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外周性原始神经外胚层肿瘤的ＣＴ及 ＭＲＩ诊断
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【摘要】　目的：探讨外周性原始神经外胚层肿瘤（ｐＰＮＥＴ）的ＣＴ及 ＭＲＩ诊断。方法：回顾性分析２０例病理证实的

ｐＰＮＥＴ的ＣＴ及 ＭＲＩ表现。结果：２０例患者中，１３例行 ＭＲＩ平扫加增强，８例行ＣＴ平扫加增强，１例行ＣＴ和 ＭＲＩ检

查。左侧腹膜后４例，胸腔２例，鼻腔１例，３例累及椎体及附件，左侧肩胛骨３例，右侧跟骨１例，左侧下颌骨１例，骨盆４

例（左侧耻骨２例，右侧髂骨２例），左侧股骨前外侧肌１例。２０例ｐＰＮＥＴ软组织肿块均明显，１３例为实性，７例为囊实

性，ＣＴ平扫为等或稍高密度，Ｔ１ＷＩ等或稍低信号、Ｔ２ＷＩ／Ｔ２ＦＬＡＩＲ／Ｔ２ＦＳ等或稍高信号。１５例边界不清，５例边界清

晰，８例病灶内可见纡曲血管影，６例可见分隔或分隔样强化。瘤内可伴有不同程度囊变坏死、出血，钙化少见，增强扫描

呈中至重度强化。结论：ｐＰＮＥＴ影像学表现多样，但仍具有一定特异性，确诊有赖病理及免疫组织化学证实。
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　　外周性原始神经外胚层肿瘤（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅ

ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｍａｌｔｕｍｏｒ，ｐＰＮＥＴ）被认为是起源于中枢

及交感神经系统以外神经嵴细胞的一组高度恶性的小

圆细胞肿瘤，主要由原始神经上皮产生，具有多向分化

潜能，预后差，大部分需通过病理诊断确诊，其临床及

影像表现多样，发病率低，约占软组织肿瘤的４％，术

前容易误诊［１］。ｐＰＮＥＴ临床少见，多见于青少年，发

病率低，好发于胸腹部及躯干骨［２］。目前有关ｐＰＮＥＴ

文献报道较少，本研究回顾性分析经手术病理证实的

２０例ｐＰＮＥＴ的临床资料、ＣＴ和 ＭＲＩ表现，旨在进

一步了解本病的影像特征，提高本病诊断的准确率，为

临床诊治提供依据。

材料与方法

１．一般资料

搜集广州市第一人民医院及南方医科大学附属南

方医院２００６年６月－２０１６年３月经手术病理证实的

２０例ｐＰＮＥＴ的临床资料。其中，男１４例，女６例，年

龄范围８～７４岁，平均年龄３０岁。临床症状主要为进

行性加重的局部疼痛，其中，２例伴有发热、咳嗽或胸

痛；２例表现为鼻塞、血涕、头痛或面部麻木。４例表现

为腹痛、腹胀，１例并伴有肉眼血尿。６例表现为胸背、

颈肩部疼痛及四肢麻木。４例表现为骨盆疼痛或伴下

肢麻木、隐痛。１例表现为右侧跟骨疼痛。１例左侧股

骨前外侧肌可触及软组织肿块，伴压痛感。１３例患者

术前行 ＭＲＩ平扫及增强１２例，８例行ＣＴ平扫加增

强，１例均行ＣＴ和 ＭＲＩ检查。７例患者进行术后随

８２９ 放射学实践２０１６年１０月第３１卷第１０期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｏｃｔ２０１６，Ｖｏｌ３１，Ｎｏ．１０



