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2  讨　论
2.1 发病起源及情况  MPNST起源于大、小周围神经分支或周
围神经纤维鞘，来源于神经嵴的雪旺细胞或多能细胞。2016年
WHO将MPNST分为上皮型和神经束膜分化两个亚型[3]。一半以上
MPNST发生在NF1(1型纤维瘤病)患者中，少数是散发，极少数
局部放疗后继发肉瘤变[2]；NF1患者发生MPNST的累积终生风险
可能高达8%~13%。MPNST基本无性别及种族差异，主要发生在
30-60岁成年人中；NF1患者的平均发病年龄(28~36岁)比散发性
病例的平均发病年龄(40~44岁)小10岁左右。
2.2 病理学特点  病理组织学切片上，MPNST由梭形细胞组成，
呈束状生长模式，分化也可能以间充质或上皮分化的形式出现在
MPNST中。免疫组化阳性表达：S100(斑片或局灶阳性)、Leu-
7、PGP9.5、CD34(部分阳性)、CK8/18(局灶阳性)，30%表达
SOX- 10[4]，与神经纤维瘤恶性转化相关的MPNST在恶性成分
区域常见P53表达和P16表达缺失。阴性表达：H3K27me3(表达
缺失)，SMA、Desmin、HMB-45、Mart-1等通常阴性。
2.3 影像学特点MPNST多位于脊柱旁腹膜后间隙，很少与神
经相连，肿瘤有包膜，多不完整，常见小毛刺侵入邻近组织，
邻近淋巴结肿大。肿瘤富细胞区和富黏液区交界面不规则，富
细胞区可坏死，可见伪足样突起侵入细胞疏松区，很少形成所
谓的“靶”;良性神经鞘瘤富细胞区位于肿瘤中央而细胞疏松区
位于边缘时呈“靶征”[5]。由于MPNST血供不均，易变性，包
括出血、坏死、钙化、黏液变和囊变，肿瘤密度变化多样，可
为实质性、囊实性。不同肿瘤或者同一肿瘤的不同区域强化程
度差异很大，从轻度强化到显著强化都可能存在。强化方式为
均匀或不均匀片状、岛屿状、网格状强化和环状强化多见，呈
进行性延迟强化。本例患者病变竖形生长，有包膜，局部欠完
整，病变上部分为富细胞区，内含间质和黏液，夹杂出血，下
半部分为不同时期出血区及黏液区(图1~10)。

鉴别诊断：(1)孤立性纤维瘤原发于肾脏罕见，肿瘤因血
供不足出现坏死、囊变，出血及钙化少见，动脉期不均匀强化
或迂曲强化的血管影延伸到肿瘤内部，呈“地图样”改变[6]。

MR：T1、T2双低信号，发生黏液样变时，T1低信号、T2高低
混杂信号[7]，增强延迟、不均匀强化。(2)脂肪肉瘤原发于肾脏
少见。高分化脂肪肉瘤：主要含脂肪，少量软组织[8]；未分化
型脂肪肉瘤：含脂肪少，内部软组织成分增加；粘液型脂肪肉
瘤：脂肪稀少，存在于少量软组织中，粘液较多；病灶强化程
度不一，容易转移到不常见位置软组织和骨骼中。(3)平滑肌肉
瘤PRL原发肾脏罕见。PRL多见于中老年人，2/3发生于女性，
肿 瘤 生 长 迅 速 ， 密 度 不 均 ， 囊 变 、 坏 死 、 出 血 多 见 ， 钙 化 少
见。肿瘤血供多丰富，增强扫描呈轻度渐进性强化或中度至明
显强化[9]。一般没有淋巴结转移，血行肝转移最多见。
2.4 治疗  MPNST临床治疗主要是根治性切除术辅以化疗和放
疗，预防肿瘤复发及转移。现报道原发于肾脏MPNST病例较少，
预后还不确切，还需大量数据研究。综上所述：MPNST属于高级
别的肉瘤，恶性程度高、侵袭性强，易复发、转移，远期生存率
低，早期诊断尤为关键。肾脏MPNST极罕见，遇到上述类似的肾
脏占位，应考虑到MPNST。
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患者男，77岁，胆石症40余年，右侧中上腹反复疼痛1年，
疼痛加剧1天入院。既往有二型糖尿病和高血压病史，未规律服
药及监测血压。1年前出现右上腹和中上腹疼痛，持续而沉闷，
伴有恶心，长期自服胆石利通片；无呕吐、腹胀、发烧、发冷、
胸闷、呼吸急促、心前区疼痛、腹泻或黑便等不适症状。自发病
以来，患者的精神状态、食欲和睡眠很差，近期体重减轻约3公
斤。腹部超声显示多发性胆结石，较大者2.3cm，肝内外胆管扩
张，左肾囊肿。

