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节细胞神经瘤好发于纵隔 、腹膜后及肾上腺 

等，发生于胃肠道者极为罕见。本案报道 1例发 

生在直肠的息肉样节细胞神经瘤。现将病案报告 

如下。 

l 临床资料 

患者，男，44岁。因“便血 20余年，加重 2 d”来我院¨诊 

就诊 ，经肠镜检查发现“直肠肿物”入院。既往体健，无相关家 

族遗传性疾病。人院查体：皮肤未见明显斑片状的色素沉着， 

无皮肤脂肪瘤或皮赘，甲状腺不大。直肠指检未触及肿物、退 

指指套无染血。辅助检查：肠镜示距肛门 8—11 cm直肠前壁 

可见一新生物 ，绕肠腔 2／3周，表明轻度充血(冈 1)。腹部 CT 

示：直肠前壁占位，增强期边缘及实质呈条索状强化(罔 2)。 

择期在全麻下行“腹腔镜下直肠前切除术”，手术顺利 ，常规 

于盆腔放置引流管一根从右侧套管针(trocar)孔穿出，常规 

关闭腹壁各层和套管针孔。病理大体标本描述：息肉样肿物， 

大小 5 cm X 4 CHI X 1．2 cm．绕肠腔近 2／3周；病理示：镜下见 

肠黏膜下及肌壁间的神经丛均有增生 ，可见节细胞( 3)； 

免疫组织化学标记 S100蛋门(+)(图 4)；病理诊断 ：(直肠) 

肠道息肉样节细胞神经瘤。术后常规抗感染、维持水电解质 

稳定、营养支持等治疗，7 d后患者康复『叶J院。 
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图 1 电子结肠镜检查 

Fig．1 The electronic colonoscopy 

图2 盆腔 CT 

Fig．2 The computed tomography of pelvis 

图3 术后病理(He染色。1O0×) 

Fig．3 Postoperative histopathology(HE．1 O0 X) 
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2 讨 论 

图 4 神经节细胞瘤 $100强阳性 

Fig．4 Ganglioneuromas S1 00(+) 

节细胞神经瘤是发生于周围神经组织含有成 

熟神经元的良性肿瘤，主要发生于植物神经系统⋯。 

常见于纵隔、腹膜后及肾上腺等 ．发生于胃肠道者 

极为罕见 ，国内仅见数例个案报道。查阅国内外文 

献发现，直肠息肉样节细胞神经瘤直径常小于 2 em． 

本案报道的直肠息肉样节细胞神经瘤最大直径约 

5 cm，根据 目前的了解．如此巨大的直肠息肉样节 

细胞神经瘤在全世界尚是首次报道。胃肠道节细胞 

神经瘤，男性较女性多见，任何年龄均可发生。临床 

病理学上将 胃肠道节细胞神经瘤分为 3种亚型：息 

肉样节细胞神经瘤(polypoid ganglioneuromas，PG)、 

节细胞神经瘤性息肉(gan i0neu r0J啪tous polyposis， 

GP)和弥漫性节细胞神经瘤病 (diffuse ganglioneu— 

romatosis，DG)H ；有关的发病机制尚未十分明确。有 

研究认为．孤立的 PG是由于原本正常肠黏膜中有不 

会存在的节细胞 现在其黏膜层，缓慢增殖形成：所 

以 PG可能是一种错构瘤或迷芽瘤。而 DG的发生 

与肠道神经元或者神经丛的发育不良和异常增生 

有关，可能与突变的神经纤维瘤病基因(neurofibro— 

matosis gene．NF一1)在自主神经元的亚型中选择性 

表达有关 

临床表现可为腹痛、便血、肠道刺激征等症状， 

但因病理分型不同，临床表现略有差异，如少数 GP 

患者可出现四肢或面部多发性皮赘 、脂肪瘤和肠系 

膜脂肪过多症；DG患者中有些可出现肠梗阻，并可 

伴有巨结肠、多发性内分泌肿瘤 ⅡB型、多发性神经 

纤维瘤型以及神经源性肿瘤等：而 PG型多无临床 

症状，多因检查偶然发现，本案患者临床表现基本 

相符 l，确诊仍依赖肠镜及病理活检。治疗方面，内 

镜下的肿物切除术或外科手术切除是 目前唯一的 

治疗方法。关于其预后不得不提的是，未曾有 PG与 

多发性神经纤维瘤或多发性 内分泌肿瘤 Ⅱ型共同 

发生的报道，故可彻底治愈，且不存在癌变风险。但 

GP和 DG可与多发性神经纤维瘤或多发性内分泌 

肿瘤 Ⅱ型共同发生，其中 DG均存在多发性内分泌 

肿瘤 Ⅱ型，而多发性内分泌肿瘤Ⅱ型是一种常染色 

体显性遗传病，可表现为肠道弥漫性节细胞神经瘤 

病合并甲状腺髓样癌、嗜铬细胞瘤 、多发性黏膜神 

经瘤、球形晶状体一短矮畸形综合征等，故 DG预后 

较差。GP的预后则介于两者之间⋯。 
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