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胸壁原始神经外胚层肿瘤 8 例报告并文献复习
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!!!摘要"!目的!提高胸壁原始神经外胚层肿瘤的诊断与治疗水平% 方法!回顾性分析 8 例胸壁原始神经外胚层肿瘤的

临床资料#并对相关文献进行复习% 结果!本例患者经皮肺穿刺活检并经免疫组织化学染色检测提示为右胸壁软组织小圆

细胞恶性肿瘤#患者未行进一步手术及放化疗#自动出院% 结论!胸壁原始神经外胚层肿瘤是一种少见的小圆细胞恶性肿

瘤#预后较差#早期诊断和早期治疗有利于提高生存率%

!关键词"!胸壁原始神经外胚层肿瘤'诊断'治疗'病例报告

!!!中图分类号"!PR?4N4!!!文献标志码"!2!!%'&#89N?F=F:QN&//,N8=R3C3R8SN3984N93N934

!!胸壁原始神经外胚层肿瘤是一种具有神经外胚

层分化特征的小圆形细胞肿瘤#根据其基因型及表

型属于尤文氏"ZT&,<0/$肉瘤家族(8)

#具有高度恶

性#常见于儿童及青少年% 我院 398? 年 8 月收治 8

例#现结合相关国内外文献复习#以提高对本病的诊

疗水平%

>?临床资料

患者女#?Y 岁#因活动后疲累*气促半年余#胸

右侧痛 8 月余入院#无肿瘤家族史% 查体&生命体征

平稳#全身浅表淋巴结未扪及肿大#右下肺语音震颤

稍减弱#叩诊浊音#听诊呼吸音低#双肺未闻及干湿

性罗音和胸膜摩擦音#余查体未见明显异常% 入院

后行中上腹0>检查示&

)

右膈下肝上间隙占位#内

有出血#肿块穿过肋间肌向外生长至右侧前距肌下#

性质待定'

*

右侧少量胸腔积液"图 8$%

8Y氟C脱氧葡

萄糖"

8Y

ECE6a$正电子发射型计算机断层扫描显像

"1Z>:0>$示&

)

右侧胸壁及膈下团块状占位#

8Y

EC

E6a摄取明显增高#考虑肿瘤性病变'

*

右后肋胸

壁结节状占位#

8Y

ECE6a摄取明显增高#最大标准摄

取值"5l_+#G$为 ?N3O#考虑肿瘤侵犯所致"图 3$%

予经皮肺穿刺活检#考虑右胸壁软组织小圆细胞恶

性肿瘤#免疫组化染色&甲状腺转录因子 8">>E8$

" b$*波形蛋白"_&+$" r$*支架蛋白"6A/$ " b$*

酸性钙结合蛋白C899"5C899$" b$*白细胞分化抗原

FF"06FF$ " \$*嗜铬蛋白 J"0<J$ " b$*突触素

"5-,$" r$*神经元特异性烯醇化酶"D5Z$" b$*角

蛋白"0L$" b$*肌细胞生成素"H-'<A&,$" b$及成

肌细胞决定基因 8"H-'68$" b$%

作者单位# 4999?Y 重庆#第三军医大学西南医院呼吸内科

通讯作者# 周向东#ZC+#&*&g7')G&#,<%',</T[83=N"'+

图 >?中上腹0>检查所示

图 @?1Z>C0>检查所示

!!本例患者诊断明确后给予抗感染*止痛等对症治

疗#患者及家属拒绝进一步手术及放化疗#自动出院%

@?讨?论

原始神经外胚层肿瘤"($&+&@&IA,A)$'A"@'%A$+#*

@)+'$#1DZ>$ 是一种由未分化的小圆细胞组成的起

源于神经外胚层恶性肿瘤% 根据发生部位可分为外

周性原始神经外胚层肿瘤"(A$&(7A$#*($&+&@&IA,A)C
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$'A"@'%A$+#*@)+'$/#(1DZ>$和中枢性原始神经外胚

