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腹部促纤维结缔组织增生性小圆细胞瘤ＣＴ表现及病理对照
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【摘要】　目的：探讨腹部促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤（ＤＳＲＣＴ）的ＣＴ表现。方法：回顾性分析经病理证实的８

例ＤＳＲＣＴ患者的ＣＴ表现，８例患者均行ＣＴ增强扫描，并对其ＣＴ表现与病理学进行对照分析。结果：３例ＤＳＲＣＴ单

发，５例多发；病变主要位于膀胱后方（ｎ＝５）及肠系膜间隙（ｎ＝５）；ＣＴ表现为腹、盆腔内分叶状或结节状低密度肿块；可

见坏死区（ｎ＝３）及钙化灶（ｎ＝４）；增强扫描均表现为不均匀强化，平扫、增强扫描动脉期及静脉期肿块的平均ＣＴ值各为

３８．９ＨＵ、５６．１ＨＵ、６２．５ＨＵ。８例肿瘤病理特点均表现为瘤组织呈片状或巢状弥漫浸润性生长，中间由宽厚的纤维结缔

组织分隔，３例可见瘤内坏死。结论：ＤＳＲＣＴ的ＣＴ表现与病理之间存在一定的相关性，ＣＴ有助于ＤＳＲＣＴ的诊断、分期

及定位活检。

【关键词】　促结缔组织增生性小圆细胞瘤；腹部肿瘤；体层摄影术，Ｘ线计算机
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　　促结缔组织增生性小圆细胞瘤（ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃｓｍａｌｌ

ｒｏｕｎｄｃｅｌｌｔｕｍｏｒ，ＤＳＲＣＴ）是一种好发于青少年，罕见

且恶性程度极高的肿瘤。Ｇｅｒａｌｄ等
［１］１９８９年首次报道

该病，至今国外文献报道不超过２００例
［２，３］，国内文献关

于该病的影像表现报道甚少。笔者回顾性分析经病理

证实的８例ＤＳＲＣＴ的临床资料，并对ＣＴ表现及病

理结果进行对照，旨在提高对本病诊断的准确性。

材料及方法

搜集经２００３年１月～２０１０年３月南方医院经病

理证实的ＤＳＲＣＴ患者８例，其中男５例，女３例，年

龄６～４７岁，平均２２岁。临床表现为腹部不适、腹痛

５例，其中伴腹胀１例、呕吐１例、黑便１例；下肢疼痛

２例，其中１例伴下肢活动障碍；体检发现腹部包块１

例。病程 为 ２０ 天 ～２ 年。实验 室检查：ＣＡ１９９、

ＣＡ１２５、ＡＦＰ、ＣＥＡ肿瘤标记物检测中，１例 ＣＡ１９９

略增 高 （２７ Ｕ／ｍｌ） ，２ 例 ＣＡ１２５ 明 显 增 高

（１８１．５Ｕ／ｍｌ，２１２．３Ｕ／ｍｌ）。

使用ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ１６层螺旋ＣＴ扫描，根据患

者临床体检包块的位置，４例行盆腔扫描、２例上腹部、

２例全腹。所有患者平扫后，均经肘前静脉以２．５ｍｌ／ｓ

流率注射对比剂碘海醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ）７５～１００ｍｌ行

增强扫描，其中４例行二期增强扫描，扫描时间分别为

注射对比剂后２５ｓ、６０ｓ，扫描层厚及层距为１０ｍｍ。

图像分析：由两位副主任医师对８例ＤＳＲＣＴ征

象进行分析并达成一致意见，重点分析以下征象：肿块

的数目、大小、位置、范围及边界；肿块的密度及强化程

度；侵犯及转移（肠管、腹膜增厚、肿大淋巴结、肝脏或

其他远处转移）；其它（腹水、输尿管扩张积水）。

病理标本采集于术中切除的部分（６例），或对腹
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图１　盆腔ＤＳＲＣＴ。ａ）ＣＴ平扫示膀胱左后方见一不规则团块状软组织影（箭），可见钙化；ｂ）增强扫描动脉期示肿块呈轻中

