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图 １　 骨外尤文肉瘤患者（女，３８岁）病理及免疫组织化学检查图。 Ａ．光学显微镜下见小圆细胞恶性肿瘤，核较大，核仁明显（ＨＥ ×２００）；Ｂ～Ｄ．
ＣＤ９９（Ｂ）、ＮＫＸ２．２（神经内分泌标志物；Ｃ）弥漫阳性，细胞增殖核抗原 Ｋｉ⁃６７（７０％＋；Ｄ）［亲和素⁃生物素⁃过氧化物酶复合物（ＡＢＣ）法 ×２００］

　 　 患者女，３８ 岁，因“哺乳期发现胸壁无痛性肿块 ３ 个月余，
未予重视，近期进行性增大”就诊。 体格检查：右胸壁皮下肿

物，质硬。 实验室检查：神经元特异性烯醇化酶（ｎｅｕｒｏｎ⁃ｓｐｅｃｉｆｉｃ
ｅｎｏｌａｓｅ， ＮＳＥ） １１４．４（正常参考值范围：０ ～ １６．３） ×１０３ ｎｇ ／ Ｌ。
Ｂ 超示右侧胸壁乳腺后方骨表面实质性占位；ＣＴ 示右侧胸

壁软组织肿块，密度均匀，增强扫描后轻度强化。 行超声引

导下胸壁穿刺，光学显微镜下见蓝色小圆细胞恶性肿瘤；免
疫组织化学分析（图 １）：ＣＤ９９（弥漫＋＋＋）、ＮＫＸ２．２（神经内

分泌标志物；弥漫 ＋ ＋ ＋）、Ｂ 淋巴细胞瘤 （ Ｂ⁃ｃｅｌｌ ｌｙｍｐｈｏｍａ，
Ｂｃｌ）⁃２（＋）、Ｂｃｌ⁃６（＋）、细胞周期素 Ｃｙｃｌｉｎ⁃Ｄ１（＋）、Ｂ 淋巴细胞

抗原受体复合物 ＣＤ７９ａ（少＋）、ＣＤ５６（＋）、细胞增殖核抗原

Ｋｉ⁃６７（７０％＋）、平滑肌肌动蛋白（ｓｍｏｏｔｈ ｍｕｓｃｌｅ ａｃｔｉｎ， ＳＭＡ；
－）、结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ， Ｄｅｓ； －）及白细胞共同抗原 （ ｌｅｕｃｏｃｙｔｅ
ｃｏｍｍｏｎ ａｎｔｉｇｅｎ， ＬＣＡ； －）；原位杂交：尤文肉瘤（Ｅｗｉｎｇ′ｓ ｓａｒ⁃
ｃｏｍａ， ＥＷＳ）断点区 １（ＥＷＳ ｂｒｅａｋｐｏｉｎｔ ｒｅｇｉｏｎ １， ＥＷＳＲ１）基

因约 ６０％， 病理提示为骨外 ＥＷＳ （ ｅｘｔｒａｓｋｅｌｅｔａｌ ＥＷＳ， Ｅ⁃
ＥＷＳ）。 为明确分期行１８ Ｆ⁃脱氧葡萄糖 （ ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ，
ＦＤＧ） ＰＥＴ ／ ＣＴ（ｕＭＩ５１０ 型，上海联影医疗科技有限公司）显
像，结果示右侧胸壁糖代谢异常增高的肿块，局部突入胸腔，边
缘尚光整，密度均匀，大小约为 ７１．１ ｍｍ×３２．４ ｍｍ，最大标准摄

取值（ｍａｘｉｍｕｍ ｓｔａｎｄａｒｄｉｚｅｄ ｕｐｔａｋｅ ｖａｌｕｅ， ＳＵＶｍａｘ）约为 １７．１，
毗邻肋骨骨质密度稍增高（图 ２）。 骨髓穿刺活组织检查（简

