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图１　ＣＴ平扫示腹腔内混杂密度肿

块（箭），实性部分ＣＴ值约４５ＨＵ，边

界不清。　图２　ＣＴ增强扫描动脉

期，示肿瘤实性部分明显强化（箭），

ＣＴ值约８８ＨＵ，其内可见肿瘤血管。

图３　ＣＴ增强扫描门脉期，示肿瘤实

性部分持续强化，ＣＴ值约９４ＨＵ，囊

性部分无强化。　图４　动脉期冠状

面重组图像示腹腔、盆腔内多发肿块

（箭）。　图５　动脉期矢状面重组图

像，示腹腔、盆腔内多发病灶（箭）。

　　病例资料　患者，男，２５岁。３个月前无明显诱因出现腹

胀，下腹部可扪及包块，包块进行性增大，腹胀症状逐渐加重，

进食后明显，伴有大便形状改变。无恶心、呕吐，无腹泻，无血

便、黏液脓血便，无里急后重。查体：腹部膨隆，下腹部可触及

一包块，大小约５ｃｍ×４ｃｍ，质韧，表面光滑，边界尚清，活动度

可。全腹无压痛、反跳痛。实验室检查：糖类抗原 ＣＡ１２５

３４９．８Ｕ／ｍｌ（正常值 １．０～６８．６Ｕ／ｍｌ），糖原蛋白 ＣＡ１９９

４７．９１Ｕ／ｍｌ（正常值＜３７Ｕ／ｍｌ），甲胎蛋白及癌胚抗原在正常

范围；血尿常规、肝肾功能、电解质均未见异常；结核抗体（－）。

ＣＴ：腹腔、盆腔可见多个软组织肿块，密度欠均匀，最大者

位于脐平面，约１１．１ｃｍ×６．８ｃｍ大小，邻近肠管受推压、移位，

少量腹腔积液；增强扫描示肿块呈不均匀强化，实性部分呈中

度～重度强化，囊变坏死部分未见明显强化；腹膜后无肿大淋

巴结；未见肠梗阻（图１～５）。考虑来源于腹腔、盆腔恶性肿瘤

（小圆细胞肿瘤可能性大）。

手术所见：探查见腹腔内淡黄色腹水约５００ｍｌ。肿瘤位于

小肠系膜，大小约１２ｃｍ×８ｃｍ×７ｃｍ，分叶状，远端累及回肠末

段（距回盲部约２０ｃｍ），近端累及空肠远端，肿瘤血供丰富。大

网膜、升结肠系膜及小肠系膜多个转移结节，盆腔３个肿瘤结

节，其中１个大小约３．０ｃｍ×２．０ｃｍ×２．０ｃｍ，侵犯膀胱后壁，

无法切除；１个大小约４．０ｃｍ×３．５ｃｍ×３．０ｃｍ，侵犯直肠上

段，无法切除；另１个约１．５ｃｍ×１．５ｃｍ×１．０ｃｍ，侵犯左侧盆

壁，已切除。

术后病理程度：肿瘤组织大体标本切面呈灰白色、鱼肉状、

质地中等，病灶内有大片坏死。常规 ＨＥ染色，镜下示肿瘤组

织由致密的小圆细胞组成，缺乏分化特征，细胞核深染、呈圆形

或短梭形，病理核分裂象多见，核周胞质少。免疫组化：ＣＤ９９

（＋）、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）、ＣＤ１１７（＋）、ＮＳＥ（＋）、ＣＫ散在阳性，ＡＦＰ

（－）、ＣｈｒｏＡ（－）、ＣＤ３４（－）、ＥＭＡ（－）、Ｓ１００（－）、ＰＬＡＰ（－）、

ＣＤ６８（－）、ＳＭａｃｔｉｎ（－）。

讨论　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）是一种罕见的的起源于神经嵴的恶性小圆细胞

肿瘤［１］。其生长迅速，恶性程度高，病程短，预后差。１９１８年由

Ｓｔｏｕｔ首次报道，１９７３年 Ｈａｒｔ和Ｅａｒｌｅ正式命名，１９９３年版修

订的 ＷＨＯ肿瘤分类才正式将其确定为ＰＮＥＴｓ
［２］。根据发生

部位不同分为中枢性和外周性两类［３］。将起源于外周神经系
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统的ＰＮＥＴ称为外周性原始神经外胚层肿瘤（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉ

ｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒｓ，ｐＰＮＥＴｓ）。ｐＰＮＥＴｓ属少见病，

任何年龄均可发病，但以儿童和青少年多见。无特异临床表

现，大多症状与肿瘤发病部位有关。病理确诊需要根据形态、

免疫组化等综合诊断。肿瘤组织大体标本切面多呈灰白色鱼

肉样，边界不清，质地较脆；瘤体内见不同程度的暗红色液化、

坏死，部分肿瘤表面血管较丰富。镜下可见ｐＰＮＥＴ瘤细胞大

小较为一致，呈小圆形或卵圆形，缺乏分化特征，胞浆稀少，细

胞核深染、呈圆形或短梭形，病理分裂像多见。有的瘤细胞常

形成 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团。ＣＤ９９是 ＭＩＣ 基因的产物，是

ＰＮＥＴ较为特异性抗体，几乎所有ＰＮＥＴ的瘤细胞ＣＤ９９阳性

表达［４］，但ＣＤ９９在淋巴造血系统肿瘤和少数腺泡状横纹肌肉

瘤、滑膜肉瘤等肿瘤中也有表达，故在确诊ｐＰＮＥＴ时，还应该

做ＮＳＥ、Ｓｙｎ、Ｓ１００、ＣｇＡ等，其中至少一种以上神经源性标记

物阳性，且上皮源性、肌源性、淋巴源性等方面的标记物阴性。

本例患者的ＣＤ９９、ＮＳＥ均为阳性。

腹腔ＰＮＥＴｓＣＴ表现缺乏特异性，一般表现为巨大（直径

＞５ｃｍ）、边界不清、无钙化的混杂密度肿块，中间可见囊变区。

肿瘤呈浸润性生长，易侵犯周围组织，与周围组织分界不清，本

例患者病变远端累及回肠末段，近端累及空肠远端，并伴右腹、

盆腔多发转移。增强扫描肿块不均匀强化，中间囊变区显示更

加明显。中心囊变区考虑由于肿块生长迅速，肿块生长速度快

于血管生成速度导致肿瘤中间坏死、液化所致。

发生于腹腔内的ＰＮＥＴｓ需要与胃肠间质瘤、胃肠淋巴瘤

和异位嗜铬细胞瘤等鉴别。胃肠间质瘤：多见于中老年，４０岁

以前少见，临床表现腹部不适、消化道出血、头晕乏力、肠梗阻

等症状，ＣＴ表现可见肿块与肠腔关系密切，多向腔外生长，免

疫组化以ＣＤ１１９为特异指标。胃肠淋巴瘤：胃肠道淋巴瘤为胃

肠道单发或多发病变，ＣＴ平扫表现为均匀稍低密度，增强后轻

中度强化。常以胃肠壁黏膜下浸润性或不规则形偏心性增厚、

息肉样或团块状黏膜下肿块为特征，小肠淋巴瘤当病变浸润肠

壁并破坏肠壁内神经丛时，出现另一特征性改变，即肠管呈“动

脉瘤样扩张”，可伴有病灶周围、腹腔及腹膜后淋巴瘤肿大，典

型者出现“夹心面包征”。异位嗜铬细胞瘤：功能性异位嗜铬细

胞瘤多可伴阵发或挤压性血压升高，腹部多好发于腹膜后，为

富血管肿瘤，增强扫描ＣＴ强化明显，密度均匀，少有坏死、囊

变。虽然肿瘤最终确诊需要依靠病理学，但在临床上对于比较

年轻的患者，腹腔内发现巨大肿块，且呈边界不清、中心液化坏

死等恶性征象时，应警惕ＰＮＥＴｓ的可能。
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专家点评
　　外周性原始神经外胚层肿瘤（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ

ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ｐＰＮＥＴ）主

要发生于儿童和青少年，男性多于女性，男女发病比例国外报

道３∶１～４∶１，国内２∶１～３∶１。以往认为本病是一种少见的

高度恶性肿瘤，随着临床病理检查技术尤其是免疫组化和分子

生物学的发展，诊断率显著提高。有报道ｐＰＮＥＴ仅次于横纹

肌肉瘤，列儿童软组织恶性肿瘤第二位。ｐＰＮＥＴ好发部位为

胸肺区、四肢和脊柱旁，发生在胸肺区称之谓Ａｓｋｉｎ瘤。

ｐＰＮＥＴ、Ａｓｋｉｎ瘤和尤文氏肉瘤（Ｅｗｉｎｇ′ｓｓａｒｃｏｍａ，ＥＳ）都

是起源于神经嵴的小圆细胞恶性肿瘤，多数认为三者同属一个

家族，甚至认为是同一种肿瘤、发生部位不同。ｐＰＮＥＴ主要发

生在软组织、其它部位少见，Ａｓｋｉｎ瘤位于胸肺区，ＥＳ主要发生

在骨骼、少数发生于软组织。此外，三者的生物学行为、神经分

化也存在差异，Ａｓｋｉｎ瘤预后最差，５年生存率为０％。ｐＰＮＥＴ

神经分化更明显，而后二者则不明显或未分化。

本例患者为青年男性，腹胀、腹部包块３个月就诊。ＣＴ检

查小肠系膜巨大分叶状肿块，增强扫描明显强化、有大片坏死

区，动脉期瘤灶内有丰富的肿瘤血管显影；腹膜广泛转移，腹腔

及盆腔多个大小不等、强化形式类同的结节和肿块，少量腹腔

积液。结合患者发病年龄、性别、肿瘤生物学行为和影像表现，

影像诊断时需考虑本病。

（广东省中山市人民医院ＣＴ室　唐秉航）
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