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ABSTRACT
Objective  Objective to analyze the imaging features of renal rhabdomyoma (MRTK) in children, 
summarize the causes of misdiagnosis, deepen the understanding and improve the diagnostic 
coincidence rate. Methods the imaging data of 10 children with MRTK confirmed by pathology in our 
hospital were reviewed. All cases underwent CT scan, and 1 case underwent MRI examination. Results 
the age range of 10 cases was from 2 months and 11 days to 3 years and 4 months. The tumors were 
unilateral in 4 cases of right kidney and 6 cases of left kidney. The tumor volume was large and the 
density was mixed. There were different degrees of liquefaction necrosis in the tumor body. 7 cases had 
renal capsule thickening; 6 cases had renal pelvis invasion; 5 cases had subcapsular effusion; 3 cases had 
fresh hemorrhage; 2 cases had calcification. 5 cases were misdiagnosed preoperatively, including 4 cases 
of Wilms tumor and 1 case of clear cell sarcoma of the kidney. Conclusion MRTK is very similar to other 
renal tumors in children. It is easy to be misdiagnosed before operation. It is characterized by small 
age, poor prognosis, rapid progress of disease course, involvement of collecting system, intratumoral 
hemorrhage and perirenal effusion, which is helpful for the differential diagnosis of MRTK.
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　　肾横纹肌样瘤(malignant rhabdoid tumor of the kidney，MRTK)是一种主要发生
于婴幼儿的肾恶性肿瘤，极其罕见，肾脏肿瘤在所有儿童恶性肿瘤中占比约7％[1]，而
MRTK在儿童肾肿瘤的占比仅为0.9%~2.0%[2]。MRTK最早被归类为肾母细胞瘤肉瘤的1
种亚型，随着研究的进展，发现其并非源自后肾胚基，免疫组化及电镜也提示不存在横
纹肌细胞的分化，遂将其独立划分归类。本病好发于婴幼儿，男女比例约为1.5:1.0[3]，
男性患儿略多于女性。MRTK恶性程度极高，有文献报道，本病5年总生存率仅为33％
±3.4％[4]，近年有研究证实早期实施术前化疗可以改善治疗效果[5]，因此利用影像学为
MRTK患儿作出准确诊断就尤为重要。本院近年共收治确诊10例MRTK患儿,其中有5例术
前误诊为肾母细胞瘤或肾透明细胞肉瘤，误诊率较高。现将影像资料回顾分析，探讨其
相关性和特点，分析误诊原因，提高诊断符合率，为临床制定治疗方案提供参考。

1  资料与方法
1.1 临床资料  收集本院近年(2011.7~2020.4)10例经术后病理证实为MRTK的患儿资
料。患儿年龄最小者仅2月11天，中位年龄13个月。患儿多以腹部包块、血尿、发热等
主诉就诊。
1.2 仪器及方法  患儿年龄较小，不能主动配合，予以右美托咪定滴鼻镇静后进行检
查。应用Philips 256排螺旋CT容积扫描。扫描参数：77mA，100kV，矩阵512×512，
FOV：250mm×250mm，螺距0.8，准直22mm。增强扫描：应用德国UIrich高压注射
器，静脉注射欧乃派克造影剂(300mgI/mL)，剂量2mL/kg。扫描完毕，采用飞利浦EBV
工作站对图像进行MPR多平面重组及1mm薄层重建。

