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腺 性 神 经 鞘 瘤

第三附属医 院病理科 高奉浮 史泉森

在周围神经肿瘤中
,

有异位织织的存在
,

这一点现在似乎已经公认① ① ④ ⑥ 。

异位组织

包括有骨
、

软骨
、

脂肪
、

楼纹肌和腺上皮的成份
。

其 中对含有腺上皮分化结构这种类型的神

经鞘瘤
,

贝IJ称为腺性 神经鞘瘤 ( G ]“ n d u l a r n e u r i l e nT m o m a s )⑤ 国①
。

腺性神经靶瘤
,

最早是由 G a r r e ,

C
.

丁 1 8 9 2年首次报告 (引自① ⑤ )
。

迄今在国外文献中

已知报告的有 8 例 幻匀
八; ,

国内未 见布报 导
。

今将我 1UT 在外检工作中遇到两例
,

结合文献的

复习
,

报告如下
:

病 例 报 告

例一
,

刘 火 x ,

男性 32 岁
,

农民 四川省合川 县人
。

因左颊 部糜烂
,

起包块月余
,

于 1 9 7 7

年 9月 8 日住垂庆市 口腔病医院
。

住院号
: 8 9 5 3

。

白述半年前左侧烦部有 10 数个 糜 烂
“

白点
” ,

55
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、

即 J
`

龙自觉命状
,

了;介意
。

入院 后 1 个 亿 川 介 }北世处
一

!〔: 月工两 个个 叮 九 互包
.

吹
。

20 多天前患

者曾自千「!}]剪刀将其剪去
,

出
,

舰少许
,

不久在患处又迅速长 {伙包块
,

呈进川牛长大
,

不 J币
。

既往史
:

无特殊
。

检查
:
口 腔内左颊部有共蒂的两个包块

,

前者呈卵行}形
,

鸡蛋样大
,

暗红色
,

表而不光

滑
,

被复
一

层薄的浓苔
; 后者 呈三角形

,
_

如核桃样大 旱淡红色
.

表而作细颗粒状
,

胸 部X线透视 ( 一 )
。

先后两次取活检
,

第三次在局 麻
一

下行肿块 洲个
。

临床诊断
:

左颊部肉瘤
。

病理检查
:

第一
,

二次的标木为带有粘膜的软组织共 4小块
。

匀个大小均在 0
.

5 x 0
.

4 x o
.

3

厘 米
,

表 两粉红色
,

切面灰白
,

质巾等硬度
。

第三次送检的标木为蚕豆样大的软如
_

织两小块
,

其 它性状 同上
。

镜检 (病理号汀一 2 8 9 8 )
:

肿瘤表面有溃疼
。

为 炎州
一

坏死肉芽
。

肿瘤由梭形细

胞呈致密束状
、

编织状或作
“

人
”

字状排列 ( 图 5 )
。

细胞半满
,

胞核作梭形或卵园形
,

染色深
,

有异形件
。

每 10 个高倍视野 ( H P F )可见到 7个核分裂相
。

此 外 还可见成从分化的腺休结构
,

腺 上皮细胞作立方状或高柱状
,

_

几纤毛
,

腔内有分泌物
,

未发现怀状细胞 (图 1 、 2 )
。

同

时
,

肿食的梭形细胞 与腺上皮细胞似有移行过程 (图 2
、

3 )
。

还有汗 少的微囊肿 ( 图 4 )
,

有的区域尚有或多或少的淋巴球和浆细胞等炎细胞浸润
。

组织化学染色
:

V an G i o s
on 示梭形细胞及腺上皮呈黄色

。

P T A H示 瘤 细 胞作兰色
。

用

G O m o ir “ 银浸渍法
:

示肿病中网状纤维丰富
,

腺土皮无基底膜
。

P A S 染色用淀粉酶消化后
,

发现腺腔内之分泌物
,

有 P A S阳性红色物质
。

A lc i an 兰染色 ( P H 2
.

