
时常首先引起检查者的注意。不论免疫性或非免疫性水肿，胎

儿水肿最明显而常见的超声表现为胎儿皮下水肿伴一处或多

处浆膜腔积液（胸腔积液、腹腔积液、羊水过多），本组占６７％。

其他异常表现有，（１）胎儿心脏扩大和心衰导致的相关表现，

例如腹腔积液、肝、脾大等，本组占７３％ 。（２）多种胎儿畸形，

本组１１例占７３％，骨骼系统畸形并心脏畸形的多发畸形胎儿

２例，颈部淋巴水囊瘤１例，先天性心脏畸形３例，膈疝并肺发

育不良１例，小肠闭锁１例，肺囊性腺瘤样畸形１例，右侧输尿

管囊肿并肾积水１例，胎儿心律失常１例。（３）胎儿血液病，本

组地中海贫血１例。（４）Ｒｈ母儿血型不合，本组有２例，综合

文献资料引起胎儿水肿的病因也包括母体的疾病，在没有发现

胎儿畸形等异常情况下，要考虑到免疫性水肿的可能进一步

检查。

胎儿水肿的严重程度和异常的发现率随孕龄的增加而增

加，孕中期时水肿程度多较轻，皮下组织水肿不明显，只有一处

浆膜腔积液，积液量也少，发现胎儿畸形较少，随着胎儿生长发

育，孕晚期时病情加重，皮下组织水肿严重，几乎都有２处或３

处浆膜腔积液，并且可能发现明显的胎儿畸形，免疫性水肿引

起的超声表现一般较轻。鉴别诊断方面，孕晚期仅发现胎儿皮

肤与皮下组织回声分离，而没有浆膜腔积液和其他畸形，要考

虑到巨大儿，应结合腹围、头围、双顶径和股骨径明确诊断，仅

发现胸腔有局限性暗区或较大暗区时应注意同肺囊肿鉴别，仅

发现腹腔有暗区或较大局限暗区时应注意同胎粪性腹膜炎、多

囊肾以及引起巨大膀胱、肾输尿管积水的相关疾病鉴别（后尿

道瓣膜症、尿道闭锁、梅干腹综合征、巨结肠小结肠肠蠕动过

缓综合征）。

引起非免疫性水肿的病因很多，有研究经回顾分析发现心

脏异常为最常见原因（占２２％），经超声心动图检查提示约

４０％的病例是由心脏原因引起，其中２／３是结构异常的心脏

病［１］。研究证实染色体异常是导致胎儿水肿的重要原因［２］。

本组２例年轻孕妇（２５，２７岁），第１胎均分娩健康婴儿，之后

均去制鞋厂打工至入院前（工作时间２～３年），怀孕前和妊娠

早中期均在正常工作，１年前和１年半前均在当地镇医院生产

过胎儿水肿的异常胎儿，本次第３胎妊娠１例孕晚期，１例孕

晚期产前检查发现胎儿水肿并发畸形，可能与工作中接触的苯

有关。苯在皮革工业和黏胶剂中广泛应用，已明确有致癌作用

和严重毒性，苯的代谢物进入细胞后，与细胞核中的脱氧核糖

核酸（ＤＮＡ）结合，会使染色体发生异常。

超声检查是目前诊断胎儿水肿最直接、最有效的无创方

法，敏感性和特异性高。孕中期发现胎儿有皮下水肿或１处浆

膜腔积液时应仔细寻找可能存在的畸形并密切随访，超声检查

能提高胎儿水肿的产前诊断率，并可能发现病因或提示病因，

有助于优生优育，提高人口素质。产前超声检查发现胎儿水肿

和畸形，及时同孕妇家人沟通能避免医患矛盾。
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·短篇及病例报道·

鞍区原始神经外胚层肿瘤１例报道并文献复习

徐冠军，黄龙璋，傅敬忠，胡志平，邓泽锋

（江西省九江市第三人民医院肿瘤科　３３２０００）

　　ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１８３４８．２０１３．２７．０５３ 文献标识码：Ｃ 文章编号：１６７１８３４８（２０１３）２７３３２８０３

　　原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，

ＰＮＥＴ）是一种罕见的恶性肿瘤，恶性程度高，预后差。近年来

ＰＮＥＴ的报道逐渐增加，但鞍区ＰＮＥＴ报道不多，临床及病理

医师对其认识较少。本院２０１２年２月收治了１例鞍区ＰＮＥＴ

病例，并结合文献复习，对该病的临床病理特点、诊断、治疗及

预后做初步的探讨。

１　临床资料

患者，男，１０岁。因“双眼视物不清，伴恶心、头痛不适”于
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２０１１年１２月在武汉某医院行头颅 ＭＲＩ示鞍区占位，考虑颅

