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成人肾上腺神经母细胞瘤的诊断与治疗
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［摘　要］　目的　探讨成人神经母细胞瘤的临床特点，提高对成人神经母细胞瘤的认识及诊治水平。方法　报道本院收治的
１例成人神经母细胞瘤并复习相关文献，分析其临床表现、影像表现及病理学特点。结果　本例术中快速冰冻切片误诊为淋巴瘤，
患者肿瘤较大，与周围血管关系密切，行减瘤手术，术后病理确诊为神经母细胞瘤。结论　成人肾上腺神经母细胞瘤是一种罕见
的、恶性程度高的肿瘤，其临床表现不具有特异性，确诊有赖于组织病例学检查，手术彻底切除肿瘤组织，术后辅以放化疗有助于改

善预后。
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　　神经母细胞瘤（ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＢ）是儿童常见的
实质性恶性肿瘤，是由原始神经嵴细胞演化而来的恶

性肿瘤，成人神经母细胞瘤少见，而发生在肾上腺的神

经母细胞瘤更为罕见［１］。至今年全球仅报道了不足

１００例成人神经母细胞瘤。由于病例数极少，目前对
该病的临床表现、影像学表现及病理学特征的认识仍

然十分有限。成人神经母细胞瘤一般呈惰性发展过

程，但其最终预后差，文献报道成人总体生存率小于

５％，５年生存率为３６％，明显低于儿童神经母细胞瘤，
从而增加了该病的诊疗难度［２３］。我院于２０１３年７月
收治１例肾上腺神经母细胞瘤患者，结合文献复习其
临床表现、影像学表现及病理学特征和诊治难点，以提

高对肾上腺神经母细胞瘤的认识。

１　资料与方法

１．１　临床资料
患者，女，２０岁。因“右侧腰部隐痛３个月”入院。

患者于入院前３个月无明显诱因感右腰部隐痛，间断
发作，无放射痛，无畏寒、发热。患者既往健康状况良

好，有肾结石病史。入院后查血常规、尿常规、肝肾功

能、凝血功能、血碱性磷酸酶、肿瘤标志物（ＡＦＰ、ＣＥＡ、
ＣＡ１９９、ＣＡ１２５、ＮＳＥ）无异常，胸片正常。肾上腺彩超
示右侧肾上腺区域大小约７．６ｃｍ×４．２ｃｍ实质性低
回声光团，边界欠清，形态不规则，可见包膜，内回声不

均，内可见多条强光带分隔，光团内部可见星点状彩流

信号分布；左侧肾上腺区未见异常。磁共振：腹膜后右

侧肾上腺区见团块状软组织肿块影，大小约９．８ｃｍ×
３．５ｃｍ，Ｔ２Ｗ呈等信号影，内信号欠均，病灶边界不规
则。增强扫描病灶呈渐进性不均匀性明显强化。考虑

右肾上腺区及腹膜后淋巴结瘤或神经源性肿瘤。增强

ＣＴ＋ＣＴＡ＋ＣＴＶ：腹膜后右侧肾上腺区见多发团块状
软组织肿块影，大小不等，边界尚清晰，较大者位于右

侧肾上腺区，约２．９ｃｍ×５．４ｃｍ，内密度不均，见斑片
状低密度影及钙化，部分向下隆突生长，突入右肾静

脉、下腔静脉与腹主动脉之间，增强扫描病灶轻度强

化，强化欠均匀。右肾动脉被肿瘤部分包埋。门静脉、

下腔静脉、脾静脉、左肾静脉受压向前移位。右膈动
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脉、右肾动脉、腹主动脉可见小分支供血肿块。考虑淋

