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摘要： 目的 提高临床医师对椎管内尤文肉瘤（Ewing sarcoma，EWS）的认识，减少误诊，争取早期诊断，早期治疗，改善病人

的预后。方法 对广州中医药大学第二临床医学院神经外科 2020年 4月收治的 1例长节段椎管内EWS病人的临床资料进行

整理并回顾相关文献。结果 病人主诉为进行性四肢麻木乏力 1月余。术前初步诊断：脊髓占位性病变（C1-T1椎体，血管源

性肿瘤？脊膜瘤？神经元性肿瘤？）。入院后 9 d行C1-T1椎体占位性病变切除术，术后病理提示：小圆细胞恶性肿瘤；免疫组

化：CD99（+）、S-100（+）。结合免疫组化及分子病理结果：符合椎管内EWS。出院在外院行 7个疗程CAV/IE化疗，随访 1年，病

人复发于外院行手术及放化疗。结论 椎管内EWS的来源为原始神经上皮，其构成为原始未分化小圆细胞，是一类发生率极

低的高度恶性肿瘤，其预后不佳、病程短、容易误诊、进展快。目前确诊主要依赖于病理学和免疫组化。

关键词： 肉瘤，Ewing； 椎管内肿物； 原始神经外胚层肿瘤； 长节段； 文献回顾
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Abstract： Objective To improve clinicians' understanding of ewing sarcoma (EWS), reduce misdiagnosis, strive for early diagnosis
and treatment, and improve the prognosis of patients.Methods The clinical data of a case of long-segment intraspinal EWS admitted
to department of Neurosurgery,the Second School of Clinical Medicine,Guangzhou University of Chinese Medicine in April 2020 were
analyzed and the relevant literature was reviewed.Results The patient complained of progressive numbness and weakness of limbs for
more than 1 month. Preoperative diagnosis: spinal space-occupying lesions (C1-T1 vertebral body, vascularized tumor? Meningioma?
Neuronal tumor?). 9 d after admission, C1-T1 vertebral body level space occupying lesion resection was performed. Postoperative pa⁃
thology suggested small round cell malignant tumor. Immunohistochemistry: CD99 (+), S-100 (+). Combined with immunohistochemis⁃
try and molecular pathology: the results were consistent with intraspinal EWS. After discharge, the patient underwent 7 courses of CAV/
IE chemotherapy in another hospital, followed up for 1 year, the patient relapsed and underwent surgery and chemoradiotherapy in an⁃
other hospital.Conclusions Intraspinal EWS originates from primitive neuroepithelium, which is composed of primitive undifferentiat⁃
ed small round cells. It is a type of highly malignant tumor with very low incidence, with poor prognosis, short course of disease, easy
misdiagnosis and rapid progression. At present, diagnosis is mainly dependent on pathology and immunohistochemistry.
Key words： Sarcoma,Ewing; Intraspinal mass; Primitive neuroecto dermal tumor; Long segmental; Literature review

