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恶性外周神经鞘膜瘤（malignant peripheral nerve
sheath tumor，MPNST）是一种少见的恶性软组织肿

瘤，主要来自周围神经及神经鞘细胞。以往相关的

报道多从临床或病理的角度出发，有关超声造影表

现特征的报道少见。宁波大学附属第一医院收治 1

例后腹膜的MPNST患者，本文对该患者的常规超

声、超声造影表现及其他相关临床资料进行回顾和

总结，以提高对后腹膜MPNST超声表现的认识，现

报道如下。

1 病例

患者男，34岁，因“无明显诱因下出现腰部疼痛

20余天”至外院就诊，予止痛等对症治疗无好转，检

查腰椎椎骨MRI平扫示：L5/S1水平椎管内占位，遂

转至本院。查体：无阳性体征；实验室检查：肿瘤标

志物未见异常；患者既往患右侧睾丸精原细胞肿瘤，

术后未规范治疗。常规超声：骶骨偏左侧不均质低

回声，大小约 62mm×36mm，边界欠清晰，形态较规

则，内未见明显血流信号，见图 1。超声造影：穿刺左

侧肘正中静脉，建立静脉通路，调整机器进入造影模

式后经肘静脉推注对比剂（SonoVue，Braccog公司）

2.0 ml，并立即用 10 ml 0.9%氯化钠注射液冲管，在

增强早期，对比剂于 15 s后明显显影，对比剂快速灌

注，呈均匀稍高增强（图 2），30 s 后减退为低增强，

5 min 后对比剂完全消退。常规超声和超声造影提

示：考虑肿瘤性病变。腰椎MRI平扫+增强：L1～ S2

椎管内、骶骨见等 T1长 T2信号为主团块影，增强后

呈明显不均匀强化，相应节段马尾神经受压。提示

L1～S2椎管内及骶骨多发占位，左侧髂骨信号不均，

转移瘤考虑。全身骨显像：骶骨局部放射性分布不

均匀，左侧髂骨、髋白及坐骨见斑片状放射性浓聚

影。提示骶骨占位伴骨质破坏，左侧髂骨、髋白及坐

骨转移性骨肿瘤可能。经超声引导下穿刺病理：考
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虑梭形细胞肉瘤，高级别。倾向恶性外周神经鞘膜

瘤，见图 3。
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2 讨论

MPNST是一种较为罕见的恶性软组织肿瘤，好

发于 20～ 50岁，无明显性别差异，其主要来自周围

神经，发病率约 0.001% [1]，占软组织肉瘤的 5%左右，

多位于四肢等部位，位于后腹膜少见。该肿瘤既不

是由单纯的良性鞘瘤恶变而来，也不是由单一的神

经鞘瘤细胞构成，而是一种异质性的神经源性肿瘤，

恶性程度高，术后易复发、转移[2]。MPNST起源类型

包括：（1）I型神经纤维瘤病（neurofibromatosis type 1，
NF1）恶变，约占 50%，此类患者通常发病年龄较小；

（2）散发型，来源于外周神经干，约占 40%；（3）局部

放疗后继发肉瘤变，约占 10%[3]。MPNST病理组织

分为 Antoni A区（束状型）和 Antoni B区（网状型），

前者由密集的束状细胞排列。MPNST 临床表现多

为无痛，少数表现为疼痛性肿块，NF1类型患者肿块

快速增大则明确提示恶变倾向。目前该病大多为

MRI、CT的病例报道。腹膜后MPNST的 CT可见

孤立性或弥漫性肿块，肿瘤边缘不规则，部分表现为

毛刺的形态，内部因易出血坏死而展现出囊性变特

征。肿瘤的实质性区域呈现出多样化的强化模式及

程度，如斑片状、网状，且强化效果相较于肌肉组织

可略高或显著增高，但多数情况下强化分布不均。进

入静脉期后，该强化现象可进一步持续显现[4]。

本例患者肿瘤紧邻骶骨，为散发型。超声造影

表现为早期的不均匀高增强，内见无灌注区，较周围

肌肉强化程度明显，与周围组织分界不清，于早期静

脉期未见明显消退，与既往文献报道相符。患者既

往患精原细胞肿瘤，对于是否术后行放射治疗的资

料缺失，同时病灶与精原细胞肿瘤的超声特征不是

十分相似；因此，在本病例中不能完全排除同时患有

两种肿瘤的可能。在本病例中超声造影不仅提供了

影像诊断依据，还为穿刺引导提供了重要价值。

MPNST 作为一种起源于多种途径的外周神经

肿瘤，展现出复杂多样的组织学特征，其病理诊断亦

极具难度，被视为软组织肿瘤领域内诊断难度较高

的类型之一。针对该肿瘤，手术联合放疗可以提供

有效的局部控制。为实现更优的长期预后，应力求

实施早期完整切除手术 [5]。对于无法进行手术切除

的肿瘤，放疗与化疗可降低肿瘤分期，因此早期明确

诊断对MPNST的治疗至关重要。与常规超声相比，

超声造影能够客观评估病变的微循环灌注状态，可

准确分析病灶内的血流供应特征，同时清晰显示病

变区域与邻近组织的分界，为临床诊断提供更丰富

的影像学依据。

综上所述，无论是对肿瘤的定位定性分析还是

作为穿刺引导，超声造影对于诊断MPNST有其独

特的价值；但其尚缺乏特异性表现，对此肿瘤的具体

诊断还需依靠病理及免疫学分析。
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注：A示骶骨偏左侧见低回声，内回声不均；

B示内未见明显血流信号。MPNST为恶性

外周神经鞘膜瘤

图 1 MPNST超声表现

注：MPNST为恶性外周神

经鞘膜瘤

图 2 骶骨左侧MPNST超

声造影图像
注：镜下见少量梭形细胞肿瘤，MPNST为恶性外周神经鞘膜瘤

图 3 MPNST穿刺病理学表现（HE染色，×100）
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