
·感兴趣病例分享·

Ⅰ型神经纤维瘤病合并腹膜后恶性周围神经鞘瘤１８Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像一例
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　 　 患者女，２８ 岁，因“左下腹疼痛 ２ 个月余”入院。 体格检

查示全身多发散在“牛奶咖啡斑”样改变及皮下结节，直径 １～
９ ｍｍ 不等，边界清楚，无压痛。 左上腹部可触及质硬包块，
大小约 ６ ｃｍ×５ｃｍ，固定、活动度差。 其父可见多处“牛奶咖

啡斑”。 结合患者及直系亲属情况，考虑Ⅰ型神经纤维瘤

病。１８Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ， ＦＤＧ） ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像

示腹膜后左肾上腺前方囊实性肿块，代谢异常增高，不除外

神经纤维瘤恶变可能；全身多发低密度结节（图 １）。 术后病

理提示（腹膜后）梭形细胞肉瘤伴坏死、出血及囊性变（图
２），考虑恶性周围神经鞘瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔ ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ ｎｅｒｖｅ ｓｈｅａｔｈ
ｔｕｍｏｒ， ＭＰＮＳＴ）。１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ 是一种无创性诊断 ＭＰＮＳＴ 的影

像学方法，还可以区分 ＭＰＮＳＴ 和周围神经鞘瘤（如神经鞘瘤和

神经纤维瘤），且对ＭＰＮＳＴ 患者的预后评估亦至关重要［１］。
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图 １　 Ⅰ型神经纤维瘤合并腹膜后恶性周围神经鞘瘤患者（女，２８ 岁） １８Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ＦＤＧ）ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 １Ａ．全身最大密度投影图示全身

皮下及肌间隙、右侧胸膜、纵隔及双侧盆壁多发低密度结节，部分呈轻度代谢；１Ｂ～１Ｄ．断层图像示皮下软组织及双侧盆壁多发结节（箭头示），
未见异常放射性摄取；１Ｅ～１Ｇ．断层图像示腹膜后左肾上腺前方 ６．３ ｃｍ×７．７ ｃｍ 低密度肿块，内部囊变，可见分隔，病变实性部分放射性摄取增

高，最大标准摄取值（ＳＵＶｍａｘ）为 ６．３。 有研究发现 ＳＵＶｍａｘ的截断值为 ６．１，其诊断灵敏度为和特异性均＞９０％［１］ 　 　 图 ２　 同一患者病理检查

图。 ２Ａ． ＨＥ 染色（ ×２０）示梭形及卵圆形的肿瘤细胞弥漫分布，部分呈栅栏状排列，瘤细胞异型大，可见病理性核分裂象及多核巨细胞，间质

伴有出血及坏死；２Ｂ．免疫组织化学检查（ＤＡＫＯ Ｅｎｖｉｓｉｏｎ 法 ×２０）示肿瘤细胞信号传导及转录激活蛋白（ＳＴＡＴ）呈阳性，ＳＴＡＴ６ 表达诊断孤立

性纤维瘤具有很高的灵敏度和特异性［２］ ；２Ｃ．免疫组织化学检查（ＤＡＫＯ Ｅｎｖｉｓｉｏｎ 法 ×２０）示肿瘤细胞 Ｓ⁃１００ 蛋白呈散在阳性
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