椎管内尤文肉瘤（ewing sarcoma EWS）是一种

罕见的尤文肉瘤骨外类型，恶性程度高、预后差、具

有少见性和难鉴别性。遂现将广州中医药大学第

二临床医学院（我院）神经外科 2020年 4月收治的 1
例原发于椎管内长节段的尤文肉瘤（EWS）的报告

如下并进行相关文献回顾分析。

1 资料与方法

1.1 一般资料 女，29岁，因“进行性四肢麻木乏力

1月余”来我院就诊，病人 1月前无明显诱因出现进

行性四肢麻木乏力，当时未予以重视，于当地针灸

治疗后稍许好转。几天后右侧肢体麻木乏力进行

性加重，行走不能，无言语及意识障碍，无恶心呕

吐，无胸闷心悸等不适，遂至当地医院就诊，查颈椎

CT平扫+增强：颈椎-胸椎椎管内富血供占位，首先

考虑血管源性病变（实性血管母细胞瘤？海绵状血

管瘤？）脊膜瘤及不典型神经源性肿瘤待排。颈椎

MR示：颈椎、胸椎椎管内富血供肿块，首先考虑血

管源性病变（实性血管母细胞瘤？海绵状血管

瘤？），脊膜瘤及不典型神经源性肿瘤待排。胸椎、

腰椎CT平扫+强化示：（1）T1水平脊髓受压变性，椎

管内脊髓周围血管增粗，考虑颈段病灶为血管源性

病变可能性大；（2）L4/5椎间盘变性，轻度膨出；（3）
腰椎轻度退行性病变。通过 SPECT进行全身骨显

像，发现全身无明确骨转移瘤存在。鉴于病人病

情，当地医生提议病人转诊上级医院，遂病人为求

继续治疗，就诊于本院门诊，入院症有：神志无异

常，精神倦怠，肢体乏力麻木，右侧更为明显，意识

与言语皆未见异常，后枕部稍见疼痛，胸闷、头晕、

心悸、呕吐、恶心症状皆未见。体格检查示：四肢肌

肉未见萎缩或假性肥大，四肢肌张力正常，右侧肢

体肌力 4−级，左上肢肌力 4+级，左下肢肌力 5级，四

肢浅感觉正常，乳头水平以下深感觉减退，右下肢

明显；复合感觉未见异常；温度觉未查。生理反射

存在，余病理反射未引出。指鼻试验（+−）跟膝胫实

验（−），闭目难立征（−），脑膜刺激征（−）。实验室检

查、心电图、胸片未见异常。2020年 4月 2日在我院

查颈椎MR示：C1-T1上缘椎管内右侧见一长带状略

高信号影，边界隐约可见，最大横径位于C2水平，大

小约 1.7 cm×1.2 cm，未见明显钙化影，颈髓向左前

侧移位（图1）。

结合影像学检查和体格检查，初步诊断为：脊

髓占位性病变（C1-T1椎体，血管源性肿瘤？脊膜

瘤？神经元性肿瘤？）。

1.2 治疗方法 为清楚定位及明确诊断，2020年 4
月3日于我院在局麻下，行全脊髓血管造影术，用5F
造影管行双侧锁骨下动脉、右侧椎动脉及双侧颈总

动脉造影，未见明显颈段脊髓肿瘤染色。排除手术

禁忌证后于 2020年 4月 9日在全身麻醉（气管内插

管）下行椎管内血管（病损）切除术（C1-T1椎体水平

占位性病变切除术+内固定术），术中可见C1-T1椎
体水平脊髓明显膨隆，并可见暗红色实性肿瘤组

织，质地一般，与脊髓粘连明显，术中冰冻考虑恶性

肿瘤。术后病理表明：（颈椎椎管内占位）恶性小圆

细胞肿瘤（MSRCT）。分子病理结果：EWSR1（发生

C

图1 颈椎MR：术前C1-T1上缘椎管内右侧见一长带状略高信号

影，边界隐约可见，最大横径位于C2水平，大小约1.7 cm×1.2 cm，未
见明显钙化影，颈髓向左前侧移位
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基因断裂）。免疫组化结果：SMA（−），CD38（+），

