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原发性腹膜后神经鞘瘤（PRS）来源于腹膜后

神经纤维的Schwann细胞，极其少见。由于腹膜后

部 位 的 特 殊 性 ， 多 数 患 者 就 诊 时 肿 物 已 较 大 ， 另

有 近 一 半 患 者 无 临 床 症 状 而 体 检 发 现 。 其 影 像 学

缺 乏 明 显 特 异 性 ， 术 前 诊 断 率 低 。 另 外 ， 其 位 置

深 在 ， 较 常 累 及 腹 膜 后 中 轴 脏 器 、 血 管 、 神 经 及

椎 旁 肌 肉 ， 手 术 极 具 挑 战 性 。 目 前 研 究 显 示 其 对

放 化 疗 不 敏 感 ， 手 术 是 主 要 治 疗 方 法 。 本 文 通 过

分析我院2002年1月—2016年5月59例PRS病历资

料，探讨其临床表现、诊断及手术效果。

1　资料与方法

1.1  一般资料

青岛大学附属医院2002年1月—2016年5月共

收治PRS患者59例，所有患者均为初治。男24例，

女35例，男女之比为1:1 .5；年龄23~77岁，中位

年龄51岁；良性PRS 44例，恶性PRS 15例，良恶

性 之 比 为 2 . 9 3 : 1 ， 诊 断 均 经 术 后 病 理 证 实 ； 良 性

PRS平均直径6.7 cm，恶性PRS平均直径14.8 cm。

患者就诊首要原因为腰腹部不适（共24例：包括

腹 痛 腹 胀 1 4 例 ， 腰 背 部 麻 木 疼 痛 6 例 ， 恶 心 呕 吐

3例，反酸嗳气1例），就诊第二位的原因为无症

状 体 检 发 现 （ 2 2 例 ） ， 另 有 9 例 因 自 行 触 及 腹 部

肿块（9例）就诊，其余患者分别因下肢乏力麻木

（2例），发热伴胸痛1例，小便不畅1例而就诊，

详细临床资料见表1。

1.2  辅助检查

1.2.1  实 验 室 检 查　 除 1 例 合 并 胆 囊 坏 疽 患

者 CA199>1 000  U/mL、CA125>39.92  U/mL、

CA50>500 IU/mL，追踪随访未发现伴有其他部位

肿瘤外，其余患者实验室检查均未见明显异常。

1.2.2  影像资料　术前影像学检查以 CT 为主，术

前 影 像 检 查 诊 断 PRS 者 仅 有 2 例（3.39%）， 另

有 13 例 诊 断 为 神 经 源 性 肿 瘤（22.03%）， 其 余

44 例均提示腹膜后占位性病变（74.58%）。肿瘤

位置左上腹 19 例，右上腹 17 例，左下腹 11 例，右

原发性腹膜后神经鞘瘤生物学特点及手术效果分析

曲腾飞 1，邱法波 1，韩冰 1，朱小艳 2，王志强 1，吕彦朋 1

（1. 青岛大学附属医院  肝胆胰外科，山东 青岛 266000；2. 青岛大学医学部公共卫生学院  流行病学与卫生统计教研室，

山东 青岛 266000）

                                                                                                                                                                                                                                                                                 

