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[Abstract] Objective  To explore imaging findings of peripheral primitive neuroectodermal 

tumor (pPNET), in order to improve the understanding of it. Methods  Collect confirmed 

pPNET 10 cases by biopsy and surgical pathology from January, 2011 to December, 

2015 in our hospital, and analyze its imaging findings. 4 cases of them underwent CT 

plain scanning and enhanced scanning, 2 cases underwent PET-CT examination, 4 

cases underwent MRI plain scanning and enhanced scanning. Results  1 case occurred 

in nasal cavity, 2 cases occurred in bone, 8 cases occurred in soft tissue, and the mass 

density and signal are less homogeneous, cystic necrotic area inside can be seen, but with 

no calcification. CT shew that soft tissue density was not homogeneous, MRI signal was 

mixed, T2WI, DWI, T2 fat suppression was centered to high signal, T1WI was centered 

to high signal, no swollen lymph nodes were found all around the lesions. Those of which 

occurred in nasal cavity and abdominal pelvic manifested themselves as leaf - like soft 

tissue masses, they developed with invasive growth, and oppressed violated adjacent tissues. 

Those of which occurred in the chest wall and bones destroyed adjacent bone, sclerotic 

margins, periosteal reaction and the formation of tumor bone were not found in damaged 

area, 2 patients undergone PET-CT examination were found having abnormal radioactive 

concentrations, SUVMAX was respectively 5.4, 11.7. After enhanced scanning, except 

that 1 case occurred in chest wall had mild enhancement, the rest of the lesions shew 

obviously heterogeneous enhancement, immature blood vessels were seen in some lesions. 

Conclusion  Imaging findings of pPNET lacks specificity, but it can better show the 

internal structure of the tumor, make clear of the scope of tumor and find if it metastases 

to distant parts.
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　　原始神经外胚层肿瘤(primitive neurotodermal tumour，PNET)

是一种起源于神经嵴的小圆细胞肿瘤，根据发病部位不同，可分为中

央型及周围型
[1-2]

，该病恶性程度高，发展迅速，影像表现多样、复 

杂
[3]
，常不均有典型表现，术前常误为其他肿瘤。本文回顾性分析了

外周型PNET10例，并分析其影像学表现，旨在提高对本病的认识。

　　1  资料与方法

　　1.1 临床资料  收集2011年1月～2015年11月本院手术病理证实的

pPENT8例，男8例，女2例。年龄8～61岁，中位年龄20岁，其中发生于

骨骼2例(骶骨1例、股骨1例)，软组织7例(胸壁1例，盆腔2例，腹腔3

例、腹膜后1例），鼻腔1例。1例因乳腺癌术后复查发现，其余均因

进行性增大的局部包块就诊，临床表现主要为疼痛、软组织肿块、腹

胀、里急后重、鼻出血，此外发生于骶骨者还出现马尾综合征。初诊

时1例已发生远处转移。

　　1.2 检查方法  

　　1.2.1 影像学检查：10例中4例行CT平扫和增强检查，2例行PET-

CT检查，4例行MRI平扫和增强。CT扫描采用Philips 256层iCT，扫描
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【摘要】目 的  探讨外周型原始神经
外胚层肿瘤(peripheral primitive 
neuroectodermal tumor，pPNET)的影像
表现，以期提高对其认识。方法 收集我
院2011年1月-2015年12月经穿刺及手术
病理证实的pPNET10例，分析其影像学表
现。4例行CT平扫和增强扫描，2例行PET-
CT检查，4例行MRI平扫和增强扫描。结
果 1例发生于鼻腔，2例发生于骨骼，8例
发生于软组织，肿块密度及信号欠均匀，
其内可见囊变坏死区，但未见钙化。CT表
现为不均质软组织密度，MRI信号混杂，
T2WI、DWI、T2脂肪抑制以高信号为主，
T1WI以高信号为主，所有病灶周围均未见
肿大淋巴结。其中发生于鼻腔及腹盆腔者
表现为分叶样软组织肿块，呈浸润性生
长，压迫被侵犯临近组织。发生于胸壁及
骨骼者，破坏临近骨质，破坏区未见硬化
边、骨膜反应及瘤骨形成。2例行PET-CT
检查者，见异常放射性浓，最大标准化摄
取值(suvmax)分别为5.4、11.7。增强扫
描后除1例发生于胸壁者轻度强化，其余
病灶表现为明显不均匀强化，部分病灶内
可见不成熟血管影。结论 pPNET的影像表
现缺乏特异性，但能较好显示肿瘤的内部
结构，明确肿瘤的范围和发现远处转移。
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参数：120kV，50～100mAs，层

