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[Abstract] Objective  To investigate the CT features of peripheral primitive 

neuroectodermal tumors. Methods  The clinical and CT data of 12cases with pPNET 

confirmed by pathology were retrospectively analyzed. Results  The tumors were located in 

5 cases of pelvic cavity (including prostate in 2 cases, ovary in 1 cases), chest 4 cases(chest 

wall in 3 cases, lung in 3 case), abdominal cavity, left thigh and sacral-iliac bone in 1 

cases, there were single lesion in 10 cases and multiple lesions in 2 cases. The tumor size 

was 6.2-22cm,with the average value of 12cm. CT showed that most of the lesions 

were mixed with hypodense and iso or hypodense, and the boundary of lesions was not 

clear.  Inhomogeneous enhancement from slight to moderate was showed in the lesions 

on contrast CT scan, and there was no enhancement of cystic degeneration and necrosis. 

Conclusion  CT features of PNET have the general characteristics of malignant tumors, the 

pPNET should be highly suspicious on chest wall aggressive soft tissue tumor especially in 

children and adolescents. The CT imege can be used to show  the size, internal structure 

of tumor, help to define their scope and distant metastasis. The pPNET final diagnosis 

depends on histopathological examination.

[Key words] Primitive Neuroectodermal Tumor; Peripheral; Tomography; X-ray 

Computed; Pathology

　　原始神经外胚层肿瘤(primitive neuroectodermal tumour,PNET)

是指由类似胚胎神经管幼芽细胞的未定形细胞组成的一系列肿

瘤，这些肿瘤是起源于神经嵴的恶性小圆细胞，恶性程度高，具          

有侵袭性
[1]
。根据发生的部位不同，又分为中枢型原始神经外胚层肿

瘤(central primitive neuroectodermal tumour,cPNET)和外周型神经

外胚层肿瘤(peripheral primitive neuroectodermal tumour,pPNET)
[2]
，二者具有不同的生物免疫学生长机制及生长因子，但它们生存率

均低，5年生存率为45%，死亡率高达70%以上
[3]
。外周型神经外胚层肿

瘤(pPNET)临床上极为少见，主要发生于胸腹部、盆腔等部位。本文回

顾性分析经手术或穿刺病理证实的12例pPNET的CT表现，总结其影像学

特点并与文献对照，以期提高对本病的认识。

　　1  材料与方法

　　1.1 一般资料  搜集2002年11月至2016年12月经手术或穿刺病理

证实的pPNET患者12例，男9例，女3例，年龄6～73岁，平均29.3岁。

主要临床表现为肿瘤进行性增大，6例伴有发病部位进行性加重的局部

疼痛及肿瘤压迫所引起的相关症状，发生于胸部者多伴有咳嗽、胸闷

等，其中1例伴有胸水。6例患者行肿瘤全切或次全切除术，4例行穿刺

活检，1例行经皮(内镜)空肠造口术，1例行剖腹探查术，4例术前、术

后行放、化疗。

　　1.2 影像学检查  采用GE16层LightSpeed series或GE64层

LightSpeed VCT进行扫描，5例患者仅行CT平扫，7例患者行CT平扫

+增强扫描。增强扫描经肘前静脉团注非离子型对比剂碘海醇或碘

佛醇(320mgI/m1)，总量30～100ml，注射流率2.0～3.5ml/s。扫描
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参数：管电压120 k V，管电流

