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·骨骼肌肉影像学·
外周恶性神经鞘膜瘤的影像学表现

倪恩珍，王亚非

【摘要】　目的：总结分析外周恶性神经鞘膜瘤的影像学表现，提高鉴别诊断能力。方法：回顾性分析１１例经手术或

病理证实的恶性神经鞘膜瘤的影像学表现，并与手术病理对照分析，１１例中行ＣＴ检查３例，行 ＭＲＩ检查４例，ＣＴ和

ＭＲＩ均检查４例。结果：ＣＴ平扫表现为等、低混合密度软组织肿块影，形态不规则，病灶边缘较光整２例，边缘毛糙５例。

ＣＴ增强扫描呈不均匀强化，坏死区不强化，网格样强化２例，不均匀强化５例。Ｔ１ＷＩ呈等、略低信号，内见局灶性长Ｔ１

信号影；Ｔ２ＷＩ序列以略高信号为主，内见局灶性长Ｔ２ 信号，周围软组织见片状浸润高信号；ＭＲＩ增强扫描呈不均匀强

化。结论：恶性外周神经鞘膜瘤的ＣＴ和 ＭＲＩ表现具有一定的特征性。
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　　恶性神经鞘膜瘤，起源于Ｓｃｈｗａｎｎ细胞，故又称

Ｓｃｈｗａｎｎ细胞瘤，此瘤多由神经纤维瘤或神经纤维瘤

病恶变而来，但神经鞘瘤恶变较少见，临床往往难以区

分原发或恶变。此肿瘤好发于四肢、头颈部及腹膜后。

本文回顾性分析１１例经手术或病理证实的恶性神经

鞘膜瘤的影像学表现，旨在提高对该病的认识。

材料与方法

１．临床资料

１１例患者中男７例，女４例，年龄６～５８岁，平均

３６岁。临床首发症状表现为局部肿块，伴有局部神经

支配区的疼痛不适、感觉及运动障碍，发病部位有四肢

躯干、颌面部、颈部、腹膜后等，由于发病部位不同，临

床表现各不相同。

２．影像学检查

１１例中行ＣＴ检查３例，行ＭＲＩ检查４例，ＣＴ和

ＭＲＩ均检查４例。ＣＴ检查采用Ｓｉｅｍｅｎｓ公司６４层

螺旋ＣＴ机，层厚７ｍｍ，间隔７ｍｍ，平扫后行增强检

查，增强扫描采用高压注射器经肘静脉注入非离子对

比剂，剂量１．５ｍｌ／ｋｇ，流率３～５ｍｌ／ｓ，注入对比剂

３５ｓ及７０ｓ后各扫描一次。扫描条件：层厚７ｍｍ，层

间距７ｍｍ，１２０ｋＶ，１４０ｍＡｓ，矩阵５１２×５１２，标准算

法，重建层厚３ｍｍ，传到工作站进行多平面重组进行

肿块及周围结构的分析。

ＭＲＩ检查采用Ｓｉｅｍｅｎｓ公司１．５Ｔ超导型磁共振

机，表面线圈，快速自旋回波序列（ＴＳＥ），矩阵２５６×

２５６，层厚５～８ｍｍ，８例均行Ｔ１ＷＩ（ＴＲ４８０～６２７ｍｓ，

ＴＥ１２～１７ｍｓ）、Ｔ２ＷＩ（ＴＲ２０００～２１５０ｍｓ，ＴＥ１００～

１２０ｍｓ）及 Ｔ２ 脂肪抑制像（ｓｈｏｒｔｔｉｍｅｉｎｖｅｒｓｉｏｎｒｅ

ｃｏｖｅｒｙ，ＳＴＩＲ）序列，并同时行轴面、矢状面及冠状面

扫描，平扫后行Ｔ１ＷＩＧｄＤＴＰＡ增强多方位扫描。

结　果

１．部位、形态与大小

肿瘤位于鼻窦１例，四肢５例，腹膜后３例，颈部
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图１　右侧臂丛恶性神经鞘膜瘤。ａ）冠状面Ｔ１ＷＩ图像，右侧颈丛见一椭圆形长Ｔ１ 信号（箭）；ｂ）增强扫描冠状面示病灶明

