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盆腔原发性腹膜后巨大神经纤维瘤一例
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  病例资料  患者,男, 22 岁。左下肢间断性肿胀两

年余。左下腹外伤后左下肢肿胀,以/ 左下肢静脉血栓0

收治,症状经治疗后好转又反复, 无发热、恶心、呕吐、腹

痛、腹胀。查体: 左下腹触及一包块,无压痛, 反跳痛,腹

肌无紧张,肝脾不大。

CT 平扫示左盆腔腹膜后间隙内见一囊实质性肿

块,约 10 cm @ 8 cm,与髂腰肌和腰大肌分界不清。增强

扫描呈不均匀强化,肿块内见大片状低密度区, 其背侧

见蒂状强化血管影, 周围组织明显受压(图 1、2)。CT

拟诊:左侧盆腔腹膜后巨大肿瘤性病变。

彩超示左侧盆腔内 10. 9 cm @ 58. 5 cm 的囊实质性

肿块,形态不规则, 内部回声以囊性为主,可见散在实性

区及带状分隔。彩色多普勒血流超声成像示内部血流

丰富,阻力指数 0. 60, 提示: 左侧盆腔腹膜后富血管性

肿瘤可能。

左髂总动脉造影提示左髂外动脉从肿块中穿过, 管腔受

压,未见明显异常染色灶(图 3)。

术中见左侧盆腔腹膜后巨大囊实质性肿块, 边界与髂腰

肌、腰大肌分界不清。肿块下极达闭孔, 左输尿管从中穿过, 被

肿块侵犯,近段明显扩张。左髂外动脉亦从肿块中穿过。

病理诊断:腹膜后神经纤维瘤。免疫组织化学: S- 100(灶性

+ )、SM A( - )、DESM IN( - )、M SA( - )。

讨论  原发性腹膜后肿瘤指发生在腹膜后间隙的肿瘤, 不

包括腹膜后器官如肾、肾上腺和胰腺等的肿瘤和转移瘤。腹膜

后间隙肿瘤可起源于腹膜后脂肪、蜂窝状结缔组织、筋膜、肌

肉、淋巴管和淋巴结、血管组织、神经组织、胚胎残余特别是泌

尿生殖残余,约 80%是恶性的, 良性者可恶变。腹膜后良性肿

瘤最常见的是纤维瘤、脂肪瘤、神经纤维瘤; 来自泌尿生殖残余

的囊肿、淋巴囊肿、皮样囊肿、囊性畸胎瘤等。恶性肿瘤以恶性

淋巴瘤、纤维肉瘤、脂肪肉瘤、神经母细胞瘤及恶性神经鞘瘤为

多见。有许多腹膜后肿瘤为混合型(如纤维脂肪肉瘤) [1] 。

腹膜后肿瘤临床表现主要有三点, 即腹部肿块、腹胀及腹

痛、邻近器官受侵症状。下腔静脉或髂静脉及淋巴管受压, 可

发生静脉血栓形成,下肢水肿, 下肢静脉曲张和静脉炎,腹壁静

脉曲张,精索静脉曲张。还可出现阴茎及阴囊水肿。腰骶神经

受压则可引起下肢后侧反射性痛[1] 。

腹膜后神经源性肿瘤包括神经纤维瘤、神经鞘瘤、神经节

细胞瘤等,这类肿瘤靠近中线沿脊椎两侧分布。肿块分界清

楚, 密度均匀或不均匀。CT 密度可从水样密度到肌肉密度, 增

强后可不均匀强化, 可有不规则间隔[ 2, 3] 。CT 表现缺乏特征

性, 鉴别诊断常有一定困难, 需结合肿瘤的好发部位、密度、增

强表现及有无钙化等并与临床表现综合考虑。下列表现有助

于鉴别诊断: ①婴幼儿和儿童伴肿瘤钙化者, 以神经母细胞瘤

可能性大。②脂肪瘤 CT 表现为脂肪密度肿瘤, 如脂肪内存在

不均匀间隔或软组织成分, 则应考虑为脂肪肉瘤。③畸胎瘤及

皮样囊肿为多种成分的囊实质性肿块。④平滑肌肉瘤多有大

片坏死区, 包括转移灶内也有坏死区, 并且不伴钙化。⑤肿瘤

内出现钙化, 以恶性纤维组织细胞瘤最常见。其次为脂肪肉

瘤, 神经母细胞瘤和异位嗜铬细胞瘤。⑥神经源性肿瘤偏向于

中线沿脊柱两侧, 密度均匀。⑦增强后强化显著的, 倾向于血

管源性肿瘤, 其次是嗜铬细胞瘤,须注意与动脉瘤鉴别[ 2, 3] 。

本例 CT 增强扫描示肿块背侧见有蒂状强化血管影, 周围

组织器官明显受其推压, 此为左下肢肿胀之原因 , 系肿块压迫

左髂静脉属支及淋巴管所致。临床因彩色多普勒血流超声成

像示肿块内部血流丰富, 曾一度倾向于富血管性肿瘤, 而左髂

总动脉造影显示仅左髂外动脉从肿块中穿过并受压, 并未见明

显肿瘤血管染色。手术结果也证实为非富血管性肿瘤。彩色

多普勒血流超声成像示肿块内部血流丰富多为肿瘤内髂动脉

分支形成的假象。
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