多数

CDG患者尚无特殊有效的治疗方法。随着不同亚

型的CDG被检测出，临床上发明一种有效的治疗方

案，尤其是针对最普遍的CDG⁃Ⅰa型，将是糖生物

学家和临床医师面临的艰巨挑战。因CDG可累及

多系统脏器，因此需要多学科联合管理治疗以提高

患者的生活质量，CDG⁃Ⅰa的治疗是一个综合而细

致的过程，需要注意个体化的饮食和药物干预，同

时还需要避免使用有影响的药物［4］，需要特别指出

的是CDG⁃Ⅰa患儿应慎用对乙酰氨基酚和其他经

由肝脏代谢的药物，同时还需要定期监测患儿发育

及各脏器功能，了解疾病进展及严重程度，以便及

时实施适当的治疗方案［9，11］。
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