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成人腹膜后节细胞神经纤维瘤 1例暨文献复习
唐俊伟 1,2 章素芬 1,2 金宇飚 1 戴雪明 1 王海权 1 刘 俊 1△

（1上海市第一人民医院普外科 上海 200080；2南京医科大学 江苏南京 210029）

摘要：原发性腹膜后节细胞神经纤维瘤在临床上是属于极少见的病例，通常患者就诊时无明显临床症状。本文报道 1例 43岁成
年男性的腹膜后节细胞神经纤维瘤并进行相关文献的复习。已有研究证实影像学检查可对原发性腹膜后肿瘤的良恶性鉴别提供
重要依据，节细胞神经纤维瘤的影像学检查亦具有其特征性表现，但最终本病的确诊仍依赖病理及免疫组化技术。影像学检查是
确定原发性腹膜后肿瘤的治疗计划的必要措施。目前手术已成为治疗腹膜后节细胞神经纤维瘤的首选治疗。辅以血管外科技术，
肿瘤的根治性切除已在临床上广泛开展。通过手术治疗后尽管有二次复发可能，但腹膜后节细胞神经瘤预后仍较好。
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Case Report:One case of adult's retroperitoneal ganglioneuroma
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ABSTRACT: The primary retroperitoneal ganglioneuroma (PRG) is a very infrequent disease. The case of a 43-year-old male who

presented with a 9.2cm primary retroperitoneal ganglioneuroma is presented,and the relevant literature is reviewed. Research has com-
firmed that imaging examination plays an important role in differentiating whether the primary retroperitoneal tumor is malignant or not,
while the PRG has the characteristics of imaging examination itself.Pathology and the immunohistochemisty test is the Golden standard
of the disease. The selection of the treatment plan depends on the results of the pathology and immunohistochemisty test. Recently, oper-
ation has become the primary treatment of PRG.Assisting by the technique of cardiovascular surgery, radical excision has been widely
carried out.In spite of the recurrence ,the PRG shows a good prognosis in general.
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前言

原发性腹膜后节细胞神经纤维瘤在临床上是属于极少见

的病例，术前正确诊断率较低，也容易出现误诊误治。本文通过
报道 1例 43岁成年男性的腹膜后节细胞神经纤维瘤并进行相
关文献的复习，对该疾病的临床特异症状、病理特点、治疗方法
及预后进行回顾。

1 临床资料

患者，男，43岁，一月前体检 B超发现右侧腹膜后肿块，上
腹部 CT平扫示：腹膜后下腔静脉右旁肿块，大小 88×60×
42mm,密度不均匀，边界清晰，考虑神经源性肿瘤可能。近一年
来，患者无明显腹胀，腹痛，腰背部痛，无近期大便习惯改变，无

尿频、尿急、尿痛。体检：一般情况可，皮肤粘膜正常，未及浅表
淋巴结肿大,腹平软,无压痛,未见肠型及蠕动波。全腹未及明显
肿块，肾区叩击痛阴性。入院后腹部增强 CT示：十二指肠降
部、胰头后方右肾腰大肌前方及下腔静脉右侧见低密度囊性占

位，大小约 92×60×42mm，增强后未见强化。十二指肠降部及
胰头受压左移，考虑右肾旁间隙区域囊样病灶，神经源性肿瘤？

不除外后腹膜的淋巴管囊肿（见图 1A）。腹部 CTA示：右肾门
下囊性占位，下腔静脉于右肾静脉水平以下略受压左移，管壁

光整，腔内未见异常密度影，局部未见异常供血动脉及肿瘤染

色。（见图 1B）。
手术及病理：排除手术禁忌后予以行剖腹腹膜后间隙肿块

切除术 +腹腔粘连松解术，术中见右侧腹膜后间隙实性肿块
9×6×5cm，位于右肾前内下侧，下腔静脉右侧，下腔静脉分叉
上方，右侧腰大肌前方，肿块前方包膜完整，光滑，后方部分与

腰大肌粘连，与脊椎前方结缔组织粘连，累及部分腰动静脉，肝

脏、胃肠、盆腔未及明显异常。将腹膜后肿块完整切除。术后病
理示：（腹膜后）节细胞神经瘤（肿瘤大小 9.5×6.5×4.0cm），免
疫组化：Vim（+），S-100（+），Syn（节细胞 +），CHG（-），SMA（-），
CD34（-），CX（-），K167（-）。病理切片见图 2。

2 讨论暨文献复习

原发性腹膜后肿瘤主要来自腹膜后间隙的脂肪、疏松结缔
组织、筋膜肌肉、血管神经、淋巴组织以及胚胎残留组织。约
80%的原发性腹膜后肿瘤是恶性的，而恶性肿瘤中以纤维肉
瘤、恶性神经纤维瘤及恶性淋巴瘤为多见[1]。占 20%的良性肿瘤
中最常见的为纤维瘤、神经纤维瘤、囊性畸胎瘤。Ghali等[2]报道

恶性周围神经肿瘤起源于腹膜后节细胞神经瘤。
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图 1 增强 CT中肿块的表现（1A：横断面，动脉期；1B：冠状面，CTA）
Fig 1 The mass in the enhancement CT (1A:the cross section, the arterial

phase;1B: the coronal plane, CTA)