5 )
:

示腔内分泌物为兰色
。

例二
,

李 又 X ,

男性
,

25 岁
,

川籍
。

入院前 3个月发现其背部长一 包 块逐渐长大
,

不发

烧
,

不疼痛
,

全身不伴其它不适之处
。

体检
:

包块在背部下份脊柱旁
,

大小 8 义 6厘米
,

边界

清楚
,

与皮肤无粘连
,

上下稍可推动
,

无压痛
,

中等硬度
,

表而皮肤颜色正常
。

手术所见
:

左背部脊柱旁
,

背阔肌深而有 8 x 6厘米大之包块
,

包膜完整
。

打开包膜
,

内有少量血液及 血

凝块
。

取小块组织送活检
。

病理检查
:

标本为 Z K o
.

8 火 0
.

6厘米
,

表而似有包膜
,

为灰 白色
。

切而灰 白
,

质韧
,

中等

硬度
。

镜检
:

(病理号 27 6 5 )瘤组织 由大片梭形细胞作编织状或漩涡状排列 (图 6 )
,

细 altJ 丰满
,

有的呈波浪状
,

胞核为卵园或梭形
,

染色深
,

有异形性
,

每 10 个 H PF 显 3 一 6 个核分裂相
。

问质中有的区城显疏松粘液样改变
。

最显著的现象是在梭形瘤细胞中有许多成丛的腺体
。

腺

上皮细胞多作立方状
,

未见基底膜
,

无怀状细胞
,

)注内有红 染嗜伊红件分泌物质
。

梭形瘤细

胞
一

与腺上皮细胞似有移行过程
。

病理诊断
:

腺性神经鞘瘤 (图 6 、 7 、 8 )
。

讨 论

从表 1中可看出 10 例腺性神经鞘瘤
,

患者年龄从 8岁至 35 岁
,

平均年龄 23 岁
。

6例为女性
, 4

例 男性
。

其解剖部位分布较广
,

包括颈 (臂丛 )
、

臂
、

背
、

腹膜后
、

会阴和大腿 (两侧 )
,

甚至

左颊部
。

肿瘤体积最大直径接近 15 厘米 左右⑤
。

术文报告的两例
,

一 例大小8 x 6厘米
,

另一

例为共蒂的鸡蛋和核桃样大两个包块
。

大体见 累及神经者 4 例
一

,
。

1。例中有 V。 。 R o c封 i n g
-

h a u s e n , s 病 6 例
。

有 5 例含 C a f e a n l a i t 斑
。

镜检特征
:

腺性神经鞘瘤的一个主要特征是有腺上皮成价
。

腺体在神经鞘瘤中
,

`

i含成从

的局限于肿瘤的某一个区域
,

而非呈广泛弥漫性分布
。

我们报告的两例犷也是如此 (图 1
、

6 )
。



所有 1 0例除 Ga r r “ (弓 !自③ 亏] )’ 丁冻二报: ` 、 年 ;!比 f入为内衬 认方形细叭
,

一

未阐明有无纤毛外
,

其它

9 例的腺体均 !勺衬 七纤 口认力状戊住状
_

: 皮绷胞
。 ’功浆显示透 明的有 5 例

。

)涂
,

仁皮有杯状细

胞的只
·

角街例
。

有 6例膝腔 内含有嗜粘液胭脂红 协在uc i ca m in o p hi l ic ) :戈用淀粉酶消化后的P A S

阳性物质
。

有 2 例经A lc i a n 兰染色证明为酸性粘多酪
。

组织发生
: 1 8 9 2年 G a rr e ( 弓}自② ⑥ ) 首次评价

一

例周 围神经肿密内能产生腺性成分
,

并

对该成份的出 呢
,

提出两个介释
。

他 认为腺 休 起 源于末 肠 ( T e r m i an l i nt
e st i n

e

) 是靠不住

的
,

但把它看作代表一种发育的脊髓中央管而被带往周围神经中那是可 能 的
。

F o r
ak

e r③ ⑤

从
一 些可含细胞外

,

而很少含细胞 内粘液的室管膜瘤 (通常为粘液乳头型 )的病变观察中受到

启示
,

从而推想在他的病 例中存在 的腺休是异位的室竹膜组织
。

所以 K r u m e r m an ( 1 9 78 )①

根据他所观察的病例和同意 F or a k o r的论点
,

提出一 种 由神经峪细胞 自身的生长和移动的学

说
。

但是
,

W 。 。 d r o f f (传 7 6 ) 、 与 社述 说法相反
,
了也举出 4点理 由来说 明腺性神经鞘瘤的上皮

成价
,

是来自神经稍细胞或来扛i周围冲汤中内部的 ( 或固有的 ) 中外胚层细胞
。

从而提出另

一种化生学说
。

.j 恶性神经鞘瘤的
“

化生
” 浴力

,

是 以 偶 而 出现横纹肌肉瘤和软骨 肉瘤的结构为证

据
。

2
.

