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外周性原始神经外胚层肿瘤
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!

N;?(BP

是起源于中枢神

经系统以外的骨或软组织%

N;?(B

多见于脊柱&深

部软组织&骨&盆腔&胸壁!发生于手掌极为罕见% 现

整理
#

例手掌原始神经外胚层肿瘤%

#

临床资料

患者!男性!

!%

岁!因'外伤后左手第
!

&

.

掌骨

反复肿胀
!

年余!加重
!

月(于
!4#&

年
##

月
!%

入

我院% 患者
!

年前因重物砸伤左手致左手第
!

&

.

掌

骨肿胀不适!伴左手间歇性疼痛!

!4#.

年
#!

月行手掌

QCR

示)

!

左手骨多发异常信号!考虑骨髓炎$

"

左

掌部软组织肿胀!考虑炎症% 未行组织活检!诊断为

骨髓炎!予打孔减压术等治疗!未见明显缓解%

!4#&

年
##

月
!%

日于我院行腕掌指
7B

示考虑慢性炎性

肉芽肿性病变可能
MS+T@<9 #P

%

QCR

示左手多发掌指

骨及腕骨改变伴周围软组织肿块! 考虑恶性肿瘤如

滑膜肉瘤或恶性淋巴瘤可能性大 *

S+T@<9 #

#%

!4#&

年
##

月
.4

日行左手肿物穿刺活检术! 活检示软组

织小细胞恶性肿瘤*

S+T@<9 !6

#%

!4#&

年
#!

月
D

日

行左前臂远端离断术% 术后病理示) 巢片状肿瘤细

胞!胞体中等大!胞浆少!核仁明显!小细胞恶性肿

瘤!符合原始神经外胚层肿瘤改变!肿瘤组织浸润破

坏骨质 *

S+T@<9 !F

#% 免疫组化示 )

7UMVP

!

W76MVP

!

7XDDMYP

!

?Z(MYP

!

7X&GMYP

!

Z[L

*

Y

#!

X98)+L

少数*

Y

#

*

S+T@<9 .

#% 术后患者拒绝行放化疗!未行其他辅助

治疗!并嘱患者定期复查%

!\'G

年
.

月发现左侧腋窝淋巴结肿大!

!\'G

年

.

月
'$

日行左侧腋窝淋巴结切除活检提示转移!盆

腹腔
XC

示双侧髂骨&坐骨&耻骨&股骨转移%
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年
<

月
!#

日胸腹部
.=

示右上肺及左下肺多发小

结节
>

约
?:@4AB

!

C05()1 %D

"# 所见肝
E!

段低密度灶

!约
?:F4A

"$考虑转移瘤!

C05()1 %.

"#

!?8G

年
<

月

!G

日至
!?8G

年
H

月
8?

日行
.D9IJK

交替化疗
<

个

周期$具体用药为
.D9

!长春地辛
%A5 L

8

M

环磷酰胺

#:@5 L

#

M

多柔比星
H?A5 L

#

"%

JK

!异环磷酰胺
%:@5 9N

L

8O%

M9PQ#G ?:# 9N L

#O%

"$化疗后出现
!

度骨髓抑制$

予升白对症处理$ 后将化疗方案中异环磷酰胺减量

至
%5

$其他化疗药物及剂量同前# 因患者依从性较

差$化疗周期不固定!

!%O%?L

"$完成
.D9IJK

交替化

疗
<

个周期后$

H

月
$

日胸腹部
.=

右上肺及左下肺

多发小结节消失!

C05()1 %R

"&多发骨转移较前进展#

肝
E!

段转移瘤消失
SC05()1 %NT

$疗效评价为
EN

#

!?8G

年
8?

月
!?

日全身骨扫描示恶性肿瘤广

泛骨转移$

!?8G

年
8?

月
!8

日至
!?8F

年
8

月
8

日

行
NU

方案化疗
%

个周期 !多西他赛
88?A5 9N L

8

M

顺铂
<?A5 9N L

8

$

%?A5 L

!O<
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!?8F

年
8

月
!?

日因

双下肢无力$伴抽搐%麻木不适$脊柱
.=

增强扫描

示全身骨转移$病灶较前进展$予以对症治疗# 随访

至
!?8F

年
<

月死亡#

!

讨 论

原始神经外胚层肿瘤属于恶性小圆细胞肉瘤$

主要分为外周性和中枢性两大类# 外周性原始神经

外胚层肿瘤
>P1)0P/1)+, P)0A0V0W1 *1()'14V'L1)A+, V(!

