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纵隔巨大原始神经外胚层肿瘤一例
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图１　ＣＴ肺窗示右侧胸腔巨大团

块影，边界清晰，右主支气管受压前

移。　图２　ＣＴ增强扫描示病灶

与后纵隔关系密切，无分叶。呈囊

实性，无钙化及脂肪密度，囊性部分

边缘光整，实性部分中度强化。　

图３　ＣＴ增强扫描示右侧胸膜及膈

肌不光整，可见多发小结节状突起。

　　病例资料　患者，男，２０岁。１个月前无明显诱因

下突然出现声音嘶哑，伴喉部不适感、饮水呛咳、轻度

吞咽困难。无发热、咳嗽、咳痰及进行性体重下降等。

近１周出现胸闷，活动时加重。查体：颈部触及一直径

约１ｃｍ淋巴结，胸廓对称，颈静脉充盈，气管偏左。右

侧呼吸运动减弱，触觉语颤右侧减弱，右侧呼吸音增

粗，未 闻 及 干 湿  音。实 验 室 检 查：乳 酸 脱 氢 酶

３７９Ｕ／ｌ，总胆红素２２．１Ｕｍｏｌ／ｌ，尿酸５１２Ｕｍｏｌ／ｌ，余

指标（－）。心电图示窦性心律不齐，左室高电压。肺

功能：中度以阻塞为主的混合性通气功能障碍。

ＣＴ表现：右后纵隔巨大肿块，自胸廓入口至肝脏

上缘水平。病灶轮廓清楚，边缘光整，无分叶及毛刺，

未见钙化。病灶内大片液化坏死区，实质部分平扫ＣＴ

值２８～３３ＨＵ，增强后为４７～５６ＨＵ。肿瘤包绕右头

臂静脉、头臂干和右位主动脉弓，压迫食管、支气管主

干及右支气管向左上移位。右肺组织呈受压改变，右

上肺另见一小结节。纵隔淋巴结无肿大，邻近肋骨及

胸椎无明显异常，右侧胸锁乳突肌增粗，右侧中量胸腔积液，右

侧胸膜及膈肌多发结节状突起（图１～３）。ＣＴ诊断为右后纵隔

恶性占位，累及纵隔、胸膜、膈肌。

颈部淋巴结穿刺未见肿瘤细胞。纵隔肿瘤穿刺脱落细胞

涂片病理检查找到恶性瘤细胞，提示恶性淋巴瘤可能。术中见

右侧胸腔内大量淡黄色胸腔积液，纵隔及右侧胸腔内巨大肿

瘤，瘤体侵及并包绕纵隔内大血管和气管，右肺、胸壁及膈肌可

见散在转移病灶。肿瘤无法切除，取部分瘤体及右肺组织送病

检。病理检查：镜下示大部分区域呈小圆细胞形态，小部分区

域细胞较大，呈巢状或弥漫分布。免疫组化：Ｓｙｎ（～），

ＣＤ１１７（），Ｖｉｍ局灶（＋），ＥＭＡ少量细胞（＋），ＣＤ９９（＋），

Ｆｌｉ１（＋）、ＣＤ５６（＋）、ＴＴＦ１（－）、ＣＫ（－）、ＧＦＡＰ（－）。病理

诊断：原始神经外胚层肿瘤。

讨论　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）病因尚未明确，分为中枢型和外周型，以外周型

ＰＮＥＴ更少见。外周型是一种向神经方向分化的小圆细胞恶

性肿瘤，起源于自主神经系统外的神经嵴胚胎残余，发生部位

可为胸壁、纵隔、腹膜后、四肢骨及软组织等，实质脏器少见。

本病高度恶性，易复发转移，常见部位为肺、骨骼、肝脏及脑部。

发生于胸部者常见症状为胸痛、胸闷、气促、胸壁肿块，病情发

展迅速，多见于儿童和青少年（又被称为 Ａｓｋｉｎ瘤）。典型的胸

部ＰＮＥＴ主要累及胸壁和椎旁结构。肺实质可受侵。外周型

ＰＮＥＴ的免疫组化以ＣＤ９９的表达相对具有较高特异性，并不

同程度地表达ＳＹＮ、ＣＤ９９和ＣＤ５６等，但ＣＫ等多不表达。

综合本例及复习文献，本病的影像学表现［１，２］：发生于纵隔

及胸部者多单侧生长，可伴有肺及骨转移；不均匀实质性肿块，

边缘多较光整。增强后呈轻度至中度强化，病灶大者可有液化

坏死，出血及钙化少见；胸部外周型ＰＮＥＴ的 ＭＲＩ表现相对

ＣＴ更具特征性。因恶性程度高、生长速度快，ＭＲＩ上形态多不

规则，可有明显长 Ｔ１、长 Ｔ２ 的液化坏死区，病灶实质部分

Ｔ１ＷＩ多呈稍低或中等信号，Ｔ２ＷＩ呈中等或稍高信号。增强后

病灶实质部分轻度～中度强化。

本例影像学鉴别诊断：①神经鞘瘤，多发生于后纵隔，典型

者可见瘤体与椎管相连或跨越椎间孔呈哑铃状改变，常伴有液

化坏死。增强后大多数肿瘤实质部分可有明显强化，邻近骨质

多无受侵征象；②淋巴瘤，ＣＴ上多呈中等密度，ＭＲＩ上病灶实

质部分多呈等Ｔ１、等Ｔ２ 信号，增强后强化程度中等，可伴有纵

隔及浅表淋巴结肿大，诊断性放疗可助于鉴别；③肺肉瘤样癌，

肺癌中较为少见的一种类型，病灶体积多较大，可伴有明显液

化坏死，易出现肾上腺转移；④胸腺癌，病灶多位于前纵隔伴有

大片坏死，边界不清。病理上ＰＮＥＴ需与神经内分泌癌、淋巴

母细胞性淋巴瘤和生殖细胞肿瘤等其他小圆细胞肿瘤鉴别。
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