访，随访２个月～５年，患者均死亡，平均生存时间为

１１个月。

２．检查设备和方法

ＣＴ采用东芝１６排／飞利浦６４排／ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ

１６／东芝３２０排螺旋ＣＴ／西门子第一代双源ＣＴ扫描

仪。扫描参数如下：管电压１００～１２０ｋＶ、管电流

１８０～３００ｍＡ、准直器宽度０．５～０．７ｍｍ、扫描层厚

３～５．０ｍｍ、重组层厚１．０ｍｍ、重组间隔１．０ｍｍ。平

扫后利用高压注射器经肘前静脉以５ｍＬ／ｓ的流量注

射６０～８０ｍＬ非离子对比剂（优维显３５０或３７０ｍｇ

Ｉ／ｍＬ）行增强扫描。磁共振检查采用 Ｐｈｉｌｉｐｓ１．５Ｔ

ＭＲＩ／ＧＥＳｉｇｎａＥｘｃｉｔｅ３．０ＴＭＲＩ／西门子３．０ＴＭＲＩ

扫描 仪。平 扫 序 列 包 括：轴 面 ＴＳＥ Ｔ１ＷＩ （ＴＲ

３８０ｍｓ，ＴＥ１５ｍｓ）加脂肪抑制位，矢状面ＴＳＥＴ２ＷＩ

（ＴＲ２０００ｍｓ，ＴＥ１００ｍｓ）及轴面 ＴＳＥＴ２ＷＩ（ＴＲ

３０００ｍｓ，ＴＥ９０ｍｓ）加脂肪抑制，平扫后经手背静脉注

射对比剂钆喷酸葡胺１５～２０ｍＬ（０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ）后扫

描轴面、矢状面及冠状面Ｔ１ＷＩ增强扫描，层厚为５ｍｍ。

３．图像观察和分析

分别观察记录２０例患者病变的发病部位、大小、

形态、结构、ＣＴ表现及 ＭＲＩ信号变化、周围水肿程

度、强化方式等。根据肿瘤囊性成分百分比（在横切面

上测量囊性部分直径及肿瘤的最大直径，二者比值即

为肿瘤囊性成分百分比）。根据肿瘤囊性成分多少把

肿瘤结构组成分为囊性（囊性部分＞９０％）、囊实性（囊

性部位１０％～９０％，图１）及实性（囊性部分＜１０％，图

２）３种。

结　果

１．肿瘤部位、数目、大小及形态

２０例ｐＰＮＥＴ患者中，４例位于左侧腹膜后，２例

位于胸腔，１例位于鼻腔，３例累及椎体及椎旁软组织

（１例Ｔ１ 椎体并椎旁软组织肿块，１例Ｔ１２－Ｓ１ 椎体、

椎旁及椎管内肿块，１例Ｃ７－Ｌ２ 椎体及椎旁软组织肿

块），３例位于左侧肩胛骨，１例位于右侧跟骨，１例位

于左侧下颌骨，４例位于骨盆（２例位于左侧耻骨，２例

位于右侧髂骨），１例位于左侧股骨前外侧肌群。病灶

最大者约２１ｃｍ×１６ｃｍ×１３ｃｍ，最小者约６ｃｍ×３ｃｍ

×２ｃｍ，其长径均＞５ｃｍ。由此可见，ｐＰＮＥＴ一般体

积较大。１例检查发现双肺及腋下淋巴结转移，１例肝

内多发转移。２０例ｐＰＮＥＴ均呈不规则或分叶状，边

界清晰５例，边界不清５例。

２．病变性别、年龄及发生部位构成比

２０例患者中男１４例，女６例，男女比约７∶３。根

据患者年龄分布情况，将其分成４组，Ⅰ组≤１０岁，占

１／２０（５％）；１０岁＜Ⅱ组≤３０岁，占１１／２０（５５％）；３０

岁＜Ⅲ组≤５０岁，占４／２０（２０％）；Ⅳ组＞５０岁，占

４／２０（２０％）。由此可见，ｐＰＮＥＴ最好发于１０～３０岁，

男性多见。另本研究发现，发生于腹部ｐＰＮＥＴ患者

年龄相对较大（５０岁以上占３／４），胸部、躯干及四肢

ｐＰＮＥＴ患者年龄较小（３０岁以下占１２／１６）。

３．ＭＲＩ及ＣＴ表现

１３患者中１０例为实性肿块（其中１例亦行ＣＴ平

扫及增强，图３），３例为囊实性肿块型（图４），Ｔ１ＷＩ等

或低信号、Ｔ２ＷＩ等或稍高信号、Ｔ２ＦＬＡＩＲ／Ｔ２ＦＳ呈

等或稍高信号。增强扫描１１例明显强化，２例中度强

化。３例为囊实性肿块，信号混杂，内伴有坏死囊变，２

例伴有出血。３例边界清晰，９例边界不清。８例行

ＣＴ检查患者中，４例为实性肿块型（图２，５～７），４例

为囊实性肿块型（图１），实性部分ＣＴ平扫呈等或稍

高密度，ＣＴ值约２５～７４ＨＵ不等，增强扫描后５例表

现为中等强化，２例轻度强化，１例明显强化，ＣＴ值增

幅１３～６７ＨＵ不等。８例病灶内均未见钙化，４例可

见坏死囊变（３例位于腹膜后，１例位于胸腔），２例可

见出血（１例位于腹膜后，１例位于胸腔），１例腹膜后

肿块可见斑点状钙化（图２）。６例边界不清，２例边界