咽管瘤。遂在该院行冠切左额开颅肿瘤切除术，肿瘤大部分切

除，大小约３×２×２ｃｍ３。病理检查：肿瘤组织灰白或灰红色，

质嫩。镜下（ＨＥ×４００）见致密的小圆细胞，胞核深染，核仁不

明显，核周胞质少，细胞密集成巢，纤维结缔组织分开。免疫组

化：波形蛋白（Ｖｉｍ）阳性，神经特异性烯醇酶（ＮＳＥ）阳性，ＣＤ９９

阳性，ＣＫ阴性，Ｓ１００阴性，突触素（Ｓｙｎ）阴性。术后病理诊

断：鞍区小圆形细胞恶性肿瘤，符合原始神经外胚层肿瘤（见图

１、２）。

２０１２年２月１日入住本院，查体：一般情况尚可，全身皮

肤黏膜无黄染，全身浅表淋巴结未触及肿大，结膜正常，巩膜无

黄染，双侧瞳孔等大、等圆，直径约３．０ｍｍ，左眼睑下垂，左眼

球稍突出，对光反射迟钝，心肺部及腹部无明显异常，双下肢无

水肿。颅脑 ＭＲＩ示：蝶鞍区可见不规则混杂异常信号影，以等

Ｔ１、等Ｔ２信号为主，大小约为３．０×３．５×４．４ｃｍ，双侧海绵窦

区受浸，各脑室系统未见扩张，中线居中，增强扫描肿瘤强化不

明显。血细胞分析、肝、肾功能均正常，诊断为鞍区 ＰＮＥＴ。

２０１２年２月２日至２０１２年７月１日进行６个周期的化疗，用

药：第１天环磷酰胺０．４ｇ，第２天阿霉素２５ｍｇ，第３天长春新

碱０．６ｍｇ，同时行止吐及护肝药物对症治疗。继续给予 ＤＴ

４０００ｃＧｙ／２５ｆ。２０１２年７月２４日复查颅脑 ＭＲＩ示蝶鞍区颅

脑病灶无明显改变，患者右眼视力０．８，左眼０．２，余一般情况

尚可，于２０１２年８月５日出院。

　　Ａ～Ｃ：蝶鞍区可见不规则混杂异常信号影，以等Ｔ１、等Ｔ２信号为主，双侧海绵窦区受浸，各脑室系统未见扩张，增强扫描肿瘤强化不明显；Ｄ：

三维适形放疗靶区。

图１　　患者病变部位磁共振表现及放疗靶区

　　Ａ：镜下见致密的小圆细胞，胞核深染，核仁不明显，核周胞质少，细胞密集成巢，纤维结缔组织分开（ＨＥ×４００）；Ｂ：ＮＳＥ阳性，可见８０％肿瘤细

胞胞浆有阳性染色（免疫组化×４００）；Ｃ：Ｖｉｍ阳性，可见９０％肿瘤细胞胞浆有阳性染色（免疫组化×４００）；Ｄ：ＣＤ９９阳性，可见９０％肿瘤细胞胞浆有

阳性染色（免疫组化×４００）。

图２　　患者术后病理染色结果

２　讨　　论

临床上对ＰＮＥＴ的认识是一个漫长而曲折的过程。在

１９１８年，Ｓｔｏｕｔ
［１］首次报道１例４２岁的患尺神经瘤的男子，并

提出ＰＮＥＴ的概念。Ｅｗｉｎｇ
［２］于１９２１年报道了１例１４岁的

尺骨骨折的男孩，建议以尤文氏肉瘤名称。虽然这两种肿瘤均

是来自原始外胚层的神经肿瘤，但争议在学术界上一直存在。

直到１９７３年，Ｈａｒｔ等
［３］把一组非特异性的小细胞肿瘤定义为

ＰＮＥＴ，人们才逐渐开始认识到，这类肿瘤都是起源于原始神

经管的基底胚胎细胞的神经嵴衍生物，属于的ＰＮＥＴ家庭，世

界卫生组织于１９９３年将ＰＮＥＴ正式列入胚胎性肿瘤。

ＰＮＥＴ根据肿瘤细胞的起源分为中枢性（ｃＰＮＥＴ）和外周

性（ｐＰＮＥＴ）两类。ｐＰＮＥＴ常发生于躯干（特别是胸壁）、四

肢、腹膜后及椎骨旁等，也可以发生于实质器官，如肾脏、肾上

腺、脾、胰、肺、后纵隔、睾丸、膀胱、前列腺和直肠等，这是一种

非常罕见的疾病。世界各地的相关病例报道都是小样本的病

例报道［４］。ＰＮＥＴ多见于儿童和青壮年，没有性别差异。常见

的症状是肿块引起的压迫症状，而常规生化实验室检查并没有

明显变化，缺乏特征性影像学表现，术前诊断困难。ＭＲＩ

Ｔ１ＷＩ肿瘤大多呈与肌肉相等或略高信号，Ｔ２ＷＩ肿瘤大多为

不均匀的等信号或稍高信号；增强扫描肿瘤呈均匀或不均匀明

显强化。本例患者以等Ｔ１、等Ｔ２信号为主，双侧海绵窦区受

浸，增强扫描肿瘤强化不明显。因此，临床上它只能通过病理

检查确诊。ＰＮＥＴ常出现在深部软组织，可以是固体或囊实性

肿瘤，无包膜，浸入性生长，可能会导致出血和坏死，ＣＴ扫描

显示肿瘤弥漫性肿大、边界不清楚以及肿块不均匀等变化。病

理与免疫组化检查诊断和鉴别ＰＮＥＴ的惟一方法。免疫组化

标记ＣＤ９９阳性，并至少有２种以上不同神经标记的表达，或

经电镜检查细胞内含有神经内分泌颗粒。除了ＣＤ９９，其他标
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记的神经分化包括：ＮＳＥ、Ｓ１００蛋白、神经丝蛋白、Ｓｙｎ等
［５］。