显强化（箭），强化较均匀，周围见包膜，边缘清晰，肿瘤上缘可见神经进入征。　图２　右侧臀部恶性神经鞘膜瘤。ａ）轴面

Ｔ１ＷＩ图像，右侧臀部见不规则形长Ｔ１ 信号（箭），呈分叶状；ｂ）轴面Ｔ２ＷＩ图像，右侧臀部见不规则形长Ｔ２ 信号（箭），呈分叶

状；ｃ）增强扫描轴面图像，可见明显网格状及结节状强化（箭），周围软组织受侵，肿瘤周缘见毛刺样改变；ｄ）增强扫描冠状面

图像；ｅ）ＣＴ平扫示病灶呈稍低密度；ｆ）ＣＴ增强扫描轴面图像可见条状及结节状强化，边缘欠清，见棘状突起样改变；ｇ）ＣＴ

增强扫描冠状面重组图像。

１例，背部１例。１１例中病灶呈圆形或椭圆形３例，不

规则形７例，弥漫肿块型１例，病变沿神经侵犯。肿瘤

直径３～１９ｃｍ，平均９．６ｃｍ。

２．ＣＴ表现

ＣＴ平扫表现为实性软组织肿块影，外形不规则，

呈分叶状或结节状，内见等、低混杂密度，边界清楚者

２例（图１），模糊者５例；结合薄层重建矢状面或冠状

面图像，４例患者发生于较大神经干走行的部位，肿

块与较大神经干关系密切，累及坐骨神经２例（图２～

４），累及股神经１例，１例可见病变与右侧臂丛分界不

清；１例与腹腔神经节分界不清（图３）。ＣＴ增强扫描

呈不均匀强化，实性部分呈斑片状、网格状强化，内见

大片状无强化的不规则低密度囊变区。

３．ＭＲＩ表现

ＭＲＩ平扫：Ｔ１ＷＩ表现为等、低混杂信号，边界欠

清，Ｔ２ＷＩ抑脂序列上为略高信号，内可见局灶性高信

号，边界清楚者２例，模糊者６例，周围受累软组织呈

斑片状Ｔ２ＷＩ高信号，且与病变分界欠清，肿块呈分叶

状，边缘见毛刺样结构侵入周围结构。ＭＲＩ增强扫

描：病变呈不均匀强化，呈片状、结节状或网格状，内见

较大片状无强化区，周围受侵结构可见强化改变。

讨　论

１．临床特点

起源于神经鞘的恶性肿瘤称为恶性神经鞘膜瘤，

该肿瘤较为少见，以往多见于个案报道［１３］，占所有软

组织肉瘤的１０％
［４］。发病年龄多在３５岁以后，男性

多于女性，最常发生于四肢近侧端、躯干及头颈部，肿
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像，右侧臀部见一椭圆形长Ｔ２ 信号（箭）；ｂ）轴面Ｔ１ＷＩ图像，右侧臀部见一椭圆形长Ｔ１ 信号（箭）；ｃ）Ｔ１ＷＩ增强扫描轴面图

