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ABSTRACT
Peripheral primitive neuroectodermal tumor (pPNET) is a rare and highly malignant tumor predisposed 
to children and adolescents,and is slightly common in males than females. However, PNET originally 
from lung tissue is more rare, and its clinical manifestations and imaging characteristics lack specificity, 
but most of them have the characteristics of malignant tumors,with frequent necrosis and cystic 
changes in the lesions.This paper reports a rare case of PNET originating from lung tissue,showing 
irregular solid mass,which is quite different from that reported in the literature,aiming to raise 
everyone’s understanding of lung PNET. 
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1  临床资料
　　患者，女，27岁，于外院常规体检时发现右肺上叶不规则结节影，考虑炎性假瘤
或炎性肉芽肿可能性大。于我科行胸部CT扫描右肺上叶见一不规则肿块影，大小约
3.8cmx2.4cmx2.2cm，边界清楚，边缘较光滑，可见分叶，局部与邻近胸膜相贴，增
强扫描呈轻-中度强化，其内可见条样强化(图1~图4)。患者无胸闷、气紧、咳嗽、咯血
等症状；实验室相关检查(肝功、肾功、血常规及肿瘤标记物)均为阴性。
　 　 胸 腔 镜 下 行 “ 右 肺 肿 块 切 除 术 ” ， 术 中 所 见 ： 右 肺 上 叶 尖 后 段 扪 及 大 小 约
4.5cmx4cmx3cm肿块，质硬，胸膜无皱缩，切缘呈灰白色鱼肉状。镜下见：肿瘤呈
弥漫及巢团状分布，细胞呈小蓝圆细胞，核异型性明显，核分裂易见；免疫组化：
CD99(部分+)、EMA(灶性+)、Syn(部分+)、CD56(+)；病理诊断：圆细胞恶性肿瘤
(低分化)，结合HE切片及免疫组化(图5~图6)诊断为原始神经外胚层肿瘤(primitive 
neuroectodermal tumor,PNET)。
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【摘要】外周原始神经外胚层肿瘤（pPNET）是一
种少见的高度恶性肿瘤，好发于儿童和青少年，男
性略多于女性。而原发于肺组织的PNET更为罕见，
其临床表现与影像特征缺乏特异性，但大多具有恶
性肿瘤的特征，病灶内坏死、囊变多见。本案报道
一例罕见的原发于肺组织的PNET，呈不规则实性肿
块，与文献报道的存在较大区别，旨在提高大家对
于肺PNET的认识。
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   DOI:10.3969/j.issn.1672-5131.2023.01.060 图1 胸部CT轴位肺窗示右肺上叶不规则肿块；图

2 冠状面肺窗示肿块边缘光滑，无毛刺；图3 轴位
纵隔窗示肿块呈不均匀强化，其内见条状明显强
化区；图4 MPR图示肿块局部与胸膜相贴；图5 病
理切片示肿瘤由小圆细胞构成，具有高核浆比(HE 
X100)；图6 CD99呈阳性表达(SP法 X200)。

2  讨   论
　　肺PNET是一种罕见的发生于肺内的高度恶性肿瘤，属于外周原始神经外胚层肿瘤
(peripheral PNET,pPNET)，多见于儿童和青少年，男性略多于女性。本案报道1例肺原
发PNET，旨在提高大家对于该病原发于肺的认识。
　　PNET发病率极低，目前病因不明确，尚无相关详细报道，有待进一步研究。PNET
病理上特征表现为大小较为均一的小圆细胞，细胞界限不清，胞质少，部分病例可见
Homer-Wright菊形团结构；免疫组化CD99、NSE、S-100、Vim、NF等标记物呈阳
性，其中CD99阳性对诊断具有较高价值[1]。肺PNET起病隐匿，临床表现缺乏特异性，
多数因为进行性增大的肿块压迫周围结构引起相关症状而就诊。肺PNET最常见的临床
表现为胸痛、呼吸困难、胸腔的血性积液[2-3]，且肺PNET预后极差，但原发于支气管的
PNET预后相对较好，这可能于原发于支气管的病变可以早期引起症状发现病灶并早期
治疗有关[4]。但本例患者为年轻女性，因体检发现病灶，无任何症状，于报道不符，临
床容易误诊为良性病变。
　　肺PNET影像学表现缺乏特异性，但大多具有恶性肿瘤的一般特征，其相对特征性
CT表现为瘤内囊变、坏死常见，钙化少见，可能与其恶性程度高、生长快有关；增强扫
描为不均匀强化，并有延迟强化倾向[5-6]。但本例患者CT表现为右肺上叶边缘光滑的肿
块，边界清楚，局部与胸膜相贴，密度较均匀，未见囊变、坏死及钙化，增强扫描以轻-
中度强化为主，这与文献报道的肺PNET影像征象具有较大区别；该病灶内条状强化灶
可能为其供血血管，是否具有诊断价值有待进一步研究。由于其缺乏特异性，肺PNET
需要与以下疾病鉴别，①周围型肺癌：多呈不规则软组织肿块，可见分叶、毛刺及胸膜
凹陷征，其内坏死液化常见，常伴有肺门及纵隔淋巴结肿大；②结核瘤：常有卫星灶，
病灶内常伴有钙化，部分病灶可见空洞，空洞内壁光滑；③炎性假瘤：多为胸膜下单发
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团块影，增强扫描多明显强化；④肺淋巴瘤：可有典型空气支气
管征、小叶间隔增厚征、跨叶征及双期强化征[7]。
　　综上所述，肺PNET是一种极为罕见的好发于青少年的恶性
肿瘤，其临床表现及影像学表现均缺乏特异性，具有典型恶性征
象者易于肺癌相混淆；类似于本病例表现者，与肺内其他肿块样
病变难以鉴别，最终确诊需要依靠病理及免疫组化。
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(vascular endothelial growth factor, VEGF)存在相关性，并增加
血液和淋巴管转移的风险[13]。本组数据中肿块强化类型HER2阳
性乳腺癌患者多表现为非肿块型强化(68.8%),HER2阳性的的患者
多呈肿块样强化(60.7%)，与前期研究结果与本研究结果相一致
[14]。有研究[15]认为乳腺癌HER2阳性与肿瘤内部坏死呈正相关，
这是由于肿瘤细胞增殖迅速，肿瘤中央区的癌细胞无法获得血流
和氧气导致坏死，增强扫描时表现为非肿块样强化，这可能是本
研究中非肿块型强化更多见于HER2阳性乳腺癌的原因。本研究
中HER2阳性乳腺癌患者以廓清型(78.1%)TIC类型多见。TIC平台
型和廓清型曲线类型与乳腺癌血管通透性和新生血管增多有很大
的关系，有研究发现HER2阳性乳腺癌可通过诱导血管内皮生长
因子生成，促进肿瘤新生血管生成，增加血管的通透性[16]。早期
增强率可以反映肿瘤血供情况，肿瘤血供与早期增强率呈正比，
而HER2阳性与早期增强率呈正相关[17]。这可能是本研究中廓清
型乳腺癌更多见于HER2阳性乳腺癌的原因。
　　综上所述通过乳腺癌临床病理特征和DCE-MRI影像学特征可
以进行评估乳腺癌患者HER2表达状态，为乳腺癌患者靶向治疗
选择和评估预后提供理论依据。
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