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ABStRACt
Objective  To analyze the imaging features of clear cell sarcoma of kidney (CCSK) in children, summarize 
the imaging and clinical features of CCSK, explore the factors of misdiagnosis, improve the recognition 
of CCSK, and improve the diagnostic coincidence rate. Methods  The imaging data of 11 patients with 
CCSK diagnosed by pathology in Henan Children's Hospital were retrospectively analyzed. All the 
children underwent CT scan. The imaging and clinical manifestations were summarized, and the factors 
of misdiagnosis were analyzed. Results The tumors were unilateral in all cases, including 5 cases in the 
right kidney and 6 cases in the left kidney. The age range of the 11 cases was from May 9 to 10 years 
old. The tumors were mostly large and mixed in density, all of them were single, and 10 cases had 
cystic change. Multiple small arteries were found in 9 cases, and the solid components showed delayed 
and progressive enhancement. 2 cases were accompanied by inferior vena cava and ipsilateral renal 
vein cancer embolus. There were 7 cases of perirenal vascular filling, 2 cases of bone metastasis and 
calcification, and 1 case of subcapsular effusion. 10 patients were misdiagnosed with nephroblastoma 
(WT) before operation, of which 8 were misdiagnosed with WT,1 was misdiagnosed with congenital 
mesoblastoma, and 1 was misdiagnosed with renal rhabdomyoma. Conclusion In terms of imaging 
manifestations, CCSK is highly similar to other pediatric renal tumors, especially nephroblastoma,with 
high probability of preoperative misdiagnosis, young age of onset, poor prognosis, rapid progression of 
the disease, prone to cystic change and necrosis, enhancement of multiple small arteries in the tumor, 
delayed progressive enhancement,and fish,tiger, stripe or cloudy enhancement. Perirenal vascular 
filling is common and helps to distinguish it from other renal tumors.
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　　肾透明细胞肉瘤(clear cell sarcoma of the kidney，CCSK)是继肾母细胞瘤 ( 
Wilms'tumor)之后儿童第二常见但极其罕见的原发性肾恶性肿瘤，本病来源为肾脏间
质，在儿童肾肿瘤中大概是3%占比[1]，全球对CCSK的临床与影像学表现研究偏少，
本病存在较高的恶性程度，强大侵袭性，转移风险大，特别是骨迁移，与具较好预后
的肾母细胞瘤(WT)相比，其复发率、病死率偏高[2]。同时在临床表现上接近于发病年
龄相似的WT，误诊几率很大，故而在临床准确诊断方面，术前影像学检查具有重大临
床意义[1,3]。本文收集经手术病理证实的11例CCSK，术前误诊10例，其中8人误诊为
WT，1人误诊为先天性中胚叶肾瘤，1人误诊为肾脏横纹肌样瘤。现回归分析影像信
息，对其关联性与特征展开探讨，分析误诊原因，提升诊断符合率，从而指导临床诊
断与手术治疗方案的确定。

1  资料与方法 
1.1 一般资料  选取河南省儿童医院2016年7月至2022年7月经手术病理证实的CCSK患
儿11例。其中男10例，女1例，年龄5月9天至10岁，中位年龄2岁2月。临床表现多以腹
部包块、发热、精神差、血尿等主诉就诊。 
1.2 检查方法  11例患儿术前均行全腹CT平扫及增强；患儿年龄小，不能主动配合者予
以右美托咪定(Dex)滴鼻镇静后实施检查。通过Philips256排MSCT实施容积扫描。以下
为参数设定情况：100kV，77mA，FOV：250×250毫米，矩阵512×512，准直22毫
米，螺距0.8。在增强扫描方面，采用Ulrich高压注射器(德国)，静注300mgI/mL欧乃派
克造影剂，用量是2mL/kg。待扫描结束，通过EBV工作站(飞利浦)对图像开展MPR多平
面重组与1毫米薄层重建。
1.3 图像分析  1位副主任医师以及1位主治医师负责分析病变的检查图像，涉及病变区
域、边缘、形态、范围、有无囊变、钙化、强化方式及程度、与相邻组织器官同大血管
之间的联系、发生迁移与血管侵犯与否等。若存在异议，由2名医师探讨后达成一致。

