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· 病例报告 ·

纵隔恶性蝾螈瘤一例报告并文献复习
张树亮　吴灿兴　朱勇　郑炜　郭朝晖　陈椿

【关键词】　纵隔肿瘤；　恶性蝾螈瘤；　预后

　　恶性蝾螈瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｔｒｉｔｏｎｔｕｍｏｒ，ＭＴＴ）是伴横纹
肌的恶性周围性神经鞘膜瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅ

ｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒ，ＭＰＮＳＴ），由 Ｍａｓｓｏｎ等［１］在１９３２年首次报

道，约占全部恶性神经鞘瘤的５％。福建医科大学附属协和

医院２０１５年８月收治１例纵隔 ＭＴＴ，现报告如下。

患者　男性，２６岁，因反复胸闷不适１个月后入院。体

检无明显阳性体征，实验室检查基本正常。胸部ＣＴ扫描显

示：右后纵隔可见一大小约６．８ｃｍ×４．２ｃｍ的类圆形软组织

影，边界尚清，增强后呈不均匀强化（图１）。数字胃肠造影

显示：食道受压，向左前移位（图２）。胸椎 ＭＲＩ显示：Ｔ４～７层

面后纵隔内见一类圆形低回声影，大小形异常信号影，大小

约７．２ｃｍ×４．９ｃｍ×５．９ｃｍ，边界稍模糊。超声胃镜：距门

齿２７～３０ｃｍ食管后壁可见一半球形隆起，表面黏膜光滑，

移动度好。食管肌层完整，无明显受侵犯。

图１　纵隔恶性周围神经鞘膜瘤患者增强ＣＴ扫

描图像

经过积极的术前准备，患者在单腔气管插管全身麻醉下

行胸腔镜辅助下右后纵隔肿物切除术＋右下肺叶切除术。

术中见右后纵隔一肿物，大小约７．０ｃｍ×５．０ｃｍ×５．０ｃｍ，

瘤体血管丰富，与周围组织分界不清，且侵犯右下肺。术后

病理：（后纵隔）含横纹肌肉瘤的 ＭＰＮＳＴ。第１０、１１、１２组

淋巴结各１枚，均未见肿瘤转移（图３）。免疫组织化学染色

显示：Ｓ１００、ＣＤ３４部分阳性，Ｋｉ６７约７０％阳性。目前患者

病情稳定，拟行放化疗，至今未见复发或转移。

图２　纵隔恶性周围神经鞘膜瘤患者胃肠造影图像

图３　纵隔恶性周围神经鞘膜瘤患者病理切片

（ＨＥ染色×１００）

讨论　ＭＴＴ的命名源自Ｌｏｃａｔｅｌｌｉ的实验［１］，他通过把

坐骨神经的切端植入到蝾螈背部软组织内而诱导了含有肌

肉和骨骼的肢体生长，并认为神经鞘细胞在运动神经纤维的

影响下可分化为肌肉组织，故有些病理学家把含有横纹肌肉

瘤成分的周围神经肿瘤称为 ＭＴＴ。作者通过对中国生物医

学文献库、维普数据库、中国知网（ＣＮＫＩ）、ＰｕｂＭｅｄ、万方数

据库系统医学数据库中关于 ＭＴＴ的文献［１５，１０，１２，１４］进行检

索，发现 ＭＴＴ 最常发生于腹膜后（４０．７％）、头颈部（２２．

２％）、阴囊（１１．１％）、下肢（７．４％）、上肢（３．７％）、盆腔（３．

７％）、腰椎管并腹膜后（３．７％）、其他（７．５％）。患者年龄跨

度较大，从１１月龄～６５岁均有发生，好发年龄为２５～４６
岁，平均年龄为３９．８岁。女性发病率略高于男性。
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１．病因和发病机制：目前 ＭＴＴ的病因和发病机制还不

