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用和敏感的免疫标记的基本组合［２］。Ｂｃｌ２弥漫阳性表达对于
鉴别诊断有一定意义［３］。疑难病例可通过检测滑膜肉瘤的特

异性标记ＳＹＴ－ＳＳＸ融合基因协助确诊［４］。

　　腹部滑膜肉瘤发生部位特殊，组织分化较低，常被误诊。
Ｂｅｒｇｈ等［５］曾报告２７例滑膜肉瘤，只有９例原诊断为滑膜肉瘤，
５例诊断为良性肿瘤，其余１３例被诊断为１３种不同的恶性肿
瘤。经重新取材制片，结合免疫组化或电镜观察被确诊为滑膜

肉瘤。故在诊断时应与纤维瘤病、恶性神经鞘瘤、血管外皮瘤、

转移性腺癌、平滑肌肉瘤、纤维肉瘤、腺泡状软组织肉瘤等相鉴

别。

　　目前对于腹部原发性滑膜肉瘤治疗原则没有统一标准的，
一般多采取外科手术治疗，根据患者病情决定术前、术后辅助

放、化疗，预后一般较差。滑膜肉瘤转移途径有血行转移和淋巴

结转移，转移部位以骨或肺为主，较为常见的是肺转移，其发生

率为２０％左右，５年生存率为２０％ ～５０％。影响滑膜肉瘤预后
的因素较多，主要有年龄、肿瘤大小、是否转移、组织学类型、核

分裂像多少和手术切除范围等。Ｂｅｒｇｈ等［５］报告肿瘤大小是影

响肿瘤预后的重要因素，同时 Ｋｉｍｕｒａ等［６］对３４例滑膜肉瘤的
患者实验研究发现了，１７例肿瘤小于５ｃｍ的患者５年生存率为
１００％，１２例肿瘤５１０ｃｍ的患者和５例大于１０ｃｍ者５年生存
率分别为７５％、２０％，实验结论显示肿瘤小于５ｃｍ有良好的生
存率。Ｚａｇａｒｓ等［７］则认为病理分级是肿瘤复发、转移的重要因

素。

　　综上所述，腹壁原发性滑膜肉瘤十分罕见，临床症状又缺乏
特异性，常被漏诊、误诊。临床医生应注意不明原因出现的无明

显临床表现腹部不适、肿胀、活动受限的包块是否是腹壁滑膜肉

瘤，若考虑为滑膜肉瘤手术尽量广泛切除病灶周围组织，包括区

域性淋巴结清除，同时结合临床表现、病理、免疫组化等检查，能

提高诊断的正确率，以致做到早发现，早治疗，改善患者的生活

质量，提高患者的生存率。
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偶发性肾上腺节细胞神经瘤１例
张　蓓，黄　霆　（南京市中医院骨伤科，江苏 南京 ２１０００１）

　　［关键词］神经节细胞瘤；肾上腺肿瘤；临床表现
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　　肾上腺节细胞神经瘤是起源于交感神经节细胞的良性肿
瘤，临床较为少见。我院２０１０年１月收治１例，现报告如下。

１　资料与方法

１．１　临床资料
　　患者，女，１２岁，因发现颈前部肿块１０年入院，无恶心呕
吐、腹痛、腹胀、尿频、尿急、尿痛、血尿等症状。初诊甲状腺舌

骨囊肿，术前腹部Ｂ超发现左侧肾上腺肿块，转泌尿外科就诊。
Ｂ超检查示：左侧肾上腺１枚约５．３ｃｍ×３．４ｃｍ×３．０ｃｍ的不
均质低回声团，包绕腹膜后大血管，外形欠规则，界清。ＣＴ示：
左侧肾上腺区见一不规则软组织密度影，包绕腹膜后大血管，

增强动脉期呈不均匀性略有强化，延迟强化明显，考虑肿瘤性

改变，腹膜后未见肿大淋巴结或肿块，未见腹水征。入院查体：

腹隆，腹部偏左可及约５．０ｃｍ×３．５ｃｍ大小包块，质中，无压
痛，不能推动，双肾区无叩击痛，无其他阳性体征。实验室检

查：化验血、血醛固酮、血皮质醇、血促肾上腺皮质激素、尿肾上

腺素、尿去甲肾上腺素、尿多巴胺及２４ｈ尿香草苦杏仁酸均正常。
１．２　手术方法
　　全身麻醉条件下行左肾上腺肿瘤切除术，术中可见左肾上
腺部约５．０ｃｍ×３．５ｃｍ×３．５ｃｍ大小肿物，包绕腹膜后大血
管，表面富血管，质地偏硬，包膜完整，仔细游离肿瘤，因部分肾

上腺组织与肿瘤关系密切，一并切除送病理检查。患者术中血

压无波动，生命体征平稳。

２　结果

２．１　术后病理报告
　　大体形态：肿瘤呈不规则形，大小约 ５．０ｃｍ×３．５ｃｍ×
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３．５ｃｍ，包膜完整，切面灰白，局部呈编织状，质硬；局部见少量
肾上腺，淡黄色。组织形态：肿瘤由神经节细胞与神经纤维混

