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平扫示病灶呈不规则软组织密度影"箭#'向内突向肺野内'向外达前锯肌下方'大小约
54&!7Do
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增强
L-

示病灶呈中度不均匀强化"箭#(

!

图
#
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肺窗示右肺中叶与下叶交界处胸膜下区

高密度结节'考虑肺转移癌"箭#(
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图
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镜下病理$以小圆细胞为主"
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免疫组化$
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化疗
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周后
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扫描示病变明显缩小"箭#(
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病例资料
!

患者!男!

!!

岁!间断性腹痛
,

个月!

无发热&腹泻&便秘&胸闷&呼吸困难等症状$查体+右

上腹部可触及肿块!质硬!大小约
&7Do/7D

$浅表

淋巴结未触及明显肿大!血常规&

L

反应蛋白&血沉等

各项检查结果未见明显异常$神经系统查体亦未见明

显异常$男性肿瘤标志物+神经元特异性烯醇化酶

"

*)Y

#阳性$腹部彩超+肝脏与膈肌之间可见混合性

回声!大小约
&4O%7Do/4O#7D

!内可见点状强回声!

内部血流信号较丰富$超声提示+肝脏与膈肌之间混

合性回声!考虑畸胎瘤$
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检查示"图
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#+右下后

胸壁见不规则团块状高密度影!向内突向肺野内!向外

达前锯肌下方!大小约
54&!7Do/4"O7D
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值约
$!

Si

!边缘模糊!其内密度欠均匀!病变包绕第
!"

肋

骨!其边缘毛糙!侵及右侧胸壁!与右侧横膈胸膜分界

不清$邻近膈肌及肝右叶受压!略移位$增强扫描呈

不均匀强化$右肺中叶与下叶交界处胸膜下区见类圆

形结节样高密度影!大小约
"4&7D

!边界尚清$右侧

胸腔可见少量液体$纵隔内未见明显肿大淋巴结影$

L-

提示+考虑恶性病变!间叶源性恶性肿瘤可能性

大!该灶相邻右侧第
!"

肋骨边缘毛糙!考虑累及局部

骨质.右肺结节!考虑肺转移癌$

.Y-0L-

诊断意见+

!

右侧胸腔内紧贴后胸壁高代谢肿块!考虑恶性病变!

间叶源性恶性肿瘤可能性大.该灶相邻右侧第
!"

肋骨

边缘毛糙!考虑累及局部骨质.该灶与相邻膈肌及肝右

叶界限欠清$

"

右肺中下叶交界处胸膜下区结节代谢

稍高!考虑肺转移癌$

#

右侧胸腔积液.脾略大!代谢

不高.腹主动脉旁小淋巴结显示!代谢不高!考虑炎性

或生理性改变$余全身
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显像未见明显异常$
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行骨髓穿刺及超声引导下经皮胸腹部肿物穿刺活检

术$病理结果"图
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#+小圆细胞恶性肿瘤!倾向骨外尤

文肉瘤-外周原始神经外胚叶肿瘤"胸壁
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#$患者化疗
$

疗程

后行
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扫描"图
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#!病灶明显缩小$

讨论
!
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瘤是原发于胸肺部&罕见的小圆细

胞软组织恶性肿瘤!起源于中枢和交感神经系统外神

经嵴)
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年由
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等人首次提出!其与骨外尤

文肉瘤-外周原始神经外胚叶肿瘤具有相同的组织病

理学类型!仅发病部位不同$本病可于各个年龄阶段

发病!好发于儿童和青少年)

,

*

!国内男性相对多见$
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瘤主要由原始神经外胚层细胞组成!可具有多

向分化的潜能$其组织形态学表现为小圆细胞&卵圆

形细胞!大小一致均匀!胞质少!间质血管丰富!胞核圆

形!染色质呈巢状&颗粒状或不规则分布)

#
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!部分可呈

'假菊形团(结构$免疫组化
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可呈阳性表达!对

本病的诊断有相对高的特异性$本病是一类恶性程度

高&具有高侵袭&生长十分迅速的肿瘤!极易转移及复

发!肋骨&肺部转移者多见)

$

*

!但如本例首诊发生远处

转移者少见$

本病的临床和影像学表现均缺乏特异性!临床可

表现为胸痛)

O
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&呼吸困难及胸腔积液等$

L-

可明确

显示肿块发生的部位&与周围组织的关系&邻近组织侵

及的范围和程度以及是否发生远处转移等)
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*

!对手术

的可行性评估&治疗方案的确定具有重要价值$由于

本病罕见!临床医生对其认识往往不足!故容易造成误

诊$

L-

表现为单侧或单发的胸壁或肺部软组织密度

肿块影.部分患者合并单侧胸腔积液!邻近胸骨或肋骨

可伴骨质破坏!肿块较大时常合并囊变&出血及坏死.

增强扫描可呈中度或以上强化.发生钙化者罕见!纵隔

及腋窝淋巴结肿大者不常见$本病与成骨性骨肉瘤&

横纹肌肉瘤&淋巴瘤&软骨肉瘤&神经母细胞瘤鉴别诊

断较困难!确诊需依据病理&免疫组织化学$本病强调

综合治疗)

&

*

!尽可能切除肿瘤!术后辅以放化疗$本例

患者瘤体较大!且首诊发现肺转移!主张先行化疗!减

轻肿瘤负荷后再考虑手术或放疗$本病预后极差)
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O

年生存率极低$
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