摘   要 目的：探讨原发性腹膜后神经鞘瘤（PRS）生物学特点、手术方式及效果。

方法：回顾性分析青岛大学附属医院 2002 年 1 月—2016 年 5 月期间 59 例 PRS 手术患者的临床资料及

随访结果，比较良恶性患者手术效果并进行预后相关因素分析。

结果：男 24 例，女 35 例，年龄 23~77 岁，中位年龄 51 岁。良性 PRS 44 例，恶性 PRS 15 例，良恶

性之比为 2.93:1。良性患者均实现根治性切除，l、3、5 年总生存率均为 100%，仅 1 例于术后 85 个月

复发；恶性 PRS 患者 15 例中根治性切除 12 例，术后 1、3、5 年总生存率分别为 100%、77%、77%，

复发率分别为 0、11%、11%，3 例未行根治性切除者病死率为 100%。手术根治度与恶性 PRS 预后有

关（χ2=12.590，P<0.05），但不是独立影响因素（P>0.05）。

结论：PRS 少见且术前诊断率低，根治性手术对良、恶性患者预后均有明显改善，良性效果优于恶性，

未行根治性切除的恶性 PRS 患者预后极差。恶性 PRS 患者预后与手术根治度相关。

关键词 腹膜后肿瘤；神经鞘瘤；预后

中图分类号：R735.4

                                                                                                     