明确。从肿瘤遗传学角度 ＭＴＴ的发生与抑癌基因ｐ５３及

ＮＦ１的错义突变和杂合性缺失相关［２］，一些病例可以观测

到ｅｍｙｃ致癌基因的扩增［３］。Ｍａｇｒｉｎｉ等［４］研究表明，所有

的肿瘤细胞具有相同的遗传学模式，提示神经鞘和骨骼肌分

化来自一个独特的干细胞。Ｖｅｌａｇａｌｅｔｉ等［５］则认为定位于

９ｐ染色体上的基因改变可能是 ＭＴＴ发生、发展中的早期事

件。ＭｃＣｏｍｂ等［６］在 ＭＴＴ细胞遗传学分析研究中发现有

２２号染色体的丢失，ＭＴＴ亦无特异性肿瘤血清标志物。查

阅相关文献，暂无确切证据表明遗传因素与 ＭＴＴ有关。

２．临床表现：ＭＴＴ早期可出现相应部位的小肿块，生长

较缓慢，不对周围组织形成压迫时不表现出任何症状；中晚期

时，肿物压迫到相应的组织和器官时可出现症状，但缺乏特征

性。本例患者右后纵隔 ＭＴＴ，生长较为缓慢，向胸腔内生长，

生长到相当大的程度尚无症状；后因肿物压迫周围肺组织出

现胸闷，行胸部影像学时发现右后纵隔巨大占位。临床将

ＭＴＴ 分 为 两 组：Ⅰ组 为 伴 有Ⅰ型 神 经 纤 维 瘤 病

（ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＮＦ１），占７０％，好发于年轻女性，以头颈

部多见；Ⅱ组不伴有神经纤维瘤病，占３０％，好发于男性［７］。

３．影像学表现：ＭＴＴ缺乏特异性的影像学表现。ＣＴ
及 ＭＲＩ等方法可发现软组织肿块所在部位。ＣＴ表现为深

部肿瘤边界不清，与周围软组织无明显分界；肿瘤可出现明

显强化，病灶内可有出血及囊变［８］。本例胸部ＣＴ扫描示：

右后纵隔可见一大小约６．８ｃｍ×４．２ｃｍ类圆形的软组织影，

边界尚清，增强后呈不均匀强化。有文献报道［９１０］，肿瘤在

Ｔ２ＷＩ以高信号为主，信号不均匀，肿块内的环形或线性低

信号分隔影是 ＭＴＴ 的一个特征性 ＭＲＩ表现。另有报

道［１１］，脱氧葡萄糖的ＰＥＴＣＴ成像可作为一个很有价值的

诊断工具，表现为神经根丰富区域软组织肿块，可单发及多

发，肿块与周围组织境界不清，病变呈现极高１８ＦＦＤＧ摄取，

标准化摄取值（ｓｔａｎｄａｒｄｕｐｔａｋｅｖａｌｕｅ，ＳＵＶ）可达１０以上，甚

至２０以上，高于其他癌肿或分化较好肉瘤的ＦＤＧ摄取程

度。同时ＰＥＴＣＴ亦被用于评价 ＭＴＴ治疗后的效果。

４．诊断与鉴别诊断：ＭＴＴ缺乏特异性的临床表现及影

像学表现，确诊仍需依靠病理和免疫组织化学检查。ＭＴＴ
的基本组织学表现为梭形细胞肉瘤，可见逗点状的核，有形

成致密的ＡｎｔｏｎｉＡ区及疏松的ＡｎｔｏｎｉＢ区结构的趋势，并

含有横纹肌肉瘤成分，后者瘤细胞形态多样，多为圆形或梭

形，细胞质丰富，嗜酸性强，部分细胞质内可见横纹，但 ＭＴＴ
往往缺乏特异性组织学特征，所以常常要辅以免疫组织化学

检查，如Ｓ２１００蛋白、Ｌｅｕ２７、Ｄｅｓ、Ｍｙｏ、Ｍｙｏｓｉｎ（＋）表达，显

示肿瘤细胞呈神经鞘细胞和横纹肌细胞分化，则可确诊［１２］。

