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　　骨外尤文肉瘤(extraosseous ewings sarcoma，EOE)属于外周原始神经外胚层肿
瘤，是一种少见的侵袭性肿瘤，好发于儿童和青少年，约占尤文肉瘤肿瘤家族的6％[1]，
发生于精囊腺的尤文肉瘤罕见，本文报道一例发生于精囊腺的尤文肉瘤，以加深对该病
的认识。

1  病例简介
　　患者男，55岁，1年前患者出现下腹部胀痛，持续性，未予重视；6月前，症状加重
伴尿潴留及尿不尽，于当地医院行CT及MRI检查发现盆腔占位，诊断为前列腺(尿生殖
隔)来源肿瘤可能，体格专科检查无异常，遂全麻下行“经腹腔镜中转右侧精囊腺肿瘤部
分切除术”。术后标本送至四川大学华西医院病理科会诊，最后诊断为右侧精囊腺尤文
肉瘤(FNCLCC分级：3级)。免疫组化：肿瘤细胞呈CD99(部分+)、S-100(-)、PCK(散在
+)、EMA(-)、CD20(-)、Desmin(-)、STAT6(灶性+)、TLE-1(-)、inhibin-a(-)、OCT3/4(-
)、GATA-3[ ](-)、CK(-)、P63(-)、CDK(±)、MDM2(-)、Ki-67(+, 30%)； 基因检测(FISH
检测)：检出EWSR1基因易位，未检测出SS18基因易位。大体：灰褐色不规则组织, 切
面灰白/灰褐、质地软；低倍镜：大片凝固性坏死及出血，少量菊形团样结构(4X10倍)；
中高倍镜：由弥漫密集、形态较为单一的小圆细胞肿瘤细胞构成菊形团样结构，菊形
团结构中心为纤维血管轴心(10x10倍)；高倍镜：肿瘤细胞核染色质较细腻，核分裂未
见，细胞胞浆较少(40x10倍)，患者后至华西医院肿瘤科住院治疗，入院后华西医院MRI
检查示：盆腔(膀胱右后方)浅分叶状混杂信号灶，病变边界轮廓清，边缘欠光整，T1WI
病变主体呈等/低信号，其内可见线状高信号(图2)；T2WI病变呈混杂高/稍高信号，中
心见多发小囊状长T1、T2信号(图1)；DWI部分病变扩散受限呈高信号，ADC图上呈等/
低信号(图3~图4)；病变周围未见水肿征象，轻度占位效应，膀胱壁受压；肿块与前列
腺、膀胱右后壁分界不清；静脉注入Gd-DTPA后增强扫描：动脉期病变明显不均匀强
化，病灶周缘较中心强化明显，呈“花瓣状”强化，延迟期病变呈不均匀中度强化，病
变内囊变区域未见强化(图5，图6)，病变周围组织未见异常强化、侵犯征象，病变大小
约9.3cmx8.2cmx10cm(左右径x前后径x上下径)。PET/CT：盆腔软组织肿块伴糖代谢增
高，符合恶性肿瘤改变。
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图1～图2　轴位T2WI、T1WI示右侧精囊腺浅分叶状长/稍长T2、等/短T1混杂信号灶；图3～图4　DWI、
ADC示病变弥散受限DWI呈不均匀高信号，ADC呈等低信号表现；图5～图6　增强扫描动脉期、延迟期示
病变动脉期明显花瓣状强化，延迟期中度不均匀强化。图7 病理图(HE x100)弥漫密集的小圆形肿瘤细
胞构成菊形团样结构，菊形团结构中心为纤维血管轴心。

2  讨   论  
2.1 发病情况  骨外尤文肉瘤(extraosseous ewings sarcoma，EOE)是一种少见的发
生于骨外软组织的高度恶性小圆细胞性肿瘤[1]；好发于青少年和青壮年，年龄范围多在
15~30岁[2]；常发生于躯干，以脊柱旁和腹膜后多见[3]；病变恶性度高，进展快，侵袭性
生长，早期远处转移，预后差[4]。Tefft等于1969年报道了首例骨外尤文肉瘤[5]；文献报
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道的骨外尤文肉瘤有发生于眼眶、胸部、肾脏、纵隔、腹膜后、
骨盆、臀部、胃、硬腭等[2]，发生于精囊腺者罕见。骨外尤文肉
瘤早期无明显症状，后期因肿瘤增大出现压迫及疼痛症状就诊；
影像征象无特异性，多表现为体积较大的软组织肿块，形态不
规则，与周围组织分界不清；侵袭性生长，易侵及周围软组织及
骨质；肿瘤恶性度高，生长快导致肿瘤内部乏血供，出现坏死囊
变，导致肿瘤内部信号/密度不均匀，肿瘤内可合并出血及钙化；
增强扫描病变明显不均匀强化，有学者[6]认为增强扫描动脉期肿
瘤呈花瓣状强化是其典型的影像征象。单一的影像诊断无法准确
诊断尤文肉瘤，确诊多依靠病理诊断。病理常结合肿瘤的组织形
态、免疫组化及Fish基因检测结果综合判断。肿瘤细胞镜下表现
为蓝色小圆形细胞，含有大量糖原，部分病例出现菊形团结构
[7]；免疫组化示CD99、FLI1表达阳性；基因检测发现EWSR1基因
易位[8]。骨外尤文肉瘤对放、化疗治疗敏感[9]，随着靶向治疗、造
血干细胞移植等治疗方法的应用，尤文肉瘤的5年生存率有所上
升，上升至41％左右[10]。
2.2 影像诊断及鉴别诊断  精囊腺尤文肉瘤还需与精囊腺区域的
其它肿瘤相鉴别：前列腺癌侵及精囊腺，老年男性多见，有尿
频、尿急、血尿症状，PSA升高，病变主体位于前列腺，增强扫
描造影剂延迟期呈廓清表现，早期出现骨转移。精囊腺脓肿，患
者有发热病史，白细胞计数高于正常值，精囊腺区占位病变，病
变边界浑浊，周围脂肪间隙见液性渗出，盆腔积液，DWI病变明
显弥散受限呈高信号，增强扫描病变呈厚壁明显强化。精囊癌，
多发生于50岁以上人群，有排尿困难、血精、血尿症状，呈不规
则等、混杂密度/信号软组织肿块，浸润性生长，增强扫描动脉期
明显强化，延迟期造影剂廓清。
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　　综上所述，肝脏原发MALT罕见，容易误诊，需肝脏活检确诊。
当我们发现肝内病变，且无肝硬化，肿瘤标记物不高，增强扫描可
见“血管漂浮”征，应考虑到PHL的可能。
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