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·骨肌疾病·

　 　 原 始 神 经 外 胚 层 肿 瘤 ( p r i m i t i v e 

neuroectodermal tumor，PNET)是神经系统胚胎性肿

瘤的一种，为少见的恶性肿瘤，发生在椎管内更罕见
[1]
，我院近期手术病理证实两例，现报道如下：

　　病例1：女性，22岁，双下肢麻木10天，加重伴

无力4天就诊。实验室检查未见异常。查体：左侧胸

4以下，右侧胸3以下浅感觉消失，双下肢肌张力增

高，肌力Ⅲ级，腹壁反射消失，双侧膝、跟腱反射活

跃，双侧巴氏征，查多克氏征，戈登氏征，奥本海姆

氏征阳性，脑膜刺激征阳性。

　　MRI表现：T1WI示(图1)胸2～3椎体节段脊髓背侧

长梭形均匀等信号病变，脊髓受压。T2WI示(图2)病

变呈等/稍长信号，脊髓受压且脊髓内可见稍高信号

影。T1WI增强(图3)病变呈中等均匀强化。

　　手术所见：逐层切开皮肤、皮下，单极锐性分离

肌肉，咬开棘突及椎板，见暗红色肿瘤位于硬脊膜外

左后侧，边缘清楚，肿瘤血供较丰富。

　　镜下(图4)见肿物由小圆形及短梭形细胞组成，

作弥漫及片状排列，细胞核大深染，有异型性。

免疫组化：CD99(+)，Syn(+)，LCA(-)，CEA(-)，

GFAP(-)，CgA(-)，CKAE1/AE3(-)。

　　病理诊断：椎管内PNET/尤文肉瘤。

　　病例2：女性，19岁，双下肢麻木、力弱2天就

诊。患者缘于2天前出现双下肢麻木、无力，行走困

难，伴有小便困难，进行性加重。实验室检查未见明

显异常。查体：双上肢感觉对称存在，胸5平面以下

痛觉减退，深感觉消失，双上肢肌力5级，肌张力适
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中，双下肢肌力1级，肌张力减弱，双侧肱二、三头