清。３例病灶内可见纡曲血管影。１例可见分隔或分

隔样强化。１例见骨膜反应。５例病灶内可见纡曲血

管影。５例可见索条分隔（图８、９）。

讨　论

１．外周性原始神经外胚层肿瘤的病因、临床表现

及病理学分析

ＰＮＥＴ分为中枢性和外周性两大类
［３］，其病因尚

不明确，大部分学者认为ＰＮＥＴ是神经系统在逐步发

育成熟的过程中出现了异常分化，部分基因表达使多

数肿瘤细胞处于原始未分化阶段，形成了ＰＮＥＴ
［４］。

ｐＰＮＥＴ因其发病部位不同，其临床表现各异，胸腹部

ｐＰＮＥＴ多表现为胸痛、咳嗽、腹痛、腹胀等，头颈部

ｐＰＮＥＴ多表现为鼻塞、血涕、头痛等，脊柱、四肢、骨

盆及肩胛骨ｐＰＮＥＴ常见临床症状为病变压迫或侵及

脊髓及神经引起的疼痛、肢体麻木或活动障碍等［５］。

ＰＮＥＴ是由大量形态单一的原始小圆细胞构成，肿瘤

细胞核呈嗜碱性深染，核大、胞浆少，肿瘤细胞可形成

典型 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团和其他类型菊形团，为

ＰＮＥＴ的特征性表现
［６］（图１０）。免疫组织化学检查

对ＣＤ９９、ＮＳＥ、Ｓｙｎ、Ｓ１００、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ等多种标记呈阳

性，其中ＣＤ９９具有较高特异性。由于ｐＰＮＥＴ与Ｅ

ｗｉｎｇ肉瘤有相同的细胞形态学特征原始未分化小圆

细胞及相同的细胞遗传学特征ｔ（１１；２２）（ｑ２４；ｑ１２）或

ｔ（２１；２２）（ｑ２２；ｑ１２）染色体异位，故将其归为Ｅｗｉｎｇ／

ｐＰＮＥＴ家族，两者的区别在于ｐＰＮＥＴ具有神经外胚
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图１　女，７４岁。左侧腹膜后ｐＰＮＥＴ，分叶状，边界清；ａ）平扫等低混杂密度；ｂ）增强扫描中度不均匀强化。　图２　男，６７

岁。左侧腹膜后ｐＰＮＥＴ，分叶状，边界不清，内见斑点状钙化，侵犯左侧输尿管、腰大肌及血管。　图３　女，１７岁，左侧肩胛骨

及骨旁实性ｐＰＮＥＴ，明显均匀强化。ａ）Ｔ１ＷＩ等信号；ｂ）Ｔ１ＷＩ增强扫描明显不均匀强化；ｃ）Ｔ２ＷＩ稍高信号。　图４　１８

岁，左侧耻骨及骨旁囊实性ｐＰＮＥＴ，内见囊变、坏死及出血。ａ）Ｔ１ＷＩ／Ｔ２ＷＩ混杂信号；ｂ）Ｔ１ＷＩ增强扫描明显不均匀强化。

图５　男，８岁，Ｔ１ 椎体、附件及椎旁ｐＰＮＥＴ，呈溶骨性破坏，骨皮质穿破，无明显骨膜反应。

层分化特征［７］。

２．外周性原始神经外胚层肿瘤ＣＴ和 ＭＲＩ表现

文献报道，ｐＰＮＥＴ最常见于胸肺区（约４０％），

其次为躯干、腹部、盆腔［８］。本研究中发病部位依次为

躯干骨、腹部、胸肺区、鼻腔、跟骨及下颌骨，发生部位

与文献报道略有差异，考虑与资料搜集随机性有关，但

不难看出ｐＰＮＥＴ好发的３个区域为胸肺区、躯干及

腹部。ｐＰＮＥＴ约１／３发生于３５岁之前
［９］。本研究发

生在３０岁以前占２／３，最好发于１０～３０岁。发生于

腹盆腔患者年龄较胸部及脊柱患者年龄大，可能因肿

瘤位置深，临床症状不明显等不易早期发现有关。

ｐＰＮＥＴ影像表现多样，主要有以下两种类型：①实性

肿块型：本研究该类型占６５％（１３／２０），主要位于躯干

骨，ＣＴ平扫表现为等或稍高密度，Ｔ１ＷＩ等或低信号、

Ｔ２ＷＩ／Ｔ２ＦＬＡＩＲ／Ｔ２ＦＳ等或稍高信号。②囊实性肿

块型：本研究该类型占３５％（７／２０），主要位于腹部，胸

部次之，病灶内可见坏死囊变及出血，钙化少见，本研

究仅１例腹部病灶中可见斑点状钙化。ｐＰＮＥＴ影像

特征为较大的软组织肿块，长径往往＞５ｃｍ，增强后肿

块呈中等程度或以上强化，病灶呈浸润性生长，边界多

少不清，本研究中占７５％（１５／２０）。ｐＰＮＥＴ若起源骨

或侵及邻近骨质，则表现为溶骨性破坏，可出现血型及

淋巴转移，以前者多见［１０］。本研究１例出现双肺转移

伴腋下淋巴结转移，１例肝内转移。不同部位的ｐＰＮＥＴ
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图６　女，４１岁。左侧鼻腔及副鼻窦ｐＰ