200～300mAs，螺距1.0，层厚

5 m m，层间距5 m m，重建层厚

1.25mm或0.625mm。

　　2  结   果

　　2.1 影像学表现  12例pPNET

中，肿瘤位于盆腔5例(含前列腺2

例，卵巢1例)，胸壁3例，右肺、

腹腔、左大腿及骶髂骨各1例，

其中单发10例，多发2例；5例行

CT平扫，7例行CT平扫+增强。所

有病例形态不规则，11例边界不

清，1例边界清楚，肿瘤最大直径

最小者约为6.2cm，最大者约为

22cm，平均值为12cm，均为等低

混杂密度，内密度不均匀，9例内

部见不同程度坏死灶，2例囊变，

1例坏死合并囊变，病灶内部均未

见明显钙化及出血灶。发生于骶

髂骨及腰5者为溶骨性骨质破坏及

软组织肿块，并侵犯邻近腰大肌

及竖脊肌等肌群(图1-3)。发生

于左胸壁一例稍小者见肋骨骨质

增厚，另一例稍大者见肋骨骨质

破坏。7例患者增强扫描后，病

灶呈轻度至中度不均匀性强化，

发生于右肺者呈中度不均匀强化

(图4-5)，发生于右胸壁者可见分

隔样强化(图6-7)。1例盆腔病灶

伴肝脏、脾脏及腹腔多发远处转

移，1例左侧卵巢病灶伴肝脏多发

远处转移。腹腔一例pPNET病灶较

大且为多发，病灶明显压迫、推

移邻近血管，但血管管壁完整，

管腔内未见充盈缺损。2例发生

于前列腺者CT表现为等低混杂密

度，边界不清，内见斑片状坏死

灶，增强扫描病灶呈轻度不均匀

强化，其中1例为渐进性强化(图

8-11)。12例病例中，CT诊断恶性

肿瘤9例，良性肿瘤2例，良恶性

不能确定1例，临床符合率75%，

见表1。

　　2.2 病理结果  6例手术切

除者肿瘤组织大体切面质软脆，

呈灰白或灰红，鱼肉状，部分区

域有出血坏死及囊性变，肿物质

地中，与周围组织边界不清，部

分病例可见包膜。镜检：光学显

微镜下，肿瘤可见大小相对一致

的圆形或椭圆形细胞，部分可见

梭形瘤细胞，细胞呈巢状分布，

排列紧密，可见Homer-Wrigh

菊形团样结构。免疫组织化学

检测：CD99(+)12例，NSE(+)8

例、CgA(+)3例、S100(+)4例、

Syn(+)3例，Vim(+)3例，NF(+)5

例等。

　　3  讨   论 

　　原始神经外胚层肿瘤最早是

由Stout
[4]
于1918年首次描述。而

中枢神经系统的“PNET”这一名

词直到1973年才由Hart和Earle
[5]

首次提出并命名。1993年世界

卫生组织(WHO)正式将其确定为

PNET
[6]
。pPNET是起源于中枢及交

感神经系统以外神经嵴细胞的一

组恶性的小圆细胞肿瘤
[7]
。

　　3.1 pPNET临床  pPNET可发

生于任何年龄，但以儿童与青少

年多见
[8]

，约1/3患者发生于35

表1   12例pPNET患者的CT表现

病例  性别  年龄(岁)   部位    大小(cm3)   密度（与肌肉比较）  囊变/坏死  骨质改变  强化方式  边界     转移

1      女     39     右侧卵巢  12×9×10   囊状低密度，囊壁  囊变      -        /      不清   肝内多发

                                           较厚，密度稍低                                              转移

2      男     19     右胸壁  5.3×2.3×9.1     稍密度          坏死      -     不均匀轻  不清 -

                                                                                    中度强化

3      男     6       右肺     10×13×7    等低混杂密度  坏死      -       不均匀   不清 -

                                                                                    中度强化

4      男     40    L5-S1，  5.5×6.2×3.2  不均匀稍低密度  坏死   骨质破坏 /     不清 -

                  累及左侧髂骨

5      男     20     盆腔      9×10×14    囊实性等低混杂       囊变      -          /     不清 -

                                 (最大)       密度(多发)

6      男     22     盆腔      7×10×6       不均匀稍低       囊变及坏死    -      不均匀   不清  肝脏、脾脏

                                               混杂密度                             中度强化      腹腔多发转移

7      男     73     腹腔     14×22×12     等低混杂密度   坏死      -    不均匀轻度  清楚     -

                                (最大)          (多发)                                 强化

8      男     33    前列腺   5.7×4.5×5.6    等低混杂密度   坏死      -    不均匀中度  不清 -

                                                                                       强化

9      男     48    前列腺     6×9×8      不均匀稍低密度   坏死      -    不均匀轻度  不清 -

                                                                                       强化

10     女     13    左胸壁   11×8.0×10     等低混杂密度   坏死    骨质增厚 不均匀轻度 不清 -

                                                                                       强化

11     男     27    左大腿  9.4×8.7×15.0   不均匀低密度   坏死       -         /       不清 

12     女     12    左胸壁    18×10×15     不均匀低密度   坏死    骨质破坏 / 不清
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岁之前，平均发病年龄约为20     

岁
[9]
。男性发病略多于女性

[10]
。

pPNET约占全部软组织肿瘤的4%，

全身各处均可发病，以胸肺区(约

40%)最多见，其次为腹部、盆  

腔
[11]

。亦可发生在卵巢、子宫和

肾脏等实质脏器
[12]

。本组病例平

均发病年龄为29.3岁，其中最大

者73岁，最小者6岁，35岁以前者

8例，平均发病年龄大于文献报

道，发生于腹盆腔及骨肌组的患

者年龄明显大于胸部组。男性明

显多于女性(4:1)。其中盆腔5例

(含前列腺2例，卵巢1例)，胸肺

区4例(胸壁3例，肺1例)，骨肌系

统2例(左大腿1例，骶髂骨1例)，

腹腔1例。实质器官共4例(肺、卵

巢各1例，前列腺2例)。

　　3.2 pPNET病理特征  pPNET与

尤文肉瘤(Ew ing sarcoma,ES)起

源于同一家族-原始神经外胚层，

具有相同的细胞遗传学特征染色

体t(11；22)(q24；q12)或t(21；

22)(q22；q12)异位及细胞形态

学特征原始未分化小圆细胞，故

将其归为Ewing/pPNET家族
[13]

，

但两者的神经分化程度有本质区                          

别
[14]

，Ewing's瘤处于该家族瘤谱

的较原始一端，而PNET位于神经

分化的另一端
[15]

。pPNET在光学

显微镜下为大量形态单一的原始

小圆细胞，核浓染，核质比高，

肿瘤细胞可见特征性的Homer-

Wright菊形团结构
[16]