2  结　果 
2.1 一般情况  11例均为单发病灶，左侧6例，右侧5例，男女比例10:1，肿块为椭圆形
或类圆形，瘤体大多偏大，在瘤体大小上，最大病灶约18cm×12cm×12cm, 最小病
灶约3.3cm×2.4cm×3.5 cm。3例有转移，其中1例腹膜后淋巴结及胸腰骶椎、双髂骨
及左坐骨多发转移、1例右侧髂骨翼骨转移并下腔静脉及左肾静脉内瘤栓、1例淋巴结转
移。11患儿一般情况见表1。
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【摘要】目的 分析儿童肾透明细胞肉瘤(CCSK)的影
像表现，对本病影像学与临床表现加以总结，探究
误诊因素，提高对本病认知度，提升诊断符合率。
方法 对河南省儿童医院由病理确诊11名CCSK患者
的影像资料展开回顾分析，全部患儿皆行CT扫描，
对其影像与临床表现加以总结，并对误诊因素展开
分析。结果 肿瘤皆是单侧发病，其中5例为右肾，
6例为左肾，11例患儿发病年龄区间为5月9天至10
岁，肿瘤多较大，密度混杂，均为单发，10例有囊
变；9例肿瘤内见多发细小动脉，实性成分呈延迟渐
进性强化，2例伴下腔静脉、同侧肾静脉癌栓。7例
肾周血管充盈，骨转移与钙化灶分别为2例，包膜下
积液1例。术前误诊10人，其中8人误诊为肾母细胞
瘤(WT)，1例误诊为先天性中胚叶肾瘤,1例误诊为肾
脏横纹肌样瘤。结论  在影像表现上，CCSK和其它
儿童肾肿瘤尤其是肾母细胞瘤高度接近，术前误诊
几率高，发病年龄小，具不良预后，病程进展快，
易发生囊变、坏死，增强肿瘤内多发细小动脉、延
迟渐进性强化，还有鱼肉状、虎斑状、条纹状或者
云絮状强化，肾周血管充盈多见，有助于与其他肾
肿瘤相鉴别。
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2.2 影像结果  CT平扫显示大部分为等低密度的囊实性肿块，CT值
20 -45 HU，其中10例见大片状或小片囊变；8例肾周血管充盈明显
(图1)；1例包膜下积液；2人出现点片状钙化；1人出现出血灶。10
人肿瘤内与附近出现细小的多发穿行动脉血管。肿瘤实性区域为渐
进性、延迟中等强化，强化增幅18~55 HU；8人实性强化处和囊变
处相间为鱼肉状、云絮状、虎斑状异常(图3)。7人的病灶自肾实质

朝外膨出，1人肾静脉瘤栓。CCSK有早期迁移表现，本组病例中3
例患儿存在转移。其中骨转移1例，表现右侧髂骨翼骨转移、腹膜
后淋巴结转移1例，骨转移合并淋巴结转移1例，骨转移表现胸腰
骶椎、双髂骨及左坐骨、右顶骨及左侧肋骨多发骨质破坏，T3及
L5扁平椎改变，淋巴结转移(LNM)见腹膜后淋巴结(LN)肿大融合现
象，部分与肿瘤病灶相黏连，增强后轻中度强化。

2.3 病理表现  大体呈灰白灰黄色，质软或部分中等。肿瘤细
胞在镜下多角形、梭形或类圆形，巢状或条索状排列，核细胞
质透明，分裂象可见，内见条纹状血管间质。免疫组织化学结
果：Bcl-2(＋)7例，Bcl-2(-)4例；CD34(血管＋)8例，CD34(-
)3 例，CD99(＋)7例， CD99(-)4例， CＫ(灶状＋)1例，CＫ
(-)10例，cyclinD1(＋)10例，结蛋白 Desmin(-)11例，上皮
膜抗原(EMＡ)(-)11例，Ｆli-1(-)9例，增殖指数(Ｆli-1)(＋)2
例， HMB-45(-)5例，神经特异性蛋白(INI-1)777 (＋)4例，Ｋi-

67(10％~50％)11例，Ｐ53(2％~10％)5例，Ｓ-100(散在细胞
＋)1 例，Ｓ-100(-)10例，波纹蛋白(Vimentin)(＋)10例，ＷT-
1(-)8 例。
2.4 误诊及原因分析  本组11例CCSK患儿中，10例误诊，误诊率
较高，术前8人误诊为WT，1名年龄在6个月以下的患者误诊为先
天性中胚叶肾瘤(CMN)，1人因肾周包膜下积液较多，误诊为肾脏
横纹肌样瘤(图4)。这是因为：在影像上比较接近；大部分医生对
本病缺乏全面认知；诊断时未充分参考临床资料。