肌反射正常存在，双侧膝腱反射活跃，踝阵挛弱阳

性，腹壁反射消失，指鼻试验、跟膝胫试验及轮替试

验稳准。双侧巴氏征，查多克氏征，戈登氏征，奥本

海姆氏征阳性，颈软，布氏征、克氏征阴性。

　　MRI表现：T1WI(图5)示胸1-3椎体节段椎管背侧

弧形稍低信号病变，边界清楚，向前压迫蛛网膜下

腔，脊髓受压、变形；其后棘突间可见片状稍低信号

影，边界不清，胸2棘突呈稍低信号。T2WI(图6)示椎

管内病变呈稍高信号，信号欠均匀，其上下方蛛网膜

下腔变窄，棘突间结构模糊，信号稍增高。T1WI增强

(图7)示椎管内及棘突间病变呈中度不均匀强化，邻

近脊膜稍增厚并明显强化。

　　手术所见：胸1、2间隙处软组织呈炎性肉芽样改

变，胸2椎板、棘突也被炎性肉芽样软组织侵及，去

除变性软组织，棘突剪咬除胸2、3及部分胸1、4棘

突，咬骨钳于胸2、3双侧椎板造成凹槽，断开左侧

凹槽内层皮质并将椎板向右侧翻起，见椎板与肿物粘

连，小心分离肿物，见肿物位于硬膜外，与硬膜囊粘

连。小心剥离后取下硬性肿物，大小约1×3cm，肿

物有蒂，蒂位于胸1椎板下方，小心去除残留肿物组

织，见硬膜背侧脂肪增厚明显。所取肿物质韧、脆，

剖面灰白色，约呈鱼肉样。

镜下(图8)：肿物由小圆细胞组成，作弥漫排列，细

胞有明显异型性。免疫组化：CD99(+)，Syn(+)，

LCA(-)，CEA(-)，GFAP(-)，CgA(-)，CKAE1/

AE3(-)。
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病理诊断：椎管内PNET/尤文肉瘤。

　　讨   论

　　原始神经外胚层肿瘤由Hart等
[2]
于1973年首次报

道，较为罕见，肿瘤恶性度高，起源于神经外胚层，

由原始末分化的小圆形细胞组成，由于肿瘤细胞发育

不成熟，不同于正常的神经细胞，细胞处于原始状

态。PNET可见于各年龄段，大多在35岁以前，平均20

岁，可发生于全身的各个部位，根据发病部位的不

同，分为中央型和外周型，外周型是指发生于颅外骨

骼系统及软组织的肿瘤，占全部软组织肿瘤的4%。本

病病因不明，有证据表明其基因水平有特异性改变：

t(11；22)(q24；q12)染色体异位或t(21；22)(q22；

q12)染色体变异
[3]
。

　　发生于软组织的PNET表现为软组织肿块，呈浸润

性生长，边界不清，易侵犯周围组织，内常伴坏死、

囊变，无钙化
[4]
。MRI上肿物在T1WI上多呈稍低或等

图1：T1WI示胸2-3椎体节段脊髓背侧长梭形等T1均匀信号病变，脊髓受压。图2：T2WI示病变呈等

及稍高信号，脊髓受压且脊髓内可见不均匀稍高信号。图3：增强扫描示病灶呈中等均匀强化。图

4：HE染色(10×40)肿物由小圆形及短梭形细胞组成，作弥漫及片状排列，细胞核大深染，有异型

性。图5：T1WI示胸1-3椎体节段椎管背侧可见弧形稍低信号病变，边界清楚，压迫蛛网膜下腔，

脊髓受压、变形；其后棘突间可见片状稍低信号影，边界不清，胸2棘突呈稍低信号。图6：T2WI

示椎管内病变呈稍高信号，信号欠均匀，其上下方蛛网膜下腔变窄，棘突间结构模糊，信号稍增

高。 图7：增强扫描时椎管内及棘突间病变呈中度不均匀强化，邻近脊膜稍增厚并明显强化。图

8：HE染色(10×40)肿瘤细胞呈圆形、卵圆形，胞浆稀少，核大，深染，异型性明显，核分裂多

见，瘤细胞排列呈巢状、条索状，浸润性生长，可见大片坏死。
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信号，在T2WI上多呈不均匀高或稍高信号，增强扫描

表现为不同程度的强化。

　　椎管内PNET罕见，以胸段椎管多见
[5]
，MRI上表

现为髓外肿物，在T1WI上多为等信号，T2WI上呈等或

稍高信号，增强后明显强化，肿瘤内如有坏死、囊变

则强化不均匀，相邻骨质可受侵破坏，椎管内软组织

肿物可有外生趋势。本组两病例肿物均位于上段胸

椎髓外硬膜外，文献报道
[6,7]

肿物一般与邻近硬膜分

界清楚，硬膜一般无增厚及强化，但本组病例2肿物

邻近的硬膜增厚并明显强化，考虑为肿物侵犯硬膜所

致，同时肿瘤破坏棘突及椎板向周围软组织侵犯。

　　PNET临床无特殊且发病率低，故术前误诊率较

高，MRI可以显示肿物的部位、范围、脊髓受压等情

况，为手术提供帮助，定性诊断依靠病理，治疗原则

为手术切除加放疗。

　　该技术运用过程中必须注意：(1)患者如术前症

状较重，须先行抗炎、脱水治疗减轻局部炎症反应；

(2)局麻深度应尽量控制在皮下与肌肉之间，太深容

易麻醉神经根；(3)进针时应尽量保持穿刺针与进针

点皮肤垂直；(4)穿刺针进入体内后如遇有阻挡无法

继续进针时，应结合人体解剖学及进针深度，分析阻

挡原因，将针退出一点，适当调整进针角度再进针，

必要时CT扫描查找原因；(5)当手感到穿刺针穿破黄

韧带后，必须停止继续进针，行CT扫描，观察针尖位

置，确认针尖继续前进不会穿过神经根及脊髓后，根

据CT图像再进针，如确认针尖继续前进可能会穿过神

经根及脊髓，必须将针退出黄韧带外(禁止针尖在椎

管内反复穿刺)，重新调整穿刺针角度再进针；(6)穿

刺成功后，参照CT图像，调整针尖的最佳位置，拨出

针芯，观察有无血液或脑脊液流出，做负压试验，然

后推注灭菌注射用水0.5～1ml测量推注压力。

　　综上所述，CT导引下注射胶原酶治疗腰椎间盘膨

出症疗效好，尤其适合膨出较大患者，术后影像改变

明显，并发症少。
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