CD4（−），KI67（20%+），LCA（−），CD（20），CD3（−），

EMA（数在点状+），S-100（+），GFAP（−），CD99（弥漫

膜+），Syn（−），Desmin（−），CgA（−），Vimentin（+），

SOX10（−），CK（少量弱+），MelanA（−），HMB45（−），

MyoD1（−），MPO（−），特殊染色结果：网状纤维（部分

围绕细胞阳性）。结合免疫组化及分子病理结果，

符合Ewing肉瘤。

病人术后常规护理，病情稳定。于 4月 22日病

人复查颈椎MR示：C1-T1上缘椎管内脊髓后部可见

长带状异常信号影，边界欠清，T1WI呈稍低信号，

T2WI呈高低混杂信号，增强未见明确异常强化（图

2）。经相关中医药康复治疗后于 2020年 4月 25日
出院。

2 结果

术后 1年电话随访病人于 2020年 11月在外院

共行 7个疗程 CAV/IE［环磷酰胺（CTX，C）+阿霉素

（ADM，A）+长春新碱（VCR，V）/异环磷酰胺（IFO，
I）+依托泊苷（Etoposide，E）］化疗方案，恢复可，无不

适症状。2021年 5月病人再次出现右侧肢体麻木乏

力，并于外院行手术+化疗+放疗。由于未直接联系

到病人本人，导致目前对病人病情随访不准确、治

疗方案不详细，因此无法更好地评估病人的治疗情

况及预后。

3 讨论

尤文肉瘤（Ewing sarcoma，EWS）是一种高度恶

性肿瘤，主要发于躯干，以椎旁和腹膜后多见［1］。

Harimaya等［2］报道 28例在脊柱原发的 EWS病人的

年龄均值是 19.8岁，年龄<20岁者占比约为 60.7%，

男性病人占比约为 71.4%。原始神经外胚层肿瘤

（peripheral primitive neuroectodermal tumors，PNET）
指以原始神经嵴衍生上皮为起源，构成为原始未分

化小圆细胞的一类发生率极低的高度恶性肿瘤，其

存在多向分化特征，Hart于 1973年首次报道［2］。

PNET可发生于各年龄段，发病年龄范围为 4个月～

63岁，中位年龄为 20岁，发病年龄相对于骨内尤文

肉瘤偏大，男性多于女性［4］，存在高恶性程度、预后

不佳、病程短、容易误诊、进展快等特征。有学者发

现，EWS、PNET这两者除了在显微镜下具备相似表

现，同时在众多收治病人的基因易位也相同，最典

型的一类是 t（11；22）（q24；q12）。所以在分类上这

一类统称为“尤文肉瘤家族”（ewing sarcoma family
tumor，ESFT）［5-6］，其主要涉及 ：骨 EWS、非典型

EWS、骨外 EWS、周围神经上皮样瘤、Askin 瘤、

PNET。经免疫过氧化物酶（PO）染色法用于细胞遗

传学研究发现，EWS与 PNET皆属于神经外胚层肿

瘤，因此 2016年版世界卫生组织（WHO）在中枢神

经系统分类中将其统称为EWS/PNET。最新研究称

由于很多例罕见的中枢神经系统肿瘤都存在 19号
染色体（19q13.42），并且 C9MC段的扩增现象也促

使对其进行重新分类，因此WHO（2016年）删除了

PNET的命名［7］。不过，也有研究者称，PNET与

EWS仍存在细微差别，例如 FLI-1蛋白只在EWS中
存在特异表达，而神经标志物也只特异表达于

PNET。由生长的位置分析，EWS与 PNET也存在区

别：前者大多出现在四肢长骨骨干，后者常出现在

胸壁、子宫、肺、睾丸、肾脏与胰腺等组织［1］。

国内外对于发生的EWS报道较少，大部分通过

个案报道［8-11］。EWS原发于脊柱者较为少见，发生

率只有 3.5%～15.0%［12］。相关统计结果显示，在骨

外EWS中，椎管内的EWS占比仅有 3.5%～9.8%，其

中很大部分出现于腰椎处［1］。例如，李亭等［13］发现 1
例骶尾部 L5-S2椎管中 PNET伴发两肺与颅内多处

转移病人；王浩等［14］发现 S1椎管内原始神经外胚瘤

1例；夏伟［15］发现 T1～T3椎体节段椎管内 PNET/尤
文肉瘤 1例；刘巧丹、夏云飞［16］发现 T9-T12椎管内

髓外原始神经外胚叶瘤 1例；王刚等［17］发现C7椎体

下缘至 T2椎体下缘脊髓右后方椎管内尤文肉瘤 1
例。刘倩等［18］发现L2-S1婴儿椎管内尤文肉瘤/原始

神经外胚层肿瘤 1例。戴珂等［19］发现幕上及T8、L2-

3及 L5椎管内原始神经外胚层肿瘤 1例。段永池

等［20］发现1例L4-L5腰椎管中EWS/PNET病人。

椎管内EWS临床症状缺少特异性，主要表现为

局部的麻木疼痛、肢体功能障碍、大小便障碍等；查

体主要为肌力下降、深浅感觉减退，病理反应征阳

性等。本例病人以进行性四肢麻木乏力为主诉，术

前MR增强提示C1-T1上缘椎管内脊髓后部可见长

带状异常信号影，边界欠清，T1WI呈稍低信号，

T2WI呈高低混杂信号，增强未见明确异常强化和骨

质破坏。但由于影像学表现缺乏独特性，因此早期

C

A B

图2 椎管内尤文肉瘤1例C1-T1椎体水平病灶切除术术后颈椎

MR：A为T1WI显示稍低信号；B为T2WI显示高低混合信号，增强无

确切异常强化表现
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容易错漏或者误诊为其他疾病类型。过往类似的

