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患儿男，因窒息后复苏 21 h 入院。患儿为第

2 胎第 2 产，胎龄 39+2 周，顺产出生。患儿母亲孕

早期无用药史、放射接触史，定期产检。羊水、

胎盘未见异常，脐带绕颈 2 周，出生体重 3.4 kg。

Apgar 评 分 1 min 4 分，5 min 5 分，10 min 6 分。

出生后患儿逐渐出现呻吟样呼吸，皮肤紫绀，抽

搐 1 次，予抗惊厥、镇静、纠正酸中毒、气管插

管呼吸机辅助呼吸等急救处理。经过治疗后，患

儿症状无好转，继而出现肺出血，予以止血、输

注新鲜血浆及抗感染等处理。体查：T 36.8℃，

P 140 次 / 分，R 35 次 /min，Bp 50/35 mm Hg， 头

围 34 cm。嗜睡，足月儿外貌。前囟平坦。双侧瞳

孔等大同圆，对光放射迟钝。双肺呼吸音粗糙，

未闻及罗音。心、腹部体查未见异常。双上肢肌

张力增高，双下肢肌张力正常。原始反射未引出。

初步诊断为：新生儿窒息（轻度）；新生儿肺出

血。入院后血常规检查示：WBC 18.36×109/L，N% 

85.2%，Hb 143 g/L，PLT 200×109/L；血生化：K+ 

4.2 mmol/L，Na+ 144.5 mmol/L，Ca2+ 2.01 mmol/L；

胸片 X 线检查示：右上肺可见类圆形肿块影，大

小约 3.2 cm×2.8 cm，来源于纵隔可能性大（图 1），

建议增强扫描。后行胸部增强 CT 扫描：考虑右上

纵隔肿物，内可见斑点状钙化；畸胎瘤？（图 2）。

为进一步明确诊断，请胸外科会诊，在全麻 CT 引

导下行纵隔肿物穿刺术，组织病理学检查示：小

圆形或短梭形瘤细胞巢团状分布，可见菊形团结

构，瘤细胞大小较一致，胞核卵圆形，深染，分

裂像少见（<5 个 /20 HPF），未见明显坏死；免疫

组化染色示：瘤细胞 Syn（+），CgA（+），CD56

（+），Vim（-），CK（-），EMA（-），S-100（-），

GFAP（-），LCA（-），p53（-），Ki-67 约 20%（+）。

病理诊断：符合原始神经外胚层肿瘤（primitive 

neuroectodermal tumor, PNET）（图 3）。病理诊断

明确后，患儿家属要求转院接受手术治疗。

图 1　胸部 X 线片　　右上肺可见类圆形肿块影（箭头所示）。

图 2　胸部 CT 增强扫描　　右纵膈旁见一约 5 cm×4 cm×3 cm

类圆形软组织肿块影，内可见斑点状钙化，边缘光整，增强后无

明显强化（箭头所示）。
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讨论：PNET 是一种起源于神经外胚层由神经

嵴细胞衍生的未分化或低分化的高度恶性肿瘤 [1]。

由于其细胞形态及组织遗传学与 Ewing 肉瘤相似，

归属于 Ewing 肿瘤家族 [2]。PNET 可发生于各年龄

阶段，多发于儿童及青少年。本病例为新生儿，极

其罕见。

本病例肿瘤位于纵隔软组织，新生儿期发病，

表现为出生后窒息、气促、呼吸困难、肺出血等非

特异性症状，易诊断为其他疾病。病程中患儿出现

肺出血，行常规胸片检查时，示右纵隔肿物而发现

此病。影像学虽不能确诊 PNET，但能显示肿瘤内

部结构和浸润范围，有助于选择判断术式 [3]。

据报道 PNET 患者 CT 扫描多表现为低密度或

混杂密度肿物，密度不均匀，内可见囊变、坏死改变，

呈浸润生长，其内钙化非常少见；增强后有不同程

度强化 [4]。本例患儿 CT 扫描瘤内可见斑点状钙化，

需与成熟畸胎瘤所呈现的钙化相鉴别。后者多表现

为软组织密度影，如脂肪丰富则密度偏低，可见环

形钙化、牙齿或骨骼影。由于影像学检查缺乏特异

性，明确诊断需病理组织学检查。

在组织形态学上，PNET 肿瘤细胞小，圆形，

呈巢状、团块状、腺泡状和索条状排列，围绕血管、

纤维组织形成 Homer-Wright 菊形团及假菊形团，

菊形团可作为 PNET 特征性表现。有时从形态学上

难以与其他儿童常见的小圆细胞类肿瘤（如淋巴瘤、

胚胎型横纹肌肉瘤等）鉴别，需依靠原位杂交术或

电镜显示其不同的神经分化特征 [5]。PNET 和 Ewing

肉瘤在光镜下都是由小圆细胞组成，但是通过免疫

组化可将两者区分开来，因为两者的神经分化程度

有本质区别。PNET 至少表达 2 种神经分化抗原，

而 Ewing 肉瘤仅表达 1 种或者基本不表达。另外

PNET 在光镜下伴有 H-W/ 菊形团形排列，而 Ewing

肉瘤则没有此特点 [6]。在原位杂交术检测中，神经

元特异性烯醇化酶（NSE）、S-100 蛋白（S-100）、

突触素（Syn）、CD99（MIC2）、波形蛋白、角蛋

白等提示组织向神经上皮的分化方向。染色体核型

分析及 FISH 检测可发现 PNET 存在特征性的染色

体的交互性易位 t（11；22）（q24；q12），此异

位导致融合基因 EWS-FLI1（85%）的产生，其合

成的特异性蛋白可被抗 -CD99（MIC2）抗体识别，

可用于诊断及判断预后。据 Song 等 [6] 提出的 PNET

诊断标准中，至少有以上两项神经源性标记阳性。

本例患儿病理表现为小圆细胞巢状分布，呈典型

Homer-Wright 菊花形状，Syn（+），CgA（+），符

合 PNET 诊断。
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图 3　肿物穿刺活检及免疫组化（×40）　　A：小圆形或短梭形细胞巢团状分布，可见菊形团结构，细胞核分裂像

少见 ；B：免疫组化染色瘤细胞 Syn（+）（箭头示阳性细胞）；C：免疫组化染色瘤细胞 CgA（+）（箭头示阳性细胞）。
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