厚5mm，层间距5mm；增强扫描用

高压注射器经肘前静脉团注非离

子型对比剂碘普胺(拜耳先灵公

司，含碘300mg/m1)70～80ml，

流率3ml/s。PET-CT检查采用

Discovery LS PET—CT扫描仪，

扫描参数：120kV，150mA，层

厚4.25mm；显像剂氟代脱氧葡

萄糖(
18
F - F D G )，放射化学纯

度＞9 5 %。患者静脉注射
18
F -

FDG(0.444～0.555)×107Bq/kg，

卧床休息45～60min后进行显像。

MRI检查采用Trio 3.0T超导型磁

共振进行扫描，行T1WI、T2WI、

脂肪抑制、DWI及增强扫描。扫描

参数：T1WI TR 740～7900ms，

T E  1 ～ 1 1 m s ； T 2 W I  T R 

3200～4000ms，TE 87～95ms；

脂肪抑制TR 4200～6000ms，

T E  8 0 ～ 1 3 0 m s ； D W I  T R 

6300～7000ms，TE 64～71ms，层

厚5mm。脊柱 T1WI TR 420ms，

TE 9ms；T2WI TR 3000ms，TE 

113ms；脂肪抑制TR 330ms，TE 

41ms，层厚3mm。MR增强扫描对比

剂为钆喷替酸葡甲胺(Gd-DTPA)，

静脉注射剂量为0.1mmol/kg体

重。

　　1.2.2 病理学检查：7例采用

手术切除、3例穿刺取样本，制

备病理切片后病理检查，其中7例

行免疫组织化检查，包括CD99、

S-100、突触素(Syn)、波型蛋白

(Vimentin)、神经元特异性烯醇

化酶(NSE)、嗜铬素A(CgA)等。

　　2  结   果

　　2.1 影像表现  CT及PET-

C T 表 现 ： 1 例 位 于 胸 壁 ( 即

A s k i n瘤 )，1例位于鼻腔，1

例 位 于 腹 膜 后 ， 1 例 位 于 盆

腔，2例位于腹腔内，所有病

灶表现大小不等软组织肿块，

肿块大小约3. 8 c m×2 . 8 c m～    

23.8cm×20.5cm，肿块内均无钙

化，肿块周围均未见明显肿大淋

巴结。发生于胸壁者表现为沿胸

膜分布的软组织肿块，临近肋骨

受侵犯，呈溶骨性破坏，破坏区

未见硬化边、骨膜反应及瘤骨形

成，病灶内未见明明显液化坏

死。其余5例病灶均表现为不规则

分叶样肿块，其内可见不同程度

囊变坏死，临近组织受压推移、

部分受侵犯。其中发生于腹膜后

者包绕并侵犯下腔静脉及腹主动

脉，发生于盆腔者沿肌间隙生长

延伸至大腿内侧，并伴有双肺及

多发骨转移。增强扫描肿块强化

程度不等，发生于胸壁者表现为

轻度强化，而发生于鼻腔及腹腔

者表现为明显不均匀强化，部分

肿块内可见不成熟血管影。2例行

PET-CT检查者，可见异常放射性

浓，最大标准化摄取值(suvmax)

分别为5.4、11.7。

　　MRI表现：1例位于腹腔、

1例位于盆腔、1例位于骶骨、

1例位于股骨干，M R I表现大

致 同 C T 表 现 ， 肿 块 大 小 约

3.0cm×2.5cm～12.3cm×8.0cm，

其中发生于骶骨者沿骶孔生长，

压迫并侵犯马尾，发生于股骨干

者沿股骨长轴生长，并浸润至髓

腔。信号表现：4例肿块信号均较

混杂，T2WI及脂肪抑制以高信号

为主，T1WI以低信号为主，部分

病灶内可见少许高信号，DWI呈高

信号，增强扫描均表现为明显不

均匀强化，并可见未强化的囊变

坏死区。

　　2.2 病理表现  常规HE染

色，镜下见肿瘤组织由致密的小

圆细胞组成，瘤细胞幼稚、呈卵

圆形，核大深染，呈圆形或椭圆

形，病理核分裂像多见，核周

细胞质较少，部分可见Homer-

Wright菊形团块状结构，免疫组

化检查结果见表1。

　　3  讨   论

　　3.1 pPNET临床及病理特点  

pPNET是指发生于颅外骨骼系统

及软组织的一组恶性肿瘤，与中

央型PNET具有类似细胞学形态和

细胞基因学特征, 好发于胸壁、

脊柱旁、四肢
[4]
。pPNET主要发生

于30岁以下
[5]
，以儿童和青少年

多见
[6-7]

