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%%%%%%%% 原 始 神 经 外 胚 叶 肿 瘤 （primitive% neuro-%
ectodermal%tumor，PNET）是一种少见的、由原始神
经上皮所构成的高度恶性小圆形细胞肿瘤。 随着病
理检查技术，尤其免疫组织化学和分子生物学技术
的发展， 对 PNET的认识逐渐清晰。 本文就 PNET
的临床、病理和影像学表现作一简述，以提高对本
病的认识。
1%%%%PNET 的命名和分类

PNET为神经嵴衍生的原始神经肿瘤， 由原始
神经上皮组成。 它们像胚胎中未分化的原始神经外
胚层细胞，具有多方向分化能力，可发展为神经元
性、胶质细胞性甚至间叶组织肿瘤。 PNET可分中枢
性和外周性两大类。 Hart等[1]于 1973年最先提出中
枢神经系统的“原始神经外胚叶肿瘤”这一名词。 世
界卫生组织（WHO）1993年神经系统新的肿瘤分类
将 其 并 入 胚 胎 性 肿 瘤 ， 包 括 髓 母 细 胞 瘤
（Medulloblastoma，MB）及 3个变型。 2000年WHO
新的肿瘤分类将 MB 与幕上原始神经外胚叶肿瘤
（SPNET）并列，同属于胚胎性肿瘤，并将神经母细
胞瘤和节细胞神经母细胞瘤归属于 SPNET[2]。 Stout
等[3]最早描述软组织的 PNET，其后神经外科医师将
这种由小圆形细胞和小叶组成， 并有霍 - 赖
(Homer-Wright,%H-W)%菊形团病理特征的软组织肿
瘤称为外周神经上皮瘤，1993年 WHO正式确定为
外周原始神经外胚叶肿瘤（pPNET）。

2%%%%PNET 的临床与病理特征
PNET主要发生在小脑， 也可发生在小脑以外

的中枢神经系统、交感神经和外周神经，其临床表
现依原发肿瘤所发生的不同部位而异。 MB占颅内
原发肿瘤的 4%~6%，占儿童后颅窝肿瘤 33%，男性
多于女性。 PNET有两个发病年龄高峰，一个是 15
岁以下，占 75%，另一个是 20~30岁,40岁以上罕见
[3]。 该瘤在儿童 92%发生于小脑蚓部，并突入、压迫
或阻塞第四脑室引起阻塞性脑积水，使患者出现头
痛、呕吐和视乳头水肿等颅内高压的征象，还有小
脑损害的表现，主要为肢体和眼肌的共济失调。 青
年人或成人 MB占颅内原发肿瘤的 1%， 多见于小
脑半球[4]。 SPNET十分少见，仅占颅内原发肿瘤的
0.1%，多发生于儿童，成人罕见[5]。 肿瘤侵犯运动或
感觉区后可出现偏瘫、偏身感觉障碍以及运动性或
感觉性失语等，部分可导致继发性癫痫。 pPNET可
原发于骨或软组织，常发生胸壁（又称 Askin瘤），亦
可发生于身体任何部位，如头面部、脊柱旁、腹盆
腔、后腹膜、骨盆和四肢等。 pPNET任何年龄组均可
发病， 以儿童和青少年为主，70%~80%的病例发生
在 20岁以前，女性多于男性。 据统计，pPNET占儿
童软组织恶性肿瘤的 4%、 成人软组织肿瘤的 1%。
常见的临床表现为迅速增大的包块伴疼痛和肿块
引起的压迫症状。 PNET具有高侵袭性，易复发、转
移，预后差，3年生存率为 30%[6]，初诊时伴有远处转
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移、 肿瘤的原发部位在头颈部、 腹部者预后更差。
PNET以血行转移为主，就诊时 20%~50%有远处转
移，最常见部位为骨、肺、肝[7]，淋巴结转移不常见。