2  结   果
2.1 临床特点  本组10例MRTK患儿中，男女比例为2.3:1。5例体表可扪及腹部肿块；患
儿多以哭闹、腹痛、间断血尿、发热等首发症状来诊。10例患儿病理结果中均出现嗜酸
性包涵体，免疫组化中9例抑癌基因INI1表现为阴，1例为弱阴。见表1。
2.2 影像表现  本组MRTK患儿中6例位于左肾，4例位于右肾，暂未发现双肾同时发病
者。7例瘤体位于肾门区，另3例位于肾上极。肿瘤大多呈巨块状,局部可见浅分叶，瘤
体均未跨越中线。7例能清晰显示载瘤动脉为肾动脉分支，本组病例中静脉系统未见发
现瘤栓。肿瘤成分混杂，以实性为主，并伴有不同程度的出血与囊变，囊实交接区呈
渐变样，有学者形象的称之为“融冰征” [6] (图1)。2例瘤体内可见条状钙化。3例见肿
瘤内见新鲜出血，均位于外周及包膜下(图4)。7例肾膜被浸润，不均匀增厚局部呈结节
状(图1，图2),6例肾周被膜下可见新月形积液，部分可见液-液平面(图1，图2，图4，图
5，图9)。见表2。
2.3 转移与复发  MRTK有着早期转移的特点，本组病例中7例患儿存在转移，转移率高
达70%。其中肺部转移最为常见，有5例，表现为肺内多发结节影，大小不等，位置分
布无特点可寻(图6)；淋巴结转移次之，有6例，表现为淋巴结肿大融合，部分与肿瘤病
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灶相黏连，增强后轻中度强化；骨转移者有3例，表现为骨质低
密度破坏灶，周围未出现骨膜反应(图11)；发现肾外肿瘤者1例，
为中枢性，位于右侧小脑半球，性质未定(图7)。本组年龄最小者
为2月11天，右肾巨块型占位，伴肾包膜下积液，左侧附件区可
见囊实性包块(图9)，后病例证实为卵巢转移；术后1个月复查，
右肾便出现复发病灶(图10)，同时还有左髂骨转移及大量腹水(图
11)，随后失访。3例患儿未发现明显转移灶。见表2。

图1～图3 患儿男，1岁1月，右肾囊实性占位，肿瘤位于肾中心，肾盂受侵，囊实交界区呈渐变样，包膜不均增厚，局部呈结节状，包膜下可见
积液。病理证实为右肾MRTK，免疫组化：INI1(-)。图4～图8 患儿女，10月7天，左肾上极MRTK，瘤内出血分布于瘤体外周及包膜下。双肺弥漫
性结节状转移灶。颅内中线偏右位置见占位性病变，性质未定。病理见嗜酸性包涵体。免疫组化：INI1(-)。图9～图11 患儿女，2月11天，右肾
MRTK，左侧附件区囊实性肿块(图9)。病理：右肾MRTK，右肾门淋巴结及卵巢内转移瘤，免疫组化：INI1(-)。术后1个月复查，右肾即出现复发
肿瘤，合并大量腹腔积液及左髂骨转移(图10～图11)。

2.4 误诊及漏诊  本组10例MRTK患儿中，有5例术前误诊为肾母
细胞瘤或肾透明细胞肉瘤，误诊率较高。原因与三者影像所见较
为相似、诊断时与临床资料结合度不够，以及大多数医师对此病
认识不足有关。2例淋巴结转移漏诊，原因归纳为：(1)肾门区肿
瘤与肿大的淋巴结黏连融合，界线不清，CT难以区分；(2)小儿腹
腔体积小，脂肪填充较少，导致部分小淋巴结在CT上难以分辨。

表1 10例MRTK患儿临床特征
临床症状	            性别	                         肿瘤部位	                                   临床症状	                                         嗜酸性包涵体	   抑癌基因INI1

	       男	 女	 左	 右	 血尿	 扪及肿块	   腹痛哭闹	     发热	 呕吐		                   阴性             弱阴性

例数	       7	  3	  6	  4	    5	         5	           6	         5	    1	           10	                     9	     1

表2 10例MRTK患儿影像学特点及转移情况
影像特征                   肿瘤位置	            肿瘤囊变   肾盂受累    包膜受累增厚    包膜下积液    融冰征  肿瘤内钙化	 肿瘤转移

	  肾中心    肾上极   肾下极						                                 肺    淋巴结    骨   脑    卵巢  无转移

例数	       7	    3             0                 10                6	     7	            5	             6	            2	         5	 6          3      1        1	    3

3  讨   论
　　恶性横纹肌样瘤(malignant rhabdoid tumor，MRT)是一
类罕见的恶性肿瘤，多种组织器官均可发病，恶性程度高，侵
袭性极强，主要发病年龄段为婴幼儿期[7]，其中以肾横纹肌样瘤
(MRTK)最为多见。虽然MRT发病部位有差异，但抑癌基因INIl的
异常是这类肿瘤形成的共同机制[8]，本组病例中，9例INI1基因缺
失，1例为弱阴性，与文献相符。本组病例中位年龄13个月。男
女比例为2.3:1，与其他报道稍有出入，可能与总样本量较少有

