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#
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例
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!!

原始神经外胚叶瘤$

#

%FNFQFR$I$L%E$KQEC$%NOTQLNE%

#

/562

%是一种较为罕见的高度恶性神经系统肿瘤#组织形态

学属于恶性小圆细胞肿瘤#中枢性原始神经外胚层肿瘤相对较

少见#而幕上原始神经外胚层肿瘤更为罕见#仅占整个脑肿瘤

的
-=7D

左右#且多见于儿童#成人非常罕见'平均确诊年龄

为
?

岁(

7&3

*

'本院收治
7

例原发颅内幕上
/562

患者#现报道

如下'

A

!

一般资料

患者#女#

33

岁#因突发左侧口角抽搐
,

个月#于
.--?

年
?

月
.7

日于本院就诊'

3

个月前患者无明显诱因突发左侧口角

抽搐#扩展至左侧面部#持续
7NFI

#不能言语#但无意识障碍#

无四肢抽搐及大)小便失禁#自行好转后无不适#在本次入院前

再次出现相同症状'入院体检未发现阳性体征'头颅增强磁

共振成像$

NO

M

I$QFK%$HEIOIK$FNO

M

FI

M

#

+Y:

%提示右侧颞顶叶

及右侧基底节内囊区见斑片状异常信号影#

27

加权像$

27&

U$F

M

PQ$CFNO

M

$

#

27̂ :

%序列呈等低信号#

2.

加权像$

2.&

U$F

M

PQ$CFNO

M

$

#

2.̂ :

%及液体衰减反转恢复序列$

STLFCOQQ$I&

LOQ$CFIR$%HFEI%$KER$%

"

#

]@):Y

%呈高信号#增强扫描病灶提

示轻度片状强化#考虑肿瘤$低级胶质瘤%可能性大#见图
7

'

!!

左!

2.̂ :

右侧基底节内囊区病灶呈高信号&中!

]@):Y

呈高信号&

右!

27̂ :

增强像右侧额顶叶病灶轻度片状强化'

图
7

!!

头颅增强
+Y:

图像

!!

该患者接受神经导航下右额叶肿瘤切除术#患者术中见!

肿瘤位于颞中回后份和中央前回#从颞中回切开皮层约
7KN

可见肿瘤#呈鱼肉状#质地较韧#血供一般#边界不清#显微镜下

切除绝大部分肿瘤#仅残留引流静脉下方及后方深部的部分肿

瘤#为避免损伤该静脉和运动区#未作切除'患者术后行全脑

适形放疗#总剂量为
*23---K\

"

"

7-

次#

.

周#局部残留肿瘤

加量
*27---K\

"

"

;

次#

7

周#放疗完成后行奈达铂及依托泊

苷化疗
.

周期'患者因个人原因未继续化疗'

右额叶小细胞恶性肿瘤#符合
/562

的诊断#肿瘤周围组

织胶质细胞增生)变性#可见神经卫星现象和噬神经细胞现象

以及多灶性出血区'免疫组织化学检查提示神经元特异性烯

醇化酶$

I$L%EI&H

#

$KFSFK$IETOH$

#

516

%$

9

%#白细胞分化抗原

$

KTLHQ$%ESCFSS$%$IQFOQFEI

#

'*

%

??

$

9

%#

aF&BJ

阳性表达率大于

B-D

#细胞角蛋白$

K

"

QEZ$%OQFI

#

'a

%$

V

%#突触核蛋白$

H

"

IL&

KT$FI

#

1g5

%$

V

%#上皮膜抗原$

$

#

FQP$TFOTN$N<%OI$OIQF

M

$I

#

6+)

%$

V

%#神经丝蛋白$

I$L%ESFTON$IQ

#

%EQ$FI

#

5]

%$

V

%#嗜

铬颗粒蛋白
)

$

KP%ENE

M

%OIFI)

#

'\)

%$

V

%#胶质纤维酸性蛋

白$

M

TFOTSF<%FTTO%

"

OKFCFK

#

%EQ$FI

#

\])/

%散在阳性表达#

'*3

$

V

%#

'*.-

$

V

%#

'*,;Y-

$

V

%#

'*J?O

$

V

%'见封
,

图
.

)

3

'

患者治疗完成后随访
7

年未见明显复发征象#目前#仍在定期

随访中'

B

!

讨
!!