称活检）未见 Ｅ⁃ＥＷＳ 累及骨髓证据。 综合病理学和影像学

检查临床诊断为 Ｅ⁃ＥＷＳ（Ｔ２Ｎ０Ｍ０Ｇ３，Ⅲ期）。 排除禁忌证

后，给予患者长春新碱＋阿霉素＋环磷酰胺（ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ＋ ｄｏｘｏ⁃
ｒｕｂｉｃｉｎ＋ ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ， ＶＡＣ） ／异环磷酰胺＋依托泊苷（ｉｆ⁃
ｏｓｆａｍｉｄｅ＋ ｅｔｏｐｏｓｉｄｅ， ＩＥ）交替方案化疗，６ 个周期后，行１８ Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 评价其疗效。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像示右侧胸壁糖代谢

异常增高的肿块，边缘尚光整，较前明显缩小，糖代谢较前减

低，大小为 ３４．０ ｍｍ×１５．７ ｍｍ，ＳＵＶｍａｘ为 １０．５（图 ３）。
讨论　 Ｅ⁃ＥＷＳ 和外周原始神经外胚层肿瘤（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ

ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ ｔｕｍｏｒ， ｐＰＮＥＴ）是罕见的高度恶性蓝

色小圆细胞恶性肿瘤，同属于 ＥＷＳ 家族（Ｅｗｉｎｇ′ｓ ｆａｍｉｌｙ ｏｆ
ｔｕｍｏｒｓ， ＥＳＦＴ）。 ＥＳＦＴ 起源于骨骼、神经系统和软组织，包括

骨 ＥＷＳ、Ｅ⁃ＥＷＳ、ｐＰＮＥＴ 和 Ａｓｋｉｎ′ｓ 瘤，其具有共同的临床表

现、组织学形态、免疫组织化学表型、细胞分子遗传学特征，
主要区别在于神经外胚层的分化程度［１⁃２］ 。 骨 ＥＷＳ 是最常

见的 ＥＳＦＴ 成员，也是儿童和青少年第二大原发骨肉瘤［３］ 。
定位到胸肺区域的 Ｅ⁃ＥＷＳ 或 ｐＰＮＥＴ 被称为 Ａｓｋｉｎ′ｓ 瘤，最早

由 Ａｓｋｉｎ 报道［４］ 。 ２０１３ 版 ＷＨＯ 软组织肿瘤最新分类将 Ｅ⁃
ＥＷＳ、ｐＰＮＥＴ 和 Ａｓｋｉｎ′ｓ 瘤统称为 Ｅ⁃ＥＷＳ。 Ｅ⁃ＥＷＳ 好发于儿

童和青少年，发病中位年龄为 １４． ５ 岁，成年人罕见［４］ 。 Ｅ⁃
ＥＷＳ 可见于身体的任何部位，以椎旁、四肢和胸壁多见。 既

往报道的胸壁Ｅ⁃ＥＷＳ大部分位于胸廓内，见于胸壁骨膜、软
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图 ２　 骨外尤文肉瘤患者（女，３８ 岁）治疗前１８Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ＦＤＧ） ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 显像结果示右胸壁糖代谢异常增高的肿块，大小约

为 ７１．１ ｍｍ×３２．４ ｍｍ，最大标准摄取值（ＳＵＶｍａｘ）约为 １７．１（箭头示） 　 　 图 ３　 同一患者治疗后１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 显像结果示治

疗后肿块明显缩小，大小为 ３４．０ ｍｍ×１５．７ ｍｍ，糖代谢减低，ＳＵＶｍａｘ为 １０．５（箭头示）

组织、肺内和肺外，而发生在胸廓外的 Ｅ⁃ＥＷＳ 报道的较少。
Ｅ⁃ＥＷＳ 诊断的“金标准”为组织病理学检查，光学显微镜下

示小而圆的蓝色肿瘤细胞，组成细胞具有均匀的圆形细胞核，
染色质细小，核仁不明显，偶见假菊团（又称荷马·莱特玫瑰

花结）形成；免疫组织化学示肿瘤细胞高表达 ＭＩＣ２ 基因编

码的糖蛋白 ＣＤ９９。 Ｅ⁃ＥＷＳ 生物分子特点为非随机的染色体

易位导致 ＥＷＳＲ１ 基因与 ＥＴＳ（Ｅ⁃ｔｗｅｎｔｙ ｓｉｘ）转录因子形成融

合基因，最常见为染色体 ｔ（１１；２２） （ｑ２４；ｑ１２）易位［２］ 。 Ｅ⁃
ＥＷＳ 具有很高的远处转移和局部复发的倾向，且预后不良。
治疗方法主要包括新辅助化疗、根治性手术切除和辅助化疗

