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骶尾部外周性原始神经外胚层瘤一例报告
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１　临床资料　患者男性，３８岁，骶尾部外伤后发现局部肿块

形成９个月余，破溃不愈４个月余入院。患者于２００４年１２
月跌倒后发现骶尾部肿块，经理疗，热敷、局部肿块切开引流

等多种治疗后效果不佳。２００５年７月外院行右侧髂内动脉

及臀上臀下动脉栓塞后，后行骶尾部肿块切除术。术后病理

示：小细胞性恶性肿瘤，间叶肉瘤，高度恶性。术后创面迁延

不愈，肉芽组织增生，遂于２００５年８月８日转入我科。查体：

骶尾部可见大小１０ｃｍ×８ｃｍ创面，基底部肉芽增生，表覆

大量液态分泌物，黄白色，肉芽组织呈暗红色，创面斜向下方

有一长约４ｃｍ的窦道，内有少量黄白色分泌物，创缘红肿。

心电图、腹部Ｂ超、胸片及全身骨扫描均未见明显异常，术前

骶尾部 ＭＲＩ：骶尾部皮下软组织内可见不规则异常信号影，

范围大直径约１０ｃｍ，以右侧为主。肿瘤界限不清，增强后肿

瘤周围强化，而内部强化不明显，骶尾骨未见明显骨质破坏。

术前诊断为：骶尾部恶性肿瘤，性质待查。其主要依据患者

手术创面迁延不愈及外院病理检查。２００５年８月１２日全麻

下行骶尾部肿瘤扩大切除＋植皮术，术中切除肿瘤大小约１０

ｃｍ×１２ｃｍ，可见肿物侵及臀大肌，骶椎骨前筋膜，与周围组

织粘连紧密无明显界限。术后病理：“骶尾部”小圆细胞恶性

肿瘤，提示：原始神经外胚叶肿瘤；免疫组化：ＣＤ３４（＋）、

ＧＦＡＰ（－）、Ｖｉｍ（－）、Ｓ１００（－）、ＮＳＥ（弱阳性）、Ｓｙ（－）、Ｃｈｒ
（－）、ＣＤ９９（＋）、ＬＣＡ（－）、ＣＤ３（＋）。术后１个月余，术区

植皮基本存活，但术区正中和下方可见两个直径分别为３．５

ｃｍ和２．５ｃｍ的新生物。复查骶尾椎 ＭＲＩ示骶尾部肿瘤术

后复发；胸部ＣＴ示：右肺多发小结节影。考虑患者骶尾部肿

瘤复发并伴有肺部转移，遂于２００５年９月１６日全麻下行骶

尾部复发肿瘤切除＋局部皮瓣转移修复＋供瓣区植皮术。

术后病理：“骶尾部”原始神经外胚层瘤；免疫组化：ＣＤ９９
（＋）、ＧＦＡＰ（－）、Ｖｉｍ（－）、ＣＤ３４（＋）、Ｓ１００（－）、ＮＳＥ
（－）。术后给予局部引流、常规抗炎、换药等治疗后，皮瓣血

运良好，伤口愈合，现处于随访化疗中。

２　讨　论　外周性原始神经外胚层肿瘤（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅ

ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ｐＰＮＥＴ）是一组来源于外周神经系统的

小圆细胞肿瘤，可能起源于神经嵴的胚胎迁移细胞。ｐＰＮＥＴ
具有多方向分化能力，形态上属于小圆细胞类恶性肿瘤，临床

上较为少见。其典型病理形态学特点为：肿瘤细胞小，圆形，呈

实性、片状、分叶状、腺泡状和索条状排列。肿瘤细胞围绕血管

周围呈假菊花团状，即 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团。免疫组化和神

经标记包括：ＬＣＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、ＣＫ；Ｖｉｍ、ＮＳＥ、ＭＩＣ２基因产物；

ＣＤ９９，Ｓｙｎａｐｔｏｐｈｙｓｉｎ，Ｃｈｒｏｍｏｇｒａｎｉｎ，Ｎｅｕｒｏｆｌｉａｍｅｎｔ，ＣＤ５４，ＣＤ３４
等。目前一致认为诊断ＰＮＥＴ的条件至少具备２项阳性：（１）

ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团；（２）神经免疫标志。并可以此区别于

骨外Ｅｗｉｎｇ肉瘤。病理检查符合ＰＮＥＴ诊断标准，结合该患

者临床表现可诊断为ｐＰＮＥＴ。

　　目前ＰＮＥＴ的治疗主要包括全身治疗和局部治疗。然

而，多数患者在就诊时往往已有广泛亚临床转移。因此，即

使手术或放疗达到局部有效控制，但多数患者仍在数月内发

生转移。我科收治的该例患者于手术后１个月即出现局部

复发，并伴有肺部转移，提示预后极差。目前的治疗指南主

要由以临床为基础的预后因子所决定，最为重要的是肿瘤部

位及肿瘤的播散程度。常用的化疗方案主要为 ＣＡＶ 法

（ＣＴＸ＋ＡＭＤ＋ＶＣＲ）和大剂量应用顺铂（ＤＤＰ），近年来异环

磷酰胺（ＩＦＯ）加二巯基乙醇硫酸钠治疗取得良好疗效。目前

多主张在术前便开始化疗，术后继续化疗以巩固疗效防止复

发与转移。
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