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灶实质明显强化，有助于鉴别诊断，需要特别指出的是，CT平扫
对位于肌肉内的等密度病灶容易漏诊，CT增强价值更大。(3)MRI
检查发现与定位病灶更有优势，T1WI多表现为等信号或低信号，
T2WI多为高信号，当病灶内较多钙化时可表现为高低混杂信号，
伴有陈旧出血及含铁血黄素沉积时呈低信号，DWI可为高信号或高
低混杂信号，增强后实性部分明显强化，钙化或陈旧出血部位可
不强化；病灶内发现血管流控效应有助于定性诊断。本例患者膝
关节旁病灶血管流空效应明显，另外多数病灶T2WI及DWI呈混杂
信号，增强后不均匀强化，可能跟病灶内钙化及陈旧出血伴含铁
血黄素沉积相关。鉴别诊断：主要跟神经纤维瘤病鉴别，二者均
可表现为多系统、多脏器结节，增强检查均明显强化，不同点是
神经纤维瘤病可有表皮牛奶咖啡斑并伴有其他神经系统异常，同
时神经纤维瘤病病灶分布多与神经走行区域一致，但多发血管瘤
表皮病灶可有红色或紫色皮损，病灶多伴陈旧出血及含铁血黄素
沉积，病灶内常见血管流空效应，且血管瘤钙化更常见[15-18]。

总之，多系统多脏器血管瘤很罕见，仔细分析其CT及MRI图
像特征有助于明确诊断。
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讨论：纵隔神经内分泌癌(mediastinal neuroendocrine 
carcinoma, MNEC)是一种罕见的纵隔原发性恶性肿瘤，仅占纵
隔肿瘤的2%-5%，多发生于前中纵隔，也可发生于后纵隔。中老
年男性好发，易误诊为胸腺癌或淋巴瘤等其他纵隔恶性肿瘤[1]。
根据2015年WHO分类标准[2]，纵隔神经内分泌癌分为3级，其中
小细胞神经内分泌癌属于高级别，具有较高的恶性程度和转移风
险，其5年生存率约为0%[3]。

影像学表现：小细胞神经内分泌癌常好发于前上纵隔，生长
迅速，体积较大，易囊变坏死，钙化少见，肿块具有侵袭性，易
侵犯周围组织，包括心包、大血管，早期易发生淋巴结转移[4]。
增强检查文献报道差异较大，可呈轻度-中度-明显强化[5-6]，囊变
坏死区强化不明显。磁共振平扫及增强更能显示肿块与血管的关
系，DWI序列呈明显扩散受限，提示肿瘤细胞密实，增强后常表现
为不均匀强化[7-8]。实验室检查神经元特异性烯醇化酶(NSE)、突触
素(Syn)、CgA、INSM1呈阳性表达，Ki-67(70-100%)，肿块镜下
呈弥漫性、无特殊结构的生长，伴广泛坏死，由胞质稀少的小细
胞构成。染色质散在分布，无核仁是诊断小细胞神经内分泌癌的
相对特异性组织学特征[9]。本例患者发生于前纵隔，患者早期误诊
为胸腺癌，提示前纵隔恶性肿瘤影像学表现多变，易误诊。本例
病变平扫未见钙化，增强CT检查呈轻中度强化，与部分文献报道
一致，可能与本例肿瘤瘤内细胞血供不丰富有关，此外，本例肿
瘤内可见散在小灶性囊变坏死区，与文献报道一致，可能与肿瘤
细胞恶性程度高、生长迅速有关，但是本例患者肿瘤边缘相对清
楚，与文献报道中高级别神经内分泌癌侵袭性强，边缘模糊不一
致，可能的原因是发现时肿瘤还未侵犯周围胸膜及心包。

鉴别诊断：(1)胸腺癌，最常见的前纵隔原发肿瘤，约一半的
患者合并重症肌无力，病变呈浸润性生长，囊变坏死，钙化较神
经内分泌癌多见，一般不包绕纵隔大血管[10]；(2)淋巴瘤，前纵隔
多发软组织结节、相互融合，密度均匀，钻缝样生长，呈轻中度
强化，常合并其他部分淋巴结肿大[10]；(3)恶性生殖细胞瘤，好发
于青少年男性，侵袭性生长，常伴有HCG，AFP升高，可见出血

坏死，钙化少见，易侵犯周围血管及心包，易发生远处转移，与
纵隔神经内分泌癌不易鉴别，可结合发病年龄及实验室检查与之
鉴别。

前纵隔肿块影像学表现缺乏明显特异性，早期易误诊，熟悉
不同肿瘤的影像学表现能提高术前诊断正确率，但最终明确诊断
仍需依靠免疫组化及病理组织学检查。
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图1-图3 胸部CT平扫及增强，前中纵隔肿块影，分叶状，边界较清，增强检查呈不均匀轻中度强化，病变包绕升主动脉及肺动脉，合并左侧胸腔积液。
图4-图7 MRI平扫及增强，前中纵隔肿块呈稍长T1稍长T2信号，压脂序列信号不均匀，内可见条状低信号，DWI呈明显扩散受限，ADC图低信号。
图8 镜下图(HE，×100)，小细胞神经内分泌癌。
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临床资料：患者男，60岁，因“胸闷半年余，行胸部CT平扫
发现纵隔肿物3天”入院。查体无异常，实验室检查：角蛋白19片
段 7.23ng/mL，神经元特异性烯醇化酶(NSE)67.37ng/mL。

胸部CT：前纵隔见不规则软组织肿块，大小约10×7×6cm，
边界较清，分叶状(图1)，增强CT扫描呈轻中度渐近性强化(图2、
3)，病变包绕主动脉弓及肺动脉。纵隔MR：前纵隔异常信号，呈
稍长T1信号(图4)，压脂序列病灶呈不均匀高信号，内似见分隔(图

5)，DWI呈明显扩散受限，ADC图低信号(图6-7)，MR增强呈不均
匀强化。影像诊断：前纵隔占位，考虑恶性，胸腺癌可能。

手术及病理：肿物位于前纵隔，表面似有包膜，切面灰白
灰红，部分灰黑，可见出现坏死，切面质软，鱼肉状。病理诊
断：小细胞神经内分泌癌(图8)。免疫组化：INSM1(+)，Syn(+)，
CgA(弱+)，P40(-)，CK(+)，Ki-67(约70+)，CD56(+)，符合小细
胞神经内分泌癌。