A')2

$

PU;K=T

多见于
<@

岁之前$ 也有文献报道
F8

岁# 男性发病率明显高于女性$多见于脊柱%深部软

组织%骨%腹膜后%盆腔%胸壁及肺$偶见于子宫%睾

丸%肾%肾上腺%皮肤等'

8

(

# 余雨煜等'

!

(及杨茜等'

<

(分

别报道发生于牙龈和踝关节的外周性原始神经外胚

层肿瘤病例# 本案病例发生于手掌浅表组织#

原始神经外胚层肿瘤
.=

表现为低密度影$邻

近骨质密度增高硬化或溶骨性破坏#

XYJ

表现为骨

质信号不均匀$

=8ZJ

上呈低信号影$

=!ZJ

增强后肿

瘤不均匀强化# 吕培培等'

%

(报道发生于眼眶
PU;K=

患者
XYJ

表现为眼眶外侧% 信号均匀的软组织肿

块$无囊变坏死$增强扫描表现为明显强化时$需要

排除
U;K=

可能性# 虞浩等 '

@

(对
#?

例
PU;K=

影像

.=

及
XYJ

进行分析$认为影像表现缺乏特异性$确

诊仍需病理检查# 本案病例行
XYJ

检查$误诊为骨

髓炎$因患者拒绝组织活检明确病理$导致误诊# 影

像学检查缺乏特异性$应对可疑病例行进一步检查#

原始神经外胚层肿瘤组织形态学特点为)

[K

染色呈小细胞结构$呈巢片状%条索状$排列紧密$细

胞质胞浆少$核分裂活跃$核浓染核浆比例高&

[QZ>

['A1)QZ)05/VT

菊形团为特征性表现'

G

(

# 本例镜下特

点与其相似# 免疫组化检查常见为
.NHH

%

E6*

和

;EK

#目前免疫组化诊断
U;K=

标准'

F

(

)

.NHH

阳性表

达或
[Z

菊形团结构$合并至少含两种或以上不同

神经标志物的表达#

KZ E!C\J!#

及
KZ E!K"]

融合

基因在诊断上比免疫组化检查更具有敏感性#有研究

报道
^0GF

表达是反映肿瘤细胞生物活性的指标$本

例中患者
^0GF

阳性提示细胞增殖活跃$预后极差#

原始神经外胚层肿瘤的治疗主要以根治性手术
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及辅助性放化疗为主! 近年来也有学者提出新辅助

化疗方案" 闫坤等#

$

$回顾性研究
&

例
'()*+

患者!

术前新辅助化疗目的是为了使局部肿瘤变小! 从而

达到局部根治手术" 早期患者虽可行根治性手术!

但复发转移率较高"本文病例病变部位为手掌!手术

风险小! 可进行根治性手术! 考虑该病复发转移率

高!建议患者术后行放化疗!但患者术后拒绝行辅助

性放化疗!术后
!

月发生肺%肝%淋巴结%骨多发转

移" 目前研究推荐的化疗药物为&环磷酰胺%长春新

碱%异环磷酰胺%足叶乙甙%表柔比星%吡柔比星%顺

铂%紫杉醇%吉西他滨等"目前化疗方案无统一标准!

通用化疗方案为
,-.

'环磷酰胺%阿霉素%长春新

碱(联合
/*

'依托泊苷%异环磷酰胺(每
0

周交替化

疗"

,-.!/*

方案化疗组与非
,-.!/*

方案化疗组

治疗效果对比无明显差异 #

1233

$

" 关于化疗方案的具

体药物及剂量!因临床数据较少!仍需进一步试验"

放疗可控制局部病灶及术后降低肿瘤复发及转移

率"

'()*+

采用常规分割放疗!放疗范围为瘤体外

&23"45

!照射剂量应达到
6726!89

!术后残留高复

发率区域加量
6&2:"89

" 发生于皮肤和皮下表浅组

织一般用
621;<.

电子线局部常规分割放疗#

3!

$

" 目

前研究报道 #

30

$局部放疗对
'()*+

的预后是有利因

素!手术及放化疗的综合治疗值得推荐"目前免疫治

疗及基因靶向治疗药物也在不断的探索中"

综上所述!

'()*+

是一种少见的小圆型恶性肿

瘤!原发于手掌并骨%肝%肺%淋巴结多发转移病例少

见"目前临床诊断主要依靠病理学及免疫组化检查!

手术仍为第一选择方式" 目前化疗方案的选择无统

一定论!

,-.=/*

方案交替化疗是目前临床公认有效

的一种方式" 浅表外周性原始神经外胚层肿瘤恶性

程度高!虽可行根治性手术!但复发转移率高!积极

的综合治疗可取得较好的生存获益"
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