图1 CT动脉期，男，2岁6月，右肾CCSK，右肾周血管充盈显著(白箭头)，右肾肿瘤不均匀强化，内囊变、坏死、小动
    脉血管走形。
图2A-图2C 男,1岁2月,左肾CCSK，图A动脉期示多发小动脉血管出现于肿瘤内，大片状囊变;B-C.多期增强示大幅延
          迟、渐进性强化,同时实性区域为鱼肉、虎斑状。
图3 男，4岁5月，右肾CCSK，动脉期多发紊乱小动脉血管。 
图4A-B 分别为CT静脉期水平位、冠状位，男，1岁8月，左肾CCSK，左肾肿瘤内大片状囊变及坏死，实性区域为云絮
       状、条纹状渐进性强化，肾包膜下积液，肾周血管充盈显著。
图5 男，10岁，左肾CCSK术后9月复查，胸腰骶椎、双髂骨及左坐骨多发骨质破坏；L5椎体扁平。
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表1 11例患儿肾透明细胞肉瘤一般情况
病例   年龄        发病部位    性别   误诊情况            肿块大小       囊变 包膜下积液   钙化  肾周血管充盈情况    肾外转移                    随访情况

1         2岁3月       左肾           男 肾母细胞瘤   85×91×85mm       无         无        无           有                    无                    术后，失访

2         4岁1月       左肾           男 肾母细胞瘤   101×104×138mm    有         无        无           有                    骨转移、静脉瘤栓      术后放、化疗，

 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　  6年无复发

3         5月9天       右肾           男 中胚叶肾瘤   33×24×35mm       有         无        无           无                    无                    术后化疗，

 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　  6年无复发

4         1岁8月       左肾           男 横纹肌样瘤   78××101×126mm  有         有        无           无                    无                    术后化疗一次后失访 

5         2岁6月       右肾           男 -     75×72×108mm       有         无        无           有                    无                    术后化疗，

 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　  5年9月无复发

6         1岁7月       右肾           男 肾母细胞瘤   69×71×92mm       有         无        无           有                    无 　　　　  术后化疗，

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    5年5月无复发

7         10岁            左肾          男 肾母细胞瘤   64×74×52mm       有         无        无           有                    淋巴结及骨转移  术后化疗，

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    10月后复发

8         1岁2月       左肾           男 肾母细胞瘤   121×126×181mm    有         无        有           有                    无 　  　　      术后化疗，

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    2年9月无复发

9         4岁5月       右肾           男 肾母细胞瘤   111×114×126mm    有         无        有           无                    淋巴结转移    化疗-手术-

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    化疗2年无复发

10       2岁2月       左肾           男 肾母细胞瘤   48×55×51mm       无         无        无           有                    无 　　  　　  术后化疗，

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    1年1月无复发

11       1岁11月     右肾           女 肾母细胞瘤   92×68×84mm       有         无        无           有                    无 　　  　　 术后化疗，

