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儿童升结肠ＰＥＣｏｍａ一例
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　图１　儿童升结肠ＰＥＣｏｍａ。ａ）超声示右中下腹似源自肠管的边界清、形态欠规则、范

围约４４ｍｍ×２５ｍｍ×３２ｍｍ的类椭圆形不均匀中等回声团块（箭）；ｂ）肿块内部血

流信号丰富；ｃ）ＣＴ平扫示右下腹近盆腔内类圆形软组织肿块，范围约３３ｍｍ×

２７ｍｍ×３５ｍｍ，呈软组织密度影（箭），ＣＴ值约３０ＨＵ；ｄ）ＣＴ增强扫描示肿块明显

强化（箭），ＣＴ值约１２８ＨＵ，肿块与周围肠腔分界较明显。

　　胃肠道肿瘤在儿童中比较少见，血

管周上皮样分化肿瘤（ｐｅｒｉｖａｓｕｃｕｌａｒｅｐｉ

ｔｈｅｌｉｏｉｄｃｅｌｌｔｕｍｏｒ，ＰＥＣｏｍａ）是一种间

叶性肿瘤，在儿童中非常罕见。文献报

道 ＰＥＣｏｍａ可发生于儿童的不同部

位［１］，以肝肾、子宫多见，本文对 １例

１０岁患儿升结肠肠腔ＰＥＣｏｍａ的临床

表现、病理特点及免疫组化特点进行分

析，旨在加强对该病的认识。

病例资料　患儿，女，１０岁，间断腹

痛伴发热１月余。患儿神清，呼吸平

稳。查体：面色稍红，腹部平软，无压痛

及反跳痛，无肌紧张，肝脾肋下未及，未

触及明显腹部包块，肝肾区无叩击痛。

腋温 ３６．７℃，脉 搏 １００ 次／分，呼 吸

２２次／分，血压１１０／７５ｍｍＨｇ神志清，

精神反应可。专科检查：无发热，无血

尿及尿路刺激症状。血常规：红细胞

４．２６×１０１２／Ｌ，白细胞９．０×１０９／Ｌ，中

性粒细胞３．６×１０９／Ｌ，其他试验室检查

无异常。患儿一般情况可，无发热，无

呕吐，腹软，不胀，无明显肠型，右上中

腹部似可扪及一包块，无触痛、压痛，肠

鸣音可。

影像学表现：腹部彩色超声多普勒

提示右中腹实质性占位（图１ａ、ｂ），源自

肠管可能，淋巴瘤待查。腹部增强ＣＴ

示右下腹盆腔内异常软组织肿块，范围

约３３ｍｍ×２７ｍｍ×３５ｍｍ，平扫ＣＴ值约３０ＨＵ，增强后肿块

明显强化，ＣＴ值约１２８ＨＵ（图１ｃ、ｄ）。影像学诊断：巨淋巴结

增生症（Ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ）。

手术所见：术中探查见肿瘤来源于升结肠肠腔内近回盲

部，肿块和大网膜、侧腹膜广泛粘连，游离升结肠侧腹膜、回盲

部和升结肠，处理系膜血管，切除肿块、回盲部和阑尾，行升结

肠和回肠端端吻合，吻合口通畅，关闭肠系膜裂隙。术后病理

诊断为ＰＥＣｏｍａ。术后３天无异常情况，患儿出院。

讨论　ＰＥＣｏｍａ可发生于任何部位，以子宫、肝脏和肾脏多

见，另外还可见于胰腺、胆总管、胃肠道、盆腔侧壁、镰状韧带、

头颅、前列腺、大腿、心脏等［１］。文献报道儿童ＰＥＣｏｍａ基本限

于个案报道，儿童ＰＥＣｏｍａ可发生于升结肠、直肠等
［１，２］。文献

报道儿童ＰＥＣｏｍａ大多为良性，好发于女性，发病年龄较广，男

女比例约为７：１
［３］。然而，也有文献报道该病为恶性，但是非常

少见。

ＰＥＣｏｍａ可以是经典型血管平滑肌脂肪瘤的构成部分，也

可以是肿瘤的单一成分，后者亦称单形性上皮样血管平滑肌脂

肪瘤。ＰＥＣｏｍａｓ家族肿瘤包括肾血管平滑肌脂肪瘤、肺透明细

胞“糖”瘤、淋巴管平滑肌瘤、肝血管平滑肌脂肪瘤、透明细胞肌

黑色素细胞性肿瘤［４，５］。ＰＥＣｏｍａｓ主要由弥漫的上皮样细胞构

成，细胞胞质丰富，淡红染色或呈透明状，细胞可表现出不同程

度的多形性。ＰＥＣｏｍａｓ具有特定的免疫组化标记，即 ＨＭＢ

４５、ＭｅｌａｎＡ和ＳＭＡ阳性，ＰＥＣｏｍａ肿瘤细胞有双向分化，既可

以向平滑肌细胞分化，又可以向黑色素细胞分化［３］。
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不同部位的ＰＥＣｏｍａ的临床症状有所不同，大多数患者无

