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·骨骼肌肉影像学·

中轴区原发骨内型原始神经外胚层肿瘤ＣＴ和 ＭＲＩ表现

王鹏，陈怡楠，刘洪超，蒋涛，刘士远

【摘要】　目的：探讨６例中轴区原发骨内型原始神经外胚层肿瘤（ＰＮＥＴ）的ＣＴ和 ＭＲＩ表现，提高对中轴区原发骨

内型ＰＮＥＴ的影像学认识。方法：回顾性分析经病理证实的６例中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ患者临床资料，其中４例行ＣＴ

扫描，２例经 ＭＲＩ扫描。结果：６例ＰＮＥＴ位于骶椎２例，腰椎１例，颈椎１例，尾骨１例，右髂骨１例。肿瘤最大截面

２．０ｃｍ×３．８ｃｍ～５．０ｃｍ×８．５ｃｍ。６例均伴不同程度的骨质破坏，其中融骨性破坏５例，成骨性１例。４例部分边界不

清，２例边界完全模糊不清。ＣＴ以等密度为主，４例密度均不均匀，３例内见点状、片状高密度，呈“浮冰”样改变；２例增强

扫描明显强化，内见多发小血管及斑片状低密度灶。２例 ＭＲＩ信号均不均匀，Ｔ１ＷＩ均为等信号，Ｔ２ＷＩ均为稍高信号，增

强后不均匀明显强化。２例伴椎体压缩性骨折，６例均无明显骨膜反应，椎间隙无狭窄，２例行 ＭＲＩ检查椎间盘无明显破

坏。结论：中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ以儿童及青年多见，肿块常较大，包绕椎体，椎体骨质破坏常见，肿瘤密度或信号常不

均，强化明显，其中“浮冰”征有一定提示价值。

【关键词】　原始神经外胚层肿瘤；中轴区；体层摄影术，Ｘ线计算机；磁共振成像
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ｉｍａｇｉｎｇ

　　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）是起源于神经嵴向神经方向分化的恶

性小圆细胞肿瘤，分为中枢型和外周型，中枢型占多

数［１２］。外周型ＰＮＥＴ分为骨内型和骨外型，骨内型

起源于椎体或附件骨骼；骨外型起源于原因不明的间

充质瘤，多见于椎旁及椎管内，一般无钙化［３］。中轴区

原发骨内型ＰＮＥＴ罕见，其影像学报道较少。本文通

过分析６例中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ的ＣＴ和 ＭＲＩ

表现，探讨其影像学特征，旨在提高对该病的影像学认

识。

材料与方法

１．临床资料

２００８年１０月－２０１４年５月经穿刺活检及手术病
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图１　男，８岁。ａ）骶椎处巨大占位灶伴骶椎骨质破坏，周围见软组织密度包绕，骶前间隙肿块较大，肿块内散在片状稍低密度