ＮＥＴ。ａ）平扫呈等密度实性肿块；ｂ）增

强扫描可见轻度强化；ｃ）窦壁骨质吸收

破坏。　图７　男，５７岁。左侧上颌骨及

骨旁ｐＰＮＥＴ。ａ）骨皮质穿透性破坏，伴

骨膜反应（箭）；ｂ）增强扫描中度不均匀

强化。

影像表现各有差异，结合本组资料，将本研究中出现的

不同部位ｐＰＮＥＴ影像表现总结如下。

腹部ｐＰＮＥＴ多发生于中线旁偏一侧，以左侧腹

膜后间叶组织常见，也可发生于肾、肾上腺、胰腺、以及

膀胱、前列腺、直肠、盆腔等部位［１１］，本研究中腹部ｐＰ

ＮＥＴ均发生于左侧腹膜后。患者常因迅速增大的疼

痛性肿块或肿块引起的压迫症状而就诊，年龄相对较

大，预后极差。影像表现为脊柱旁体积较大的混杂密

度或信号团块，病灶多呈分叶状，当肿瘤侵犯临近脏器

时，边界多不清晰，腹膜后ｐＰＮＥＴ常侵犯临近输尿

管，包绕临近血管生长，因肿瘤发现时体积多较大，病

灶内出血、坏死及囊变相对显著，偶见腹膜后淋巴结肿

大及病灶内斑点样钙化。腹部ｐＰＮＥＴ生长较大时，

侵犯腰大肌或髂腰肌时，可见分隔或分隔样结构，延迟

期可见强化。

胸部ｐＰＮＥＴ又称 Ａｓｋｉｎ瘤，临床症状多表现为

胸壁肿块或疼痛。ＣＴ表现为单侧、单发的胸壁软组

织肿块，可合并单侧胸腔积液，邻近胸骨或肋骨骨质可

破坏。肿块内较大时可合并有坏死及囊变、出血，增强

后病变中度或以上强化。病灶内钙化罕见，与胸部其

他恶性肿瘤相比，其腋窝及纵隔淋巴结肿大不常见。

胸部ｐＰＮＥＴ生长较大时，侵犯胸壁肌肉时，可见纤维

索条样强化。

躯干部ｐＰＮＥＴ常见临床症状为病变压迫周围神

经或侵及脊髓引起的疼痛、肢体麻木或活动障碍等。

躯干部ｐＰＮＥＴ以椎体，肩胛骨及骨盆常见。脊柱ｐＰ

ＮＥＴ病灶位于髓外硬膜下，ＭＲＩ表现为单个或多个

椎体单纯溶骨性骨质破坏，伴有椎旁软组织不规则增

厚，软组织肿块包绕椎体及附件并延伸至椎管内压迫

脊髓，病灶沿韧带下及硬膜外间隙浸润性生长的特点，

邻近椎间盘不受侵犯，椎间隙存在，增强后病灶明显强

化［１２］。肩胛骨及骨盆ｐＰＮＥＴ表现为溶骨性骨质破坏

伴椎旁软组织肿块形成，软组织包绕骨向四周浸润生

长，增强后病灶明显强化，骨皮质呈穿透性破坏，骨膜反

应少见。躯干部ｐＰＮＥＴ多以骨为中心向四周生长侵犯

临近肌肉，多数可见索条分隔，病理证实为纤维分隔。

其它少见部位ｐＰＮＥＴ如鼻腔、跟骨、下颌骨及等部位

临床症状主要为进行性加重的局部疼痛伴可触及软组

织肿块［１３］。鼻腔ｐＰＮＥＴ影像表现为膨胀性生长的软

组织肿块，充填并占据邻近窦、腔，临近窦壁骨质常吸

收破坏，增强扫描多呈轻中度强化，因病灶发现较早，

多数坏死囊变少见，钙化罕见。跟骨、下颌骨ｐＰＮＥＴ

影像表现类似于躯干部ｐＰＮＥＴ，呈溶骨性骨质破坏伴

椎旁软组织肿块形成，软组织包绕骨向四周浸润生长，
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图８　男，２６岁。左侧跟骨及骨旁ｐＰＮＥＴ，肿块呈分叶状，边界不清。ａ）Ｔ１ＷＩ等