大多数ＰＮＥＴ患者已发现时就已经有转移。即使原发灶

可以通过手术、放疗或化疗，预后仍然不尽如人意。由于肿瘤

容易扩散和转移，所以达到完全缓解非常困难，往往还会出现

复发和转移［４］。因此，为控制肿瘤发展，术后就应开始辅助放

化疗。由于与尤文氏肉瘤共同的起源，ＰＮＥＴ的化疗方案常常

参照后者［６７］。推荐的治疗方案是交替使用ＣＡＶ方案（环磷

酰胺，阿霉素，长春新碱）与ＩＥ方案（异环磷酰胺，足叶乙

甙）［８］。然而，化疗往往仅在开始有效，肿瘤很快就出现耐药。

Ｌｅｎａ
［９］报道了１例腹膜后ＰＮＥＴ，认为高强度的局部放疗可能

是一种有效的治疗手段，甚至是一些不能手术切除的患者，但

放疗并不能延长患者生存期。本例患者已经接受辅助放化疗，

６个周期的化疗交替长春新碱、阿霉素、环磷酰胺，随后给予

４０００ｃＧｙ的放射治疗，患者视力明显改善，目前还活着，没有

任何复发的迹象，推测生存期可能在１年以上。

总之，ＰＮＥＴ是一种病程短、病死率高的疾病，生物学行为

高度恶性，易复发、转移，预后极差。由于肿瘤极易扩散，复发

和远处转移，这也是病死率非常高的主要原因，虽然手术后放

化疗可提高患者生存期，但预后仍然非常差［１０１１］。
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·短篇及病例报道·

前列腺神经内分泌癌２例报道及文献回顾

任　轲，苟　欣

（重庆医科大学附属第一医院泌尿外科，重庆４０００１６）
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　　前列腺神经内分泌癌是临床罕见疾病，其治疗方案国际上

尚未统一，现将本科室近期收治的２例前列腺神经内分泌癌诊

断经验报道如下。

１　临床资料

病例１，患者，男，６９岁，因“进行性排尿困难３年余，不能

自解小便１ｄ”来院，门诊以“前列腺增生，急性尿潴留”收入本

科室。入院后给予导尿，引流出清亮尿液约８００ｍＬ。直肠指

检：前列腺增大，中央沟变浅，质韧，未扪及结节，无压痛。总前

列腺特异性抗原（ｔＰＳＡ）０．３８ｎｇ／ｍＬ，游离前列腺特异性抗原

（ｆＰＳＡ）０．０８ｎｇ／ｍＬ，ｆＰＳＡ／ｔＰＳＡ０．２２；彩超提示：前列腺增

大，约５５ｍｍ×４３ｍｍ×４６ｍｍ，形态不规则，占位性病变待除

外；腹部彩超提示：肝脏占位（１３ｍｍ×１２ｍｍ，血管瘤可能）；

胸片提示右肺小结节；胸部ＣＴ提示：右侧第６肋骨陈旧性骨

折可能，第１、３、４胸椎低密度影，未见肺部占位。入院诊断“前

列腺增生”，行经尿道前列腺电切术，术后病理检查结果提示前

列腺小细胞癌，免疫组化结果提示：ＰＳＡ、ＰＳＡＰ、Ｐ５０１Ｓ阴性，

神经特异性烯醇酶（ＮＳＥ）、突触素（Ｓｙｎ）阳性。２０ｄ后复查ｔＰ

ＳＡ０．２４ｎｇ／ｍＬ，ｆＰＳＡ０．０３ｎｇ／ｍＬ，ｆＰＳＡ／ｔＰＳＡ０．１３。全身

骨显像提示：肋骨及脊柱多处放射性浓聚。诊断前列腺小细胞

癌伴骨转移。给予ＥＰ方案化疗：依托泊苷（１２０ｍｇ／ｍ
２，第１

～３天）＋顺铂（７５ｍｇ／ｍ
２，第１天），３周为１个疗程，目前已

完成第２个疗程。化疗后患者病情平稳，排尿通畅，无骨痛、咳

嗽等不适，复查ｔＰＳＡ０．１３ｎｇ／ｍＬ，ｆＰＳＡ０．０３ｎｇ／ｍＬ，ｆＰＳＡ／

ｔＰＳＡ０．２５。

病例２，男，７３岁，因“排便困难伴肛门坠胀２０ｄ”入院，门

诊以“直肠肿瘤”收入胃肠外科。患者既往有尿频、尿急病史，
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