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儿童双侧肾上腺皮质癌一例 

杨周健 王奕 康晓莉 王威亚 王春燕 钟麟 徐畅 

肾上腺皮质癌(adrenocortical carcinoma，ACC)是起源 

于肾上腺皮质的一种罕见的高度恶性肿瘤，以单侧发病多 

见，双侧少见。国内报道50余例儿童ACC，无一例为双侧发 

病，我院近期收治1例儿童双侧 ACC，结合文献对该疾病的 

临床、病理特点及治疗进行探讨。 

临 床 资 料 

患儿：女，3岁6个月。因发现阴阜阴毛生长，腹部包块 

2年多入院。患儿于 2年前因阴阜长出少许阴毛于当地医院 

就诊，检查未见明显异常，未行特殊治疗。2年多来患儿腹部 

逐渐膨隆，无发热 、恶心、呕吐，无腹痛、腹泻，1周多前患儿开 

始出现上腹部疼痛，为求进一步治疗人我院。入院检查身 

体：体温、脉搏、呼吸均正常，皮肤巩膜无黄染，浅表淋巴结无 

肿大，乳腺未见异常发育。心、肺听诊无异常。腹膨隆，张力 

稍高，双侧肋缘下分别扪及一包块，形状欠规则，有压痛 ，无 

反跳痛，移动性浊音阴性。阴阜见少许黑色阴毛，阴蒂稍增 

大。辅助检查 ：血常规未见异常，生化提示：乳酸脱氢酶2 192 

U／L，羟丁酸脱氢酶2 009 U／L，去甲肾上腺素、肾上腺素、 

VMA均正常，甲胎蛋白 10 Fg／L，雌二醇129 pmol／L，睾酮 

0．95 ng／ml。胸腹增强CT示：双侧肾上腺区巨大软组织肿 

块，肿块内可见斑点样和条线样高密度钙化，右下肺见两软 

组织密度小结节影。术前准备充分后行剖腹探查术。术 中 

见中上腹部两巨大包块，右侧大小约为 8 cm×8 cm×9 cm， 

左侧大小约为9 cm×10 cm×9 cm，分别来源于双侧肾上腺。 

两包块呈灰黄色，质地稍硬，形态不规则，中间跨过脊柱相互 

融合 ，包绕腹膜后大血管；主动脉旁见多个肿大淋巴结。手 

术无法完整切除包块，仅于左侧肿瘤表面取一约1．0 crn3组 

织送检，另于 主动脉旁取两个淋 巴结 送检，大小分别 为 

0．5 cm×0．5 cmX 0．4 cm、0．5 cm×0．4 cm×0．4 cm。病理 

报告提示：双侧肾上腺皮质癌，送检淋巴结查见癌细胞。术 

后给予米托坦(Mitotane)+顺铂(Cisplatin)方案进行化疗， 

但患儿于术后 6个月因肝、肺、肾广泛转移而死亡。 

讨 论 

ACC临床少见、预后差。目前 国内外发病率 为 1～ 

2／100万叫，而儿童患者发病率约为 0．3／100万 ，多见于 5 
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岁以下儿童，男女比例约为 1：1．5。本例为3岁女性息儿，双 

侧发病，瘤体巨大，实属罕见。 

ACC临床表现多样，据其累及肾上腺皮质不同分泌带 

而表现各异。因其分泌过多雄性激素，约84 患儿有男性化 

表现，包括：腋毛及阴毛生长、声音低沉、面部痤疮、阴茎增大 

或阴蒂肥大等。因其分泌过多糖皮质激素而出现的库欣综 

合征为第二常见症状，多伴随男性化同时出现。女性化及醛 

固酮增多症极为少见。少数患儿无任何内分泌症状，而以腹 

胀、腹痛、腹部包块等非功能性 ACC表现被发现。本例患儿 

以男性化为首发表现，首诊时未行特殊检查而未明确诊断， 

失去了早期手术时机。所以对于有内分泌异常表现的患儿， 

除常规激素检查外，对于生殖系统和腹膜后器官有必要采取 

影像学筛查，以与卵巢来源肿瘤及其他内分泌肿瘤相鉴别， 

如幼年型卵巢粒层细胞瘤、先天性肾上腺增生症及肾上腺皮 

质腺瘤等。但ACC术前诊断仍较困难，最终确诊需结合临 

床表现及病理结果综合判断。 

Liou等[3]综述近年所有关于儿童 ACC文章认为对于儿 

童 ACC诊 断需满足 以下条件：①肿瘤 >200 g，直径大于 

6 cm；②切面呈分叶状 ，多种颜色混杂，局部有钙化、坏死及 

出血；③高倍镜下观：细胞多形性、排列紊乱、有丝分裂过快、 

异型有丝分裂、核异性、核深染、包膜及血管侵犯。本例患儿 

肿瘤来源于双侧肾上腺，双侧直径平均约 9 cm(图 1)，切面 

呈鱼卵状，有部分坏死、出血及钙化。镜下见肿瘤细胞呈片 

状或小梁状分布，异型性大，可见多形性细胞，胞质丰富，内 

含嗜酸性颗粒，核大深染，血管内查见瘤栓(图 2)，且出现局 

部及远处转移，符合 ACC诊断。免疫组织化学诊断方面现 

没有统一的标准，仍然是众多学者研究的重点_4]。本例患儿 

免疫组织化学：MART-1(+)(图 3)、Syn少数(+)(图 4)、 

CgA少数(+)(图 5)、S-100(一)、EMA(一)、Desmin(一)、 

CR(一)、SMA(一)。本例中 MART一1及 Syn染色均阳性， 

提示肿瘤来源于肾上腺皮质，但 CgA作为肾上腺髓质肿瘤 

高度敏感及特异的指标，ACC中阳性表达仅有少数文献报 

道_5]，本例患儿出现了罕见的CgA阳性表达(图5)。 

外科手术是 目前证明惟一有效的治疗手段，对于早期和 

进展期(工～ Ⅲ期_6])肾上腺皮质癌患儿，彻底切除肿瘤是 

首选的治疗方案_2]。晚期(IV期[6])患儿及无法手术完全切 

除者可采用以米托坦 (mitotane)为基础的联合化疗，但疗效 

及预后较手术完整切除肿瘤者相差甚大_3]。ACC对放射治 

疗不敏感而且可增加继发性肿瘤的风险，建议避免行放射治 

疗l_7]。本例患儿已属Ⅳ期，肿瘤巨大且多处转移，手术已无 

法完全切除，术后化疗效果不佳，最终 6个月后因肿瘤广泛 