　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　　　  　　    2年无复发 
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3  讨　论 
　　CCSK自肾原始间质细胞处发生，临床相对罕见。最初CCSK
被划分为肾母细胞瘤的一个亚型，后来学者发现CCSK的组织学特
点、治疗方式以及预后与前者均存在明显不同，因此将其从肾母
细胞瘤分型中独立出来，归入预后较差的儿童期肾肿瘤与肾软组
织肿瘤之列[5-6]。 CCSK相对好发于儿童，发病年龄多集中在1~3 
岁，男女发病比例为 2∶1[7]。本组病例男女比为10:1，男性发病
率要高于以往报道，可能与总结病例数少有关。CCSK是一类单
侧性肿瘤，常以腹部肿块、 腹疼及血尿就诊，也可无明显临床症
状，在发病率上，左右肾接近，现今还没有发现两侧一起发病的
案例[7]，本组全为单发，左右肾比6:5，与报道基本一致。CCSK
恶性程度高，发现时多为中晚期，常伴其他系统转移，主要见于
淋巴结、骨骼、肺部及肝脏，有时还可侵犯下腔静脉[6]。本组3例
淋巴结和(或)骨骼转移，与上述报道基本一致。
　　CCSK病理特征为肾脏髓质受累，较大体积，网状纤维血管把
肿瘤组织间隔为条索状或栅栏状；同时肿瘤发生囊变、坏死液化
的几率很高，小部分出现钙化等；所以可通过其病理结构来了解
其密度情况[8-9]。CT图像的表现呈等低混杂密度，类似于虎斑结
构条纹，这不同于其它肿瘤中央区单一囊变或坏死[10]，本组11人 
CT检查皆显示类似表现。
　　认真阅读图像并查阅相关文献，总结发现，CCSK可有以下
特征影像学表现：(1)囊变。囊变为CCSK的典型表现，基本存在
于每个患者中，有研究判断低密度囊变成分是沉积于肿瘤细胞间
的众多黏多糖样基质[11-12]。本组共计10例(90.9%)大片状囊变或
小囊变。(2)肾周血管充盈显著。文献[13]结论显示：10岁以下儿
童肾周血管充血是CCSK的显著预测因子，国内少有报道。本组8
例(72.7%)肾周血管充盈明显，与文献一致。(3)一般特性：CCSK 
为单肾发病，一般较大，膨胀性生长，瘤体内密度不均匀，坏死
液化成分多，约25%有钙化，增强后可见多发细小动脉血管，病
灶呈虎斑状、云絮状、鱼肉状或条纹状强化，这一特征性强化形
式和肿瘤细胞栅栏状、巢状、索状、腺体状排布，间有鸡爪样纤
维血管分隔存在联系[12,14]。且肿瘤强化程度较高有助于与Wilms
鉴别[13](4)转移：骨转移是CCSK的一个突出特征。如果发生骨转
移(尤其是椎体转移)，首先考虑的应该是CCSK，而不是其他肾脏
肿瘤[15]。虽然CCSK肿瘤不易突破肾筋膜，但仍有局部和远端转
移，包括淋巴结、肺、肝和软组织等。本组2例骨转移及2例淋巴
结转移和文献基本相符。
　　有研究显示Vimentin、Bc-l 2 阳性，EMA、Desmin、CK、
SMA、CD99、WT-1 等阴性极大有助于CCSK的诊断与鉴别，近些
年相关研究提及，在诊断 CCSK方面，Cyclin D1具较高敏感度，
但缺乏较强特异性[4]。本组 Vimentin、Bc-l 2、Cyclin D1阳性依
次为10例、7例、10例，WT-1 阴性8例，CK阴性10例，EMA、
Desmin本组11例均阴性，与先前文献报道相符[4]，参考多种标记
物极大有助于CCSK的诊断与鉴别。
　　鉴别诊断及误诊分析：(1)肾母细胞瘤(Wilms'瘤)：影像表现
接近于CCSK，难以鉴别。本组8例误诊肾母细胞瘤，造成术前误
诊的原因为：诊断医生对本病缺乏全面认知及未重视临床病史。
总结发现：在强化水平上，WT低于CCSK，和血管成分较少、肿
瘤液化坏死多存在联系，WT经直接蔓延累及周边组织，对肾周
血管与下腔静脉(IVC)造成伤害，包绕与推压血管的几率较低，此
方面不同于CCSK具清晰边界，压迫腹膜后血管的特点。CCSK会
对周边血管进行包绕，与肿瘤不易穿透肾筋膜有关，CCSK肾周
血管充血显著与Wilms'瘤也不同。Wilms'瘤病灶CT增强较少见
到典型的虎斑状、云絮状、条纹状或鱼肉状强化方式。(2)横纹肌
样瘤：鉴别较困难，恶性度最高，靠近肾门区占位，集合系统易
受累、肾周积液、瘤体中常会发生出血为其主要表现，具较大肿
瘤,为分叶状，囊变区域和实性为渐变样改变，即“融冰征”，
大部分出现在婴幼儿中，尤其2岁以下，多以血尿就诊，有早期
转移等特点[16]。本组1例CCSK(图4)误诊横纹肌样瘤。本病例虽
有肾周积液，但未见明确液平，肾周侵袭性相对较弱，同时病灶
内云絮状、条纹状强化、肾周血管充盈显著，结合病史有助于鉴
别。(3)CMN：又名“胎儿错构瘤”或“婴儿间叶性错构瘤”，

恶性程度低，通常出现在6月内，为年龄小于3月婴儿最多发的肾
脏肿瘤，一些可检出于胎儿阶段，其表现为实质期与延迟期见典
型边缘环形强化。本组1例5月CCSK误诊，主要原因仍是诊断大
夫对此病认识不足，对患儿详细病史未了解清楚。
　　综上所述，小儿肾脏肿块内血管较丰富、囊性成分含量较
高，肾周血管充血和肿瘤强化程度较高并伴虎斑状、云絮状、鱼
肉状或条纹状强化，故在见骨迁移征象时，一般判断是CCSK。然
CCSK发病率明显低于WT，和WT、其它儿童肾脏肿瘤在影像学上
有局部重叠表现，确诊依然依赖于病理活检与免疫组织化学(IHC)
检查。对于本病，放射科医生应提高认知度，多和临床交流，及
时加以评估，对临床及时确诊、确立治疗方案有利。
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