收稿日期：2017-01-04； 修订日期：2017-08-02。

作者简介：曲腾飞，青岛大学附属医院硕士研究生，主要从

事肝胆胰外科疾病及腹膜后肿瘤诊治方面的研究。

通信作者：邱法波， Email: Qiufabo@sina.com



中国普通外科杂志 第 27 卷256

© 版权归中国普通外科杂志所有 http://pw.amegroups.com

下腹 12 例。肿瘤最小 3.0 cm×2.5 cm× 2.5 cm，最

大 40 cm×35 cm×28 cm。PRS 多 数 位 于 腹 部 中

轴线区域，肿物与周围结构邻近关系：腹部大血管

周围 18 例；脊柱、腰大肌 13 例；肾脏 12 例；盆

腔 7 例；其他 9 例。

1.3  统计学处理 

采用SPSS 18.0统计软件分析，生存资料采用

寿命表法计算生存率，恶性PRS预后单因素分析采

用log - rank检验，预后多因素分析Cox比例风险回

归模型。恶性PRS复发相关因素采用χ2检验Fisher

确切概率法，复发影响因素采用非条件Logist ic回

归分析，P<0.05为差异有统计学意义。

2　结　果 

2.1  治疗情况  

常规开腹手术54例，微创手术5例（腹腔镜手

术4例、达芬奇机器人辅助腹腔镜手术1例（图1）。

1 例 恶 性 姑 息 性 切 除 患 者 术 后 行 放 疗 ， 其 余 患 者

术后均未行放化疗。根治性切除56例，非根治性

切除3例；良性PRS均实现根治性切除，非根治性

切 除 3 例 术 后 病 理 证 实 均 为 恶 性 。 4 4 例 良 性 P R S

患 者 中 7 例 行 联 合 脏 器 切 除 ， 联 合 脏 器 切 除 率 为

15.9%[单侧腰大肌部分切除3例（图2）、单侧肾

上腺切除2例、肝尾状叶切除1例、胃壁部分切除

1例]。15例恶性患者中5例于初次手术时伴其他器

官切除，联合脏器切除率为33.3%，其中胃部分切

除2例，小肠、十二指肠部分切除各1例，肝尾状

叶切除1例，另有1例患者初次手术未合并脏器切

除，术后复发2次，第1次复发时行“复发腹膜后

肿瘤切除+左肾及左肾上腺切除+胰体尾部分切除

+脾切除+膈肌部分切除”，于第2次复发时行“复

发腹膜后肿瘤切除+左半结肠切除”。

2.2  术后情况及随访结果

2例患者术后出现并发症，均为患侧膝盖至腹

股 沟 区 感 觉 丧 失 ， 肌 力 三 级 。 考 虑 为 术 中 股 神 经

损 伤 导 致 ， 其 余 患 者 均 无 术 后 并 发 症 。 常 规 开 腹

手术住院时间7~34 d，平均14 d，微创手术住院

时间5~13 d，平均住院时间9 d，微创手术患者住

院 时 间 明 显 短 于 常 规 开 腹 手 术 ， 但 无 统 计 学 意 义

（P=0.066）。

随访3~175个月，失访9例。其余50例患者随

访过程中死亡3例，均为恶性PRS姑息性术后肿瘤

复发所致。

表 1　59 例 PRS 患者临床资料

资料 合计（n=59） 良性（n=44） 恶性（n=15）
性别 [n（%）]
　男 24（40.7） 18（40.9） 6（40.0）
　女 35（59.3） 26（59.1） 9（60.0）
年龄（岁，x±s） 49.68±13.12 48.14±13.80 54.20±9.94
肿物大小（cm，x±s） 8.58±6.21 6.71±4.16 14.51±7.29
就诊原因 [n（%）]
　腹部腰部不适 24（40.7） 18（40.9） 6（40.0）
　无症状查体 22（37.3） 19（43.2） 3（20.0）
　自行触及肿块 9（15.2） 6（13.6） 3（20.0）
　其他 4（6.8） 1（2.3） 3（20.0）
手术方式 [n（%）]
　开腹 54（91.5） 39（88.6） 15（100.0）
　微创 5（8.5） 5（11.4） —
手术时间（min，x±s） 160.90±75.39 150.18±64.67 192.33±96.34
出血量（mL，x±s） 334.32±540.16 224.20±350.64 657.33±825.38
住院天数（d，x±s） 14.83±6.53 13.45±5.06 18.87±8.66
肿瘤标志物（U/mL，x±s）
　CA-199 9.68±7.77 10.15±8.26 8.20±6.27
　CA-125 14.33±9.66 15.59±10.20 8.39±1.83
　CA-50 10.67±14.62 11.97±15.97 5.13±3.75
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图 1　行达芬奇手术患者影像学与病理学图片　　A：CT 平扫，可见右侧肾门下方，腹主动脉分叉处前方一低密度不匀质肿块；

