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骶管内原始神经外胚层肿瘤一例
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　图１　Ｔ１ＷＩ肿块呈稍低信号（箭）。　图２　Ｔ２ＷＩ肿块呈稍高信号（箭）。　图３　增强扫描

病灶呈轻度不均匀强化（箭）。　图４　肿瘤细胞呈小类圆形，排列成巢状、团块状或散在分

布，核深染、核分裂多见（×１００，ＨＥ）。　图５　ＣＤ９９阳性表达（×２００，ＩＨＣ），Ｋｉ６７（＋，

７０％）。

　　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍ

ｉｔｉｖｅ ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ ｔｕｍｏｒｓ，

ＰＮＥＴ）是一类极少见的高度恶

性原发性未分化肿瘤，主要发生

于儿童和青少年，呈浸润性生

长，具有恶性程度高、侵袭性强、

预后差及多向分化能力等特点，

可分为中枢型（ｃｅｎｔｒａｌＰＮＥＴ，

ｃＰＮＥＴ）和 外 周 型 （ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ

ＰＮＥＴ，ｐＰＮＥＴ）两 类
［１３］。ｐＰ

ＮＥＴ主要发生于软组织和骨

头［４］，骶管内原发性ＰＮＥＴ极其

罕见［５］，其临床症状及影像学表

现缺乏特异性，术前极易误诊。

为了加深对本病的认识，提高术

前诊断的准确性，笔者结合相关

文献及近年收治且经手术病理

证实的１例骶管内原始神经外

胚层肿瘤报告如下。

病例资料　男，１１岁，患者

于１个多月前无明显诱因的出

现右下肢疼痛伴麻木，疼痛以右

侧臀部及大腿后外侧为主，为放

射痛，夜间加重，发病后以跌打

损伤治疗，具体措施不详，上述症状进行性加重。患儿既往无

结核史，否认外伤史。专科检查：躯干及四肢肌张力未见异常，

左侧肢体肌力Ｖ级，右上肢肌力 Ｖ级，右下肢肌力 Ｖ级；右侧

膝腱反射较左侧减弱，右大腿后外侧、小腿外侧及足底部感觉

减退，双侧Ｂａｂｉｎｓｋｉ征阴性，颈项无抵抗，皮肤划痕症阴性。腰

骶椎 ＭＲＩ示：骶管内团块状异常信号影，肿块约５３ｍｍ×

４１ｍｍ×３２ｍｍ，边界不清，其内信号不均匀，Ｔ１ＷＩ肿块呈稍低

信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，增强扫描病灶呈轻度不均匀强化

（图１～３）。术前诊断：疑骶管内肿瘤性病变。术后病理示：骶

管内小细胞肿瘤（Ｄ）；免疫组化示：ＣＫ１９（－）、ＣＤ９９（＋）、Ｖｉｍ

ｅｎｔｉｎ（＋）、ＮＳＥ（－）、ＧＦＡＰ（－）、Ｓ１００（－）、ＣＤ３４血管（＋）、

Ｓｙｎ（－）、Ｋｉ６７（＋，７０％）、Ｄｅｓｍｉｎ（－）、ＮＦ（－）。结合 ＨＥ形

态和免疫组化结果，支持“骶管内”ＰＮＥＴ（图４、５）。

讨论　原发性椎管内ｐＰＮＥＴ起源于神经嵴细胞，是极其

罕见的软组织恶性肿瘤，好发于青少年，最常累及腰骶椎，以硬

膜外较为多见［６７］。文献报道此病仅有略超过１００例病例
［１］。

骶管内原发性ｐＰＮＥＴ临床表现缺乏特异性，多以脊髓、马尾及

神经根受压所致神经功能损伤症状为主［８］。影像学检查首选

ＭＲＩ，大多表现为 Ｔ１ＷＩ稍低信号，Ｔ２ＷＩ稍高信号，增强扫描

轻度不均匀强化，其与更常见的硬膜外肿瘤如转移瘤、多发性

骨髓瘤、脊索瘤和尤文氏肉瘤以及良性病变如嗜酸性肉芽肿难

以区分。因此，术前影像学检查诊断骶管内原发性ｐＰＮＥＴ价

值有限，但 ＭＲＩ检查对其定位、肿瘤边界确定及良恶性评估具

有很大帮助。目前确诊骶管内原发性ｐＰＮＥＴ的金标准仍是病

理学检查及免疫组化染色，也是与其他肿瘤鉴别的主要依据。
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图１　Ｔ１ＷＩ序列，病灶呈低信号。　图２　ａ）

Ｔ２ＷＩ序列轴面，病灶呈不均匀高信号，内散在

条片状低信号影；ｂ）Ｔ２ＷＩ序列冠状面图像。

图３　ＤＷＩ序列，病灶呈稍高信号。　图４　

ａ）增强扫描动脉早期，病灶强化不明显；ｂ）

增强扫描动脉晚期，病灶渐进性不均匀强化。

图５　ＰＥＴ／ＣＴ扫描病灶显示轻度１８ＦＦＤＧ摄

取。　图６　病理：大量黏液基质背景下散在

分布少量梭形细胞及纤维成份。

　　病例资料　男，３４岁，体检发现双肾占位入院。实验室检

查包括尿常规、肿瘤标记物等未见明显异常。腹部 ＭＲＩ示双肾

肾门处巨大占位，大小分别为１３．２ｃｍ×９．３ｃｍ（左肾占位）、

８．９ｃｍ×８．１ｃｍ（右肾占位），边界尚清，形态不规则。Ｔ１ＷＩ序

列病灶呈均匀低信号（图１、２），Ｔ２ＷＩ序列呈不均匀高信号，内

见散在低信号条片影，ＤＷＩ序列呈稍高信号，ＡＤＣ值为１．３８×

１０－３ｍｍ２／ｓ（图３），增强扫描病灶持续不均匀渐进性强化（图

４ａ、ｂ）。双肾占位分别包绕双侧肾动脉并向外推挤肾实质致其

变形，但血管及脏器无明显受侵征象。ＰＥＴＣＴ肿块轻度摄取

增高，ＳＵＶ值为２．５（图５）。左肾占位穿刺病理结果示大量黏
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