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　　病例资料　病例１，男，１１岁。患者于２０ｄ前无

意间发现右眼球突出，无眼红、眼痛、无头痛、恶心、呕

吐，无视力下降，无外伤史。入院眼科检查：右眼视力

０．６，眼睑无水肿，眼位正，眼球向上方向运动受限，眼

球突出度：右２０ｍｍ，左１２ｍｍ，眶距１００ｍｍ，泪囊区

按压无脓性分泌物反流，结膜不充血，角膜透明，瞳孔

形圆居中。眼底检查：右眼视乳头色淡红，边缘欠清，

余未见异常。左眼视力１．２，余未见异常。本院 ＭＲＩ

示：右眶外上方肌椎外见一长圆形等、稍长 Ｔ１ 长 Ｔ２

信号，内部信号不均匀，边界清晰，大小约２．１ｃｍ×

３．３ｃｍ×２．１ｃｍ，相邻视神经受压移位，增强扫描不均

匀强化，相邻眶外侧壁异常强化（图１ａ～ｆ）。术中所

见：泪腺区灰白肿块，大小约２．５ｃｍ×２．８ｃｍ×

０．５ｃｍ，有陈旧积血，扁平向眶尖部延伸，侵蚀眼眶外

侧壁。免疫组化：ＣＫ－，ｓｙｎ＋，ＮＳＥ＋，Ｖｉｍｅｎｔｉｎ＋，

Ｄｅｓｍｉｎ－，ＤＣ５６－，ＣＤ９９＋＋，ＧＦＡＰ＋＋，Ｓ１００－，

Ｋｉ６７＋３０％。术后病理：右眶原始神经外胚层肿瘤。

病例２，女，１０岁。２个月前无明显诱因右眼红

肿，当地医院就诊未发现异常，未处理。患者发病来右

眼视力逐渐下降，无视物重影。入院眼科检查：右眼视

力０．３，上睑泪腺区可触及质软肿块，无明显压痛，眼

睑稍肿，眼球明显前突，内下移位，眼球上转轻度受限，

眼球突出度：右眼２５ｍｍ，左眼１５ｍｍ，眶距１００ｍｍ，

泪囊区按压无脓性分泌物反流，角膜下方可见溃疡，余

角膜透明，瞳孔居中。眼底检查：视乳头色略淡，边缘

清，余未见异常。左眼视力１．２，余未见异常。本院

ＭＲＩ：右眼球肌椎外方团块状稍长Ｔ１ 稍长Ｔ２ 信号，

信号均匀，病灶与外直肌分界欠清，大小约２．５ｃｍ×

２．４ｃｍ×２．３ｃｍ，右眼球后缘受压变形，右眼肌椎结构

受压向内侧移位，右眼眶外侧壁受累及，增强扫描明显

均匀强化（图２ａ～ｆ）。术中所见：泪腺区灰红色类圆形

软组织肿块影，边界清，大小约２．５ｃｍ×２．０ｃｍ×

３．０ｃｍ，血供丰富，眼眶外上方深部骨质虫蚀样改变，

眶尖部骨膜增厚。免疫组化：Ｓ１００－，Ｓｙｎ＋，ＣｇＡ＋，

ＣＫ－，ＣＤ９９－，ＮＳＥ＋，Ｖｉｍｅｎｔｉｎ－，ＣＤ５６＋，Ｄｅｓｍｉｎ

－，Ｋｉ６７＋４０％。术后病理：（右眶、眶尖、骨）原始神

经外胚层肿瘤。

讨论　１９７３年 Ｈａｒｔ和Ｅａｒｌｅ首次提出原始神经

外 胚 层 肿 瘤 （ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，

ＰＮＥＴ）的概念
［１］，ＰＮＥＴ是一种罕见且分化差、由神

经上皮构成、好发于儿童和青少年、高度恶性的小圆细

胞肿瘤。发病高峰年龄５～２５岁，成人少见
［２］，是儿童

和青 少 年 第 二 常 见 的 恶 性 肿 瘤［３］，占 脑 肿 瘤 的

０．１％
［４］。因ＰＮＥＴ的恶性程度高，故术后生存率低。

临床根据其发生部位的不同分为中枢型ＰＮＥＴ（ｃｅｎ

ｔｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ｃＰＮＥＴ）和外周

型 ＰＮＥＴ （ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ｐＰＮＥＴ），其中以外周型多。ｐＰＮＥＴ发生于中