灶，其内残存骨形成“浮冰”征（箭）；ｂ）骶骨溶骨性骨质破坏，骶骨形态基本消失，其内散在残存骨（箭），骶管及双侧关节面受

累。　图２　男，１８岁。ａ）右侧髂骨近耳状面处臀后缘巨大软组织占位灶伴髂骨骨质破，边界不清，其内散在点状、斑点状残

存骨形成“浮冰”征（箭）；ｂ）增强后冠状面重组示肿瘤强化明显，其内多发迂曲小血管（箭）及片状高、低密度灶。　图３　男，

１８岁。ａ）骶椎占位灶伴骨质破坏，骶椎周围软组织密度包绕，前缘软组织灶体积较大（箭），累及骶管，边界不清；ｂ）骶椎溶骨

性骨质破坏，骨皮质不连续（箭），骶椎形态尚存在。

理证实的中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ患者６例，其中男

４例，女２例，年龄８～３６岁，中位年龄１９．３岁。临床

表现为骶部疼痛２例，并伴软组织肿块进行性增大；腰

部疼痛１例；颈部疼痛１例并肩部麻木、上肢无力；右

髋及尾部疼痛各１例，伴软组织肿块进行性增大。

２．ＣＴ扫描

２例仅行平扫，２例行平扫及增强扫描。采用

ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ６４及Ｐｈｉｌｉｐｓ２５６ｉＣＴ扫描，管电压

１２０ｋＶ，管电流２１０ｍＡｓ，层厚５ｍｍ。增强扫描采用

高压注射器注射非离子型对比剂碘海醇或碘普胺

（３７０ｍｇＩ／ｍＬ）８０ｍＬ，注射流率４ｍＬ／ｓ，三期增强扫

描时相：动脉期延迟３０ｓ，实质期延迟６０ｓ及延迟期延

迟９０ｓ。

３．ＭＲＩ扫描

２例术前采用 ＧＥＳｉｇｎａ１．５Ｔ行平扫及增强检

查。采用体表线圈，平扫包括常规矢状面 Ｔ１ＷＩ（ＴＲ

４２０ｍｓ，ＴＥ１０ｍｓ）、Ｔ２ＷＩ（ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ１００ｍｓ），

抑脂矢状面Ｔ２ＷＩ，横轴面Ｔ２ＷＩ，增强扫描经肘静脉

注射ＧｄＤＴＰＡ０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ，行矢状面、冠状面及横

轴面扫描。

４．图像分析

所有图像均由两位中级以上职称医师共同评价，

双方达成一致性意见。

结　果

１．病灶位置及大小

６例发病部位分别为颈椎１例，位于第６颈椎体；

腰椎１例，位于第４腰椎体；骶椎２例，分别位于第１、

３骶椎体；尾椎１例，位于第１～２尾椎体；右髂骨１

例，位于髂骨翼。最小肿瘤的最大层面为２．０ｃｍ×

３．８ｃｍ，最大者５．０ｃｍ×８．５ｃｍ，中位大小４．３ｃｍ×

６．３ｃｍ。

２．ＣＴ表现

ＣＴ显示３例分别为右侧髂骨翼、第３骶椎体、第

１～２尾椎体处等或略低密度的软组织肿块包绕髂骨

及椎体，髂骨处软组织肿块以外侧方为主，边界模糊不

清，骶尾椎处以椎前为主，部分边界不清，其中髂骨及

骶椎处软组织肿块巨大，并内见散在的斑片状稍低密

度灶，伴髂骨及骶尾椎不均匀溶骨性骨质破坏（图１～

３），软组织肿块内可见散在的高密度残存骨，这种散在

分布于等、略低密度软组织中的高密度残存骨似“浮

冰”样改变（图１～２），右侧髂骨处软组织病灶增强后
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图４　男，２２岁。ａ）Ｃ６ 椎体处巨大混杂密度占位灶，边界不清，椎前间隙肿块较大，其内条状、片状致密影形成“浮冰”征（箭），

椎管受累，前壁软组织密度灶，椎管狭窄不明显；ｂ）冠状面重组示Ｃ６ 椎旁混杂密度灶（箭），其内不规则高密度，相邻椎体骨质

密度增高，呈象牙质样变，椎间隙无狭窄。　图５　女，３６岁。Ｌ４ 椎体处占位伴骨质破坏（箭），增强后不均匀强化，椎体内环状

高信号，其内片状未强化低信号灶，椎体前方软组织肿块影。　图６　男，１４岁。ａ）Ｔ１ＷＩ示Ｓ１ 椎体占位伴骨质破坏（箭），病

灶以等信号为主，其内点状、斑片状稍低信号灶，相邻椎间盘未见破坏，骶管受压、狭窄；ｂ）增强后肿瘤强化明显（箭），强化不

均，其内散在斑点状低信号灶，肿瘤沿椎前间隙及椎后硬脊膜外跨节段蔓延。　图７　病理镜下肿瘤细胞由呈巢状分布的小圆

细胞构成，胞质疏松，核深染，可见 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ玫瑰结（箭，ＨＥ，×１００）。