巴管平滑肌瘤可能性大，不排除淋巴瘤或神经母细胞

瘤伴淋巴结转移（图１）。

ａ：ＣＴ平扫示左侧肾上腺区域可见一类圆形软组织密度影；
ｂ：增强ＣＴ示左侧肾上腺肿物明显不均匀强化

图１　肾上腺神经母细胞瘤增强ＣＴ

１．２　治疗方法
患者在全麻下行剖腹探查术，患者平卧位，取上腹

部正中切口，进入腹腔后妥善保护肠管探查腹膜后腔，

可触及下腔静脉、腹主动脉周围多发肿大淋巴结，右肾

上腺区可扪及不规则肿瘤与周围组织界限不清、固定，

质地较硬，肿瘤一直延续腔静脉后方并部分包饶腔静

脉及右肾静脉。将腔静脉及腹主动脉肿大淋巴结及肿

瘤组织送快速病检，结果为淋巴瘤。仔细探查腹腔及

腹膜后，依据肿瘤生长特点及快速病检结果，手术完整

切除肿瘤可能性小，手术创伤大，导致无可挽救的大出

血可能性大，征得患者家属同意后行减瘤手术，取组织

标本送病理检查，逐层关闭切口。

２　结果

术后病理回报提示肾上腺神经母细胞瘤伴淋巴结

转移，病理切片光镜下可见小至中等大小神经母细胞

呈小巢状分布，可见 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团（图２ａ），局
部可见神经纤维网，可见分化的神经节细胞（图２ｂ）。
免疫组化 ＮＳＥ标记阳性（图 ２ｃ）、ＣｇＡ标记阳性
（图２ｄ）。术中取组织送病理检查后关闭切口，肿瘤科
行放化疗，患者切口愈合良好，１年后患者肿瘤全身转
移死亡。

３　讨论

神经母细胞瘤（ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＢ）起源于未成熟
的交感神经母细胞或嗜铬母细胞，多发生于肾上腺，也

可发生于腹部、胸部、盆腔、颈部等交感神经节，是一种

儿童常见的恶性肿瘤，９６％的病例发生在１０岁以前，
其中发生于肾上腺的约占５０％。成人神经母细胞瘤
罕见，其生物学特性也不同于儿童神经母细胞瘤，约

９５％儿童神经母细胞瘤分泌儿茶酚胺，而成人神经母
细胞瘤只有４０％ ～５７％分泌儿茶酚胺［１，４］；与儿童神

经母细胞瘤不同，成人很少有 ＭＹＣＮ基因扩增。成人
神经母细胞瘤预后差，５年生存率为３６％，明显低于儿
童神经母细胞瘤（５年生存率８４．６％）［５］。

成人肾上腺神经母细胞瘤临床表现不具有特征

性，常因体检发现腹膜后占位或腰腹部疼痛就诊，部分

可伴有消瘦、纳差、低热、乏力等全身症状，常见的转移

部位为骨、骨髓、肺、胸膜、脑、肝和淋巴结［６７］。一些常

见的症状多为肿瘤压迫所引起，肿瘤发生骨转移时可

有骨痛。超声图像表现为圆、分叶状或不规则形肿块，

内呈低或中等不均匀回声，当有出血、坏死、囊变和钙

化时，内部可出现无回声或强回声［８］。影像学表现为

实性圆形或分叶状肿块，早期边界清晰，晚期浸润周围

结构，边界模糊，肿瘤密度不均匀，增强呈不均匀中度

ａ：ＨＥ染色示肿瘤由小细胞和中等大小细胞组成呈实性片巢状排列，瘤细胞呈放射状排列，形成菊形团（×４００）；ｂ：ＨＥ染色示局部可
见神经纤维网，可见分化的神经节细胞（×１００）；ｃ：免疫组化ＮＳＥ标记阳性（×１００）；ｄ：免疫组化ＣｇＡ标记阳性（×４００）

图２　肾上腺神经母细胞瘤病理切片
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强化，可见钙化、出血、坏死改变［９］。影像学检查可明

确肿瘤的大小及与周围组织之间的关系，为治疗方案

的选择提供依据。尽管实验室检查及影响学检查可为

诊断提供帮助，最终确诊仍需要肿瘤组织病理检查。

肾上腺神经母细胞瘤术前常被诊断为嗜铬细胞瘤、无

功能腺瘤或腺癌，也可能被误诊为淋巴瘤。ＰＥＴ／ＣＴ
对神经母细胞瘤术后复发的诊断有很大的帮助［１０］。

神经母细胞瘤通常体积较大，质软，呈结节状，切

面呈灰白色髓样组织，界限相对清晰，由假包膜覆盖，

常有出血、坏死和钙化，早期可侵及周围组织。光镜

下瘤细胞密集如同淋巴样组织，约２０～３０个瘤细胞呈
放射状排列，形成菊形团，此为该瘤的主要病理特征。

小的、圆形过度深染色的雪旺氏细胞及带有中枢胶原

核心的巨大玫瑰花结也是该肿瘤重要病理特征，由此

可与嗜铬细胞瘤鉴别。目前嗜铬素 Ａ（ＣｇＡ）、突触素
（Ｓｙｎ）、神经元特异性烯醇化酶（ＮＳＥ）是常用于诊断
广谱神经内分泌肿瘤标记物。免疫组化 ＮＳＥ标记阳
性、ＣｇＡ标记阳性对神经母细胞瘤的诊断有重要意
义［１１１２］，电镜下可发现神经分泌颗粒［１３］。由于成人神