病例就常常误诊为淋巴瘤、横纹肌肉瘤、神经纤维

瘤、神经鞘瘤、室管膜瘤、转移瘤等。淋巴瘤的影像

学检查常表现为包绕脊髓呈浸润性生长，平扫MRI
成均匀信号，增强后轻度均匀强化，病理学表现为

含有大量的单克隆淋巴细胞；横纹肌肉瘤则含有相

对的特殊肌肉标志物［20］；神经纤维瘤影像学提示瘤

体一般位于脊柱旁，T1加权像呈等信号、T2加权像

呈稍高信号，内部信号均匀或不均匀，一般存在家

族遗传史。神经鞘瘤影像学提示瘤体多位于硬膜

下，呈特殊的哑铃型外观，其强化程度高于椎管内

EWS；室管膜瘤以膨胀性、中心性生长为主，且因瘤

体血供丰富，会出现线样的低信号带，称为“帽

征”［21］。而转移瘤常常发生于中老年人，肿块形态

多不规则，增强后可见有环形强化，或伴有邻近附

件及椎体骨质破坏。

现今椎管内EWS影像学检查工具以CT、MR为

主。就呈现椎体骨质破坏而言，相较后者，CT更具

优势，可以对肿瘤中存在钙化灶与骨膜反应与否做

出明确判断。而对于骨化、钙化，常规的MR缺乏敏

感性，但在分辨软组织上却有着良好表现，可清晰

呈现肿瘤累及的范围、神经血管束受累状况、瘤体

周围的水肿、软组织肿块等［22］。其主要表现为类圆

状混杂密度或局部团块样软组织肿块影，具清晰边

界，T1WI显示低或等信号，T2WI显示稍高或等信

号。发生于椎管内的瘤体一般与硬膜边界清楚，瘤

体增大使硬膜囊受压、移位，增强后肿物呈现强化

不均匀，囊变坏死后表现更为显著［23-24］；另外，同时

可在一定程度上累及相邻骨质。有研究结果显示，

EWS的肿瘤细胞不具备成骨功能，无法产生瘤软骨

与瘤骨，故骨质受损部位与软组织肿块内不存在钙

化现象或瘤骨［25］。结合本例病人，术前MR显示C1-

T1上缘椎管内右后侧见一长带状略高信号影，边界

隐约可见，未见明确骨质破坏，颈部周围软组织未

见异常密度影。但单凭影像学检查诊断较困难，不

可作为确诊的证据。

目前椎管内 EWS的确诊依赖于病理学和免疫

组化。在临床领域，椎管内EWS主要采用以下诊断

标准：免疫组化（immunohistochemistry，IHC）CD99
表达呈阳性，还有诸如 S-100、NSE、Vim 与 Syn等 2
类以上不同神经标记物的表达。除了CD99，诸如神

经元特定烯醇化酶（NSE）、突触素（SYP）与 PGP9.5
等其他神经元性标志物阳性在诊断方面同样具备

辅助价值［26］。椎管内 EWS肿物一般显示灰红色鱼

肉样状团块，HE染色的构成以原始小圆蓝细胞为

主，通过显微镜能够观察到由纤维分割的小灶样坏

死所构成的于血管外部无典型围绕分布的Homer-
Wright菊状团样构造［20］，核大、胞质少、胞膜模糊、胞

质内常含有 PAS阳性糖原、且肿瘤细胞大多沿血管

旁分布［27］。本例病人镜下瘤细胞呈现弥漫状分布，

瘤细胞核深染，核膜不规则，核仁不明显；分子病理

结果：EWSR1基因断裂检测提示为阳性，统计红绿

分离信号为 42%大于 8%，因此判断发生EWSR1基
因断裂。结合免疫组化提示CD99（弥漫膜+）、S-100
（+）、KI67（20%+），HE染色的构成以原始小圆蓝细

胞为主，诊断为椎管内 EWS明确。有报道称，EWS
易位分离探针 FISH（荧光原位杂交）以及 RT-PCR
（逆转录 -聚合酶链反应）测定也对诊断有所帮

助［28-29］。研究人员对椎管内EWS细胞实施染色的结

果显示，超过 80%的椎管内EWS细胞出现 t（11；22）
（q24；q12）染色体移位由此产生 EWS-ELI1融合基

因，15%左右者会出现 t（21；22）（q22；q12）染色体

移位从而由此产生EWS-ERG融合基因［30］。因此对

于今后诊治椎管内EWS而言，融合基因的发现起着

关键性作用。该病人免疫组化中KI67为 20%+，有
国外文献报道称KI67可以代表肿瘤细胞的增殖活

性，且表明 KI67大于 30%的椎管内 EWS病人术后

平均生存期仅为8个月［31］。

椎管内 EWS病人低存活率，预后不良，截止现

今还没有找到统一有效的疗法。Perry等［32］提出，此

病生存期仅有 4～72个月，均值是 22个月。外科手

术切除联合术后辅助治疗仍然是目前最主要治疗

方案［3］，5年生存率可提高到 75%［33-34］。虽然外科手

术与辅助放化疗能够使病人症状得到显著改善，但

没有大幅提升其远期生存率［4］。在椎管内 EWS术
后化疗方面，以 CTX+ADM+VCR为主，此疗法可实

现的 1年、2年、3年生存率依次达 63.6%、36.4%与

9.1%［4］。本例病人短期内出现症状加重，病灶增大、

提示肿瘤生长快，恶性程度大，为尽可能最大程度

保留脊髓功能，我院采取次全切，手术后脊髓表面

仅残留少许薄层肿瘤，同时术后于外院行CAV/IE辅

助性化疗方法。随访病人 1年后出现复发情况，并

于外院行进一步手术及放化疗。近年来，除了常规

手术及放化疗法之外，随着国内外对椎管内EWS分
子生化机制的深入研究，有学者发现免疫疗法可以

很好地抑制肿瘤细胞的复制，提高病人的远期生存

率及生活质量［35］。

总之，椎管内EWS是一类在神经外胚层起源的

恶性肿瘤，快速生长，早期不易诊断，现今通常经由

病理组织学与 IHC来确诊。本病预后差，确切有效

的治疗方案有待进一步研究。报道此病例以及相

关的文献回顾旨在提高临床医师对椎管内 EWS的
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认识，提高术前诊断水平，减少误诊，争取早期诊

断，早期治疗，进而改善病人的预后。
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