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耻骨外周型原始神经外胚层肿瘤一例

梁新梅，汤光宇，程英升
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　图１　ａ）骨盆Ｘ线片，示左侧耻骨支出现低密度骨质破坏病灶（箭）；ｂ）盆腔ＣＴ增强，示左侧耻

骨支出现骨质破坏灶，并形成一较大的软组织肿块（箭），病灶强化不均，邻近膀胱受压但未受累；

ｃ）盆腔Ｔ１ＷＩ，示病灶呈等信号，且信号不均（箭）；ｄ）盆腔Ｔ１ＷＩ增强，示病灶强化不均（箭），与

邻近受累的耻骨支强化相仿；ｅ）盆腔抑脂Ｔ２ＷＩ，示病灶起自耻骨（箭），膀胱受压无受累；ｆ）肿

瘤组织细胞排列呈典型的“ＨＷ”菊形团（×１００，ＨＥ）；肿瘤细胞为低分化、胞核大、胞浆少、异常

核分裂像多见的小圆细胞（左下角放大图，×４００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，女，２７

岁，无明显诱因间断性左下

腹痛一年多，因左下腹痛持

续并加重５天而就诊，门诊

以泌尿系统病例收治入院。

患者骨盆Ｘ线检查发现左侧

耻骨出现骨质破坏灶，病灶

边界不清，无明显的骨膜反

应（图１ａ）。

盆腔ＣＴ扫描显示病灶

位于左侧耻骨与膀胱之间，

为一不规则形软组织肿块，

大小约４ｃｍ×５ｃｍ×６ｃｍ，

病灶内有大量大小不等的坏

死灶及少许点状钙化，邻近

耻骨骨质破坏，无明显的骨

膜反应，增强后病灶强化不

均，膀胱明显受压，但膀胱壁

未见明显增厚及异常强化

（图 １ｂ）。ＭＲＩ 检 查 病 灶

Ｔ１ＷＩ上呈等信号，且信号不均（图１ｃ），Ｔ２ＷＩ上呈混杂信号，有

明显分隔，增强后病灶强化不明显，与相邻左侧耻骨融合，邻近

耻骨正常形态与信号消失（图１ｄ），矢状面显示病灶起自左侧耻

骨，与膀胱边界清楚，膀胱未受累（图１ｅ）。

病理组织学检查：显微镜下瘤细胞呈巢状排列，有典型的

ＨＷ菊形团结构；瘤细胞为典型的大小一致、低分化、胞浆少、

胞核大、异常核分裂像多见的小圆细胞（图１ｆ）；该肿瘤组织免

疫组化检测ＮＳＥ、ＣＤ９９为阳性。病理诊断为外周型原始神经

外胚层肿瘤。

讨论　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）是一种稀少的、起源于神经上皮组织的恶性肿

瘤，根据发病部位的不同，ＰＮＥＴ分为发生在中枢神经系统的

中央型（ｃＰＮＥＴ）和外周神经系统的外周型（ｐＰＮＥＴ）两类。

ｐＰＮＥＴ好发于１０～３０岁的青少年及年轻人，性别无明显差异。

它与Ｅｗｉｎｇ′ｓ瘤起源于同一家族原始神经外胚层，有相同的细

胞遗传学异常，即存在（１１；２２）（ｑ２４；ｑ１２）染色体易位
［１］；不同

之处：在细胞分化和生物化学上，ｐＰＮＥＴ处于神经外胚层分化

的一端，而Ｅｗｉｎｇ′ｓ瘤处于分化的另一端
［２，３］。ｐＰＮＥＴ的影像

学检查无特征性表现，确诊依赖于病理组织学检查，即有典型

的 ＨＷ菊形团或ＦＷ 菊形团
［３，４］，肿瘤细胞内或树状突内的

神经分泌颗粒密集，以及免疫组化ＣＤ９９、Ｓｙｎ和ＮＳＥ大部分阳

性［２，５］。本例患者的病理检查结果符合上述诊断标准。

当小孩或年轻人出现持续性疼痛，Ｘ线片或ＣＴ检查显示

病变为融骨性病灶伴巨大软组织肿块，且无骨膜反应，在Ｔ１ＷＩ

上呈等信号，Ｔ２ＷＩ上呈混杂信号，ＭＲＩ增强无明显强化时，临

床医生应当考虑ｐＰＮＥＴ的可能。
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