度条状不均匀强化（箭）；ｃ）增强扫描静脉期示肿块进一步不均匀强化（箭），肿块内可见片状不强化区。　图２　盆腹腔

ＤＳＲＣＴ。ａ）盆腔ＣＴ平扫示膀胱周围多发不规则的结节状软组织密度影（短箭），直肠壁受累，宫壁增厚，宫腔变窄（长箭）；ｂ）

增强扫描后病灶轻度不均匀强化（箭）；ｃ）腹部ＣＴ增强扫描示腹腔内肠管壁增厚，腹膜后可见多发肿大淋巴结影（箭）。

图３　盆腔ＤＳＲＣＴ。ａ）盆腔ＣＴ平扫示盆腔内多发不规则软组织肿块影（箭），部分肿块内可见散在的钙化灶，肠管受累，与病

变分界不清；ｂ）增强扫描示肿块轻度不均匀强化（箭）；ｃ）病理片镜下示瘤组织呈片状或巢状弥漫浸润性生长，不规则片巢状

分布，中间由宽厚的纤维结缔组织分隔，瘤细胞小而一致，核小深染，胞浆稀少，界限不清，核仁不明显，核小深染（×２０，ＨＥ）。

部实性包块区域穿刺活检材料（２例），石蜡固定后由

一位病理科医师行切片镜检观察。

结　果

１．ＣＴ表现

肿块 的数目、大小、位置、范 围 及 边 界：８ 例

ＤＳＲＣＴ表现为３例单发（图１），大小为９．３ｃｍ×

１１．２ｃｍ～１３．７ｃｍ×１０．７ｃｍ；５例多发（肿块数目均

超过４个）腹腔软组织肿块（图２、３），最大肿块大小为

５．５ｃｍ×７．０ｃｍ～１４．０ｃｍ×１２．１ｃｍ。病变主要位于

腹腔（ｎ＝２），盆腔（ｎ＝４）或同时累及腹、盆腔（ｎ＝２）。

肿块主要位于膀胱后方（ｎ＝５）、肠系膜间隙（ｎ＝５）、

肝周及小网膜囊（ｎ＝３）、大网膜（ｎ＝２）、腹膜后间隙

（ｎ＝２）、胰头区（ｎ＝２）、盆腔左侧间隙（ｎ＝１）及膀胱

前上方（ｎ＝１）。１例单发肿块边界尚清，余７例病变

均与周围组织结构边界不清晰，难以判断肿块起源

（图１～３）。１例术中发现起源于胰腺并侵犯周围十二

指肠肠管，术前诊断为十二指肠恶性肿瘤。

肿块的密度及强化程度：平扫肿块ＣＴ值约２９～

５１ＨＵ（平均值３８．９ＨＵ），密度不均匀（图１～３），３例

肿块中心囊变坏死，４例伴有小片状或条状钙化灶（图

１、３）；增强扫描动脉期ＣＴ值约４１～８５ＨＵ（平均值

５６．１ＨＵ），静脉期（４例）ＣＴ值约４７～８３ＨＵ（平均值

６２．５ＨＵ），肿块呈不均匀强化，３例条状或网格状强

化（图１），周围见增多增粗的血管影，３例囊变坏死区

未见明显强化（图１）。

侵犯、转移及其他：７例肠管增厚（图２、３），其中２

例局部形成软组织肿块，致肠腔狭窄；６例见腹膜增厚

并多发结节；７例腹腔及腹膜后淋巴结肿大（图２、３）；３

例骨转移（肋骨、股骨、骶骨）、２例肝脏转移、１例肺转

移；４例腹水；２例双侧输尿管扩张积水。

２．病理表现

所有病例均经手术（ｎ＝６）或穿刺活检（ｎ＝２）证

实。６例手术探查的患者中，１例病灶边界尚清，完整

切除；５例肿块呈分叶状生长，术中发现２例与周围血

管紧密粘连，３例网膜、肠系膜及周围肠管发生广泛转
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移而部分切除或仅取病理活检。