，男性常多发于女性
[8]
，

本文中10例与以往报道相符合。

pPNET的临床表现常无特异性，

临床表现多为短期内肿瘤迅速增

大、压迫侵犯邻近结构而引起的

局部症状。

　　各部位pPNET病理表现类似，

目前确诊pPNET病理标准有：1.镜

下有典型小圆形细胞，伴或不伴

明确Homer-Wright菊团样结构；

2.免疫组化至少2项神经标志物表

达阳性
[9]
。pPNET光镜下由缺乏分

化特征的小圆细胞组成，巢状排

列，细胞核深染，Homer-Wright

菊形团为其的特征性表现
[10]

。免

疫组化在pPNET诊断中有重要价

值，联合CD99、Syn、NSE和Vim 

和其他神经标志物如S-100有助于

明确诊断。尤其CD99对pPNET其具

有较高的特异性，检测CD99可用

于pPNET与其他小圆细胞肿瘤的鉴

别
[11-12]

，本组7例病例的免疫组织

表1 7例患者免疫组化结果

病例   性别   年龄(岁)   部位  CD99   S-100   Syn   Vimentin   NSE   CgA

1      男       14       股骨   +       -      +        -       -     -

2      女       14       鼻腔 + -      + + -     -

3      男       22  盆腔 + -      + - -     -

4      男       10       骶骨 + -      + - +     -

5      女       56  腹腔 + -      + + +     -

6      男       45  盆腔 + -      + - -     +

7      男       60  腹腔 + -      + + +     -
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化学CD99阳性率为100%。  

　　3.2 影像特点  pPNETs最常

见的两大特点为软组织肿块及骨

质破坏，无论肿瘤位于哪个部

位，软组织肿块是最主要的一个

特征，肿块包膜常不完整，易侵

犯周围组织，与周围组织结构分

界不清，此外还可沿肌间隙生

长，包绕并侵犯血管和神经。除

肿块较小外，肿块一般密度或信

号不均匀，CT上肿块多呈混杂密

度，MRI上肿块在T1WI以稍低或等

信号为主，在T2WI多以不均匀高

或稍高信号为主，内可见囊变坏

死及出血灶，约不到10%的pPNET

可发生钙化
[13]

，即使出现钙化也

常为细小的、针尖样钙化
[14-15]

，

本组10例均未见钙化，与文献报

道相符。发生于骨骼或累及骨骼

的pPNET除表现为不规则软组织肿

块外，还可见病变区的溶骨性破

坏，骨质破坏常较显著，一般无

骨膜反应，亦通常无钙化或肿瘤

骨形成，这可能是因为肿瘤本身

呈高度侵袭性，没有足够的时形

成骨化及钙化
[16]

，本组中发生于

骨质及侵犯骨质者均表现为溶骨

性破坏，未见骨膜反应及瘤骨形

成。pPNET易早期转移，以血行转

移为主，转移部位好发于骨骼、

肺、肝，淋巴结转移不常见(4)，

本组10例中仅有1例出现远处转

移，与文献报道不符合，但均未

见明显淋巴结转移。PET-CT检查

对于病灶的发现较敏感，且能对

病灶代谢进行定量测量，本组2例

行PET-CT检查者均表现为SUV值明

显升高，提示肿块高代谢。增强

扫描肿瘤强化程度不等，网格样

强化较常见，增强后囊变、坏死

显示更加明显，本组除发生于胸

壁者轻度强化外，其余均表现为

明显不均匀强化。

　　3.3 鉴别诊断  单从影像学

表现方面鉴别pPNET和其他类型的

骨、软组织恶性肿瘤(如尤文氏

瘤、恶性神经鞘瘤、转移瘤、淋

巴瘤、横纹肌肉瘤等)较困难，明

确还诊断还需与病理学及临床表

现相结合。虽然本病的影响表现

缺乏特异表现，但若满足以下条

件：1.患者年龄小；2.肿块短期

内增大明显、侵袭性强；3.肿块

信号或密度不均匀，多发生囊变

坏死且无钙化；4、临近骨质溶骨

性破坏，未见钙化、骨化或骨膜

反应；5.增强扫描明显不均匀强

化，应考虑本病可能。

　　总之，pPNET相对罕见，影像

表现缺乏特异性，术前诊断较为

困难，确诊还需结合临床及病理

资料。影像学检查的价值在于能

较好地显示肿瘤的内部结构、明

确肿瘤的范围、与周围血管和神

经结构的关系等信息，在术前评

级、制定手术计划、评判肿瘤复

发和转移均有很大的作用。
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