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１　临床资料

　　患者，女，４７岁。患者４年前无明显诱因出现右前臂桡

侧肿块，大小５ｃｍ×３ｃｍ，实性，在外院行局部穿刺病理检查

提示横纹肌来源肿瘤，倾向恶性，建议其手术治疗，患者拒

绝。行口服药物止痛、对症治疗，治疗期间肿块逐渐缓慢增

大，伴轻度疼痛。近４个月来肿块无明显诱因迅速增大，并

逐渐出现拇指、食指、环指及小指屈曲畸形，伸直不能，中指

伸直位固定，屈曲不能，痛温觉减低，肿瘤远近端肌肉萎缩，

于２００８ 年 １ 月 ２３ 日收治入院。查体：右前臂近端见

２８ｃｍ×２１ｃｍ×１６ｃｍ巨大肿块（图１Ａ），周径８２ｃｍ，质偏

硬，固定，局部皮温略高，皮肤菲薄，色泽光亮，浅静脉怒张明

显，未听到血管杂音，右肘关节活动度降低，拇指、食指、环指

及小指屈曲畸形，伸直不能，中指伸直位固定，屈曲不能，右

手末梢血运受阻，痛温觉减低，小鱼际肌群萎缩。实验室检

查：红细胞沉降率、碱性磷酸酶、肝功能、血磷、血钙均正常；Ｘ
线片显示（图１Ｂ）：右前臂近端有一巨大球形透亮区，边界不

清，尺骨及桡骨近端可见骨质破坏区。取局部穿刺病理活组

织检查诊断为：恶性神经鞘膜瘤。

　　明确诊断后，因尺神经、桡神经及正中神经广泛受累且

尺桡骨广泛破坏，肿瘤无法切除，经患者及家属同意后，全身

麻醉下行“右上肢截肢术”。术后称取肿瘤质量为８．５ｋｇ。

将肿瘤沿纵径切开，溢出暗红色液体３００ｍｌ，浓度较正常血

液低，肿瘤组织与正常肌肉组织之间有明显分层，肿瘤腔壁

为灰白色、鱼肉样、质脆组织。留取肿瘤组织及残肢部分软

组织送病理检查。病理检查结果（图２）表现为梭形细胞恶性

肿瘤，Ｓ１００免疫组化呈阳性，与术前诊断相符合；残肢软组

织为正常肌肉组织，无肿瘤细胞浸润。

２　讨　论

　　恶性神经鞘瘤，又称神经纤维肉瘤，是Ｓｃｈｗａｍ细胞的

恶性肿瘤，多数起源于神经纤维瘤，少数起源于神经鞘瘤，由

神经鞘细胞、神经束衣及神经内衣细胞组成［１］。多发生于躯

干大神经近侧，也可由神经纤维瘤转变而来。发病初期神经

鞘瘤难与其他软组织肉瘤相区别。该肿瘤沿神经干生长，发

展较慢。肿块可无痛，向周围软组织侵入，较为固定，可有炎

症反应，并可向深部蔓延，以及侵犯骨骼［１］。若神经干受压，

则可出现神经症状。有些患者有神经纤维瘤合并存在。显

微镜下，肿瘤细胞密集，可呈波浪状、栅栏状排列，有时呈漩

涡状。肿瘤细胞以胖梭形为主，核扭曲呈波纹状，核仁少见，

核分裂象较常见［２］。

图１　患者术前右前臂近端

巨大肿块大体（Ａ）及Ｘ线片检查结果（Ｂ）

图２　术后肿瘤组织Ｓ１００免疫组化染色结果
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　　手术切除是最有效的治疗方法，单纯放、化疗对该肿瘤

的临床效果不确定。恶性神经鞘瘤易出现局部复发和远处

转移，Ｄｕｃａｔｍａｎ等［３］报道术后复发率为４２％，肺转移常见，

且预后差。早期诊断、手术完整切除有助于改善预后。

　　患者４年前发病，近４个月来肿块无明显诱因迅速增

大，无家族史或其他环境毒物接触史，肿块增大与服用药物

无关。病变早期无神经症状，无疼痛，随着肿块的逐渐增大，

逐渐出现轻度疼痛，至病变晚期肿块增大压迫神经干出现神

经压迫症状。恶性神经鞘瘤沿神经干生长，发展较慢，肿块

可无痛，较为固定，至神经干受压时可出现神经症状，了解这

些特点有助于对该肿瘤的诊断。可通过免疫组化和电镜等

检查与恶性横纹肌肉瘤、纤维肉瘤等相鉴别［４６］。一旦诊断

明确，应早期行手术治疗。
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