层肿瘤""A,@$#*($&+&@&IA,A)$'A"@'%A$+#*@)+'$/#"1C

DZ>$% (1DZ>可发生于前列腺*肾脏*鼻咽部*外

阴*骨*皮肤*胸壁和肺等部位(8C=)

#(1DZ>起病隐

匿#临床特点为生长迅速伴有疼痛的肿块以及肿块

所引起的压迫症状和骨质破坏时的疼痛% 胸壁

1DZ>最常见的临床表现是胸痛*呼吸性窘迫*胸部

包块及胸腔的血性积液(RCY)

% 本例患者即因活动后

疲累*气促#胸痛就诊#这与胸壁的 1DZ>压迫肺脏

并转移至肋骨*胸膜有关#也证实了其为高度侵袭性

和转移的恶性肿瘤%

@N>?组织学及病理?1DZ>的组织学特点为肿瘤

主要由未分化小圆细胞构成#肿瘤细胞呈实性*片

状*分叶状*腺泡状和索条状排列#围绕血管周围呈

假菊花团状% 菊形团是 1DZ>的典型组织学表现#

有助于诊断 1DZ>

(F)

% 1DZ>确诊主要依靠免疫组

化染色#即06FF 表达阳性#并有两种以上不同神经

标记"如D5Z*5-,*5899*_&+$ 的表达#而淋巴细胞

共同抗原"K0J$阴性及标记肌源性肿瘤的免疫组化

肌红蛋白"H-'<*'.&,$与肌球蛋白"H-'/&,$表达阴

性排除淋巴瘤及小圆细胞肌源性肿瘤即可确诊(89)

%

@N@?影像学特点?胸壁 1DZ>的影像学表现缺乏

特征性#0>平扫表现为密度均匀#

$

胸壁肌肉密度#

当肿瘤坏死*液化时#则肿瘤密度不均匀#呈混杂密

度影#肿瘤的边缘常较清楚% HP平扫表现为均匀

长>

8

*长 >

3

信号#当肿瘤有坏死*液化时表现为不

均匀长>

8

*长>

3

信号#增强扫描情况与 0>增强扫

描相一致#当肿瘤侵犯胸膜或心包时可有胸腔或心

包积液(88)

%

8Y

ECE6a1Z>:0>在保留 1Z>功能显像

特色的同时#结合了 0>精确的解剖显像#在 1DZ>

的诊断上发挥越来越大的作用#5l_+#G

!

3NO 为摄

取增高#作为鉴别良*恶性肿瘤的阈值(83)

#本例患者

5l_+#G为 ?N3O#提示该病变为恶性肿瘤性病变%

6A+&$等(8?)认为8Y

ECE6a1Z>:0>在胸壁 1DZ>患

者的术前评估上起着重要作用%

@NA?鉴别诊断与治疗?胸壁1DZ>主要与ZT&,<0/

肉瘤*软骨肉瘤*恶性纤维组织细胞瘤*骨肉瘤及纤

维肉瘤等进行鉴别#有文献报道 J/;&, 瘤与恶性

1DZ>是同一起源的恶性肿瘤(84)

% 手术和化疗是胸

壁1DZ>主要的治疗方法# K&) 等(8O)报道了 8 例 8?

岁男性患儿的胸壁 1DZ>#予肋骨切除*左上肺叶切

除和局部淋巴清扫#术后进行异环磷酰胺和依托泊

苷的四次化疗#8 年后复查#患儿肿瘤无复发% H#C

;'@'等(8=)报道了 8 例 3= 岁男性的胸壁1DZ>患者#

给予左胸壁及左肺下叶切除术及淋巴清扫#术后实

施环磷酰胺*长春新碱*阿霉素及依托泊苷化疗#O

年后患者仍存活并无复发迹象%

总之#胸壁 1DZ>恶性程度高#容易复发和转

移#因此早期诊断*早期治疗以及合理的手术切除范

围和化疗方案的制订#对该病的疗效与预后具有重

要意义%
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