强化明显，内见片状低密度及多发迂曲小血管影（图

２ｂ），右侧臀上动脉受累，ＶＲ图像显示右髂骨耳状面

旁不规则骨质破坏。第６颈椎体周围巨大混杂密度占

位灶伴颈椎不均匀成骨性骨质破坏，周围结构受压、移

位，肿块与周围结构分界不清，以软组织密度为主，内

见条状、片状致密影，可见“浮冰”征（图４ａ），相应椎体

密度增高，椎管受累，椎管前壁处可见软组织密度灶，

增强后软组织肿块不均匀明显强化，其内多发迂曲小

血管影（图４ｂ）。

３．ＭＲＩ表现

２例行 ＭＲＩ平扫及增强检查，ＭＲＩ显示２例分别

为第４腰椎体、第１骶椎体处巨大软组织占位灶伴椎

体骨质破坏、轻度压缩性骨折，部分边界不清，Ｔ１ＷＩ

为等信号，Ｔ２ＷＩ为稍高、高信号，信号稍不均，软组织

肿块以椎前部体积较大（图５～６），椎间盘均未见破

坏，椎间隙均无狭窄，腰椎病变未累及椎管，骶椎病变

累及椎管，位于硬膜外，椎管变窄，增强后强化明显（图

５ｂ、６ｂ），强化不均，内见斑片状、片状低信号区，骶椎

病变沿椎管内硬膜外跨节段浸润性生长，上下方均可

见脊膜尾征（图６ｂ）。

４．病理表现

大体病理见病灶常呈圆形、椭圆形，边缘不光整，

与邻近结构分界常不清，少数可见包膜，包膜可完整或

不完整。本组６例均无包膜。切面常呈灰白色，鱼肉

状，质脆。镜下见肿瘤细胞体积较小，大小较一致，卵

圆形或梭形，密集成巢状；核深染，核仁小而不明显，核

分裂像常见。肿瘤组织常见神经性 ＨＷ 菊形团（图

７）。本组５例可见 ＨＷ 菊形团。免疫组化：ＣＤ９９

（＋）６例，ＮＳＥ（＋）５例，Ｓｙｎ（＋）４例，ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）４

例，ＮＦ（＋）２例，Ｓ１００（＋）２例。

讨　论

骨内型ＰＮＥＴ是起源于骨骼系统的具有相似细

胞形态学及细胞基因学特点的恶性小圆细胞肿瘤［４］。

骨内型ＰＮＥＴ发生与染色体［ｔ（１１，２２）ｑ（２４，１２）］易

位有关，具有多向分化潜能，因此同一肿块内常可见不
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同分化程度的神经上皮组织［１］。临床常表现为迅速增

大的肿块伴疼痛及肿块压迫症状。中轴区原发骨内型

ＰＮＥＴ罕见，恶性程度高，预后很差
［７］，与其他小圆细

胞肿瘤类似［８］。

１．中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ的临床和影像学特

征

各年龄段均可发病，但儿童及青少年多见，男性略

多于女性，但亦有文献报道［６］女性发病率约为男性的

３～４倍。本组６例骨内型最小年龄８岁，最大３６岁。

ＰＮＥＴ好发于四肢、骨盆、胸部和腹膜后
［１，５］，与本组

病例基本符合。ＰＮＥＴ肿块常较大，多＞５ｃｍ
［９］。本

组６例肿块均较大，平均大小约４．３ｃｍ×６．３ｃｍ，最大

径线达８．５ｃｍ。本组病例肿块大小与肿瘤部位深浅

及症状出现早晚有关，肿瘤部位深、症状出现晚者肿块

常较大，反之则较小。ＰＮＥＴ易发生远处转移。本组

６例中有３例早期已发生远处播散。

中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ为高度恶性的小圆细

胞肿瘤，常呈浸润性生长，与周围结果分界不清楚。小

圆细胞瘤常表现为软组织肿块较大，而骨质破坏相对

轻。中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ起源于髓腔，故均伴有

骨质破坏，并以椎体溶骨性破坏常见，成骨性及混合性

少见，附件原发或受累少见，可伴椎体压缩性骨折。肿

块包绕椎体，体积往往较大，并常以椎前间隙为主，可

能与椎前间隙组织结构较疏松有关。肿瘤常累及椎管

硬脊膜，因硬脊膜有一定阻挡屏障作用，故肿瘤多位于

硬膜外，并可沿硬脊膜外跨节段生长，一般不累及椎间

盘，椎间隙常无狭窄。肿块与周围组织分界往往不清，

内常可见囊变、坏死区，部分病灶内可见散在的大小不

等形态各异的残存骨，病灶内偶见肿瘤骨形成，部分瘤

内可见新生迂曲的肿瘤血管。ＣＴ表现：常见以等或

稍高密度为主，边界常不清，少数可边界清，肿块密度

常不均，增强后强化明显，强化不均。ＭＲ表现：Ｔ１ＷＩ

呈不均匀低信号，Ｔ２ＷＩ呈不均匀高信号
［８，１０１１］。肿瘤

实体部分肿瘤细胞排列密集、间质含水少，Ｔ１ＷＩ和

Ｔ２ＷＩ上均与肌肉组织信号相似。增强后强化明显，

强化不均。本组４例软组织肿块以椎前间隙为主，２

例瘤内伴多发迂曲肿瘤血管，文献少见报道。“浮冰”