病理学检查是确诊 PNET的唯一方法。 在组织
病理学上，PNET为大量形态单一的原始小圆细胞，
核浓染，核 -浆比例高。但其它小圆细胞恶性肿瘤也
可有类似的组织病理学特征， 借助光学显微镜、免
疫组化、电子显微镜和细胞遗传学等技术手段可帮
助确立 PNET 的诊断并与其它恶性肿瘤鉴别。
PNET在光学显微镜下可见较为特征性的 H-W 菊
形 团 ； 免 疫 组 化 分 析 神 经 元 异 烯 醇 酶
(neuron-specific%enolase,NSE)、 波形蛋白 (vimentin,
Vim)染色阳性，S100 蛋白(S100-protein,S100-P)、细
胞角蛋白(cytokeratin,CK)和神经丝(neurofilaments,%
NF)%染色可阳性； 电子显微镜下能在胞浆内找到肝
糖原、微突、微丝、微管和神经内分泌颗粒等超微结
构；遗传学分析有克隆染色体 t(11、22)(q24、q12)异
位。目前，PNET尚无统一的病理诊断标准。 1995年
Enzinger等[8]提出诊断标准为：（1）光镜下见 H-W菊
形团；（2） 免疫组化染色有一种或两种以上神经标
记物表达阳性，结合电镜检查细胞浆内含有神经内
分泌颗粒。
3%%%%中枢性 PNET的影像学表现
3.1%%%%MB%%%%儿童多见于小脑蚓部而成人多见于小脑
半球，造成这种差异的机制是由于肿瘤起源于四脑
室顶后部髓帆神经上皮细胞的残余，这种原始细胞
随生长发育向上并向外移行形成小脑外颗粒层。
MB可发生于此移行过程中的任何部位， 并限于后
颅窝。 Becker等[9]认为儿童 MB多数起自四脑室顶
部后髓帆生殖中心的胚胎残余细胞，因此小脑蚓部
和四脑室多见，而成人 MB多起源于小脑软脑膜下
分子层表面一种较原始的小脑外颗粒层细胞，肿瘤
生长部位偏离中线，且位于小脑表面的部位。

儿童MB在 CT上表现为颅后窝中线圆形或类
圆形的高密度肿块， 边缘较清，10%~15%可见斑片
状钙化，有较小的囊变区和坏死区，呈散在小片状
低密度，最大的囊变区不超过肿瘤的 1/4，大片出血
者少见。 增强扫描呈均匀一致的中等至明显强化，
四脑室呈“一”字形前移，80%~90%伴幕上脑室明显
扩张。 发生于成人小脑半球的MB密度稍高而欠均
匀；当发生于中线时，与儿童 MB表现相似，增强扫
描呈不均匀轻度至中等强化。

MRI能清楚显示病变的解剖部位及形态特点。
T1WI上肿瘤表现为稍低信号， 少数为混杂信号及

等信号。 T2WI多数为稍高信号及混杂信号。 增强
MRI时肿瘤实质部分强化，多数较均匀，少数呈不
均匀强化。发生于小脑半球的MB，由于肿瘤靠近小
脑表面常伴脑膜浸润，增强时可见脑膜强化，一般
不形成“脑膜尾征”，肿瘤内侧小脑深部多见低信号
坏死、囊变和瘤旁水肿。MB易发生沿脑脊液通路在
蛛网膜下腔种植转移，多为粟粒状或结节状散在分
布，影像表现为转移灶与原发灶强化程度相一致[4]。
3.2%%%%SPNET%%%%多发生于额和颞叶，成人好发于额顶
叶[5]，位置常较深。 肿瘤常较大，一般都大于 6cm，最
大者达 15cm[10]，边界较清晰，占位效应明显，但不伴
或只伴有轻度瘤周水肿。 病灶密度常不均匀，30%
~65%的病例可见坏死和囊变，50%~71%可见钙化，
CT显示钙化较 MRI更可靠。 肿瘤的实质部分 CT
平扫呈等或稍高密度， 这与肿瘤的细胞排列有关。
10%有瘤内出血，表现为高密度。增强后肿瘤常不均
匀性强化，呈环状或结节状。70%的病例可发生脑脊
液通路播散，表现为结节状或块状强化病灶[5，10]。