像，可见明显结节状、环形强化，周围见毛刺样改变，肿瘤内见巨大不规则形囊变坏死区；ｄ）Ｔ１ＷＩ增强扫描冠状面图像。

图３　右侧腹膜后恶性神经鞘膜瘤。ａ）

ＣＴ平扫示病灶呈稍低密度（箭），局部内

见片状高密度出血灶及小点状钙化；ｂ）

增强扫描动脉期可见网格状及结节状不

均匀强化，内见多发低密度无强化液化

坏死；ｃ）增强扫描门脉期图像；ｄ）增强

扫描冠状面重组图像。　图４　右侧臀

部恶性神经鞘膜瘤。ａ）轴面Ｔ２ＷＩ图

瘤常和大神经干有联系，如坐骨神经、颈丛、臂丛、骶神

经丛等。本组１１例中男７例，女４例，年龄６～５８岁，

中位年龄３６岁；肿瘤位于鼻窦１例，四肢５例，腹膜后

３例，颈部１例，背部１例。本组病例中有３例术后半

年随访肿瘤复发，提示对患者应于手术后３～６个月进

行随访，观察有无局部复发及远处转移。最常见的临

床症状是肿块，其余依次为疼痛、感觉及运动障碍等。

２．病理特点

肉眼检查：肿瘤大体标本多呈结节状及分叶状，切

面呈灰白色，可有黏液胶冻样物质。肿瘤部分边界清，

有假包膜，可将神经干包绕其中；可见出血、坏死，显微

镜下常见侵犯周围软组织。镜下表现：肿瘤细胞以梭

形为主，核扭曲呈波纹状，核仁少见。核分裂像常见，

表现为梭形细胞肉瘤，类似于纤维肉瘤，部分细胞胞浆

空亮，可见Ｓｔｏｒｉｆｏｒｍ结构以及形成致密的ＡｎｔｏｎｉＡ

区及疏松的ＡｎｔｏｎｉＢ区结构，间质稀疏。部分有明显

的神经纤维瘤样区域，细胞轻度异型，细胞间多为黏液

样间质，与周围异型明显的肉瘤样区有移行但分界明

显。部分可有局灶性其他肉瘤样区，如平滑肌肉瘤样、

恶性纤维组织细胞瘤样、滑膜肉瘤样、血管外皮瘤样改

变，恶性神经鞘膜瘤常见有出血坏死，坏死区周围的瘤

细胞呈假栅栏状排列。有学者根据组织学形态特点，

将恶性神经鞘瘤分为５个亚型，即梭形细胞型、上皮样

型、黑色素型、异质化生型和腺型。免疫组织化学技术

对本病的诊断具有重要价值，Ｓ１００蛋白是较为敏感的

特异性标记物，阳性率可达７２．５％。

３．影像表现

ＣＴ平扫及增强表现：ＣＴ表现为孤立性或弥漫性

肿块，大小不一，分叶状，周围见棘状突起样改变，肿瘤

部分有包膜，边缘可光整也可模糊，肿瘤中心可见大片

状不规则低密度影，增强实质部分呈不同程度强化，呈

斑片状、网格状或结节状，低密度区不强化，病灶往往

侵犯周围结构，但良性神经鞘膜瘤也可出现低密度区。

总结恶性神经鞘膜瘤的ＣＴ表现，如囊实性巨大肿块

且与周边软组织界限模糊甚至周边软组织增强扫描有

强化改变，病灶呈分叶状且周围见棘状突起样改变，中

心出现大面积低密度区且较广泛，实质部分呈斑片状、

网格状或结节状强化，应考虑恶性神经鞘膜瘤的可能。

刘连峰等［５］认为ＣＴ表现为孤立性或弥漫性肿块，肿

瘤中心区可见大片状低密度影，增强实质部分呈斑块
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状、网格状或岛屿状强化，低密度区不强化，与本组病

