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图１　ＣＴ增强扫描示左侧第７肋腋缘处一６．０ｃｍ×４．５ｃｍ×

１１．０ｃｍ大小团块状影（箭），肿块以软组织密度为主，其内可见

不连续的壳状及斑点状骨质密度影，部分区域可见不规则坏死。

图２　术后６个月胸片复查，示左侧胸壁巨大软组织肿块影（箭）。
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　　病例资料　患者，男，１６岁，发现左侧胸壁包块５个月余，

包块逐渐增大。体检：左侧腋前线第７肋间隙有一约４ｃｍ×

４ｃｍ包块，局部有压痛，质地较硬，边界清楚，活动度欠佳，无波

动，皮肤无红肿。胸片：左第７肋腋段梭形肿大，骨密度不均。

ＣＴ显示左侧第７肋腋缘处一肿块影，部分区域可见不规则坏

死（图１）。后行左第７肋骨肿瘤根治术。

术中见左第７肋骨肿瘤源于肋软骨，约１２ｃｍ×８ｃｍ×８ｃｍ

大小，侵及肋间肌、壁层胸膜、部分胸壁肌肉。包块向胸腔内突出

与左下肺基底段胸膜粘连，第６、８肋未受侵。术后病理诊断：（左

第７肋骨）原始神经外胚叶瘤。骨及周围肌组织均见肿瘤，补充

切除肋间肌未见肿瘤累及。免疫组化：ＣＤ９９（＋）、Ｓｙｎ和ＮＳＥ少

许瘤细胞（＋）、ｄｅｓｍｉｎ（－）、ＬＣＡ（－）。术后行化疗７次及放疗１

次，化疗期间出现肿瘤转移，现全身多处可见包块隆起，复查胸片

提示左侧胸壁巨大软组织肿块影（图２）。Ｂ超发现肝脏转移。

讨论 　 原 始 神 经 外 胚 叶 瘤 （ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｕｒ，ＰＮＥＴ）是一种罕见的发病年龄小的高度恶性肿瘤，由

Ｈａｒｔ等
［１］于１９７３年首先提出这一名词，其组织学特征是９０％

的肿瘤实质由一种类似胚胎神经管原始未分化细胞构成，这些

细胞具有多向分化性，包括神经母细胞瘤（ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＢ）、

非ＮＢ的ＰＮＥＴ以及特定方向分化的ＰＮＥＴ，后二者又称为外

周性原始神经外胚叶瘤［２］。２０００年 ＷＨＯ将ＰＮＥＴ在神经系

统新的肿瘤分类中单独列出以区别于其他的胚胎性肿瘤。文

献报道非中枢神经ＰＮＥＴ有５种主要好发部位：头颈、肩胛骨

和腋窝、胸部、腹部、脊柱。患者多无急性病史，病程长，部分见

于外伤等诱因，可局部疼痛、功能障碍、无明显发热剧痛等［２］。

ＰＮＥＴ的预后很差，且不同的部位预后不同，总病死率约

６２％
［３］，发生于肩胛骨和脊柱的ＰＮＥＴ存活率高于其他部位，

发生于腹部的预后最差［４］。ＰＮＥＴ在影像上通常无特异性表

现，一般可有骨质破坏和软组织肿块，肿块通常较大，可由多种

成分构成，包括囊性、坏死、肿瘤内出血以及灶性的钙化［５］，骨

质破坏区呈偏心性、溶骨性改变，沿髓腔发展，内见软组织肿瘤

新生物，无骨膜反应和瘤骨，不易穿破骺板。肿瘤实质在ＣＴ上

为稍高密度，在 ＭＲ的Ｔ１ＷＩ上呈等信号或稍低信号，在Ｔ２ＷＩ

上呈等信号，有报道称其在弥散加权像有一定特征。其病理学

特征为弥漫的原始小细胞，形成 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团和明显

的纤维组织分隔成小叶，菊形团大多是完整的，并有成胶质细

胞或神经元分化［６］，免疫组化中ＮＳＥ阳性有诊断价值。ＰＮＥＴ

在影像学上缺乏特异性表现，与其他神经源性恶性肿瘤不易鉴

别，最后确诊还有赖于病理检查，通过ＣＴ和 ＭＲ的表现结合临

床资料可考虑其可能性。
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