B：动脉期可见肿瘤内部不均匀强化；C：肿瘤大体标本；D：术后标本 HE 染色（×100）

A B

C D

图 2　1 例 PRS 与腰大肌关系密切患者影像学与病理学图片　　A：平扫示左侧腰大肌前缘有一囊实性肿块；B：动脉期见囊

壁环形线状强化；C：肿瘤大体标本；D：术后标本 HE 染色（×100）

A B

C D
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2.3  预后因素分析

良 性 P R S 切 除 率 为 1 0 0 % ， 术 后 1 、 3 、 5 年 生

存率均为100%，1例于术后85个月复发，复发率

为 2 . 3 % 。 恶 性 P R S 患 者 ， 3 例 行 姑 息 性 切 除 ， 均

于术后第2年死亡，手术根治性切除率为80%。其

1、3、5年总生存率分别为100% 、77% 、77%。

Log-rank检验进行单因素分析显示：手术根治度

与预后有关（χ 2=12.590，P=0.000），而肿瘤直

径（χ 2=0.692，P=0.406）、性别（χ 2=0.501，

P=0.479）、年龄（χ2=2.170，P=0.141）无统计

学意义；Cox比例风险回归模型进行多因素分析，

肿 瘤 直 径 、 性 别 、 年 龄 、 手 术 根 治 度 均 不 是 恶 性

PRS预后的影响因素（均P>0.05）。

1 5 例 恶 性 P R S 患 者 ， 2 例 术 后 复 发 ， 复 发 时

间分别为24、84个月，中位复发时间为24个月。

恶 性 P R S 患 者 1 、 3 、 5 、 1 0 年 复 发 率 分 别 为 0 % 、

1 1 % 、 1 1 % 、 2 2 % ， 其 中 1 例 复 发 2 次 ， 均 行 手 术

治 疗 ， 另 1 例 腹 膜 后 出 现 2 个 复 发 灶 ， 并 伴 有 锁

骨 上 淋 巴 结 转 移 ， 行 锁 骨 上 病 灶 切 除 活 检 病 理 证

实 为 恶 性 神 经 鞘 瘤 ， 未 行 手 术 ， 目 前 带 瘤 存 活 超

5 年 。 采 用 χ 2检 验 F i s h e r 确 切 概 率 法 分 析 结 果 显

示，恶性PRS的复发与肿瘤直径（P=0.476）、性

别（P=0.486）、年龄（P=0.524）、手术根治度

（P=1 .000）均无明显关系；非条件Logis t i c回归

分 析 ， 肿 瘤 直 径 、 性 别 、 年 龄 、 手 术 根 治 度 均 不

是复发影响因素（均P>0.05）。

3　讨　论

神 经 鞘 瘤 起 源 于 神 经 纤 维 鞘 的 S c h w a n n 细

胞 ， 发 病 率 低 ， 有 报 道 [ 1 ] 其 占 同 期 总 住 院 患 者

约 2 . 8 5 ‰ 。 最 常 见 于 头 颈 部 及 四 肢 ， 腹 部 少

见 ， 腹 膜 后 来 源 的 神 经 鞘 瘤 极 少 ， 约 占 所 有 神

经 鞘 瘤 的 0 . 7 % ~ 2 . 7 % [ 2 ]。 腹 膜 后 肿 瘤 中 P R S 约 占

0.7%~4.0% [3-4]，良性PRS较恶性多见，良性PRS

也 是 腹 膜 后 最 常 见 的 良 性 肿 瘤 [ 5 ]， 男 女 之 比 没 有

明 显 差 异 。 因 腹 膜 后 间 隙 空 间 延 伸 度 广 泛 ， P R S

常 较 其 它 部 位 神 经 鞘 瘤 更 大 且 位 置 深 ， 此 部 位 神

经 鞘 瘤 手 术 常 涉 及 邻 近 器 官 、 血 管 、 神 经 及 肌 肉

的 处 理 ， 暴 露 困 难 ， 操 作 复 杂 ， 术 中 常 涵 盖 肝 胆

外 科 、 胃 肠 外 科 、 血 管 外 科 、 泌 尿 外 科 、 脊 柱 外

科、妇科等学科内容。

PRS多发生于腹部中轴线近下腔静脉、腹主动

脉 、 脊 柱 或 腰 大 肌 、 肾 旁 等 ， 推 挤 相 应 器 官 或 组

织 ， 症 状 多 以 腹 部 、 背 部 不 适 为 主 ， 还 可 伴 有 下

肢 不 适 、 泌 尿 系 症 状 等 。 但 由 于 腹 膜 后 间 隙 范 围

广 泛 、 结 构 疏 松 ， 不 少 肿 瘤 可 以 持 续 膨 胀 性 生 长

而不引起临床症状，我院就诊患者无症状（查体+

触及肿块）就诊者占52.5%，患者肿物>10 cm者占

25.4%，>5 cm者占71.2%，可见其极具生长的隐