有研究者［１３］提出诊断 ＭＴＴ应完全具备以下三项标准：即肿

瘤起源于周围神经或发生于Ⅰ型神经纤维瘤病；以 ＭＰＮＳＴ的

成分即梭形肿瘤细胞为主要成分；出现真正的肿瘤性横纹肌

母细胞，而非其他部位的横纹肌肉瘤侵犯或转移。

纵隔 ＭＴＴ应与以下疾病相鉴别。（１）食管癌：一般早

期无明显症状，中晚期时出现吞咽不适感、进行性吞咽困难。

胸部ＣＴ扫描显示食管壁增厚，若梗阻严重，还可表现为梗

阻段以上扩张。胃镜下取病变组织活检行病理检查可明确

诊断。（２）神经源性肿瘤：为最常见的后纵隔肿瘤，一般情况

下生长缓慢，病变范围较小时无明显症状；少数情况下可发

生恶变，表现为短时间内肿瘤快速增大，压迫周围神经时，可

表现为截瘫等神经压迫症状；行ＣＴ扫描可进一步明确肿瘤

与脊柱的关系。（３）淋巴瘤：可表现为淋巴结肿大，肿大的淋

巴结压迫周围的组织和器官可引起相应症状，如压迫上腔静

脉引起上腔静脉阻塞综合征，压迫喉返神经引起声嘶等症

状；肿物行病理检查可明确诊断。

５．治疗与预后：ＭＴＴ且有高度的侵袭性，容易局部复

发和远处转移［１４］。因此，ＭＴＴ治疗中要求早期手术彻底切

除。术中如伴局部脏器侵犯，最好联合脏器切除，姑息手术

可以加速肿瘤生长及转移［１２］。本例患者术中见右后纵隔一

肿物，大小约７．０ｃｍ×５．０ｃｍ×５．０ｃｍ，瘤体血管丰富，与周

围组织分界不清，且侵犯右下肺，无法分离，遂行右后纵隔肿

物联合右下肺切除。有报道认为［１５］肿瘤的根治性切除并辅

以术后放化疗可以明显延长 ＭＴＴ患者的术后生存时间。

但对于化疗药物和化疗周期尚存在争论。有学者［１６］建议采

取联合化疗，常用的有环磷酰胺、长春新碱、依托泊苷、卡铂、

顺铂等。王绿化等［１７］研究认为羟喜树碱为新型拓扑异构酶

Ｉ的抑制剂，对肿瘤细胞Ｓ期较敏感，能使ＤＮＡ碎裂，抑制

ＤＮＡ合成，同时具有放射增敏作用，选用羟喜树碱联合环磷

酰胺长程治疗，可使患者病情获得缓解。曾有文献［１８］报道，

术中、术后联合放疗对防止局部复发有一定作用，放疗作为

一种局部治疗，在Ｂ超或ＣＴ的引导下将多针电极直接刺入

病变组织肿块内，治疗时可产生一个很大的球形凝固坏死

区，凝固坏死区之外还有４３～６０℃的热疗区，在此区域内癌

细胞可被杀死而正常细胞可恢复，从而达到治疗本病的目

的。因此，建议本例患者出院后前往肿瘤内科和放疗科就

诊，行下一步诊治。

ＭＴＴ预后差，复发率和病死率高。文献［１９］报道 ＭＴＴ
术后复发率为４３％，转移率为４８％，５年生存率为１２％～

２６％。由此可见 ＭＴＴ患者术后复发率与转移率均较高，

５年生存率较低。因此，ＭＴＴ患者早期诊断极为重要，如患

者在肿瘤侵犯周围组织出现症状之前被诊断，则手术时肿瘤

能较好地与周围组织分离，从而可将肿瘤彻底切除，这将影

响疾病的预后。综上所述，强调根治性切除及辅助放化疗是

主要的治疗手段，但预后仍较差。
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