大体切面呈灰白色或灰黄色，质韧，呈块状或分叶

状，部分肿瘤内可见坏死灶。镜下见瘤组织呈片状或

巢状弥漫浸润性生长，中间由宽厚的纤维结缔组织分

隔，瘤细胞排列松散，细胞体积较小，形态较一致，多数

瘤细胞胞浆稀少，核小深染，核分裂可见（图３），３例见

瘤内片状坏死及渗出。免疫组织化学阳性表达：细胞

角蛋白（ＣＫ）（６／８，７５％），上皮膜抗原（ＥＭＡ）（４／５，

８０％）、ＣＤ９９（４／４，１００％），波形蛋白 （Ｖｉｍ）（６／６，

１００％）、结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ）部分阳性（２／２，１００％）、神经

元特异性烯醇化酶（ＮＳＥ）阳性（４／５，８０％）。

讨　论

１．临床表现

ＤＳＲＣＴ是一种罕见、恶性程度极高的肿瘤。主

要发生在腹腔或盆腔腹膜，也可发生于胸膜及睾丸鞘

膜，发生在卵巢、胃肠道、肝脏、肾脏、胰腺、颅内、腮腺、

肺、骨骼等器官也有报道［２４］。好发于青少年男性患

者，文献报道的男女比例为３．８～５∶１
［２，３］，好发年龄

为１８～２５岁
［２］，但也有文献报道过发生于６０岁以上

的患者［３］。临床症状主要为包括腹部不适、疼痛、可伴

有腹痛、腹胀、呕吐、便秘等非特异性的症状，盆腔包块

累及神经丛可出现下肢疼痛及活动障碍等症状。实验

室检查肿瘤标记物可升高，尤其是 ＣＡ１２５。Ｆｉｚａｚｉ

等［５］报道ＣＡ１２５增高（平均值２００Ｕ／ｍｌ，范围２２～

７３５Ｕ／ｍｌ）见于８６％（６／７）ＤＳＲＣＴ患者，本组亦可见

２例ＣＡ１２５明显升高。有学者
［６］认为ＣＡ１２５升高与

腹水有关，而不是由肿瘤本身直接导致的，因此肿瘤标

记物不能作为特异性的诊断工具。

２．病理表现

ＤＳＲＣＴ属于小圆细胞肿瘤一类，其还包括神经

母细胞瘤、横纹肌肉瘤、淋巴瘤、尤文氏肉瘤、Ｗｉｌｍｓ′

肿瘤，原始神经外胚层肿瘤（ＰＮＥＴ）以及 Ａｓｋｉｎ瘤。

组织学特征为肿瘤细胞体积小，胞浆少，呈片状或索状

细排列，周围可见纤维结缔组织显著增生。免疫组化

显示肿瘤细胞具有上皮源性、间叶性及神经源性多向

分化特点，多数病 例 表 现 为 ＣＫ、ＥＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、

Ｖｉｍｅｎｔｉｎ和ＮＳＥ均呈阳性表达。细胞遗传学特点为２２

号染色体断裂并发生易位ｔ（１１；２２）（ｐ１３；ｑ１２），９５％形

成ＥＷＳ／ＷＴ１融合性基因，并表达 ＷＴ１蛋白
［２，３］。

３．ＣＴ表现及与病理对照

尽管ＣＴ对于腹部ＤＳＲＣＴ的检出、分期及随访

有重要意义，但其表现缺乏特异性。ＤＳＲＣＴ通常表

现为腹腔或盆腔间隙内多发弥漫性的肿块，常见于膀

胱后间隙、网膜、肠系膜间隙以及腹膜后间隙。以往文

献报道半数以上ＤＳＲＣＴ可见膀胱后间隙或子宫直肠

陷凹肿块，并认为这是ＤＳＲＣＴ特点之一，本组６２．５％