在神经稍瘤中的腺休与体内任何正常腺性组织
,

包括室价膜组织缺乏组织学的同一

性
。

(在腺性神经精瘤 中见 到的杯状细胞生成和粘滚产生的程度
,

是 与室管膜瘤不成比例 )
。

3
.

在W 。 。 d ur f f 报告的 洲 2 中
,

戈之现腺味 附近 的 神 二资粘细胞有发生肿大和排成裂隙样

胜隙的趋势
,

从而提出由这 此结构到分化 良好尔
,月泉休移行的可 能性

。

4
.

W oo dr uf f最近还看到一例发生在 20 岁女性
,

有 V oll R o c lcl i n gha su e n, s病的恶性神经

鞘瘤
,

在肿瘤实质中混杂有成骨性肉瘤
,

横纹肌肉瘤和许乡非典型分泌粘液的腺休
,

内衬许

多嗜粘液胭脂红的杯状细胞
。

从这种复合性肿瘤 的发现 中
,

W oo d r lft f提出肿瘤性神经外胚层

组织 ( 中外胚层 ) 通常 竹M沮 ! r i二中肛 层可出现一种分化的范围
。

从我们观察的两例 中
,

肿瘤 中自
、

J梭形细脑似有向脉上皮细胞移行这一事实
。

从而觉得用

化生的学说来解释
,

似乎比较恰当
。

鉴别诊断
:

在观察组织切片时
,

要想到木病的 叮能
,

要结合临床
,

否则容易误诊转移性

高分化腺癌⑥
。

特别在常规检验中
,

与滑膜肉瘤的鉴别是重要的
。

如果患者在临床上表现有

神经纤维瘤病
,

在切片巾
一

可看到内衬怀状细胞腺休的存在
,

无疑
一

是可 以区另11的⑤
。

但在缺乏
_

仁述论证时
,

可借助滑膜肉瘤中的梭形细吻为纤维组织性
,

神经梢瘤是外胚层起源⑧ ① 的特

性
,

用 v a n G i o s o n ,
M A b或 P T八 H等染介可 资鉴则

。

与此同时
,

在滑膜肉瘤中或多或少可出

现诸如内衬内皮细胞的滑膜裂隙
,

乳头壮突起
、

绒毛的形成以及假性滤泡巢等结构⑨ ,

可帮

助诊断
。

良恶性问题
:

Woo d ur f f⑤认为脏性神经鞘瘤的预后
,

一 般与肿瘤中梭形细胞成份中核分

裂率 ( 即自肿瘤切片中任选 10 个高倍视 吓计算核分裂的总数
,

称为核分裂率 )有关
。

在他报告

的 4 个病例 中
,

死于临床土有复发或转移的
,

核分裂计数在每 J
_

o个H P F超过 20 个核分裂的就

有 2 例
。

反之没有核分裂或核分裂率低的
,

患者活了 5 年和 10 年半
。

K ur m e r m a n ⑦报告的 1

例
,

肿瘤中的核分裂指数相 当高
,

每功个 H邵有 30 一 50 个核分裂
,

而且在临床上肿瘤生长迅

速
。

根据以上的报导
,

结合我们观察的两例
,

我们认为
:

在临床
_

丘肿瘤有复发或转移
,

发病

一 5 7 一



时间久
,

组织学上细胞有异形性
,

以及核分裂 率增高时应注意有恶竹的可 能
。

小 结

1
.

术文报告 2 例
,

国内尚无报导的一种特殊 类刑的脾嘴叶几神经栩瘤
,

并对有关文献作了

复习
。

2
。

对本病的发生率
,

发病部位
,

镜下特征
,

组织发生
,

鉴别诊断及良恶性问题作 了初

步的探讨
。

注
:

木文例 2 由万县卫校周百安医生提供
,

特此致谢
。
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表 1报告腺性神经鞘瘤的病例( 引 自⑤)

