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图１　ａ）ＣＴ平扫示左肾上腺区巨大肿块，胃、脾及左肾明显受

压前移，肿块与左肾分界不清，其外后缘清楚；ｂ）ＣＴ增强：肿

块轻度、中度强化，其内可见不规则低密度坏死区。增强后肿块

密度明显低于肾实质。

腹膜后神经纤维肉瘤一例

杨复宾，王藏海，全冠民，尚华，高国栋
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　　病例资料　患者，男，５２岁。１个月前无诱因出现无规律

性间断发热。２０余天前，逐渐出现左上腹痛，进行性加重，开始

为游走性，后固定于左上腹。体格检查：Ｔ３８～３９℃，心率

７８次／分，血压３６／２６ｋＰａ。双肾区无隆起，无叩痛，左季肋区触

及不规则肿物，达肋缘下两横指，边界不清，向内达剑突下，质

地中等，有压痛。ＥＣＧ及实验室常规检查未见异常。胸片示心

肺未见异常，左侧膈肌明显上移，达第４前肋下缘。提示膈下

病变。上消化道造影示胃体大弯侧及胃后壁明显受压，胃向

前、向右移位，提示腹膜后占位性病变。

ＣＴ平扫：左肾上腺区巨大肿块，肿块上至膈肌，下达左肾

下极，向前推压胃、脾及左肾，左、右及后方与腹壁相邻。大小

约１３ｃｍ×１４ｃｍ，其边缘清楚，与左肾分界不清，密度不均，ＣＴ

值约为１７ＨＵ，未见钙化及脂肪密度影，脾脏、胃及左肾明显受

压前移（图１ａ）。ＣＴ增强扫描：肿块呈轻度、中度不规则强化，

ＣＴ值１６～４４ＨＵ，明显低于肾实质，肿块内可见不规则片状未

强化区（图１ｂ）。ＣＴ诊断：左肾上腺区占位，建议穿刺活检。

超声检查：脾肾间隙可探及大小约１６．５ｃｍ×１２．７ｃｍ低回声

团块，边界欠规则，其内回声强弱不一。超声诊断：脾肾间隙占位。

手术所见：左上腹腹膜后肿物将脾脏推向前内侧，左肾上

腺被推向前上方；左肾前移，肿物从左肾后、外及肾上极三面包

裹肾脏，肿物上至膈下，将左侧膈肌向上推挤，下至左肾下极，

约２５ｃｍ×２５ｃｍ×２０ｃｍ。肿物包膜完整、光滑，与左肾粘连紧

密，沿肾被膜分离，将左肾与肿物分离开，分离肿物后，将其完

整切除。

免疫组化：波形蛋白 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（），神经纤维 ＮＦ（），神

经元特异性烯醇化酶ＮＳＥ（），铬离素ＡＣｇＡ（－），Ｓ１００（－）。

病理诊断：（腹膜后）神经纤维肉瘤。

讨论　腹膜后原发性肿瘤指源于腹膜后间隙各种组织而

非实质器官和大血管的肿瘤，较少见，仅占全部肿瘤的０．２％。

可源于多种组织，７７％～９０％腹膜后原发性肿瘤为恶性，以恶

性纤维组织细胞瘤、脂肪肉瘤、平滑肌肉瘤和纤维肉瘤较常见。

当肾及肾上腺旁腹膜后肿瘤较大时，应与肾及肾上腺本身的肿

瘤相鉴别，ＣＴ是腹腔和腹膜后肿瘤诊断及鉴别诊断的最常用

的检查方法。神经纤维肉瘤在临床上较少见，在 ＷＨＯ２０００年

新分类中被划归第Ⅱ大类的第４小类，与恶性神经鞘瘤及间变

型神经纤维瘤等肿瘤统称为恶性周围神经鞘肿瘤。国外报道Ｉ

型神经纤维瘤病合并本病的发病率增高。本病影像表现无特

异性，肿瘤一般较大，境界不清楚，密度不均匀，中央有出血坏

死，增强扫描有不均质强化。本例肿瘤体积较大，影像上定位

及定性诊断有一定困难。肿瘤位于肾脏外、上、后方，与肾上腺

肿瘤的位置不符。增强后肿块密度明显低于肾实质，分界较

清，肾脏本身的肿瘤可能性不大。所以可初步定位于肾及肾上

腺旁腹膜后间隙。此部位的肿瘤以间叶组织来源的较多，影像

表现大多无特异性，所以术前常难以准确定性诊断。
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