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讨论：神经鞘瘤是由雪旺细胞组成的肿瘤病变，故又称雪旺
细胞瘤，神经鞘瘤好发于颅神经及脊神经根，是最常见的外周神
经良性肿瘤，可发生于全身任何部位，主要发生于中枢神经系统
和脊髓，原发于胃肠道者十分少见[1-2]。Daimaru等人首次报道
了胃肠道实体神经鞘肿瘤，并于1988年提出将这些肿瘤命名为
“胃肠道良性神经鞘瘤”[3]。胃肠道神经鞘瘤主要发生在胃，发
生于结肠的更为罕见，发生于乙状结肠的神经鞘瘤不足胃肠道神
经鞘瘤的10%[4]。胃肠道神经鞘瘤的临床表现与肿瘤的生长部位
及大小有关，常表现为腹胀、腹痛等症状，偶可表现为上消化道
出血症状，也可以没有任何临床症状，仅在者影像学检查或内镜
时偶然发现[5]。内镜下典型神经鞘瘤有AntoniA区和AntoniB区
交替结构。Antoni A区肿瘤细胞排列呈旋涡状或栅栏状，血供丰
富，在CT上表现为较高密度的实性区域；MRI表现为T1WI中等
信号，T2WI较高信号，MRI增强扫描呈中度以上强化；Antoni B
区肿瘤细胞较稀疏，呈网状排列，基质含水量较高，在CT上表现
为低密度液化、坏死区，增强扫描强化不明显[6]。本例患者为实
性肿瘤，增强扫描呈渐进性轻中度强化，其内未见液化坏死区，
表明肿瘤富含Antoni A区而缺乏Antoni B区。神经鞘瘤免疫组化
S-100(+)，因为在周围神经系统，S-100广泛分布于神经嵴细胞
及其肿瘤细胞中。在神经鞘瘤和各种神经纤维瘤中，以神经鞘瘤
S-100蛋白含量最高，因此神经鞘瘤特征性免疫组化指标是S-100
呈强阳性。

胃肠道神经鞘瘤十分罕见，术前诊断非常困难，多数病例在
术前容易误诊。胃肠道神经鞘瘤CT表现为边缘光滑、边界清楚、
密度均匀的类圆形粘膜下病变，不容易出现囊变、坏死及钙化，
注射对比剂后，表现为轻度至中度较均匀持续强化[7-8]。胃肠道神
经鞘瘤应与胃肠道间质瘤、消化道平滑肌瘤等鉴别。胃肠道间质
瘤是最常见的消化道间叶性肿瘤，胃肠道间质瘤体积较大，病灶
直径常大于5cm，表现为类圆形、圆形或不规则形肿块，增强扫
描呈明显不均匀强化，由于肿瘤血供丰富，容易发生液化、坏死
及囊变[9]。体积较小且未发生液化、坏死的胃肠道间质瘤与胃肠
道神经鞘瘤很难鉴别，通常需结合病理检查。消化道平滑肌瘤平
扫密度较均匀，增强扫描多数呈轻度强化，绝大多数呈渐进性强
化[10]。与胃肠道神经鞘瘤鉴别困难。

根治性手术切除是治疗胃肠道神经鞘瘤的最佳方法；腹腔
镜、机器人手术，甚至内镜切除的微创方法也被用于胃肠道神经
鞘瘤的治疗。视频腹腔镜微创手术通常应用于近端结肠和直肠的
肿瘤。对于直肠远端的肿瘤，可使用经肛门内镜切除[11-12]。术后
是否辅以放化疗目前尚未统一，但不建议常规使用。