与放疗的结合。 Ｅ⁃ＥＷＳ 对特殊的化疗方案非常灵敏，在 Ｅ⁃
ＥＷＳ 肿瘤切除前接受积极的化疗后，瘤体可明显变小，改善

生存期［５］ 。 因此，Ｅ⁃ＥＷＳ 的早期准确诊断至关重要。
本例患者为哺乳期成年女性，临床表现为胸壁外无痛性

肿块，短期内进行性增大，超声引导下穿刺病理提示 Ｅ⁃
ＥＷＳ，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像示右侧胸壁糖代谢异常增高的

肿块，局部突入胸腔，边缘尚光整，密度均匀，毗邻肋骨骨质

密度增高。 与 Ｅ⁃ＥＷＳ 的鉴别诊断主要有胸壁淋巴瘤、胚胎

性横纹肌肉瘤等，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像较难鉴别，主要依赖

免疫组织化学检查，ＳＭＡ（－）、Ｄｅｓ（－）及 ＬＣＡ（－）可以排除胸

壁淋巴瘤、胚胎性横纹肌肉瘤的诊断。 但１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ
全身显像在确定临床分期、指导临床确定治疗方案中具有重

要的价值。 本例患者行１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 全身显像后诊断为

Ｅ⁃ＥＷＳ（Ｔ２Ｎ０Ｍ０Ｇ３，Ⅲ期）。 由于肿块较大，并且 Ｅ⁃ＥＷＳ 对

化疗非常敏感，确定临床分期后立即行 ＶＡＣ ／ ＩＥ 交替方案化

疗，６ 个周期后复查１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像，发现右侧胸壁的

肿块较前明显缩小，糖代谢明显减低，ＳＵＶｍａｘ从治疗前 １７．１
下降到 １０．５，提示化疗有效。

胸壁 Ｅ⁃ＥＷＳ 的影像学诊断具有一定的挑战性。 超声表

现为低回声或极低回声软组织肿块，形态不规则，内部回声

不均匀，对周围组织可有侵犯。 ＣＴ 主要表现为胸壁不均匀

肿块、伴囊变或坏死，或均匀性软组织肿块，增强扫描病灶呈

不均匀强化，也可表现为均匀一致强化［６］ 。 ＭＲＩ 表现为 Ｔ１

加权成像（ｗｅｉｇｈｔｅｄ ｉｍａｇｉｎｇ， ＷＩ）多为等信号，略低于肌肉信

号，Ｔ２ＷＩ 呈高信号，增强扫描呈明显均匀或不均匀强化。１８Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 是一种分子功能影像学检查方法，由于同时整

合了解剖形态学和功能代谢信息，能探测全身的淋巴结、骨
髓及病灶的代谢分布情况，在评价肿瘤的分期及疗效中具有

重要的价值［７］ 。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 表现为糖代谢异常增高的肿块，边
缘较光整，密度均匀，通过测量治疗前后的 ＳＵＶｍａｘ能更早预

测肿瘤对化疗的反应。 尽管超声、ＣＴ 和 ＭＲＩ 也可用于评估

Ｅ⁃ＥＷＳ 的疗效，但与１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 相比，其不能一次性全

身显像，肿瘤的形态学改变也晚于功能代谢变化。 对于胸壁

Ｅ⁃ＥＷＳ 的诊断与疗效评价需要多种影像模式联合进行全面

评估，如超声、ＣＴ、ＭＲＩ 和 ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查，然而确诊胸壁 Ｅ⁃
ＥＷＳ 仍需要依靠组织病理学检查。
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ｕｔｅｒｉｎｅ ｐＰＮＥＴ ａｎｄ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ ｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］． Ｏｎｃｏ Ｔａｒｇｅｔｓ Ｔｈｅｒ， ２０２０， １３：
１１７９⁃１１８４． ＤＯＩ：１０．２１４７ ／ ＯＴＴ．Ｓ２１３２３３．