合而成，节细胞成分大于５０％，反复取材未见明确神经母细胞
成分（图１）。免疫表型：免疫组化支持肾上腺节细胞性神经
瘤，嗜铬粒蛋白Ａ（＋＋＋），人黑色素瘤标记物（－），Ｓ１００蛋
白（节细胞及神经纤维 ＋），上皮膜抗原（－），抑制素（部分皮
质细胞＋），神经元特异性烯醇酶（＋），波形蛋白（＋），Ｋｉ６７
（＋）。病理诊断结果：左肾上腺节细胞性神经瘤。

２．２　术后恢复及随访
　　术后患者身体恢复良好，随访至今未见肿瘤复发转移，亦
无不适及异常体征。

ａ：肿瘤组织所含的神经节细胞（×４００）；ｂ：肿瘤组织所含的神
经纤维（×１００）

图１　左肾上腺节细胞性神经瘤病理组织ＨＥ染色

３　讨论

　　节细胞神经瘤临床少见，又名节细胞瘤，真性神经瘤。它
源于神经嵴，发生于颈、胸、腹部及盆腔的交感神经，以后纵隔、

肾上腺和腹膜后间隙最为常见。大多数节细胞神经瘤起病隐

匿，往往因体检时影像学检查发现，发展较缓慢。临床症状主

要取决于肿瘤的部位和大小，可压迫脊髓导致神经源性膀胱，

或引起肾输尿管移位和梗阻［１］。大多数肿瘤无分泌功能，但有

的可分泌少量儿茶酚胺、血管活性肠肽或雄激素等激素，引起

腹泻、多汗、高血压、女性男性化、肌无力等症状。

　　影像学检查是该病的主要诊断依据，超声检查主要表现为
肾上腺区均质性低回声团块，初步提示肿瘤的部位、大小及与

周围组织的关系，可做为首选检查。ＣＴ扫描可清楚显示巨大
肿瘤上下及与周围血管的关系，对于术前判断肿瘤的解剖定位

有较高的价值。ＣＴ平扫主要表现为卵圆形、新月形或分叶状
肿块，边缘常常显示清晰锐利，ＣＴ值０～４０ＨＵ之间，平均为
２７ＨＵ，神经节细胞瘤沿组织间隙紧贴或包绕腹膜后大血管尤
与下腔静脉呈嵌入性生长为其特征性表现［２］，约半数以上病灶

内可见点状或针尖状钙化。本例患者 ＣＴ平扫未见钙化灶，但
可见肿瘤包绕大血管征象。神经节细胞瘤血管不丰富、神经纤

维细胞外间质较多，使增强扫描动脉期多表现为轻中度强化，

甚至不强化，而实质期及延迟期呈均匀或不均匀强化。

　　节细胞神经瘤的确诊依赖于病理诊断，病理特点为包膜完
整，质地较硬，切面呈黄褐色或灰白色，有较多编织状纤维索，

部分区域有黏液样变性及囊性变。镜下见到的神经节细胞为

其固有成分，多数分化较好，细胞多为梭形，胞浆丰富，核大，圆

形，有明显核仁，还可见神经纤维排列呈波浪状或编织状纵横

交错。神经节细胞对神经丝蛋白、Ｓ１００蛋白、波形蛋白、神经
元特异性烯醇酶染色表现出阳性［３］。本例患者术后免疫组化

Ｓ１００蛋白、神经元特异性烯醇酶、波形蛋白均为阳性，结合形
态学，免疫酶标提示肿瘤表达神经内分泌相关标志物，证实其

来源于神经组织。

　　节细胞神经瘤细胞分化成熟，手术是神经节细胞瘤治疗的
唯一方法，微创手术适合于成人小于７ｃｍ且未浸润周围组织
的肾上腺神经节细胞瘤的治疗［４］，开放手术适用于较大肾上腺

肿瘤，肿瘤与大血管壁粘连，界限不清，同时伴有内分泌功能的

肿瘤，手术要点是妥善处理肾上腺中央静脉以避免大出血。一

些学者曾报道大的肿瘤可能伴有下腔静脉异位血管［５］，因此术

中应谨慎处理伸向瘤体内血管，避免误伤异常走行的腔静脉及

腹主动脉而增加手术危险性，必要时术前行 ＣＴ血管造影
（ＣＴＡ）检查指导手术操作［６］。此外大于６ｃｍ的肾上腺肿瘤有
恶性的可能，容易浸润至肾周脂肪，宜将肿瘤与邻近部分肾脏

切除。

　　大部分神经节细胞瘤患者愈后良好，但如肿瘤较大，侵及
椎体或延伸至椎间孔内常常无法切净，将会局部复发，此外如

生长速度快，尤其病理检查发现不成熟成分时需加强随访。
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