征：ＰＮＥＴ发生钙化或骨化少见，即使有也常为针尖

样。丁晓毅等［１２］认为骨ＰＮＥＴ恶性程度高，理论上缺

少钙化或骨化的时间。Ｄｉｃｋ等
［９］报道的２９例中仅有

５例发生轻度钙化。骨内型ＰＮＥＴ多伴骨质破坏，部

分可伴肿瘤骨形成，这种软组织内散在高密度的残存

骨或新生的肿瘤骨形成“浮冰”样改变，具有一定特征。

本组３例可见“浮冰”征，其中１例发生于颈椎体的

ＰＮＥＴ，伴椎体骨质硬化，椎旁软组织内见广泛瘤骨形

成，以往罕见报道。

２．鉴别诊断

良性病变：主要是郎格罕斯组织细胞增生症。郎

格罕斯组织细胞增生症［１３１４］７０％发生于１０岁以下儿

童，脊柱多发于胸椎，单发常见，少数可多个相邻椎体

或跳跃性发病，常表现为单囊或多囊溶骨性骨质破坏，

轻度膨胀，常累及一侧附件，早期即可出现椎体楔形变

或扁平椎。中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ发病年龄相对

偏大，以单发常见，常为溶骨性骨质破坏，偶见成骨性，

软组织肿块常较大，并以椎前间隙为主，椎体骨折不如

郎格罕斯组织细胞增生症出现的早。本组ＰＮＥＴ仅１

例年龄小于１０岁，并以腰骶椎发病为主。

转移瘤：一般年龄较大，多有原发恶性肿瘤病史，

常多发，而中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ一般发病年龄较

年轻，常单发。

恶性肿瘤：主要是淋巴瘤。两者均为恶性小圆细

胞肿瘤，软组织肿块往往较大，骨质破坏相对轻为他们

共同特点。但中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ发病年龄较

淋巴瘤小。两者椎体周围均可出现软组织环绕，但通

过复习文献［１５１７］发现脊柱原发单椎体淋巴瘤软组织肿

块以后部为主，常常累及椎管四周，形成＂袖套＂样改

变，易致椎管狭窄，附件受累常见，与硬膜外淋巴组织

丰富有关；而中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ软组织肿块常

以椎前间隙为主，可能与椎前间隙组织疏松，生长空间

较大，后方受硬脊膜阻止有关，椎管以前壁受累常见，

附件受累少见，致椎管狭窄相对少。本组６例均未见

“袖套”征。

总之，中轴区原发骨内型ＰＮＥＴ以儿童及青少年

多见，肿块常较大，包绕椎体，并以椎前间隙为主，均伴

椎体骨质破坏，溶骨性常见，成骨性及混合性少见，极

少数可伴瘤骨形成，附件原发或受累少见，可伴椎体压

缩性骨折、“浮冰”征，可伴多发新生小血管，常伴坏死、

囊变，多不侵及椎间盘，椎间隙多无狭窄。ＣＴ以等密

度为主，密度不均匀，ＭＲＩ表现为等Ｔ１ 稍长Ｔ２ 信号，

信号不均，增强扫描中度以上强化，强化不均。
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放射学杂志，２００８，４２（７）：６８３６８７．

［１６］　刘颖，袁慧书，刘晓光．脊柱淋巴瘤的ＣＴ、ＭＲＩ表现［Ｊ］．中国医

学影像技术，２０１０，２６（１）：１３０１３３．

［１７］　张信信，刘燕，郝跃文．原发性脊柱淋巴瘤的 ＭＲ特点［Ｊ］．实用

放射学杂志，２０１４，３０（１２）：２０２７２０２８，２０３９．
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《中国当代医药》杂志

　　《中国当代医药》杂志是国家卫生和计划生育委员会主管，中国保健协会、当代创新（北京）医药

科学研究院主办的医药卫生专业期刊，本刊已被美国化学文摘（ＣＡ）数据库、万方数据数字化期刊

群、中国核心期刊（遴选）数据库、中国知网、中国学术期刊网络出版总库、中文科技期刊数据库全文

收录，系中国学术期刊综合评价数据库统计源期刊。现为旬刊，国内刊号：ＣＮ１１－５７８６／Ｒ，国际刊

号：ＩＳＳＮ１６７４－４７２１，邮发代号：２－５１５，定价：每期２０元，通过本刊发行部订阅全年３６期杂志优

惠价为５４０元。
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究、器械设备、卫生研究、个案报道等近３０个栏目。根据全国继续医学教育委员会的《继续医学教

育学分授予与管理办法》学分授予标准，在本刊发表的论文可获得国家级继续教育学分。本刊出版

周期短，来稿无论录用与否均在短期内告知作者。对省、部级以上部门立项的科研论文以及本刊订

户的论文予以优先刊登。本刊订户凭订阅单复印件投稿，同等条件优先录用。欢迎各医药单位、院

校、厂家刊登广告。
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