论

/562

于
7?J3

年首次报道#它是发生于小儿大脑的未分

化性肿瘤#在组织学上与小脑髓母细胞瘤相似#与小脑髓母细

胞瘤一样#来源于神经上皮细胞未分化的前体细胞'它是一种

较为罕见的高度恶性的神经系统肿瘤#为神经嵴衍生的较原始

的肿瘤#主要由原始神经上皮产生#具有多向分化潜能(

,

*

'

/562

呈侵袭性生长#广泛脑脊液播散#预后极差#大部分

/562

需通过病理组织学检查才能确诊'

/562

在组织形态

学上属于恶性小圆细胞肿瘤#分为中枢性
/562

和外周性

/562

#外周性较常见'

^!4

$

7??-

%在中枢神经系统肿瘤组

织学分类中补充了
/562

#将其分为
8

型(

;

*

!$

7

%伴有星型细胞

分化&$

.

%伴有神经细胞分化&$

3

%伴有少突胶质细胞分化&$

,

%

伴有室管膜细胞分化及室管膜母细胞瘤&$

;

%有黑色素&$

B

%有

肌肉成分#即髓肌母细胞瘤&$

J

%伴有真假菊形团&$

8

%神经管样
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结构#即髓上皮瘤'目前#对颅内
/562

的定义为!大脑或鞍

上由未分化或低分化神经上皮构成的高度恶性的肿瘤#肿瘤细

胞可以向神经元细胞)星形细胞)室管膜细胞)肌细胞以及黑色

素细胞谱系分化'

/562

多发于幕下#幕上发生者较少'

该疾病主要以手术切除后病理组织学诊断为主#临床表现

及体征无特异性#尤其是免疫组织化学检查有助于进一步确

诊'

/562

的典型镜下特征是具有
!EN$&̂ %F

M

PQ

或
]T$WI$%&

F̂IQ$%HQ$FI$%

样结构'

/562

的免疫组织化学检查以
'*??

和
516

的表达具有特异性#二者的阳性表达均在
?;D

以上'

/562

主要与低级别星形细胞瘤)转移性肿瘤)淋巴瘤)生殖细

胞瘤)脑膜瘤和脑膜血管外皮瘤等鉴别#因病例较少#无特征性

的影像学表现#最终诊断仍依赖病理诊断'

不管是中枢性还是外周型
/562

#都是以手术切除为首选

治疗方式#但肿瘤分化程度低#难以完全切除#且易血行转移#

手术联合放)化疗则成为主要的治疗模式'但因颅内幕上

/562

的位置特殊#邻近重要组织器官#且放疗耐受剂量低#同

时血脑屏障导致化疗药物局部浓度低#因此#具体的放)化疗方

案仍在探索中'放疗方面#因幕上
/562

易从脑脊液播散#是

否行全脑)全脊髓照射#以及照射剂量和分割方式都尚未明确&

化疗是否以能透过血脑屏障的亚硝脲类药物为主以及是否采

用相关联合化疗方案#作者查阅相关文献均未发现有大宗病例

研究的报道'

/562

的恶性程度高#预后差#成人
/562

的
;

年生存率为
;-D

!

B-D

(

B

*

#而
aF&BJ

抗原及增殖细胞核抗原

$

#

%ETFS$%OQFI

M

K$TTILKT$O%OIQF

M

$I

#

/'5)

%常被用来进行肿瘤

分级及评估肿瘤复发风险(

J

*

#肿瘤负荷也是决定预后的重要

因素'

综上所述#发生于颅内幕上的
/562

极为罕见#目前#相

关参考文献少#对于具体的生物学行为和治疗方式都难以有确

切结论#需进一步汇总分析'

参考文献#

(

7

*

/OLTFIE)'

#

+$TFOI6=+$CLTTE<TOHQENOOICHL

#

%OQ$IQE%FOT

#

%FNFQFR$I$L%E$KQEC$%NOTQLNE%H

!

OIFIHQFQLQFEIOT$W

#

$%F$IK$

(

b

*

='OIK$%

#

7???

#

8B

$

7

%!

7,.&7,8=

(

.

*

0OTOSELQO+b

#

aELRO%FHbY

#

+FTFOCEL)'

#

$QOT=/%FNFQFR$

I$L%E$KQEC$%NOTQLNEL%FIOB-&

"

$O%&ETCNOI

!

OKOH$%$&

#

E%QOICTFQ$%OQL%$%$RF$U

(

b

*

=0%bYOCFET

#

.--3

#

JB

$

?-7

%!

B.&B;=

(

3

*

aFN*\

#

@$$*g

#

/O$Z1!

#

$QOT=1L

#

%OQ$IQE%FOT

#

%FNFQFR$

I$L%E$KQEC$%NOTQLNE%HFIOCLTQH

(

b

*

=b5$L%EEIKET

#

.--.

#

B-

$

7

%!

,3&;.=

(

,

* 那加#李竟贤#柳萍#等
=

骨与软组织小细胞恶性肿瘤
..

例临床病理分析(

b

*

=

北京医科大学学报#

7??B

#

.8

$

;

%!

