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骨外尤文氏瘤一例
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　图１　ａ）ＣＴ平扫示右侧股骨中上段后方肌间隙间低密度肿

块（箭），形态较规整，密度基本均匀；ｂ）增强扫描示肿块明

显强化（箭）。　图２　ＣＴ增强后 ＭＰＲ示肿瘤呈球形膨胀

性生长，内有丰富的肿瘤血管（箭），周围肌组织呈受压推挤

样变。　图３　ＶＲ示肿瘤呈类血管团样（细箭）和明显的肿

瘤供血血管（粗箭）。

　　病例资料　患儿，女，５岁。２００５年７月初家属无意中发

现患儿右大腿后侧肿块，无痛。当地医院Ｂ超检查示右大腿中

上段内侧异常回声声像图。本院体检：右大腿后侧７．２ｃｍ×

６．４ｃｍ×４．３ｃｍ肿物，质硬，活动差，无压痛，皮温不高。实验

室检查：乳酸脱氢酶４６３Ｕ／ｌ（正常值范围１１４～２４０Ｕ／ｌ），碱性

磷酸酶２１６Ｕ／ｌ（正常值范围１５～１２１Ｕ／ｌ）。

Ｘ线检查：示右侧股骨骨质结构完整，无骨质破坏，无骨膜

反应。

ＣＴ示右侧股骨中上段后方肌间隙内６．０ｃｍ×５．５ｃｍ×

７．５ｃｍ低密度肿块，形态较规整，密度基本均匀，平扫 ＣＴ值

４２．２ＨＵ（图１ａ），增强扫描肿块明显强化，ＣＴ最高达１２２．４ＨＵ

（图１ｂ）。增强扫描后多平面重组（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ，

ＭＰＲ）示肿瘤呈类球形膨胀性生长，内有丰富的肿瘤血管，周围

肌组织呈受压推挤样变（图２）；容积再现（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｉｎｇ，ＶＲ）

显示肿瘤呈类血管团样和明显的肿瘤供血（图４）。

病理和生化免疫学诊断：（右大腿）骨外尤文氏瘤（Ｅｗｉｎｇ瘤）。

讨论　骨外尤文氏肉瘤（ｅｘｔｒａｓｋｅｌｅｔａｌＥｗｉｎｇ′ｓｓａｒｃｏｍａ，

ＥＥＳ）属软组织恶性小细胞性肿瘤，其组织来源近年有研究证明

是一种原始间叶肿瘤，可能来源于神经外胚层［１］，临床形态特

征与骨的尤文氏肉瘤十分相似。

本病较为罕见，多见于男性，可以发生于任何年龄，好发年

龄为１０～３０岁。多发于脊椎旁、腹膜后和胸部的软组织及下

肢，部位较深，生长较快，出血坏死常见，临床上常无疼痛。症

状出现时间一般少于１年，转移率高，预后差
［２］。常早期出现

肺、淋巴结和骨转移，生存时间在６年之内。

影像学表现：根据本例的ＣＴ影像表现和相关文献报道
［３］

可以发现，ＥＥＳ是骨外软组织内的低密度肿块，密度可以均匀，

也可密度不均匀，形态较规整，大小可不一，无明显的骨膜侵

犯，增强扫描肿块明显强化，呈现是一个富血供的肿瘤，ＣＴ横

断面和 ＭＰＲ均显示肿瘤呈膨胀性生长，对周围组织无明显侵

犯，ＶＲ显示肿瘤有明显的供血血管，并出现肿瘤呈类血管团样

改变。

病理组织学上肿瘤常为分叶状，切面上可见典型的脑组织

样改变。可累及骨膜，但无葱皮样改变；可累及神经、脊髓，产

生感觉、运动障碍。组织学改变与骨的尤文氏肉瘤相同，为均

匀一致的小圆形细胞，胞浆稀疏、有空泡并含糖原。细胞核圆

而小，有完整的细胞膜及颗粒清晰的染色质，核仁较少，并为多

形性，有丝分裂较少，可见菊形团样结构。但其病理学特点主

要是：①ＨＥ染色均为蓝色小细胞；②都存在ｔ（２１：２２）（ｑ２４：

ｑ１２）；③表达相同的癌基因；④都表达 ＨＢＡ７１，即免疫组化的

ＣＤ９９呈阳性
［４］。免疫组化和电镜是诊断ＥＥＳ的金标准。

本病例ＣＴ增强和ＶＲ重组图像上的表现似血管源性肿瘤

又不似血管源性肿瘤，结合化验室检查中碱性磷酸酶的升高、

肿瘤发生在深部软组织以及发病年龄，应该考虑到有骨外尤文

氏瘤的可能，但还应与血管源性肿瘤、恶性淋巴瘤、胚胎性横纹

肌肉瘤、未分化癌等其他小圆细胞恶性肿瘤进行鉴别。
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