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　图１　ＣＴ平扫示左大腿内侧椭圆形低密度影，其内密度不均匀（箭）。　图２　动脉期

ＭＩＰ示左侧股深动脉穿支小动脉（箭）进入瘤体。　图３　静脉期横轴面图像示左大

腿病灶呈不均匀强化，可见包膜（箭）。　图４　光镜下可见规则排列的卵圆形或小梭

形细胞结构（×２０，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，男，３３岁，因发现

左大腿后内侧软组织包块１月余入院，

心、肺、腹未见异常。ＣＴ平扫：左大腿

中下段软组织内见囊实性混杂密度影，

与周围肌肉分界不清，ＣＴ 值１４．６～

３４．０ＨＵ，大小约５６．８ｍｍ×５８．３ｍｍ

×１４５．２ｍｍ（图１）；增强扫描动脉期示

该病灶实性部分呈不均匀轻度强化，ＣＴ

值约４２ＨＵ，左侧股深动脉穿支分支血

管进入瘤体内（图２）。静脉期瘤体内呈

明显不均匀持续性强化改变，ＣＴ值约

６９．１ＨＵ（图３）。ＣＴ诊断：左大腿血管

源性病变。彩色超声扫描示左大腿巨

大包块，内部回声不均匀；彩色多普勒

血流成像示少量血流信号动脉阻力指

数０．１０～０．２０，动脉瘤可能。术后病

理：光镜下可见规则排列的卵圆形或小

梭形细胞结构（图４）；免疫组化：ＣＤ９９

（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（－），Ｓｙｎ（＋），ｋｉ（５０％

＋），ＥＭＡ（＋），ＣＫ（－），ＬＣＡ（－），

ＮＳＥ（＋）。病理诊断：外周性原始神经

外胚层瘤。

讨论　原始神经外胚层瘤是一种少见的神经嵴起源的恶

性小圆细胞肿瘤。据文献报道，它几乎可以发生在中枢或外周

神经系统的任何位置［１３］，可分为中枢性原始神经外胚层瘤和

外周性原始神经外胚层瘤。外周性原始神经外胚层瘤（ｐｅｒｉｐｈ

ｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ｐＰＮＥＴ）是由 Ｈａｒｔ和

Ｅａｒｌｅ于１９７３年首先提出的一组少见的起源于中枢及交感神经

系统以外神经嵴细胞的具有高度恶性的小圆细胞肿瘤。ｐＰ

ＮＥＴ临床上罕见，好发于胸腔、四肢、后腹膜及盆腔等。ｐＰ

ＮＥＴ多发于儿童和青少年，７０％～８０％的患者年龄在２０岁以

内，女性多于男性。据统计，ｐＰＮＥＴ占儿童软组织恶性肿瘤的

４％、成人软组织肿瘤的１％。常见的临床表现为迅速增大的包

块伴疼痛和肿块引起的压迫症状。ｐＰＮＥＴ具有恶性度高、侵

袭力强、易复发等特点，３年生存率仅为３０％，预后差。

当病灶较小时，病灶密度多较均匀，但较大病灶的密度由

于肿瘤的坏死、囊变而出现低密度区，也可由于出血而伴有高

低混杂密度区，病灶内通常无钙化或肿瘤骨。ｐＰＮＥＴ影像特

征为较大的软组织肿块，直径往往＞５ｃｍ。增强扫描动脉期肿

块边缘、中心可见数条细小的供血动脉，静脉期、延迟期病灶实

性部分呈明显持续强化，强化时间可达２０ｍｉｎ以上，病灶内囊

变、坏死区不强化。ｐＰＮＥＴ影像学表现多样，无明显的特征性

表现，定性诊断较为困难，但 ＭＳＣＴ增强扫描能清晰显示肿瘤

的内部结构、供血动脉、邻近结构的侵袭情况及肿瘤范围。

目前确诊ｐＰＮＥＴ的主要方法是病理免疫组化，临床上最

常用的诊断标准为ＣＤ９９表达阳性，并有两种以上不同神经标

记物（如ＮＳＥ、Ｓｙｎ、Ｓ１００、Ｖｉｍ、ＮＦ）的表达，而ＬＣＡ阴性及标

记肌源性肿瘤的免疫组化（Ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ，Ｍｙｏｓｉｎ）阴性可排除淋

巴瘤及小圆细胞肌源性肿瘤［４］。
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