［３］ Ｌｕｄｗｉｇ ＪＡ． Ｅｗｉｎｇ ｓａｒｃｏｍａ： ｈｉｓｔｏｒｉｃａｌ ｐｅｒｓｐｅｃｔｉｖｅｓ， ｃｕｒｒｅｎｔ ｓｔａｔｅ⁃ｏｆ⁃
ｔｈｅ⁃ａｒｔ， ａｎｄ ｏｐｐｏｒｔｕｎｉｔｉｅｓ ｆｏｒ ｔａｒｇｅｔｅｄ ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｔｈｅ ｆｕｔｕｒｅ［Ｊ］ ． Ｃｕｒｒ
Ｏｐｉｎ Ｏｎｃｏｌ， ２００８， ２０（４）： ４１２⁃４１８． ＤＯＩ：１０． １０９７ ／ ＣＣＯ． ０ｂ０１３⁃
ｅ３２８３０３ｂａ１ｄ．

［４］ Ａｓｋｉｎ ＦＢ， Ｒｏｓａｉ Ｊ， Ｓｉｂｌｅｙ ＲＫ， ｅｔ ａｌ． Ｍａｌｉｇｎａｎｔ ｓｍａｌｌ ｃｅｌｌ ｔｕｍｏｒ ｏｆ
ｔｈｅ ｔｈｏｒａｃｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｒｅｇｉｏｎ ｉｎ ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ： ａ ｄｉｓｔｉｎｃｔｉｖｅ ｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏ⁃
ｌｏｇｉｃ ｅｎｔｉｔｙ ｏｆ ｕｎｃｅｒｔａｉｎ ｈｉｓｔｏｇｅｎｅｓｉｓ ［ Ｊ］ ． Ｃａｎｃｅｒ， １９７９， ４３ （ ６）：
２４３８⁃２４５１． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ １０９７⁃０１４２ （ １９７９０６） ４３：６ ＜ ２４３８：：ａｉｄ⁃
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ｃｎｃｒ２８２０４３０６４０＞３．０．ｃｏ；２⁃９．
［５］ Ｓａｎｔｈｏｓｈ Ｓ， Ｋａｓｈｙａｐ Ｒ， Ｂｈａｔｔａｃｈａｒｙａ Ａ， ｅｔ ａｌ． Ｒｏｌｅ ｏｆ Ｆ１８ ｆｌｕｏｒｏ⁃

ｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ ｐｏｓｉｔｒｏｎ⁃ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ／ ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ｉｎ
ｔｈｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ Ａｓｋｉｎ′ｓ ｔｕｍｏｒ［Ｊ］ ． Ｉｎｄｉａｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ， ２０１３， ２８
（３）： １８０⁃１８２． ＤＯＩ：１０．４１０３ ／ ０９７２⁃３９１９．１１９５４８．

［６］ Ｘｉａ Ｔ， Ｇｕａｎ Ｙ， Ｃｈｅｎ Ｙ， ｅｔ ａｌ． Ａｓｋｉｎ ｔｕｍｏｒ： ＣＴ ａｎｄ ＦＤＧ⁃ＰＥＴ ／ ＣＴ
ｉｍａｇｉｎｇ ｆｉｎｄｉｎｇｓ ａｎｄ ｆｏｌｌｏｗ⁃ｕｐ［ Ｊ］ ． Ｍｅｄｉｃｉｎｅ （ Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ）， ２０１４，
９３（６）： ｅ４２． ＤＯＩ：１０．１０９７ ／ ＭＤ．００００００００００００００４２．

［７］ 赵晋华．淋巴瘤的１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像：从分期到疗效评价、预
后预测［ Ｊ］ ．中华核医学与分子影像杂志， ２０１８， ３８（ ９）： ５８５⁃
５８７． ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．２０９５⁃２８４８．２０１８．０９．００１．
Ｚｈａｏ ＪＨ． １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ ｉｎ ｌｙｍｐｈｏｍａ： ｓｔａｇｉｎｇ， ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ｅｖａｌ⁃
ｕａｔｉｏｎ ａｎｄ ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃ ｐｒｅｄｉｃｔｉｏｎ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ，
２０１８， ３８（９）： ５８５⁃５８７． ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．２０９５⁃２８４８．２０１８．
０９．００１．
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