枢神经系统以外如周围软组织、骨骼肌肉组织等，尤以

下肢、脊柱旁等多见，也有文献报道部分ｐＰＮＥＴ可起

源于颅内等周围神经［５］，而发生于眼眶的ＰＮＥＴ极少

见，国内外相关文献报道也较少。眼眶ＰＮＥＴ常见于

１０～２０岁青少年，７０％～８０％发生于２０岁以内
［６］，多

无性别差异［７］。本文２例患者分别为１１岁男性、１０

岁女性，与文献报道一致。ｐＰＮＥＴ患者多因短期内增

大的包块引起疼痛和肿瘤压迫所引起相关症状而就

诊［８］，本文２例患者均因无痛性肿块引起眼球突出、视

力改变及眼睑肿胀而就诊，这与其他部位典型ｐＰＮＥＴ

的疼痛肿块有所不同。眼眶ＰＮＥＴ的 ＭＲＩ表现缺乏

特异性，但观察本文病例有如下特点：①病变多发生于

眼眶外侧，特别是眼眶外上方，这与文献报道的眼眶

ＰＮＥＴ常见于眼眶外下方有所不同
［９］，差异可能与本

组病例较少有关；②肿块多表现为较大的软组织肿块，

与周围眼直肌分界欠清晰，与文献报道相符［１０］；③

ＭＲＩ上本组病例Ｔ１ 多为等、稍低信号，Ｔ２ 为高、稍高

信号，信号较均匀，囊变、坏死等在本组病例中少见，增

强扫描表现为明显均匀强化，周围邻近眶骨可见不同

程度强化；④本组病例均发病年龄较小，与文献报道的

好发生于青少年一致［１１］；⑤尽管眼眶ｐＰＮＥＴ常有邻

近骨质的不同程度破坏，但眼眶ｐＰＮＥＴ与其他部位
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图１　男，１１岁，眼眶原始神经外胚层肿瘤。ａ）横轴面Ｔ１ＷＩ平扫示右眼外侧团块状等、稍长Ｔ１ 信号（箭），相邻视神经受压明

显，外直肌形态显示欠清；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ平扫示右眼外侧团块状长Ｔ２ 信号影（箭），信号欠均匀，边界清晰，相邻眼球轻度受

压；ｃ）冠状面Ｔ２ＷＩ平扫示右眼外上方不均匀软组织肿块影（箭），视神经及相邻眼直肌明显受压变形；ｄ）横轴面Ｔ１ＷＩ抑脂

增强示肿块明显强化（箭），其内可见未强化信号；ｅ）冠状面Ｔ１ＷＩ抑脂增强示肿块包饶部分眼直肌生长（箭），相邻眼眶骨可见

强化；ｆ）矢状面Ｔ１ＷＩ抑脂增强示正常视神经形态未见明确显示；ｇ）镜下见胞浆少，核深染，可见纤维间隔及核分裂现象，缺

乏典型“菊团样”结构（ＨＥ，×１０）；ｈ）镜下可见肿瘤细胞圆形、短梭形，核深染，小圆细胞紧密排列（ＨＥ，×２０）。

图２　女，１０岁，眼眶原始神经外胚层肿瘤。ａ）横轴面Ｔ１ＷＩ平扫示右眼外侧团块状稍长Ｔ１ 软组织影（箭）；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ

平扫示右眼外侧稍长Ｔ２ 信号影（箭），信号均匀，相邻眼球明显受压；ｃ）冠状面Ｔ２ＷＩ平扫示右眼外上方软组织肿块（箭），相

邻外直肌、下直肌、上直肌、视神经明显受压移位；ｄ）横轴面Ｔ１ＷＩ抑脂增强示肿块明显均匀强化（箭）；ｅ）冠状面Ｔ１ＷＩ抑脂

增强示相邻泪腺及周围骨质可见异常强化（箭）；ｆ）矢状面Ｔ１ＷＩ抑脂增强示正常视神经形态未见明确显示；ｇ）镜下可见胞浆

少，核深染，可见核分裂，未见纤维间隔（ＨＥ，×１０）；ｈ）镜下可见小圆细胞，排列紧密，未见典型＂菊团样＂改变（ＨＥ，×２０）。
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的ＰＮＥＴ相比，预后稍好，发生全身其他部位转移的