图 2 病理切片(2A: HE片上神经节细胞;2B:神经节细胞核及膜 S100阳性;

2C:神经节细胞胞浆 Syn阳性)(400×)

Fig 2 Pathological section(2A: ganglion cells on HE section;2B: positive S100 reaction in the nucleus and membrane of ganglion cells;2C: positive Syn

reaction in the cytoplasm of ganglion cells)( 400×)

原发性腹膜后节细胞神经纤维瘤在临床上极少见，节细胞

神经纤维瘤多为单发，生长缓慢，系交感神经肿瘤中高分化良

性肿瘤，由分化成熟的神经节细胞和神经纤维组成。据现有的
资料记载，节细胞神经瘤的发病目前呈现年轻化状态，通常见

于青少年或者青壮年[3-5]。早期一般可无任何自觉症状，如该患
者即无临床症状。随着瘤体增大可出现不同的临床症状，因肿
瘤本身通常包膜完整，无蒂，无大血管，故临床常表现为不同的

压迫症状，最常见的为刺激胃产生恶心、呕吐，刺激直肠引起排
便次数增多，里急后重等，刺激膀胱产生尿频、排尿紧迫感等症
状，在肠道可出现部分肠梗阻症状，泌尿系可出现肾盂积水症

状。压迫甚至侵犯脏器和神经出现疼痛，常为腰背痛。少数肿瘤
可以直接侵犯骨组织并发生广泛转移。少数肿瘤可以直接侵犯
骨组织并发生广泛转移[6]。

目前腹膜后肿瘤的常规辅助检查有 B超、CT、MRI等，但
是由于肿瘤在影像学上少有特异性的特征，故很难从以上检查

中确诊，但是，临床研究表明，鉴别腹膜后良恶性肿瘤的影像学

依据通常有：(1)肿瘤的形态及边缘:良性肿瘤形态多规则,边缘
光滑,有包膜;恶性肿瘤多有分叶,边缘模糊不清。(2)肿瘤与相邻
组织的关系:良性肿瘤与周围组织界限多清楚,肿瘤增大压迫邻
近组织器官,平扫及增强扫描可见到完整的包膜;恶性肿瘤大多
与周围组织界限不清且有分叶,这些对术前判断肿瘤的良恶性
以及手术方法的制定有重要的价值[7-9]，一般来说[10]节细胞神经

瘤具有以下影像学特征：CT平扫为均匀低密度影，增强扫描后
强化不明显或呈条线形强化，CT有助于发现肿瘤内钙化；MR
T2WI表现为不均匀明显高信号，增强扫描后为延迟强化；沿周
围器官间隙呈嵌入性生长，邻近大血管被包绕或受压移位等。
本例患者即为增强后低密度对周围组织脏器表现为单纯压迫

症状的肿块。尽管如此，目前腹膜后肿瘤的确诊仍有赖于病理。
目前临床上运用较多的通过免疫组化技术对原发性腹膜后肿

瘤进行定性分析。免疫组化对诊断和鉴别诊断有重要参考价
值,文献报道[11]:恶性肿瘤细胞一般对 Vim、AAT、AACT、CD68、
Mac387、lysozyme呈阳性,对 CKpan、S-100、actin、desmin、EMA
和 LAC呈阴性。本例病例中免疫组化结果呈阳性的为 Vim，
S-100，Syn，其中 S-100蛋白阳性细胞的出现被认为是该肿瘤

分化成熟及预后良好的表现[12]。
就大多数腹膜后肿瘤而言，手术切除，仍是目前的主要治

疗方法。术前通过MRI、DSA、IVP、消化道钡餐等方法综合分析
肿瘤与重要脏器、血管的关系,评估手术难度与风险[13]。此外,手
术前应常规行肠道准备, 以备手术中联合肠道切除或修补使
用[14]。术中大出血是手术最常见的并发症,也是影响手术效果的
重要因素之一.如果术中出现大出血,不可盲目止血,应迅速将
肿瘤切除,充分显露出血部位进行处理方可止血[15]，并且尽量将

肿瘤连同周围组织整块的切除,保证切缘阴性[16]。但临床上恶性
肿瘤症状多出现较晚且病人就诊时肿瘤多已侵犯大血管和临

近的脏器,故手术切除率较低[17]。本病例中肿瘤后方部分与腰大
肌粘连，与脊椎前方结缔组织粘连，累及部分腰动静脉，术中应

尽量完整分离肿瘤与周围组织，仔细止血。腹膜后肿瘤有时候
虽然巨大，但手术切除的难易只能在手术中才能确定，所以对

手术探查仍应采取积极的态度。对于一些原发的未分化癌，恶
性淋巴瘤等，可术后辅以放射性治疗。Otal等[18]发现被包绕的

血管在术中均可以与肿瘤完整剥离，而管壁未见受侵。最新研
究[19]表明：随着血管外科技术的进步，尤其人工血管的广泛使

用，即使肿瘤侵犯重要血管,也可以在病人可耐受的情况下考
虑行合并血管切除重建的肿瘤切除术。原发性腹膜后节细胞神
经纤维瘤预后良好。但如肿瘤过大，术中肿瘤切除不彻底，或者
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医源性因素造成肿瘤播散则术后常有复发，复发次数愈多，恶

性程度也逐渐增加，行二次手术切除的难度也将增加[20]。
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