临床症状，多在体检时发现，而腹部ＰＥＣｏｍａ一般表现为恶心、

间断性腹痛、食欲不振或无任何症状，本例患者表现为间断腹

痛伴发热１月余。该病例起源于肠管，超声表现为边界清楚的

高回声团块，或有低回声晕，彩超显示外围有丰富的放射状血

管。ＣＴ表现为肿块界限清楚，无包膜，质地较韧，偶尔可向周

围组织浸润，可有囊变、坏死［６］，ＣＴ增强扫描表现为明显强化，

且呈持续性强化，有报道称似有网格状的血管包埋在肿瘤实质

中［５］。ＭＲＩ表现与ＣＴ表现类似，影像表现无特异性。

ＰＥＣｏｍａ的确诊需依赖病理检查，但需与下述疾病相鉴别：

①血管平滑肌脂肪瘤（错构瘤）。多为孤立病灶，常见于４０～６０

岁女性，２０％患者合并结节性硬化，常为多发。乏脂肪性血管

平滑肌脂肪瘤瘤内成分主要是血管、平滑肌，含或不含微量不

成熟脂肪，平扫ＣＴ很难发现负值成分，延迟强化表现与ＰＥＣｏ

ｍａ的鉴别有一定困难；②Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。在儿童患者中好发于

颈部、腹部，盆腔相对少见，儿童多数为单中心型的良性病变，

大体表现为淋巴结增大，其内部框架结构保留［７］；超声表现为

边界清、均质、低回声包块，彩超显示血流丰富；ＣＴ平扫与肌肉

密度相似，增强后逐渐均匀强化，延迟扫描强化更明显；影像学

特征与ＰＥＣｏｍａ表现极为相似，但是超声显示淋巴门结构存在

还是考虑Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病，而ＰＥＣｏｍａ没有淋巴结的大体框架，且

一般与肠壁分界不清。

儿童ＰＥＣｏｍａ是一种很少见的间叶性肿瘤，可分为良性和

恶性，目前报道以良性病例居多，但良性者不排除有潜在恶变

的可能。依据临床表现和影像学检查较难确诊，手术切除是其

确切的根治性治疗方法。恶性ＰＥＣｏｍａ预后往往不佳，手术后

需要密切随访。
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　　病例资料　患者，男，５０岁，发现左大腿根部疼痛伴无力感

９月余，休息后缓解。近１个月再发断续疼痛，偶加重，并可扪

及左大腿包块，自感增大明显。专科体检左大腿内侧可扪及鸡

蛋大小的包块，伴触痛。ＣＴ定位片示左股骨干中段内侧局部

骨皮质毛糙，但连续，皮质旁小片云絮状稍高密度影，周围软组

织肿块影；轴面图像示病灶以宽基底附着于骨干表面，其内多

发点状高密度灶垂直于皮质。ＭＲＩ示左股骨干中段周围软组

织肿块，大小约９．０ｃｍ×５．０ｃｍ，冠状面Ｔ２ＷＩ示病灶呈混杂高

信号，内部多发低信号呈放射状分布，局部髓腔似见少许信号

异常。增强扫描病灶呈周边及分隔样明显强化，病灶内低信号

垂直于皮质并向软组织肿块内延伸。双下肢动脉 ＭＲＡ示肿块

血管丰富，主要由股深动脉段小分支包绕供血（图１～６）。影像

诊断：皮质旁骨肉瘤。镜下见明显异型性的瘤细胞，大小形态

不一，核染色质丰富，核分裂像易见，有均质红染胶原样物质将

瘤细胞分隔。病理诊断：中高级别骨肉瘤（图７）。

讨论　皮质旁骨肉瘤（又称表面骨肉瘤）是一种少见的骨

肉瘤［１２］，好发年龄为１１～３０岁；常侵犯长骨，最常见于股骨，

少见于颌面骨等［１４］；临床表现常为局部包块伴或不伴触痛及

关节活动受限，中高级别者常有短期内明显增大等恶性表

现［１５］。皮质旁骨肉瘤典型Ｘ线表现为宽基底附着于骨表面的

肿块，内部常有钙化、骨化；ＣＴ能更清晰显示肿块，可为外科切

除确定界线；ＭＲＩ常表现为长Ｔ１、长Ｔ２ 信号的未骨化肿块，内

含低信号骨样成分，伴或不伴Ｔ２ＷＩ髓内异常信号。病灶可局

部复发和远处转移，转移往往导致治疗失败和患者死亡［３］。皮

质旁骨肉瘤有三个亚型，即骨旁型、骨膜型和高级别表面型，依

其病理学特点分别对应组织学低、中、高级别［１３］。

三个亚型中骨旁型最常见［３］，预后最好，多能长期存活［１］，

其好发年龄稍大，女性多见，常侵犯干骺端［２，３］；Ｘ片上肿块中

心致密骨化，与骨皮质间常有透亮线影（线征）［１，３，４，６］。骨膜骨

肉瘤发生于内层骨膜，主要为恶性软骨样成分间以小骨化

区［２，６］；好发于男性，且多侵犯骨干［１，２］；特征性影像表现为骨膜
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