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骨外尤文氏瘤的临床特点分析：附２例报告及文献回顾

李勇，侯翔宇，王维林，赵琦
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　　最早在１９２１年由 ＳｉｒＪａｍｅｓＥｗｉｎｇ首先报道了
骨尤文氏瘤，骨尤文氏瘤是一种恶性肿瘤，相对少

见，占所有原发性恶性骨肿瘤的６％ ～８％，但在儿
童和青少年却是常见的恶性骨肿瘤之一［１］。骨外

尤文氏瘤（ｅｘｔｒａｓｋｅｌｅｔａｌＥｗｉｎｇ′ｓｓａｒｃｏｍａ，ＥＥＳ）是一
种少见的发生在软组织的恶性肿瘤，肿瘤来源于神

经外胚层故临床也将其诊断为外周原发性神经外胚

层瘤 （ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，
ＰＰＮＥＴ），基于相似的镜下形态学和超微结构以及相
同的染色体变异，ＥＥＳ被认为是骨尤文氏瘤的特殊
临床表现形式，同骨尤文氏瘤一样，好发于儿童和青

少年，有较高侵袭性，预后较差［２］，回顾相关文献并

两例骨外尤文氏瘤病例报告如下。

１　临床资料

例１，男８岁，腹痛３月就诊，查体右侧腰背部
叩击痛，彩超显示右侧肾上腺区域回声不均的实性

肿物，大小４．５ｃｍ×３．７ｃｍ，腹腔淋巴结肿大，门诊
以“右肾上腺肿物”为诊断收入院。门诊及入院后

检查患儿血压在正常范围。ＣＴ影像肿瘤位于胸椎
１０至腰椎１水平脊柱右侧，分叶状，密度不均匀，ＣＴ
增强表现不均匀强化，无钙化；ＭＲＩＴ１加权为低到
中信号，Ｔ２为高信号，ＣＴ及ＭＲＩ均提示肿块经胸椎
１１和１２右侧椎间孔延伸进入椎管压迫硬脊膜。骨
穿未发现骨髓内瘤细胞浸润，全身骨 ＥＣＴ无骨代谢
异常。手术完整切除肿瘤，肿瘤质硬中间有肿瘤组

织坏死软化区，术中冰冻病理为巢状小圆细胞，细胞

有明显的异型性。免疫组化：ＣＤ９９（＋），ＮＳＥ（－），
ＳＹＮ（＋），ＣＫ（－），ＬＣＡ（－），病理诊断：后纵隔骨
外尤文氏瘤。现患儿已术后５个月，化疗计划１８个
疗程已完成８个，考虑到病灶部位靠近脊髓且患儿

年龄小未接受放疗。术后５个月时复查 ＰＥＴＣＴ、
腹部ＭＲＩ及胸部Ｘ线未发现复发及远处脏器转移，
患儿在化疗及进一步随访中。

例２，男，１３岁，以“背部无痛肿物 ２个月”就
诊，以“背部软组织实性肿瘤”诊断入院。肿物大小

约４ｃｍ×８ｃｍ，突出皮肤表面，皮肤完整无破溃、无
发红，皮温高，无明显压痛，ＣＴ影像肿瘤分叶状，位
于胸椎８到腰椎１水平，层次从皮肤、皮下组织深达
脊柱棘突间肌层，密度不均匀，不同程度强化，ＭＲＩ
Ｔ１加权为低信号，Ｔ２为高信号。手术切除肿瘤彻
底，肿瘤质硬中间有多处组织坏死软化灶，病理为裸

核小圆细胞，巢状排列大部分坏死。免疫组化：

ＣＤ９９（＋），Ｓ１００（－），ＳＹＮ（＋），ＣＫ（－），ＬＣＡ
（－），病理诊断：右侧背部骨外尤文氏瘤。未接受放
疗及化疗，术后６月因头痛、呕吐进行 ＣＴ检查发现
脑转移瘤死亡。