（５／８）见膀胱后肿块。多数肿块边界不清，与周围器官

无明显起源关系。

大部分肿块内密度不均匀，这与肿瘤发生钙化、囊

变或坏死使病理上不均一性有关。本组结合文献［７］，

２２．０％～５４．５％可发生钙化，４３％～７８％中心见低密

度坏死。增强扫描动脉期轻度不均匀强化，平均约

２０ＨＵ，静脉期呈渐进性强化，推测是由于病理上肿瘤

内含有较多纤维成分所致，笔者认为该征象是

ＤＳＲＣＴ相对特异性的表现。增强扫描瘤内条状强化

提示肿瘤血供丰富，以及对周围血管侵犯、包绕。

腹部ＤＳＲＣＴ常见对周围肠管侵犯，局部肠管增

厚，可形成软组织肿块或压迫肠腔，致不全性或完全性

肠梗阻；也可表现为对腹腔或腹膜后的脏器直接侵犯；

腹腔内种植转移播散后表现为腹膜增厚及形成结节，

肠系膜间隙、腹膜后、网膜多发淋巴结转移。腹腔外常

见于肝脏、肺、骨及远处淋巴结转移，血行转移较少见。

腹水常见，但一般与肿块大小不成比例。压迫或侵犯

输尿管可导致输尿管及肾盂扩张积水。

４．鉴别诊断

腹部ＤＳＲＣＴ应与以下疾病相鉴别：①肿瘤性病

变，包括腹部转移瘤、淋巴瘤、腹膜间皮瘤、ＰＮＥＴ、恶

性纤维组织细胞瘤、平滑肌肉瘤、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病等。转

移瘤多见于老年男性，有原发肿瘤病史；淋巴瘤好发中

年男性，表现为腹膜后多发肿大淋巴结，而ＤＳＲＣＴ早

期即表现为肿块影；腹膜间皮瘤多见于４０岁以上中老

年人，常有石棉接触史，病灶强化显著；ＰＮＥＴ亦好发

于青少年，有时表现与 ＤＳＲＣＴ相似，但肿瘤钙化少

见［２］；恶性纤维组织细胞瘤中老年多见，好发于腹膜

后，增强扫描呈中重度强化，且不发生种植转移；平滑

肌肉瘤好发成年女性，多经血行转移，少发生腹膜种植

转移。浆细胞型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病多为弥漫型，且轻中度

强化程度，但其多位于腹膜后，按淋巴链分布［８］。②炎

性病变，结核性腹膜炎，肠系膜脂膜炎，肠腔（如阑尾）

穿孔后继发性腹膜炎，炎性病变可表现为小结节状，但

多发巨大肿块少见。有时单凭ＣＴ表现鉴别困难，需

结合患者的年龄、实验室检查以及临床病史。

总之，尽管 ＤＳＲＣＴ缺乏特征性的 ＣＴ表现，但

ＣＴ有助于ＤＳＲＣＴ的诊断、分期及定位活检。以下几

点有助于诊断：①好发于青少年男性患者；②腹腔或盆

腔间隙内多发弥漫性的肿块，膀胱后间隙肿块常见，无

明确脏器起源；③平扫密度不均，可钙化、囊变坏死，增

强扫描轻中度不均匀延迟强化；④早期即发生腹腔广

泛种植播散及肝、肺、骨、淋巴结转移。
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罕见骨盆手指一例 ·病例报道·
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图１　ａ）腹部平片；ｂ）ＣＴ

