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恶性周围神经鞘膜瘤(malignant peripheral nerve sheath 
tumors, MPNST)是一种罕见的起源于外间质的软组织肉瘤，是
所有软组织肉瘤的3-10%[1-2]。多发生于肢体、头颈部和腹膜后，
也可发生于胸壁和内脏，内脏极罕见。现结合文献，报道一例肾
脏原发性MPNST，对其临床、病理及影像学特征进行分析。

1  病例报告
1.1 临床资料  患者男，33岁，1周前无明显诱因下出现左侧腰部不
适，呈钝痛，无绞痛、放射痛，伴恶心、呕吐，未予重视。患者3
天前出现肉眼血尿，呈洗肉水样，偶见血凝块，无尿频、尿急、尿
痛，无畏寒、发热。入院后腹部ＣＴ及MRI增强检查示：左肾巨大
恶性占位，累及左肾门、肾盂肾盏及近端输尿管，病灶由左肾动脉

供血，左肾静脉受压、变细，无癌栓表现，肾门及腹膜后无淋巴结
转移，左侧腰大肌受压、未见受累，无远处转移征象。
1.2 手术治疗和病理  左肾根治术，术后病理(左肾肿瘤)梭形细
胞肿瘤伴大片出血、坏死，结合免疫组化，考虑恶性外周神经
鞘膜瘤，大小约6.5cm×4cm×3cm。灶周未见肿瘤。左肾门
淋巴结显慢性炎，未见肿瘤。免疫组化：(图A-B)4#CK(-),EMA(-
),Vimentin(+),CD31(+)，CD34(+),SMA(- ),Desmin(-),Melan-A(-
),HMB45(-),Bcl-2(+),CD99(+),WT-1(- ),SOX-10(-),S-100(-), PGP9.5(+), 
Nestin(+),CD56(+),STAT- 6(-),INI-1(+),CK7(-)， CK19(-),ki67约
15%(+)。20#CR(-)，CD117(+),PAX-8(-),CD10(-),H3k27me(-)。
1.3 随访  术后1年随访无复发及转移，患者情况良好。

图1 CT平扫为高低混杂密度，内见多发片状稍高密度出血影，无钙化，增强三期扫描(图2～4)，病灶上部分呈斑片状、片絮状轻-中度渐进性强化，下半部分出血
及坏死区无强化。
图5～图10 病灶上部分(箭头1)T1WI低信号为主，稍高T2WI信号、夹杂小斑片状T2WI高信号，DWI呈稍高信号；下部分病灶(箭头2)T1WI高/低混杂信号、高信号为
主，相对应T2WI+FS呈极低信号、夹杂少许稍高信号，DWI呈极低信号、夹杂斑片状稍高信号影，增强扫描病灶上部分呈斑片状、片絮状、网格状轻-中度渐进性强
化，强化程度较CT明显，下部分病灶无强化，提示不同时期出血。图11 H3k27me(-)。图12 PGP9.5(+)。
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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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