信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ稍高信号；ｃ）中度均匀强化，内见索条分隔（箭）。　图９　女，１８

岁。左侧股外侧肌群ｐＰＮＥＴ，分叶状肿块，边界不清。ａ）Ｔ１ＷＩ等信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ

稍高信号，见索条分隔（箭）；ｃ）Ｔ１ＷＩ增强中度均匀强化。　图１０　ｐＰＮＥＴ相应

病理图，ＨＥ染色１０×１０，可见大量形态单一的原始小圆细胞，核大、胞浆少，可见

典型 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团形成。

增强后病灶明显强化，骨皮质呈穿透性破坏，伴或不伴

有骨膜反应，当肿块较大时，可出现坏死、囊变及出血。

左侧股骨前外侧肌群ｐＰＮＥＴ可见较大软组织肿块形

成，向四周浸润生长，发病年龄较轻，囊变坏死较少，轻

中度强化，内可见索条分隔。

３．外周性原始神经外胚层肿瘤的鉴别诊断

ｐＰＮＥＴ发病部位散在，根据其发病部位不同，与

其需要鉴别疾病各异。①胸腹部ｐＰＮＥＴ需与软组织

来源肉瘤、恶性神经鞘瘤相鉴别：肉瘤囊变坏死更常

见，囊变区通常较大，不规则，胸部肉瘤病变多伴有淋

巴结肿大，发病年龄较大，腹部ｐＰＮＥＴ与肉瘤有时鉴

别确实困难；胸腹部恶性神经鞘瘤多有沿神经通路生

长，伴有神经孔扩大。②躯干部及其他少见部位骨原

性或累及骨的ｐＰＮＥＴ需与骨原性肿瘤相鉴别，尤其

需与尤文肉瘤、淋巴瘤及骨肉瘤鉴别：尤文肉瘤与ｐＰ

ＮＥＴ两者影像鉴别困难，前者四肢骨多见，后者躯干

骨多见，葱皮样骨膜反应出现率较后者多见。淋巴瘤

好发于中老年，４０～７０岁多见，强化不明显；骨肉瘤多

位于长管状骨的干骺端，新生骨及骨质破坏可同时存

在，可见较特征的Ｃｏｄｍａｎ三角，上述征象在ｐＰＮＥＴ

出现较少。③四肢软组织来源ｐＰＮＥＴ需与软组织来

源恶性间叶组织肿瘤相鉴别，两者影像鉴别困难，前者

发病年龄相对较轻，出血、坏死囊变较后者轻。

４．治疗和预后

ｐＰＮＥＴ的治疗目前仍是以手术为主，术后辅以

放、化疗。目前，对于有关肿瘤的预后及肿瘤切除程度
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仍存在争议，部分学者认为肿瘤全切对延长患者生存

期有显著意义，部分学者认为肿瘤是否全切除对预后

影响不大。虽然在肿瘤的预后与肿瘤切除之间学者存

在不一致，但学者一致认为手术切除肿瘤并术后辅以

放、化疗可适当延长患者生存期［１４］。ｐＰＮＥＴ作为一

种高度恶性肿瘤，虽然术后辅以放、化疗可适当延长其

生存期，但患者术后生存率仍较低。在本研究术后随

访７例患者中，３～６个月生存率为５７．１％（４／７），６～

１２个月生存率为２８．６％（２／７），１～２年生存率为

１４．３％（１／７），５年生存率为０。

总之，ｐＰＮＥＴ是一种高度恶性肿瘤，具有多向分

化潜能，预后差。尽管其影像学表现多样，有赖病理

证实，但仍有一定特异性。ｐＰＮＥＴ以实性多见，好发

于青少年，１０～３０岁多见，以胸腹部、躯干骨常见，增

强扫描多呈中度或以上强化，软组织肿块明显，可伴有

不同程度囊变坏死、出血，钙化少见。因此，在日常临

床工作中，当遇到胸腹部、躯干骨较大软组织肿块时，

提示肿瘤侵袭性较强，而发病年龄较轻，无明显钙化，

应考虑到ｐＰＮＥＴ的可能性。ＣＴ和 ＭＲＩ检查能较好

地显示肿瘤的密度及信号特征，明确肿瘤的范围及有

无远处转移，并进一步评价手术可行性及治疗效果，为

临床诊治提供可靠依据。
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