２　讨论

ＥＥＳ最早由Ｔｅｆｆｔ于１９６９年描述，并于１９７５年
由 Ａｎｇｅｒｖａｌｌ命名，是一种少见的、生长迅速的小圆
形细胞恶性肿瘤，多发于儿童和青少年，没有明显

的性别差异。肿瘤可发生在任何部位的软组织，有

着较高的侵袭性，预后较差［２，３］，发病率尚未见统计

资料。

骨外尤文氏瘤好发于椎旁软组织，咽旁、颈部、

副鼻窦、阔韧带等罕见发生部位曾有报道［３～６］。例

１肿瘤发生在后纵隔右脊柱旁沟，是骨外尤文氏瘤
好发部位，而例２发生在背部皮肤软组织的骨外尤
文氏瘤比较罕见。

骨外尤文氏瘤临床症状随发病部位不同而呈非

特异性，早期肿瘤小有些部位无疼痛症状，随着肿瘤

·５８·
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体积增大生长迅速多数出现相应部位疼痛甚至功能

障碍表现［２，３］。例１在３月前因腹部疼痛就诊，腹部
彩超右侧肾上腺区域未发现肿物，３月后再次因腹
痛就诊，查体发现右侧腰背部叩击痛行彩超复查，发

现右肾上腺区肿物而入院；例２表现为背部局部肿
块，疼痛不明显以至于发现肿物 ２个月后才就诊。
骨外尤文氏瘤彩超显示肿物回声不均，低回声区常

常提示肿瘤坏死组织（图１Ａ），ＣＴ影像特点实性肿
物多呈分叶状，密度不均匀，ＣＴ增强表现不均匀强
化，无钙化［７］；ＭＲＩＴ１加权为低到中信号，Ｔ２加权
为高信号［８，９］。例１肿瘤位于胸椎１０至腰椎１水平
脊柱右侧，ＣＴ及ＭＲＩ均提示肿块经胸椎１１和１２右
侧椎间孔延伸进入椎管压迫硬脊膜（图１Ｂ，Ｃ）。

骨外尤文氏瘤组织学与骨尤文氏瘤无法区别，

显微镜下苏木精伊红染色肿瘤细胞表现为小圆细
胞，核大胞浆少，细胞巢状排列，可见灶状坏死［１，２，１０］

（图１Ｄ），免疫组化染色与神经外胚层相似，ＶＭ
（＋），ＮＳＥ（＋），ＳＹＮ（＋），ＨＨＦ３９（－），ＣＫ（－）
，ＣＤ９９（＋），Ｓ１００（－），ＤＥＳＭＩＮ（－）［１，２，６，８，１０］。该

两例患儿病理免疫组化均ＣＤ９９（＋），ＮＳＥ（＋）。
最近从细胞基因学水平研究发现骨外尤文氏瘤

存在高特异性染色体移位，而ｔ（１１；２２）（ｑ２４；ｑ１２）
是最普遍的染色体移位类型 ，从而形成一个嵌合基

因 ＥＷＳ／Ｆｌｉ１．［１，１０，１１］，有报道［５］该基因产物可能起

到一种选择性转录因子作用促使骨外尤文氏瘤的形

成。

骨外尤文氏瘤是一种恶性肿瘤，生长迅速，尽早

手术彻底切除病灶，术后放疗及化疗，防止复发及转

移是目前治疗的主要手段。ＥＥＳ属尤文氏瘤家族，
放疗及化疗均有一定敏感性，例１患儿术后化疗５
个月复查 ＰＥＴＣＴ及 ＭＲＩ等未发现肿瘤复发及转
移，例２术后未接受放疗及化疗，术后６月因肿瘤脑
转移死亡，骨外尤文氏瘤脑转移未见报道，多为肺

和骨转移［１１］，该患儿因发病较急等原因未复查肺部

及骨骼等脏器。骨外尤文氏瘤预后差，曾经文献报

道［５］５年生存率在０％～３７．５％之间，数字差异范围
较大，骨外尤文氏瘤目前的疗效及预后还需更长时

间随访及更多病例的统计分析。

　　图１　骨外尤文氏瘤超声及影像学、组织学结果　　Ａ：例１，超声示右侧肾上腺区（后纵隔右侧脊柱旁沟）实性肿瘤，回声不均
匀。红色箭头示肿物，绿色箭头示右侧肾脏；Ｂ：后纵隔右侧脊柱旁沟骨外尤文氏瘤ＣＴ影像密度不均匀，肿物进入椎管。红色箭头示肿物，绿

色箭头示肝脏；Ｃ：后纵隔右侧脊柱旁沟骨外尤文氏瘤ＭＲＩＴ１ＷＩ低信号，红色箭头示肿物。Ｄ：例２，后纵隔右侧脊柱旁沟骨外尤文氏瘤镜下小

圆细胞，巢状排列（箭头），裸核细胞浆少 （４０×）。
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