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腹腔弥漫性原始神经外胚叶瘤一例
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　图１　ＭＲＩ轴面Ｔ２ＷＩ示肝脾之间及肝周、门静脉周围不均匀较长Ｔ２ 异常软

组织影（箭）。　图２　ＭＲＩ轴面Ｔ１ＷＩ示病变呈较长Ｔ１ 信号改变（箭）。

图３　ＭＲＩ矢状面Ｔ２ＷＩ示肝脏后下方及腹腔内弥漫生长的较长Ｔ２ 异常软组

织影，其内高信号分隔影（箭）。　图４　ＭＲＩ轴面ＧｄＤＴＰＡ增强Ｔ１ＷＩ示肝

周、肝脾之间、门静脉周围软组织影强化较明显（箭）。

　　病例资料　患者，男，３０岁，因原始神经外

胚瘤治疗后昏迷数小时入院。出现脐周刺痛，

继而感胸闷、腹胀，外院Ｂ超显示胸腹腔积液，

诊断为结核性腹膜炎，抗结核治疗效果差。脐

周可触及多个质硬包块，胸闷加重，外院查血沉

８９ｍｍ／ｈ，ＣＡ１２５３５６．５Ｕ／ｍｌ，结核抗体阴性，

行腹腔肿块穿刺，诊断为原始神经外胚瘤（恶

性）。１年后至肿瘤医院行手术治疗，肿块未能

完全切除。其后在我院行多次化疗。半年后因

低血糖昏迷再次入我院。查体：左侧卧位，气管

偏右，左肺呼吸音弱，叩诊浊音；腹部膨隆，腹壁

张力大，肝脾及腹腔内包块触诊不满意，移动性

浊音阳性，肠鸣音弱，住院期间反复出现昏迷，

并出现消化道出血，３ｄ后抢救无效死亡。

ＭＲＩ表现：腹腔、盆腔内充满巨大、不规则

软组织影，Ｔ１ＷＩ为较低信号，Ｔ２ＷＩ为较高信

号，其内可见高信号分隔影，增强扫描病变强化

明显，病变上界为肝、脾脏下缘，向下达前列腺

上方，向前达腹壁，向后至胰腺，与肠管分界不

清，门静脉、下腔静脉、脾静脉间、肝脏周缘均可

见类似信号影，有强化。肝右叶可见一直径约

１．０ｃｍ的长 Ｔ１、较长 Ｔ２ 异常信号，强化不明

显。胆囊、胰腺、脾脏未见异常。腹腔内可见长

Ｔ１、长 Ｔ２ 液体影。腹腔、盆腔内巨大占位，考

虑恶性肿瘤伴腹膜后淋巴结转移；腹水（图１～

４）。

病理诊断：原始神经外胚瘤；免疫组化：

ＣＤ９９（＋），ＮＳＥ（＋），ＥＭＡ（－），ＣｇＡ（－），Ｖｉ

ｍｅｎｔｉｓ（＋），抗内皮抗原（－）。

讨论　原始神经外胚叶瘤多见于青少年，男略多于女。临

床表现为软组织肿块，多有囊变，肿瘤恶性程度高，易发生远处

转移和局部复发，预后极差。病理上以致密小细胞为主，无特

殊排列，部分区域瘤细胞有神经分化特征［１，２］。外周肿瘤多发

生于躯干和四肢，尤其是椎旁区、胸壁、肢体和腹膜后，也见于

实质脏器［３］；ＭＲＩ软组织分辨率高，能清楚显示病变的信号特

点和范围，在术前评级、制定手术计划、随访均有很大作用［４］。

ＭＲＩ病变无特异性表现，呈较长Ｔ１、较长Ｔ２ 信号改变，与软组

织肿瘤信号类似，本例肿块未见囊变、出血、钙化等信号改变，

可见高信号分隔。治疗上多主张先行手术切除，术后辅以化

疗、放疗等综合治疗。本例患者为年轻男性，经手术、化疗等多

种治疗，起病至死亡时间为２２个月，说明该病预后极差。
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