例ＣＴ表现基本一致。

ＭＲＩ表现：为边界欠清晰的肿块，呈稍长 Ｔ１、长

Ｔ２ 信号改变，内见斑片状更长 Ｔ１、Ｔ２ 信号。增强后

呈明显不均匀强化，其中４例肿块边缘见毛刺样改变，

侵犯周围组织，呈明显长Ｔ２ 信号，增强见强化，笔者

认为毛刺样或棘状突起样改变是恶性神经鞘膜瘤的较

具特征性改变，是恶性肿瘤细胞侵犯周围正常组织结

构且进度不一的生物学行为的征象，本组１１例中仅见

４例，说明本征象并不常见，但较具特异型，本组４例

术前正确诊断为恶性肿瘤与此重要征象有关。周围软

组织侵犯在Ｔ２ＷＩ抑脂图像上显示特别清楚，能提供

清晰的侵犯范围及周围解剖结构信息，并为手术证实，

因此应强调应用 Ｔ２ＷＩ抑脂像及其增强序列的重要

性。本组一些病例中Ｔ２ＷＩ可显示小片状高信号区，

表明中央囊变坏死，囊变既可以在良性雪旺氏细胞瘤

中见到，也可以是恶性神经鞘膜瘤的坏死性改变。

Ｃｏｌｅｍａｎ等
［６］认为大片不规则坏死灶暗示病变为恶

性，表明预后不良。

４．鉴别诊断

良恶性神经鞘膜瘤的鉴别诊断：神经鞘膜瘤的良、

恶性鉴别，ＣＴ表现缺乏特异性。本组病灶，大体病理

标本显示肿瘤大部分与周围组织分界不清或伴相邻组

织浸润，少部分可有完整包膜。易发生出血坏死或囊

变，表现为多个囊腔或中心大片坏死区，因此，ＣＴ表

现也是复杂多样的，病灶边缘可毛糙也可光整。ＣＴ

增强扫描肿瘤实质部分明显强化，为斑片状、不均质强

化，坏死囊变区无强化。肿瘤内低密度无强化区是否

为良恶性神经鞘膜瘤的鉴别特征，学者们意见不

一［６８］。通过本组病例研究，笔者认为肿瘤内低密度区

并不是恶性神经鞘膜瘤的特征性表现，但以下几点可

以提供鉴别信息。良性者：①一般直径＜５ｃｍ，少有

＞１０ｃｍ者，肿瘤沿神经干走行，呈圆形、卵圆形或结节

状，有包膜，边缘光整；②肿瘤推移或包绕神经，肿瘤两

极可有“神经出入征”，但上述征象只有在深部较大神

经旁才能见到，而表浅部位的神经鞘膜瘤因所附神经

细小难以辨认；③瘤内密度或信号不均匀，是由于神经

鞘膜瘤内细胞密集和稀疏区共存，局部易出血囊变，

ＭＲＩ可见“靶征”，靶征外周高信号为结构疏松的黏液

基质，中心低信号为排列紧密的细胞团，靶征多见于良

性神经鞘膜肿瘤，罕见于恶性神经鞘膜肿瘤；④“脂肪

分离征”，神经鞘膜瘤缓慢生长推压正常神经束周围的

脂肪并保留包绕肿瘤的薄层脂肪组织；而恶性神经鞘

膜瘤则多为浸润破坏；⑤增强扫描，ＣＴ增强扫描见肿

瘤强化多较均匀，较大者易出现小的囊变坏死。恶性

者：①直径多＞５ｃｍ，甚至＞１０ｃｍ，肿瘤呈不规则结节

状、团块状，可有假包膜，有浸润生长特点，边缘模糊，

肿瘤边界不光整，呈分叶状；②有毛刺征或棘状突起改

变，毛刺样或棘状突起改变是恶性肿瘤的较具特征性

征象，是肿瘤向周围结构侵犯生长进度不一的表现；③

增强扫描肿瘤周边或内部不均匀强化，呈片状、结节状

或网格状强化，内见大片不规则无强化囊变坏死区；④

有明确的侵犯周围组织器官特征，有转移和术后复发

等提示恶性，但边缘光整亦不能排除恶性。注重邻近

结构的观察和强调应用Ｔ２ＷＩ抑脂像及其增强有助于

良、恶性肿瘤的鉴别，本组中可见与病灶相邻的软组织

浸润４例，肺多发粟粒结节转移１例，这些邻近结构的

受侵破坏或远处转移是提示恶性病变的重要征象。

恶性神经鞘膜瘤恶性程度一般较低，而恶性神经

鞘膜瘤组织学出现脉管分化或横纹肌母细胞瘤特征即

蝾螈瘤时，说明恶性程度高，预后不佳。恶性神经鞘膜

瘤手术切除的难度取决于肿瘤与神经干、神经根有无

明确界限，若要彻底切除肿瘤，多需同时切除部分神经

干组织而影响到躯体功能，若要保留神经，则肿瘤多难

切除彻底而易复发，临床上往往难以取舍。由于担心

损伤神经而采取姑息手术，是导致手术后肿瘤复发的

主要原因。配合放射治疗能减少肿瘤的局部复发，而

影像学检查特别是 ＭＲＩ能清晰显示神经的受侵及邻

近组织结构的改变情况，对临床医生的手术方式、手术

预期及病变预后有着重要作用，是术前检查的合适选

择。
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