综上，我们报道了1例乙状结肠神经鞘瘤病例，神经鞘瘤是
一种常见的神经源性良性肿瘤，但发生在乙状结肠的神经鞘瘤相
对少见，术前准确诊断存在一定困难。影像学检查具有一定的提
示作用，对肿瘤的定位及定性诊断具有重要作用，确诊需要依赖
病理活检，手术切除是治疗该病的首选方法，通常不需要术后辅
助放化疗，预后通常良好。
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病例资料：患者男，74岁，因“左腹股沟淋巴结肿大3年
余，伴麻痛2月”入院。患者4年余前因左侧腹股沟肿物，在我院
外科手术切除，术后病理：(左腹股沟)送检淋巴结，内见大片坏
死，坏死组织内可见肿瘤细胞影，淋巴结周边可见核异型细胞，
核呈空泡状，可见明显核仁，考虑为转移癌的可能性大。后行
MDT建议完善PET/CT检查进一步明确原发肿瘤及等待免疫组化
结果，患方拒绝并要求出院，予签字办理。术后1年左腹股沟再
次出现肿物，并进行性增大，于近期出现局部麻痛再次入院。入
院后查肿瘤标志物：癌胚抗原(CEA) 617.70ng/mL，鳞状细胞癌
抗原(SCC) 9.25ng/mL，神经元特异性烯醇化酶 (NSE)23.60ng/
m L ， 糖 类 抗 原 ( C A 1 9 - 9 )  3 8 . 0 1 U/ m L ， 细 胞 角 蛋 白 1 9 片 段
(CYFRA21-1) 23.29ng/mL，糖类抗原(CA125) 304.68U/mL。
PET/CT示：左侧腹股沟区、双侧髂血管旁、腹膜后腹主动脉旁、
右侧膈肌脚、纵隔内(3P组)及左侧锁骨区见多发团块状、结节状
放射性浓聚影(图1、图3)，较大者位于左侧髂血管旁，大小约为
4.9cm×2.5cm， 最大标准化摄取值(SUVmax)为20.2，CT于相
应部位见多发肿大淋巴结影，部分相互融合改变，边界欠清，密
度尚均匀。左侧阴囊区表皮稍增厚，PET于相应部位未见明显异
常放射性浓聚影(图2)。腹部CT增强显示：左侧腹股沟区、双侧
髂血管旁及腹膜后腹主动脉旁见多发增大淋巴结，平扫密度均

匀，增强呈不均匀轻度强化，部分淋巴结边缘稍模糊。盆腔MRI
增强显示：左侧腹股沟组、双侧髂血管旁及腹膜后腹主动脉旁
见多发增大淋巴结，DWI序列呈高信号，增强扫描部分强化不均
匀。后再次局麻下行左侧腹股沟区淋巴结切除活检术，术后病理
示：(左腹股沟淋巴结)考虑为转移性低分化癌(图5)。免疫组化结
果：GATA3(+)，CK7(+)，P40少数(+)，CK(+)，CK5/6(小灶+)，
Villin(-)，CK20(-)，TTF-1(-)，MUC5AC部分(+)，MUC1(+)，
mamaglobin少量(+)，UroplakinIII(-)，P63局灶少量(+)，ER(-
)，PR(-),CEA大部分(+)，HER2(局灶弱膜+)，GCDFP15(-)，AR
约30%(+)，PSA(-)。结合免疫组化结果：倾向低分化腺癌，建
议临床检查皮肤汗腺、涎腺、乳腺等以查找原发灶。后来临床进
一步查体时发现患者左侧阴囊区皮肤破溃，皮肤病损最大直径
5cm，进一步询问病史，患者诉阴囊区皮肤破溃已多年，偶有瘙
痒，外院曾诊断为阴囊区皮藓，曾用皮藓药膏治疗，一直未曾治
愈。后对阴囊区皮肤病灶局部活检。活检病理：(阴囊)考虑为恶
性肿瘤。免疫组化结果：EMA(+)，mamaglobin(-)，CK7(+)，
GATA3(+)，P40(-)，CK5/6(-)，HMB45(-)，CEA(+)，Ki-67(约
70%+)，MSH6(+)，MSH2(+)，PMS2(+)，MLH1(+)，HER2(阳性
比例：60%，阳性模式：基底侧膜/侧膜，阳性强度：中等2+)。
结合HE形态、免疫组化结果，(阴囊)符合皮肤附属器来源恶性肿

图1 正电子发射计算机断层显像(PET/CT)全身MIP图上可见左侧腹股沟、双侧髂血管旁、腹膜后、纵膈内及左侧锁骨区多发肿大淋巴结，氟代脱氧葡萄糖(18F-FDG)
    摄取增高。
图2 阴囊区病灶皮肤稍增厚(箭头处)，PET上未见明显异常18F-FDG摄取。
图3 为双侧髂血管旁多发肿大淋巴结(箭头处)，PET相应部位见明显18F-FDG高摄取。
图4 MRI DWI上可见阴囊区病灶呈高信号改变(箭头处)。
图5 左侧腹股沟淋巴结切除术后病理示(HE×100)：淋巴结见转移癌，肿瘤呈巢团状，部分细胞浆内似见粘液。
图6 左侧阴囊区破溃皮肤病理(HE×100)，瘤组织边界不清，向深部浸润生长，表层细胞鳞状细胞分化。 
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瘤，考虑小汗腺汗腺癌(图6)。患者经MDT后建议行CAP方案(环
磷酰胺800mg d1 + 表柔比星125mg d1 + 卡铂350mg d1)姑息化
疗；6程化疗后复查肿瘤标志物示：癌胚抗原(CEA)、鳞状细胞癌
抗原(SCC)、神经元特异性烯醇化酶 (NSE)、糖类抗原(CA19-9)、
细胞角蛋白19片段(CYFRA21-1)及糖类抗原(CA125)均转为阴性，
但复查CT示：左锁骨上区、食管旁、腹主动脉周围多发肿大淋巴
结均较前增大，提示病情进展，建议调整化疗方案，但由于患者
医从性低，未能接受进一步治疗。