SPNET在 MRI表现为 T1WI上信号强度甚不
均匀，坏死和囊变为低信号区，钙化和流空现象的
肿瘤血管为无信号区， 亚急性出血为高信号区，肿
瘤的实质部分为等或低信号区。 T2WI往往为不均
匀的高信号区，常见有代表钙化和含铁血黄素的低
信号区。MRI显示出血优于 CT，约 50%病例可见血
管流空影。 增强MRI表现为肿瘤不均匀性强化，发
生脑膜和蛛网膜下腔种植者表现为各种形态的脑
膜强化。 MRI有利于显示静脉窦受侵犯，静脉窦受
侵犯可进一步导致中枢神经系统之外的远处转移，
包括肺、肝、骨髓和淋巴结[10]。 Majos等[11]认为 MRS
可用于 PNET的诊断和鉴别诊断，PNET在 MRS表
现为胆碱含量增加，丙氨酸、N-乙酰天门冬氨酸、肌
酸及脂质下降。 最近有报道[12]认为MRI灌注成像对
PNET诊断也有一定价值， 表现为肿瘤区脑血容积
增加，血管通透性增加。
4%%%%外周 PNET（pPNET）的影像学表现
4.1%%%%发生在软组织的 pPNET%%%%好发于躯干和中轴
部软组织，包括胸壁和脊柱旁，占 50%~60%[6]。 Dick
等报道 33例非中枢神经系统 PNET其中 11例发生
在胸部[7]。 胸部的 pPNET由 Askin首先报道，故称
Askin瘤， 它起源于胸壁软组织， 偶尔源于肋骨[13]。
Sallustio 等[14]报道的 9 例中，5 例有肋骨破坏，4 例
肺受累，肺转移 3例，3例纵隔淋巴结肿大。CT常表
现为单侧巨大软组织肿块，肿块密度不均匀，呈轻
度强化的混杂密度，以花环状、蜂窝状强化为主。 当
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肿瘤较小时，密度可均匀，增强后可有中度强化，钙
化少见（不足 10%，以成年人多见）。 MRI可提供更
准确的局部信息。Winer-Muram等[15]报道的 7例中，
T1WI肿块几乎均呈不均匀信号，7例信号高于骨骼
肌，5例显示灶内出血坏死；T2WI呈不均匀高信号。
增强后 T1WI上肿块呈早期快速强化。 发生在脊柱
旁 pPNET可凸入椎管压迫脊髓， 对邻近结构以推
移为主，很少包绕血管。
4.2%%%%发生在骨的 pPNET%%%%可见于胸壁、脊柱、骨盆
及四肢等部位。 杨光钊等[16]报道的 5 例中，肱骨 2
例，胸椎、髂骨、骨盆各 1例。 王敏等[17]报道的 5例
中，胸椎 2例，胸壁、股骨、胫骨各 1例。 溶骨性骨质
破坏和巨大软组织肿块为常见影像学表现。 发生于
脊柱者常同时破坏椎体及附件骨质并侵犯椎管内
外软组织，可有脊膜转移。 骨质破坏常较明显，软组
织肿块也较大，CT平扫时密度常不均匀，增强后有
较明显的不均匀强化，边缘较清晰，病灶区骨膜增
生、骨质硬化不明显，无瘤骨形成，病变内钙化及局
部淋巴结肿大少见。少数骨 pPNET在 CT上表现为
骨质破坏轻微， 骨皮质保持完整，MRI上仅有松质
骨信号异常，而周围软组织肿块很明显，且骨 ECT
上无局部核素浓缩。 前者可能是肿瘤细胞沿穿过皮
质的小血管间隙由松质骨向周围扩散所致；后者可
能为肿瘤仅取代松质骨区脂肪，尚未明显侵犯周围
骨质，成骨反应还不明显，或肿瘤不影响骨质钙磷
代谢[13，16]。

PNET是好发于儿童和青少年的少见高度恶性
小圆形细胞肿瘤，预后差。 常见 MB有特定的发生
部位、好发年龄段及特征性表现，易于诊断，不典型
MB的表现在鉴别中要想到此病以减少误诊。 幕上
和外周 PNET的影像学表现缺乏特征性，但影像学
检查能较好地显示肿瘤的内部结构、明确肿瘤的范
围，有助于本病的鉴别诊断、判断手术可切除性、检
出远处转移和评价疗效。
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床放射学杂志,2005,24（6）：531-534
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（上接第 89页）全量给药法（P%<0.05）。 另外根据手
术时间长短选择抗生素亦有重要意义，对于时间短
的手术，用短效抗生素（喹诺酮类）即可使有效血药
浓度维持手术全过程；对于手术时间长（一般 >3h）、
术后感染率高的手术，选用长效抗生素，麻醉前一
次给药，不仅可保证血液和组织中有效药物浓度作
用整个手术过程，还可减少不良反应发生。

总之， 普外科围手术期合理使用抗生素包括：
时间上、抗生素的种类、敏感度、半衰期的长短、疗

程、给药途径等多方面的合理。 它不仅能有效降低
手术切口感染，促进患者术后康复，减轻病人的经
济负担；同时也提高了抗生素使用效率。
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