3;3&3;,=

(

;

*

aT$FPL$H/

#

0L%

M

$%/'

#

1KP$FQPOL$%0̂ =2P$I$U ^!4

KTOHHFSFKOQFEIES<%OFIQLNEL%H

(

b

*

=0%OFI/OQPET

#

7??3

#

3

$

3

%!

.;;&.B8=

(

B

*

0%OIC$H))

#

/OTNFHOIE(

#

+EISO%CFIF1=+$CLTTE<TOH&

QENOFIOCLTQH

!

KTFIFKOTKPO%OKQ$%FHQFKHOICQ%$OQN$IQ

(

b

*

=

'OIK$%2%$OQY$R

#

7???

#

.;

$

7

%!

3&7.=

(

J

*

aO

"

OH$TyLZ]

#

hE%TLC$NF%1

#

\jNj%CjPj*

#

$QOT=/'5)

OICaF&BJFIK$IQ%OTI$%RELHH

"

HQ$NQLNE%H

!

KE%%$TOQFEI

UFQPQP$PFHQETE

M

FKOTQ

"#

$OIC

M

%OC$

(

b

*

=b5$L%EEIKET

#

.--.

#

;J

$

.

%!

77;&7.7=

$收稿日期!

.-77&7.&7.

!

修回日期!

.-7.&-.&-.

%

!短篇及病例报道!

YEU$TT

综合征
7

例及文献复习

黎
!

智!王苏平!王思平!刁庆春!张雪梅

"重庆市第一人民医院皮肤科
!

,---77

#

!!

CEF

!

7-=3?B?

"

G

=FHHI=7BJ7&83,8=.-7.=-8=-,B

文献标识码#

'

文章编号#

7BJ7&83,8

"

.-7.

#

-8&-837&-.

A

!

临床资料

患者#男#

..

岁#半年前无明显诱因于双手部)颈部出现绿

豆大小红斑#呈密集分布#颜色鲜红#边界欠清#无痛)痒等自觉

症状#在当地医院治疗后#病情无明显缓解'其后红斑发展至

整个颜面#日晒后加重&同时口唇反复出现糜烂)皲裂)出血#自

诉口腔内黏膜无糜烂)溃疡'

7

个月前患者上述症状加重#皮

疹发展至躯干)双上肢#且面部及颈部出现虹膜样红斑#无痒)

痛症状'患者遂来本院皮肤科就诊#门诊以+红斑狼疮.,收入

院'自患病以来#患者无发热)关节肿痛#日晒后皮损加重#有

较明显脱发现象#自诉冬季双耳及双手常有冻疮表现'患者既

往体健#从事长江货运轮船工作#未婚)未育'否认家族类似疾

病史#否认遗传性及家族性疾病史'

皮肤科检查!颜面部)颈部呈弥漫性暗红斑$封
,

图
7

%#部

分红斑中心色深#周围绕以红晕#呈虹膜样改变#红斑中心见粟

粒至绿豆大小水疱#疱壁薄#疱内容物澄清&躯干及双上肢见密

集分布红斑#颜色鲜红#边界欠清#部分融合成片状#双腕部见

蚕豆至钱币大小肥厚斑块#界清#上覆白色鳞屑&双耳廓肿胀#

部分萎缩#上覆结痂#口唇见密集黑色痂壳#张口困难#双手指)

足趾肿胀#关节无畸形改变#见封
,

图
.

)

3

'

!!

入院实验室检查!胸部
X

线正)侧位片提示心)肺未见明

显异常'血常规检查提示#

0̂'

!

,=3>7-

?

"

@

#

Y0'

!

3=,8>

7-

7.

"

@

#血红蛋白!

7=->7-

.

M

"

@

#血小板!

88>7-

?

"

@

&红细胞

沉降率!

,-NN

"

P

&补体
'3

!

-=.3

M

"

@

#补体
',

!

-=-;

M

"

@

&抗核

抗体$

OIQF&ILKT$O%OIQF<EC

"

#

)5)

%!阳性#滴度为
7e.-

#斑点

型&抗
7̀

小核核糖核蛋白$

7̀HNOTTILKT$O%%F<EILKT$E

#

%E&

Q$FI

#

7̀&HIY5/

%抗体阳性#抗
1NFQP

$

1N

%抗体阳性#抗双链

*5)

$

CEL<T$HQ%OIC*5)

#

CH&*5)

%抗体阳性#类风湿因子阴

性#抗人类免疫缺陷病毒$

PLNOIFNNLIEC$SFKF$IK

"

RF%LH

#

!:(

%抗体阴性&尿常规正常'皮损病理检查!表皮萎缩#基底

细胞层液化)变性)坏死#伴真皮和表皮连接部水肿#符合红斑
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