
别: MR 检查在显示病变的形态、位置、范

围与周围结构的关系等方面与 CT 类

似[ 3]。本病超声表现很具有特征性, 通过

多位切面可直接显示腹膜后纤维斑块, 表

现为腹主动脉周边被低回声包绕,可显示

病变上下及其范围, 可同时发现累及输尿

管及引起的肾盂、输尿管积水, 超声能以

非侵入性方法显示腹主动脉、下腔静脉及

髂血管的血流信号以估计血管的狭窄程

度。血管造影及螺旋 CT 三维成像可显示

纤维组织对血管的压迫及侵蚀的程度。
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  病例资料  患者, 女, 37 岁。左胸痛 1 年, 加

重 20d,伴胸闷、咳嗽。体检: 气管右移, 左肺叩诊

为实音,呼吸音降低。胸片示左侧胸腔巨大囊实性

肿块影, 心影、气管向右移位 (图 1)。CT 平扫: 左

胸腔肿块呈囊实性 , 约 24cm @ 22cm @ 22cm 大小

(图 2)。增强扫描: 肿块实性部分轻度强化, 并有

条索状分隔,肿物与后侧胸膜分界不清, 胸降主动

脉右移(图 3)。拟诊: ¹ 神经源性肿瘤; º 肺肉瘤;

» 恶性胸膜间皮瘤。

手术所见: 全麻下行胸腔巨大肿瘤切除术, 左

胸腔内见有 25cm @ 22cm @ 20cm 巨大肿块,来自后

纵隔脊柱旁,占据胸腔内 4/ 5, 上部为囊性, 下部多

为实性,与周围组织粘连, 无淋巴结转移,剥离后完

整切除。切开瘤体呈鱼肉状、胶冻样, 并见索条结

构及坏死组织。病理诊断:纵隔恶性外周性神经鞘

瘤伴肌分化(蝾螈瘤)。

讨论  所谓/蝾螈瘤0 ( trito n tumor ) , 是指瘤组

织内出现横纹肌肉瘤成分的恶性神经鞘瘤。多数

为神经纤维瘤恶变的结果,仅少数是单发性恶性神

经鞘瘤。从广义上来说,蝾螈瘤是指包含有神经性

组织与骨骼肌两种成分的肿瘤。但按惯例, 恶性蝾螈瘤( malig-

nant triton tumor)仅指含有横纹肌肉瘤成分的恶性神经鞘瘤。

这种混合成分的肿瘤最早在 1932 年由 Masson 描述,他认为肿

瘤内的神经成分可导致向骨骼肌方向分化, 同两栖类动物蝾螈

中的正常神经也能向骨骼肌分化一样, 故命名为/ 蝾螈瘤0。虽

然许多研究否定此观点,但命名仍沿用至今。

恶性蝾螈瘤属罕见的高度恶性肿瘤, 国内偶见个案报

道[ 2, 4]。文献报道此病多见于 30~ 40 岁,以头颈和躯干多见,

常伴有多发性神经纤维瘤。本病在影像上难以与平滑肌肉瘤

等鉴别。定性诊断主要依靠组织病理和免疫组化测定。此肿

瘤生长快,易在短期内复发及转移。该患者术后 1 个月复查左

肺组织膨胀, 胸膜肥厚。术后 8 个月患者出现胸痛、胸闷、声音

嘶哑。CT 发现主动脉弓旁、后下纵隔出现软组织肿块, 行第二

次手术, 术后行放疗、化疗, 病灶继续长大, 至 11 个月病灶占据

大部分胸腔, 行第三次手术, 做姑息性切除。发现病灶 14 个月

患者出现心包积液、心功能衰竭,于第 15 个月死亡。
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