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1　资　　料

　　患者，女性，39岁。2024年2月19日发现右

侧乳房肿块半月余。体格检查：双侧乳房对称无

畸形，皮肤光滑，乳头对称无凹陷、溢液，右

侧乳房外上、外下象限可触及红枣大小的肿物，

形态不规则，边界尚清，活动度差，按压疼痛，

近期疼痛加重，与月经周期无明显关系。左侧乳

房未见明显包块，双侧腋窝及锁骨上未触及肿

大淋巴结。其他临床表现：无发热、乏力、盗

汗及午后潮热；伴咳嗽、恶心、呕吐，呕吐物

为胃内容物；伴胸闷气短，无外伤。肿瘤标志

物：糖类抗原（carbohydrate antigen，CA）125为 
59.60 U/mL，较正常值升高（0~35 U/mL）。

　　乳腺超声显示右侧乳房外上、外下象限探

及大小约6.8 cm×4.0 cm的低回声病灶，边界尚

清，形态不规则，内回声不均匀，可见多个片

状无回声，彩色多普勒血流成像（color Doppler 
flow imaging，CDFI）可见血流信号，Adler血流

Ⅱ级。右侧腋窝探及多个增大淋巴结声像图，

皮质薄厚不均，淋巴门偏移，较大者大小约 
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1.5 cm×0.7 cm。左侧腋窝探及多个增大淋巴结

声像图，皮髓界限不清，淋巴门居中，较大者大

小约1.0 cm×0.5 cm。超声诊断：右侧乳房实质

病灶，乳腺影像报告和数据系统（Breast Imaging 
Reporting and Data System，BI-RADS）4B类。

　　乳腺超声造影检查：右侧乳房低回声病灶于

造影剂注入15 s病灶呈不均匀高增强，增强后病

灶外形尚规则，与周围正常乳腺组织分界清，病

灶增强呈“快进慢出”，病灶增强后未见明显增

大，病灶周围未见明显血管增强影。超声造影诊

断：BI-RADS 5类（图1）。

　　磁共振成像（magnetic resonance imaging，
MRI）检查（平扫加增强）：右侧乳腺腺体内

一巨大占位，病灶内信号混杂，实性部分以长

T1、稍长T2信号为主，弥散加权成像（diffusion-
weighted imaging，DWI）呈稍高信号，增强扫描

呈中度不均匀强化，局部可见不规则片状未强化

区，实性部分周边可见不规则片状短T1、长T2信
号影，DWI呈低信号（图2）。

　　术后病理学检查：符合神经纤维瘤病恶性

变，为恶性外周神经鞘膜瘤（malignant peripheral 
nerve sheath tumor，MPNST），伴坏死，乳头
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未见侵及，各切缘干净。免疫组织化学染色：

瘤细胞示S-100（+），SOX-10（+），Desmin

A         B                C     D

图1　乳腺MPNST常规超声及超声造影表现  

A：低回声病灶（箭头所示）；B可见无回声区域（箭头所示）；C：不均匀高增强（箭头所示）；D：其内可见灌注缺损区（箭头所
示）。 

A         B                C     D

图2　乳腺MPNST MRI表现 

A：T1加权成像（T1-weighted imaging，T1WI）实性部分为长T1信号；B：T2加权成像（T2-weighted imaging，T2WI）实性部分以稍长信
号为主；C：DWI呈稍高信号；D：中度不均匀强化，内可见不规则未强化区。 

（-），CD34（+），SMA（-），Ki-67增殖指

数（2%+）（图3）。

图3　乳腺MPNST病理学检查（HE染色，×100）

2　讨　　论

　　MPNST是一种来自周围神经的恶性软组织

肿瘤，约占软组织肉瘤的5%［1-2］。MPNST发病

率约为0.001%［2］，好发于四肢近端和躯干，好

发于成年人，20~50岁多见，无明显性别差异，

发生于乳腺非常罕见［3-4］，MPNST已经取代了

以前定义不太明确的恶性神经鞘瘤、神经源性

肉瘤和神经纤维肉瘤［5］。MPNST起源类型包 
括［2］：① Ⅰ型神经纤维瘤病（neurofibromatosis 
type 1，NF1）恶变，约占50%，该型患者的发

病年龄较小；② 散发型，来源于外周神经干，

约占40%；③  局部放疗后继发肉瘤变，约占

10%。MPNST临床表现无特异性，一般为单发，

约70%表现为无痛性肿块［6］。病理学特征：大

体上，MPNST可见出血、坏死或囊肿形成的区 
域［7］；镜下MPNST主要由密集的梭形细胞组

成，瘤内可见出血及坏死，免疫组织化学标志

物表达无特异性，S-100蛋白表达在50%~80%的

患者，30%的患者表达SOX-10，Vimentin一般为

阳性，CD34部分阳性［8］。本例免疫组织化学表

现为S-100（+），SOX-10（+），CD34（+）。

MPNST在超声上表现为：体积较大（＞5 cm）

的实性肿块，外形不规则，内部回声不均匀，其

内可见囊性成分，后方无明显声影，无包膜或包
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膜不完整，边界不清。本例患者的常规表现与之

基本相符。MPNST计算机体层成像（computed 
tomography，CT）表现［1］无特异性，常不均

匀，呈中、低密度，不均匀斑片状、网格状

强化。CT表现为广泛的内部坏死和肿块周围

的侵袭性生长有助于肿瘤的良恶性鉴别［9］。

MPNST的MRI表现大部分呈T1WI等或低信号，

T2WI等、稍高或混杂高信号。“靶征”“束状

征”“神经出入征”“脂肪分离征”出现时有助

于MPNST诊断［1］。患者在伴有NF1标志时，应

怀疑MPNST。当没有NF1的患者在神经组织内

和周围出现快速生长的无痛性肿瘤时，也应特别

注意［10］。由于MPNST呈散发特征，影像学表

现缺乏特异性，因此，诊断乳腺原发性MPNST
需要通过病理学检查确诊［9］。对于MPNST的临

床治疗，缺乏成熟方案，局部病灶完整外科切除

辅以放疗是比较可靠的治疗方法［11］，但对于局

部放疗后继发的肿瘤是禁忌的。对乳腺MPNST
的影像学诊断以及治疗未来还需要进一步的研

究。
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