经母细胞瘤非常罕见，常造成误诊，本例在快速冰冻切

片检查即误诊为淋巴瘤，当肿瘤病理图像出现成片的

小圆细胞时，要想到该病的可能。本例病理切片可见

瘤细胞呈放射状排列，形成菊形团，局部可见神经纤

维网，可见分化的神经节细胞。免疫组化 ＮＳＥ标记阳
性、ＣｇＡ标记阳性，与文献报道一致［１１１２］。

目前，尚没有对成人神经母细胞瘤分期，主要是参

考儿童神经母细胞瘤的分期标准。尽管成人神经母细

胞瘤的预后不好，治疗还没有统一的标准，一般认为联

合手术、化疗和放疗是最为合适的选择。成人神经母

细胞瘤恶性程度高，瘤体巨大具有假包膜对周围脏器

形成压迫浸润，手术应尽可能切除所有肿瘤，避免肿瘤

细胞残留，以提高生存率和患者生存质量。在儿童神

经母细胞瘤中辅助性化疗与放疗作用尚不确定，但不

进行放化疗可能会增加肿瘤复发进展的风险，因此对

于成人神经母细胞瘤仍可考虑行辅助性化疗与放疗，

大剂量的化疗对抑制肿瘤复发及转移有一定作用，常

用的化疗药物有环磷酰胺、异环磷酰胺、长春新碱、阿

霉素、顺铂、卡铂、依托泊苷等。放疗对于抑制高危患

者局部病灶的复发具有一定作用。考虑到成人神经母

细胞瘤较儿童神经母细胞瘤进展快、预后差、更容易复

发，即便是对相对应儿童１期的患者，也建议术后行放
化疗［１３，１５１６］。

综上所述，成人肾上腺神经母细胞瘤是一种罕见

的、恶性程度高的肿瘤，其临床表现不具有特异性，实

验室检查和影像学检查无特征，确诊有耐于组织病理

学检查，预后较差［１７］。早期的诊断和治疗是提高生存

的关键，治疗尚无统一的方案，目前认为手术彻底切除

肿瘤组织，术后辅以放化疗有助于改善预后。
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人工双动股骨头置换与 ＰＦＮＡ内固定治疗高龄股骨粗隆间骨折
李奕标，蔡瑞歆，程培楷，黄　维　（潮州市中心医院骨科，广东 潮州 ５２１０００）

［摘　要］　目的　探讨人工双动股骨头置换与股骨近端防旋髓
!

钉（ＰＦＮＡ）内固定治疗高龄不稳定型股骨粗隆间骨折患者的
临床疗效。方法　回顾性分析２０１３年８月至２０１４年８月我院收治的７９例高龄不稳定型股骨粗隆间骨折患者的临床资料，根据手
术方式不同分成观察组４０例和对照组３９例。观察组采用人工双动股骨头置换术治疗，对照组采用 ＰＦＮＡ内固定术。观察记录并
比较２组手术时间、术中出血量、卧床时间、临床疗效、并发症发生情况。结果　观察组患者手术时间和卧床时间均明显短于对照
组患者，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。观察组患者术后总并发症发生率为２０．００％，对照组为２０．５１％，２组比较差异无统计学意
义（Ｐ＞０．０５）。观察组患者术后３个月和６个月时Ｈａｒｒｉｓ评分均明显高于对照组，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。结论　人工双动
股骨头置换术和ＰＦＮＡ内固定术治疗高龄不稳定型股骨粗隆间骨折患者临床疗效均较好，但人工双动股骨头置换术术中出血量
少，术后恢复快且并发症少，更有利于提高患者生活质量。

［关键词］股骨粗隆间骨折；人工股骨头；骨折固定术；髋关节置换术；骨质疏松
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　　股骨粗隆间骨折是指发生在股骨大粗隆基底部至
小粗隆下缘的骨折，一般是间接性外力造成的，直接外

力也可引起骨折［１］。由于老年人骨质疏松，更易发生

骨折，传统的保守治疗病死率高、疗效不佳，且股骨粗

隆间骨折多为粉碎性的，不稳定型股骨粗隆间骨折治

疗难度较大，患者长期卧床易引发其他并发症，影响患

者正常生活，预后较差［２］。目前，国内外相关研究学者

均赞同身体耐受力好的股骨粗隆间骨折患者采用手术

治疗，手术治疗方式能帮助患者加快关节功能恢复，减

少并发症，降低病死率和伤残率，
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