关。儿童MRTK常表现为腹部可触性腹块、发热、腹痛、血尿等,
有文献报道50%并发颅内第二肿瘤[9]，本组病例中仅1例存在中枢
性占位病变，位于右侧大脑半球，性质未定。由于MRTK发病率
低，总样本量少，国际上治疗方案尚未达成共识，目前仍以早期
手术及术后化疗为主要治疗手段。近年来，有文献论证了一些与
MRTK预后相关的分子生物学机制，但基于MRTK侵袭性极强且对
放、化疗不敏感[10-11],目前国际上仍无绝对有效的治疗手段。
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生长速度不一致，其中与高级别且分化程度低的恶性肿瘤表现最
为明显，所以级别越高，其形态更易呈不规则形[11]。本组研究
中，高级别8例患者中，有50%的患者肿瘤形态呈不规则形，而
低级别组肿瘤呈不规则形的患者仅10.00%。(2)肿瘤密度：肿瘤
病理学级别越高，其细胞更丰富，排列致密，且恶性程度越高，
其血供丰富，更容易出现出血想象[12]。本组研究中，高级别患
者的肿瘤密度与对侧肾实质比较，有75.00%的患者肿瘤呈稍高
密度，而低级别呈稍高密度的患者仅有16.67%。(3)皮髓交界期
强化程度及实质期肿瘤强化程度：本组研究中低级别组皮髓交界
期肿瘤实质强化程度与实质期肿瘤实质强化程度均高于高级别
组(P<0.05)，与程蛰承[13]等研究结果一致。分析其原因可能与以
下几点相关：①根据WHO/ISUP对肿瘤进行分级，肿瘤的级别越
高，分化也较差，导致肿瘤内的新生血管分布不均匀，进而导致
血流量也分布均匀；而且肿瘤细胞也容易堆积，导致肠腔狭窄。
使造影剂灌注速度与通透性都受到影响。②上述说到高级别的肾
透明细胞癌其细胞丰富，排列致密，其微血管的密度较低级别的
肾透明细胞癌低，肿瘤组织极易因为供血不足而坏死。
　　张庆[14]等研究发现，肿瘤的恶性成分、侵袭性、生长速度及
肿瘤体积与其病理学分级呈正比。病理学分级越高，恶性成分越
多，侵袭性越强，生长的越快，体积也越大。杨保智[15]等研究
表明，肿瘤直径及有无假包膜与病理学分级有关。但是本组研究
中，高、低级别组的上述CT征象比较无差异(P>0.05)，这可能与
本次研究选取的病例数量有关。
　　综上所述，MSCT可清楚显示肾透明细胞癌的影像学特征，
其影像学征象与病理学分级具有一定的相关性，可为临床上初步
诊断肾透明细胞癌提供可靠的依据。
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　　MRTK肿瘤多发生于肾门区，肾上极次之，瘤体内伴有不同
程度的坏死囊变区，囊变区与实性区移行渐变，MRTK瘤内出血
率高，多分布于瘤周或被膜下区，有文献推测这与小血管瘤栓分
布于肿瘤外周有关[6]。肾包膜多有受侵，表现为包膜不均匀增厚
或结节样强化，半数伴有包膜下积液，积液密度较高，CT值约
27~41HU不等，部分可见液体分层，此与积液内有出血成分有
关。瘤内钙化相对少见。MRTK发病年龄偏小，有早期血行转移
和淋巴转移的特点，转移部位包括肺、肝、脑、淋巴结和骨骼
等，其中以肺转移最为常见[12-13]。本组病理中有1例卵巢转移，实
属罕见。
　　MRTK与其他儿童肾恶性肿瘤影像所见相似，但集合系统受
累、瘤体内易出血及肾周积液为其主要特征，结合发病年龄小、血
尿、早期转移等特点，有助于与其他儿童肾肿瘤相鉴别。术前误诊
主要原因在于诊断医师对此病认识的不足及对临床病史的忽略。淋
巴结转移的漏诊原因主要在于CT对较小淋巴结辨识度低，对黏连
融合淋巴结难以分辨。超声能准确探视淋巴结皮髓质回声、内部血
流、淋巴结包膜及淋巴结门破坏情况，在判断是否存在淋巴结转移
存在优势[14]，可以一定程度上弥补CT这方面的短板。
　　综上所述，放射科医师影应加深对此病认识，多与临床沟
通，联合超声尽早给出准确诊断评估，帮助临床早日确诊并制定
治疗方案，尽可能提高患儿治疗效果。
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