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膀胱恶性外周神经鞘膜瘤一例 ·病例报道·
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　示膀胱腔内肿块，其内可见液化坏死区，周围未坏死肿瘤组织明显强化。　图４　下腹

部ＣＴ增强扫描示肠系膜区多个肿大淋巴结。　图５　镜下示瘤细胞梭形，有明显异

形性，伴有散在淋巴细胞浸润（×４００，ＨＥ）。

图１　ＣＴ平扫示膀胱三角

区软组织肿块（箭），基底较

宽，轮廓光整，呈浅分叶改

变。　图２　增强扫描示

肿瘤明显均匀强化。

图３　术后两年复查ＣＴ，

　　病例资料　患儿，男，２岁９个月。

患儿于３个月前无明显诱因出现排尿

困难，尿呈滴沥状，排尿时间延长，伴尿

频、尿痛，无肉眼血尿。入院后外科检

查：双肾区无叩痛、双侧输尿管行程无

压痛、膀胱区无叩痛。膀胱镜检：膀胱

后壁、侧壁及顶壁黏膜规整，于尿道内

口靠右侧有一隆起性病变。实验室检

查未见明显异常。

影像学检查：ＣＴ示膀胱三角区有

一凸向腔内的软组织块影，基底较宽，

密度均匀，肿块与邻近膀胱壁分界不

清，其大小约２．０ｃｍ×２．３ｃｍ，边缘呈弧

形和分叶状，ＣＴ值为３０ＨＵ（图１），增

强扫描肿块呈明显均匀强化，ＣＴ值为

１３０ＨＵ（图２）。膀胱彩超：膀胱内三角区近尿道内口处混杂回声

肿块，边缘规则，基底部较宽。ＣＤＦＩ：肿块内见丰富血流信号。

本病例手术及化疗两年后复查ＣＴ可见膀胱三角区肿瘤复

发，肿瘤内可见液化坏死（图３），肠系膜淋巴结转移（图４）。

手术所见：尿道内口和膀胱三角区有一大小约３ｃｍ×３ｃｍ

类圆形肿块，肿瘤基底较宽，约０．５ｃｍ×１．０ｃｍ。

病理检查：镜下示瘤细胞梭形，有明显异形性，呈编织状排

列，伴有散在淋巴细胞浸润（图５），部分区域可见腺样分化，灶

性分布的原始神经上皮样细胞。（膀胱）梭形细胞肉瘤。免疫

组化结果：Ｖｉｍ（＋）、ＤＥＳ（－）、Ｍｇ（－）、Ｓ１００（）、Ｓｙｎ（±）、

ＣＤ３４（＋）和Ｆ８（＋），符合伴有腺分化的恶性外周神经鞘膜瘤。

讨论　恶性外周神经鞘膜瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅ

ｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒ，ＭＰＮＳＴ）是一种起源于外胚层间充质的软组织

肉瘤，ＷＨＯ已经将以前一些混杂和模糊的命名如恶性雪旺氏

瘤、恶性神经鞘瘤、神经源性肉瘤和神经纤维肉瘤统称为

ＭＰＮＳＴ
［１］。ＭＰＮＳＴ是一种罕见肿瘤，其发病率大约为每年百

万分之一，并且主要发生于成人，仅有１０％～２０％的 ＭＰＮＳＴ

于２０岁之前被诊断发现
［２］，大约２／３的肿瘤伴发神经纤维

瘤［３］。本肿瘤可在身体任何部位发生，包括皮肤、头颈部、纵隔

和腹膜后，内脏也可发生。其大体形态与其它肉瘤无明显差

异。光镜下肿瘤分化较好者，以梭形细胞为主，一些病例似纤

维肉瘤，梭形细胞非常致密，相互以锐角交叉成束，如鲭鱼骨

样；也可有栅栏状、漩涡状排列，并有席纹样结构；分化差者，瘤

细胞异型性明显，其形态与多形性恶性纤维组织细胞瘤和多形

性脂肪肉瘤难以区别。本病例为小儿且发生于膀胱，故极为罕

见。ＣＴ表现为膀胱三角区宽基底，浅分叶，软组织块影，且强

化明显。但上述表现缺乏特异性，影像诊断困难，最终仍需病

理诊断。在儿童膀胱肿瘤多考虑为横纹肌肉瘤，其可致膀胱局

限性增厚、突向膀胱内外的肿块，其中沿膀胱壁形成葡萄状肿

块是其典型表现。ＭＰＮＳＴ作为一种高度恶性肉瘤，有较高的

局部复发及远处转移可能性，手术切除仍是本病的主要治疗手

段，而其它辅助治疗的作用尚不明确。
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