讨论：小汗腺癌是的皮肤附件来源的罕见恶性肿瘤，占皮
肤恶性肿瘤的＜0.01%[1]。发生于头面部、腋下、阴囊及肛门
周围皮肤，好发年龄为40~60岁，女性较男性多见[2]。发病因素
目前尚不明确，局部皮肤刺激，X线照射等可能是其发病诱因。
Gauerke S等[3]对汗腺癌的细胞及病理组织的相关研究,将汗腺癌
主要分为大汗腺癌(carcinoma of large sweat gland)及小汗腺癌
(carcinoma of eccrine gland)。组织病理学上：大汗腺癌腺腔一
般较宽，瘤细胞大，可见明显细胞膜，胞质呈嗜酸性、泡沫状、
半透明或空泡状，含有铁血黄素；小汗腺癌腺腔狭窄，被覆一层
扁平或立方型细胞，管腔内有PSA阳性的均匀状物质。与其他皮
肤外分泌肿瘤不同，免疫组化 EMA、CEA 和 S100在汗腺癌组织
中通常均表达为阳性。小汗腺汗腺癌临床表现缺乏特异性，多表
现为异于正常肤色皮肤浸润性斑块、皮肤疼痛性斑秃样改变或经
久不愈的溃疡等多种表现，容易被误诊，如本病例一开始就被误
诊为普通皮藓，并按普通皮藓治疗，一直未愈。小汗腺癌虽然生
长缓慢，但呈浸润性生长，可累及皮下组织及肌层，侵犯周围血
管及神经，常伴有区域性淋巴结肿大及转移。小汗腺汗腺癌主要
依靠组织病理确诊，影像学表现无明显特异性，本病例在CT上
平扫常表现为局部皮肤稍增厚，增强扫描病灶皮肤无明显强化，
MRI上病灶皮肤呈T1WI等T2WI稍高信号，DWI序列呈高信号(图
4)，ADC值降低，增强扫描可见强化，PET/CT上表现为病灶皮肤
处18F-FDG摄取较正常皮肤相同，但左侧腹股沟区、双侧髂血管
旁、腹膜后腹主动脉旁、右侧膈肌脚、纵隔内(3P组)及左侧锁骨
区见多发肿大淋巴结，同时伴18F-FDG摄取明显增高，后行阴囊
皮肤病灶及左侧腹股沟区淋巴结活检考虑为阴囊小汗腺癌伴淋巴

结转移。主要的鉴别诊断[4]：(1)基底细胞癌 (BCC)：BCC 是最常
见的皮肤恶性肿瘤，约占所有皮肤癌的 80%，BCC 最常见的表
现是丘疹或结节；(2)鳞状细胞癌 (SCC)：SCC 是皮肤第二大恶性
肿瘤，鳞状细胞癌的常见表现包括薄斑块或红斑性鳞屑性丘疹；
(3)无黑色素性黑色素瘤：无黑色素性黑色素瘤是黑色素瘤的一
种变体，表现为白色或微红色病变，与其他常见的皮肤恶性肿瘤
类似；(4)脂溢性角化病：这些是主要影响成年患者的良性皮肤
病变，皮损表现为界限清晰的色素性油性皮损，凸出皮肤表面；
(5)皮肤淋巴瘤。关于小汗腺癌的预后，有报道认为与肿瘤的体积
及病程有关，肿瘤体积越小、病程越短，预后越好[5]；所以对于
较早期小汗腺癌治疗仍是以局部扩大切除及区域淋巴结清扫为主
要治疗手段，但术后局部复发率高达50%，转移率高达60%[6]，
本病例确诊时已为晚期，全身多部位多发淋巴结转移，无手术指
征。由于小汗腺癌的发病率极低，目前关于小汗腺癌放化疗的文
献报道相对较少，所以对于失去手术机会的晚期患者，放化疗能
否使其获益还尚无统一结论[6]。

综上，针对全身多处淋巴结和/或脏器转移，而找不到原发癌
灶时，需警惕皮肤附件恶性肿瘤，尤其经久不愈的皮藓、皮肤溃
疡等应想到小汗腺腺癌的可能。
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