可能性小，推测可能与眼眶周围缺乏淋巴组织有

关［１２］。

发生于青少年眼眶的ｐＰＮＥＴ需与以下几种眼眶

肿瘤相鉴别：①横纹肌肉瘤：是儿童时期最常见的眼眶

原发恶性肿瘤，恶性度高，发展迅速，起病急，常表现为

发展迅速的单侧无痛性肿块，肿块因生长较快而易发

生囊变、坏死，而本文所见眼眶ＰＮＥＴ信号多均匀，可

做相应鉴别。②淋巴瘤：发病年龄偏大，多见于成年

人［１３］，常见于眼眶淋巴组织分布部位如眼睑、泪腺和

结膜等部位［１４］。影像上多见于眼眶外上象限、呈塑形

性生长、有“见缝就钻”的特点，恶性度低，对周围软组

织及骨质破坏少见，眼眶淋巴瘤和眼外肌强化程度接

近是其特征［１５］，而眼眶ＰＮＥＴ发病年龄偏小、恶性度

高、对邻近骨质多有破坏等，根据以上特点可做相应鉴

别。③神经母细胞瘤：为５岁以下婴幼儿迅速发展的

进行性眼球突出的疾病，多见于颞侧，可有骨质增生或

骨质破坏，因肿块生长过快缺乏血供而发生坏死，可于

腹膜后或肾上腺找到原发病灶。而眼眶ＰＮＥＴ发病

年龄稍偏大，病变信号均匀，囊变、坏死少见，可做相应

鉴别。

总之，临床上发生于青少年眼眶，ＭＲＩ表现为眼

眶外侧、信号均匀的软组织肿块，无囊变坏死，与周围

眼直肌分解不清，相邻周围骨质有破坏，增强扫描表现

为明显强化时，就要考虑到ＰＮＥＴ的可能性。但其影

像学表现缺乏特异性，确诊仍需依靠病理及免疫组化

结果。
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［１０］　Ｋｉｍ ＵＲ，ＡｒｏｒａＶ，ＤｅｕａｎａｎｄＪ，ｅｔａｌ．Ｍｕｌｔｉｍｏｄａｌｉｔｙｔｒｅａｔｍｅｎｔ

ａｐｐｒｏａｃｈｉｎｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｐｒｉｍａｒｙｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏ

ｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒｏｆｔｈｅｏｒｂｉｔ［Ｊ］．ＩｎｄｉａｎＪＯｐｈｔｈａｌｍｏｌ，２００９，５７

（５）：３９５３９８．

［１１］　黑砚，杨新吉，李月月，等．眼眶原始神经外胚层肿瘤３例报道

［Ｊ］．诊断病理学杂志，２００８，１５（５）：４２０４２１．

［１２］　ＲｏｍｅｒｏＲ，ＣａｓｔａｎｏＡ，ＡｂｅｌａｉｒａｓＪ，ｅｔａｌ．Ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅ

ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｕｒｏｆｔｈｅｏｒｂｉｔ［Ｊ］．ＢｒＪＯｐｈｔｈａｌｍｏｌ，２０１１，

９５（７）：９１５９２０．

［１３］　陈晨，龙学颖，田强，等．眼眶淋巴瘤的ＣＴ和 ＭＲＩ影像学特征

［Ｊ］．医学临床研究，２０１３，３０（７）：１３４９１３５１．

［１４］　郭鹏德，燕飞，张青，等．眼眶淋巴瘤累及眼外肌的ＭＲＩ分析［Ｊ］．

放射学实践，２０１５，３０（３）：２３２２３５．

［１５］　陈付文，李建瑞，郑春生，等．眼眶原发淋巴瘤的ＭＲＩ表现［Ｊ］．医

学影像学杂志，２０１４，２４（１０）：１７００１７０３．

（收稿日期：２０１２０８１９）
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