夕匕于6 个月后在
肢 处 有呷瘤复
。

未记载尸检

5个月内再次复
女

。

截收4 年后
,

死于 10 年后临床
泉为纵 隔 障 钟

作作者 /年年 年龄 /性别别 肿瘤的位置置 V o n R e e k i n g
---

月中瘤基本的组织学学
hhhhhhhhh a u s e n , s病病病

3331 岁 /女女 左胭窝窝 下」」 恶性神经纤维瘤含含
3335 岁 /男男 上面坐骨骨 有有 有无数内衬立方状上上
888 岁 /女女 神经处处 有有 皮的月泉体体

111 5岁 /女女 右上臂臂 有有 恶性 冲经纤维瘤
,,

333 2岁 /女女 正中神经经 子J
---

每 1 。个 H P F 有 12 个核核
111 5岁 /女女 左臂丛丛 无无 分裂并含内衬柱状上上
222 7岁 /男男 胸部和和 无无 皮有粉 夜产生的 !i泉体体

888 岁 /女女 腰脊髓的的 有有 恶性神经纤 维瘤含含
333 2岁 /男男 后面面 无无 内衬柱状上皮和嗜粘粘
222 5岁 /男男 右大腿腿 夕己己 液胭脂红物质的腺体体

会会会阴阴阴 恶性神经纤维瘤
,

每每

腹腹腹膜后后后 10 个 H P F 有 5 个 核 分分
左左左颈部部部 裂

,

并含柱状上皮和嗜嗜
左左左烦部部部 枯液胭脂红物质的腺体体

左左左背部部部 恶性神经纤维瘤
,

每 1000

脊脊脊柱旁旁旁 个 H P F 超 过20 个核分分
裂裂裂裂裂并含有柱状上皮和 {嗜嗜
粘粘粘粘粘液胭脂红物质的腺体体

非非非非非典型色素性痣样神神
经经经经经秘瘤含 名个腺体

。

无无
该该该该该分裂

。。

恶恶恶恶恶性神经鞘瘤
,

每 10 个个
HHHHHHHHH P F 显示 20 个核分裂

,,

并并并并并含有内衬立方形上皮皮
和和和和和嗜粘液胭脂红物质的的
腺腺腺腺腺体体

腺腺腺腺腺性恶性神经鞘瘤
,

赚赚
1111111110个 H P F 有 3 0

一
5 0个核核

分分分分分裂
,

并含高柱状上皮皮
和和和和和用 淀粉 酶 消化后的的
PPPPPPPPP A S I; 13性物质质

恶恶恶恶恶性腺性神经鞘瘤
,,

每每每每每 10 个 H P F 有 7个核分分
裂裂裂裂裂

,

并含立方形上皮和和
粘粘粘粘粘液物质的腺体体

恶恶恶恶恶性腺性神经鞘瘤
,

侮侮
1111111110 个 H P F 有 3

一
6个核分分

裂裂裂裂裂
,

并含立方形上皮和和
腔腔腔腔腔内为嗜伊红物质的保保
体体体体体体

未记 截

1 。年半健钧

{ l亏X

半多
。

未尸

线 { }
夕匕J

位

5 年健在

个月
因肿瘤复发而

少亏
,

致 ))分

次 艾发
。

纵隔障琳
切除后广
夕匕

。

未傲

1 年半后仍健在

一 5 9 一



图 1例一左颊部仲块示梭形瘤细胞 }扫
,

有成丛分化的腺沐
,

腺上皮为立方状或往状上皮洲胞
。

H
.

E x 10 。

图 2 例一箭头示梭形瘤细胞
,

似有向腺上皮细胞移行
。

H
.

E x 1 67

图 3 例一箭头示高倍梭形瘤细胞似有向腺上皮乡刚包侈行
。

H
.

E 大 4 50

6 0 一



滁渺摹

图 4例一箭头示瘤组织中有许多微囊肿形成
。

H E汉 17 6

图 5例一箭头示俊形瘤细胞呈
“

人
”
字形排列

。

H
.

Ex邪

图 6倒二在俊形瘤洲胞中
,

仃成丛分化 }〕勺帐体
。

H
.

E 汉 叹



图7 例二箭头示在瘤组织中有成丛分化的腺体
,

腺

体右下方梭形瘤细胞出现粘液样变性区
。

H
.

E x 84

图 8 例二高倍示腺上皮细胞作立方状
,

腔内有嗜伊红红染物质
。

H
.

E 汉 37 。

一 6 2 一