，而Ewing's

瘤则没有Homer-Wright菊形团结

构的特点。免疫组织化学分析对

CD99、NSE、Syn、S-100、CgA、

Vim、NF等多种标记呈阳性，其中

CD99具有较高特异性
[17]

，pPNET至

少表达2种或以上神经分化抗原，

而Ewing's瘤基本不表达
[18]

。本

组光镜下均可见特征性的Homer-

Wrigh菊形团样结构，免疫组织化

学分析CD99均弥漫表达，NSE、

CgA、S100、Syn、NF等不同程度

表达。

　　3.3 CT影像学特征  pPNET

多为单发，也可多发，其CT影像

表现主要是平扫呈巨大软组织

肿块，密度常不均匀，浸润性生

长，边界不清楚，内可见肿瘤坏

死及囊变的低密度区，偶有出

血，钙化少见，即使有也常为细

小的、针尖样钙化
[19]

，笔者推测

可能的原因为肿瘤生长过快，恶

性程度较高相关。而当肿瘤较小

时，病灶密度常较均匀。CT增强

扫描肿瘤呈不均匀轻中度强化，

肿瘤内坏死及囊变区无强化。

　　pPNET全身各处均可发病，

发生于胸部者又称为Askin 瘤，

主要来源于胸壁软组织，也可

见于肋骨，而来源于肺组织者罕    

见
[20]

。发生于骨的pPNETs，CT

表现为溶骨性骨质破坏，边界不

清，伴周围软组织肿块
[13]

，密度

稍低于肌肉组织，内可见更低密

度坏死及囊变区，骨膜反应、钙

化或骨化少见
[21]

。当肿瘤发生

于青少年、快速增大、浸润性生

长的肿块，血供丰富而易坏死囊

变、多房间隔及网格状强化、少

钙化等，则提示pPNET
[22]

。本组4

例发生于胸部者均为儿童及青少

年，发病年龄为6～19岁，平均

图1-3 男，40岁，左下肢疼痛1月。 L5左侧
中、后柱与髂骨间见团块状软组织密度影，邻
近骨质（L5、S1椎体及附件及左侧髂骨）见溶
骨性骨质破坏。镜下病理见小圆形细胞恶性瘤
浸润，伴坏死；肿瘤破坏骨组织，并侵犯骨周
软组织，病变内未见明显肿瘤性成骨。图4-5 
男，6岁，咳嗽、胸闷、低热、盗汗伴右侧胸
痛6月。右侧肺内可见巨大混杂密度影，增强
扫描，实性部分可见中度不均匀强化，内见条

片状无强化区，病变与右纵膈分界不清；右肺中叶压迫性不张；右侧少量胸腔积液。图6-7 男，19岁，右胸壁肿块伴疼痛3月，活动后加重。右侧胸壁
区见丘状软组织密度影凸向肺内，密度不均，增强扫描肿块呈不均匀强化，可见分隔，临近脂肪间隙消失，外侧胸壁软组织肿胀。图8-11 男，33岁，
肉眼血尿，伴排尿困难，进行性加重2月余。CT示前列腺左后部见类圆形肿块突出于前列腺轮廓外，密度不均匀，增强后可见不均匀渐进性强化。

1 2 3 4

5 6 7 8

9 10 11
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12.5岁；肿瘤大小约9.1～18cm，

平均值为12.8cm；CT表现为不均

匀低密度，内有坏死，边界不

清，2例发生于胸壁者分别见溶骨

性骨质破坏及骨质增厚，4例病

灶增强扫描呈不均匀轻至中度强

化，内可呈分隔样强化，内部坏

死及囊变无强化。

　　总结本组情况：1、肿瘤大，

肿瘤大小约6.2～22cm，平均值为

12cm(肿瘤最大直径)；2、浸润性

生长，肿瘤大部分边界不清；3、

病史短，病程1月～13月，平均病

程约4.7月，检查时肿瘤均较大，

可能预示肿瘤生长较快；4、本组

病例CT平扫+增强，肿瘤密度不均

匀，为等低混杂密度，大部分边

界不清楚，有坏死及囊变，未见

钙化及出血灶。增强后大部分病

灶肿瘤实性成分呈不均匀轻中度

强化，强化程度不一，坏死及囊

变无强化。值得提出的是1例前

列腺患者CT增强扫描呈渐进性强

化，推测可能是肿瘤内部含有纤

维组织成分。

　　总之，pPNET发生部位广，恶

性程度高，生长快。pPNET的CT影

像学表现无特征性，但具有恶性

肿瘤的一般特征，当CT发现有下

列表现时，特别是儿童或青少年

发生于胸壁的巨大软组织肿块，

呈侵袭性生长，增强后轻中度不

均匀强化，则高度可疑本病。CT

可对肿瘤进行良恶性判定，还能

明确肿瘤大小、内部坏死、囊

变、出血、钙化情况及周围侵

犯、远处转移情况，与周围血管

的关系等，为肿瘤治疗及预后评

价提供重要价值，当然pPNET的最

终确诊主要依据病理学检查。
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