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　　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｕｒ，

ＰＮＥＴ）是起源于神经嵴细胞的小圆细胞恶性肿瘤，分为中枢

型和外周型两种类型［１］，临床罕见。本院近期收治１例，现报

道如下。

１　临床资料

患者，女，３３岁，因“发现腹盆腔包块２ｄ、下肢浮肿７ｄ”就

诊于本院。入院查体：腹膨隆，下腹部压痛，可触及１个约孕３

个月大小的包块，质中等，活动度差，与周围组织界限不清。全

腹部增强ＣＴ显示：（１）腹盆腔内巨大软组织肿块，考虑来源于

右侧附件，卵泡膜细胞瘤可能；（２）双侧腹股沟区及髂血管旁多

发淋巴结增大（图１）。盆腔磁共振成像（ＭＲＩ）显示：盆腔内可

见不规则分叶状长Ｔ１、稍长Ｔ２ 混杂信号肿物影，周围结构推

挤受压，盆腔少量积液。诊断：（１）盆腔内肿物多考虑卵巢性索

间质肿瘤；（２）盆腔少量积液。术中见腹盆腔内有１个大小约

２５ｃｍ×２０ｃｍ的实性包块，形态不规则，活动度差，前方与耻

骨、下方与盆底、右侧与盆壁之间无间隙，膀胱位于包块左侧。

子宫及双侧附件未见明显异常。因包块固定且与周围骨质及

髂血管粘连紧密，为避免发生大出血，决定行盆腔肿瘤减灭术。

图１　　全腹部增强ＣＴ门脉期

图２　　术后病理切片（ＨＥ×２００）

　　打开肿瘤包膜，分次切取肿瘤组织，组织质脆，内有白色乳

状液体流出，创面缝扎止血，关闭瘤腔。术后病理检查：镜检见

瘤细胞小，大小较为一致，核浆比增大，异形细胞片状排列，弥

漫散在，排列成菊形团状，间质大量纤维组织增生（图２）；免疫

组织化学：ＣＤ９９（＋），ＮＳＥ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（－），ＥＭＡ（－），ＷＴ１

（－），ＣＫＰ（－），ＣｇＡ（－）；病理诊断：（盆腔）原始神经外胚层

肿瘤。

２　讨　　论

ＰＮＥＴ是一种较为罕见的高度恶性肿瘤，属于尤文氏肿

瘤，主要由原始神经上皮产生，具有多向分化的潜能［２］。可发

生于任何年龄，青年人多见［３］；可发生于多种组织和器官，如骨

骼、甲状腺、肺、纵隔、肝、结直肠、肾、肾上腺、膀胱、宫颈、前列

腺、阴道及皮肤等处［２６］。ＰＮＥＴ没有特定的临床表现
［７］，发生

于腹盆腔者可触及肿块，自觉腹胀、腹痛等。其病理镜下可见

瘤细胞呈特征性的“ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ”菊形团排列
［１］；免疫组织

化学几乎所有病例均表达ＣＤ９９，大部分肿瘤ＮＳＥ阳性，Ｓ１００、

Ｓｙｎ及ＣｇＡ表达情况不一
［５］。手术切除原发肿瘤是ＰＮＥＴ的

主要治疗手段，术后放化疗等综合治疗可改善预后。
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