冠 状 位 T 2 W I 和 厚 层 二 维 磁 共 振 胰 胆 管 成 像 ( m a g n e t i c 
resonance cholangiopancreatography, MRCP)均显示脊髓
结节，图1A和1B，根据个性化扫描需求和水成像原理，影像
技师和诊断医师协商后将自由呼吸三维MRCP的薄层数量增加

到120，以覆盖患者全部肝脏和脊髓(图1C)。120层MRCP显示
结石性胆囊炎，肝内外胆管轻度扩张，宽度约10mm，胆总管
下 端 梗 阻 ； 脊 髓 内 可 疑 结 节 ， 在 最 大 成 像 薄 层 上 的 大 小 约 为
0.51cm×0.55cm(图1D)，双回波稳态序列(dual echo steady 
state, DESS)显示该结节挤压神经(图2C)，MRI增强显示该结节明
显强化(图2D)，考虑为神经纤维瘤或神经鞘瘤。

胆囊切除术显示胆总管内有沉淀物样结石。病理结果见胆
囊，体积6cm×3cm×2cm3，壁厚0.3~0.6cm。胆囊内壁稍粗
糙，可见多个不同大小的结石，最大直径0.1~0.4cm；诊断为慢
性胆囊炎急性加重伴胆结石。胆囊切除术后，患者病情稳定，出
院并随访。 

图1 患者的平扫和MRCP图像。
图1A:冠状位T2WI：脊髓病灶(红色箭头)；图1B:2D厚层MRCP；图1C:覆盖全肝和脊髓的自由呼吸MRCP，肾脏病灶(蓝色箭头)；图1D:薄层MRCP。
图2 患者的MRCP、DESS和增强图像。
图2A:常规范围MRCP：肾脏病灶(蓝色箭头)；图2B:覆盖全肝和脊髓的屏气MRCP：脊髓病灶(红色箭头)；图2C:DESS序列薄层；图2D:增强冠状位T1WI。

讨论：关于MRCP检测脊髓结节的报道非常少。胆结石是一
种常见疾病[1-2], MRCP可以灵敏地检测病变的位置和数量[3-5]。 胆
结石患者可能合并其他早期微小病变[6-7]，本例基于水成像原理，
通过增加层数(120层)自由呼吸MRCP方案以显示患者的脊髓病
变；该病变在常规范围(64层)MRCP图像上不能显示(图2A)。研
究表明屏气MRCP可媲美自由呼吸MRCP方案，检查时间显著缩
短[8]，故设计覆盖全肝和脊髓的屏气MRCP方案，图2B；增加层
数的自由呼吸MRCP采集时间为281秒，覆盖全肝和脊髓的屏气
MRCP序列的实际检查时间为58秒。该结节在最大薄层成像平面上
约为0.51cm×0.55cm，表明结节较小，值得进一步观察和随访。
此外，通过DESS序列，显示了病变与脊髓神经之间的关系[9-10]，
图2C所示，该结节占据空间并挤压神经；然而，患者没有临床症
状，这可能是由于病变较小，以及患者年龄较大和感知迟钝。最
终，通过对比增强MRI[11]，该结节明显强化(图2D)，表明其血供丰
富，需要密切监测、随访。基于磁共振水成像原理，包括MR脊髓
造影(MRM)[12-13]，我们可能已经发现了另一种检测脊髓病变的方
法，即覆盖全肝和脊髓的MRCP方案，图1C和2B。鉴于常规范围
的MRCP图像不能发现脊髓病变，图2A；技师和医师在工作中应当
重视各个序列(比如图1A和图1B)显示的病变，并在后续检查计划
中进行个性化扫描，以更好地显示病变，为医师提供更多的重要

诊疗信息。局限性：该患者在胆石症手术后，未遵医嘱随访，未
取得脊髓结节的病理诊断。

综上所述，本病例报告的重点是提出了覆盖全部肝内胆管
和脊髓的MRCP方案以实现个性化扫描。该方案不仅可以检测胰
腺和胆道疾病，还可以在不增加患者检查成本的情况下检查腰段
脊髓；同时薄层MRCP成像可以更好地反映相关病变的大小和形
态，对该患者的疾病诊断、治疗和随访有积极意义。 
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