平扫 ＭＩＰ图像；ｃ）ＶＲ图

像，均清楚显示左侧耻骨及

坐骨结节处手指样骨性结

构（箭）。

病例资料　患者，女，５８岁。４个月前因恶心、呕吐，行肝、肾功

能及肾脏超声等相关检查，明确诊断为慢性肾衰竭尿毒症期，

合并肾性贫血。近１个月来，患者发现全腹壁逐变硬，无腹痛、

腹胀。我院行腹部平片及腹部ＣＴ检查。

腹部平片显示耻骨联合分离，左侧耻骨联合面及左侧坐骨

结节处分别见一手指样骨性结构与其形成假关节，余未见明显

异常（图１ａ）。腹部ＣＴ平扫 ＭＩＰ（图１ｂ）及 ＶＲ重组（图１ｃ）同

样显示耻骨联合分离，左侧耻骨及坐骨结节均见两节手指样骨

性结构与之分别相连形成假关节。诊断为：骨盆多发手指。

讨论　骨盆手指是一种罕见的骨组织生长在软组织内的

先天性异常，它可位于骨盆诸骨的任一水平［１，２］，甚至位于前腹

壁［３］，这是Ｓｕｌｌｉｖａｎ和Ｃｏｒｎｗｅｌｌ于１９７４年第一次报道
［４］。此

病例影像学表现典型，主要表现为：骨盆内或骨盆外手指状的

骨性结构，有清晰的骨皮质和骨髓，有一个或多个假关节形成，

通常是单侧性的。骨盆手指是一种无症状的良性实体，常无意

中发现的［２］。认识这种良性的异常结构很重要，可以避免不必

要的临床检查与治疗［５］。由于骨盆手指的典型的Ｘ线表现、没

有外伤史等可以与异位骨化以及骨盆撕裂的骨片相鉴别。复

习文献，迄今为止，国外已报道４０余例
［２，３，６，７］，而国内尚未见报

道。本例患者，同时单侧耻骨联合面及坐骨结节同时伴发骨盆

手指，实属罕见。

骨盆指的起源尚不明确。最可能的理论认为这种异常出

现在胚胎发生最初６周骨骼生长间充质阶段。正常情况下，第

１尾椎软骨基质与脊椎融合。如果不能融合，软骨中心则可能

独立发育，形成退化的类似肋骨样结构［３］。软骨中心断裂即形

成骨盆手指。然而，有遗传学家认为２０％以上的妇女受孕后会

出现怀有两个或两个以上的胎儿，但等到胎儿发育到４～５个

月时便只剩下一个了。产科医生经常遇到这样的情况，不少产

妇在Ｂ超检查时，被告知是双胞胎，但分娩时却只有一个胎儿。

出现这种现象有两种原因，一种是胎儿着床不稳，除了一个胎

儿扎根外，其余的被母体以某种方式吸收掉；另一种即“同室操

戈”现象，一个强壮的胎儿为了争夺母体营养，将另一个或几个

弱小的胎儿吸收掉或遏制其发育，或将其孪生兄弟的胚胎吸收

包裹在自己的体内。随着寄主的年龄增长而发育成熟成手指，

没有任何症状，偶然发现。
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［５］　ＨａｍｉｌｔｏｎＳ．Ｐｅｌｖｉｃｄｉｇｉｔ［Ｊ］．ＢｒＪＲａｄｉｏｌ，１９８５，５８（６９４）：１０１０１０１１．

［６］　ＭｃＧｌｏｎｅＢＳ，ＨａｍｉｌｔｏｎＳ，ＦｉｔｚＧｅｒａｌｄＭＪＴ．Ｐｅｌｖｉｃｄｉｇｉｔ：ａｎｕｎｃｏｍ

ｍｏｎｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌａｎｏｍａｌｙ［Ｊ］．ＥｕｒＲａｄｉｏｌ，２０００，１０（１）：８９９１．

［７］　ＢｒｅｕｓｅｇｈｅｍＩＶ．Ｔｈｅｐｅｌｖｉｃｄｉｇｉｔ：ａｈａｒｍｌｅｓｓ“ｅｌｅｖｅｎｔｈ”ｆｉｎｇｅｒ［Ｊ］．

ＢｒＪＲａｄｉｏｌ，２００６，７９（２），ｅ１０６ｅ１０７．

（收稿日期：２０１００２２１）
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