匿性。

P R S 血 液 学 检 查 没 有 特 异 性 ， 肿 瘤 标 志 物 多

正常。影像学尤其是CT在术前诊断PRS及评估手

术方式上具有重要意义。Anton i  A区细胞密集，

Antoni  B区细胞疏松，因此CT上B区较A区为低密

度 [ 6 ]。 目 前 临 床 上 增 强 C T 及 增 强 M R I 应 用 最 多 ，

P R S 影 像 学 上 有 一 定 特 点 ， 但 无 明 显 特 异 性 。 多

单 发 ， 圆 形 或 类 圆 形 ， 多 在 中 轴 线 附 近 ， 近 脊 柱

与 腰 大 肌 ； 实 性 或 囊 实 性 多 见 ； 增 强 扫 描 多 呈 渐

进 性 延 迟 强 化 ， 动 脉 期 轻 中 度 强 化 ， 强 化 方 式 可

均匀或不均匀。Anton i  A区强化常较Anton i  B区

明显。本研究显示2例术前增强CT诊断为PRS特点

与 其 一 致 。 鉴 别 诊 断 ： 腹 膜 后 各 类 型 神 经 源 性 肿

瘤 影 像 学 表 现 有 相 似 性 ， 相 互 鉴 别 有 一 定 困 难 ，

但仍各有特征。⑴ 神经纤维瘤：多发为主，往往

为神经纤维瘤病的局部表现。⑵ 副神经节瘤：临

床 往 往 有 波 动 性 高 血 压 ， 为 典 型 富 血 供 肿 瘤 ， 强

化程度最高，早期即可明显强化。⑶ 神经节细胞

瘤：好发于10岁左右儿童及40岁以上女性，病灶

可 沿 间 隙 呈 嵌 入 式 生 长 ， 呈 伪 足 样 ， 节 细 胞 瘤 强

化 程 度 最 弱 ， 肿 瘤 可 无 明 显 强 化 、 或 分 隔 及 包 膜

轻、中度强化[7-8]。

P R S 确 诊 依 赖 组 织 病 理 及 免 疫 组 化 。 手 术 标

本 大 体 上 多 有 包 膜 （ 完 整 / 不 完 整 ） ， 切 面 成 灰

白 、 灰 黄 或 灰 红 色 ， 镜 下 其 组 织 病 理 学 特 点 为 梭

形 细 胞 肿 瘤 常 伴 有 出 血 或 囊 性 变 ， 我 院 术 后 患 者

标本出血或囊性变者占27.1%。PRS包含细胞密集

区（Antoni A区）和细胞疏松区（Antoni B区），

Antoni A区由平行排列的梭形细胞簇构成栅栏状。

Anton i  B区主要表现为松散排列的细胞分布在黏

液样基质中 [9]。Kim等 [10]认为囊性变对本病的诊断

具 有 重 要 意 义 。 恶 性 P R S 的 诊 断 依 据 组 织 细 胞 学

有 丝 分 裂 相 、 细 胞 结 构 、 核 异 型 性 及 肿 瘤 坏 死 等

方面[9, 11]，其中有丝分裂数及核异型性是诊断恶性

最 可 靠 的 因 素 。 神 经 鞘 瘤 最 典 型 的 免 疫 组 化 标 志

是S -100，神经特异性烯醇酶（NSE），波形蛋白

（Viment in）阳性，平滑肌肌动蛋白（SMA）阴

性，CD34阴性[12]。

目前PRS病理标本的获得可以通过术前穿刺及

手 术 标 本 两 种 方 式 。 有 报 道 称 术 前 超 声 引 导 下 穿
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刺 活 检 对 于 明 确 诊 断 、 确 定 手 术 方 式 等 方 面 有 重

要作用，效果良好，但同时需要注意：⑴ 某些部

位不易穿刺；⑵ 即使穿刺成功，有些情况下也得不

到确切的诊断；⑶ 穿刺针道可能发生恶性肿瘤细胞

种植等问题，但目前未见种植等相关报道[13-15]。

手术根治性切除是PRS主要的治疗方法。PRS

腹 腔 镜 手 术 文 献 报 道 少 见 ， 多 为 个 案 [ 1 5 - 1 8 ]。 但 微

创 手 术 具 备 视 野 清 楚 、 创 伤 小 、 恢 复 快 等 优 势 ，

对 常 见 脊 柱 、 腰 大 肌 、 肾 旁 位 置 的 肿 瘤 ， 开 腹 手

术 暴 露 困 难 ， 常 需 要 长 切 口 ， 此 时 腔 镜 手 术 小 切

口 的 优 势 更 明 显 。 此 部 位 微 创 手 术 ， 病 变 最 好 不

超 过 1 0  c m ， 否 则 腔 镜 手 术 操 作 视 野 暴 露 受 限 ，

游离困难，手术时间延长，本研究中5例微创手中

常 规 腹 腔 镜 手 术 的 4 例 患 者 肿 瘤 均 位 于 肾 旁 ， 与

输 尿 管 及 肾 动 静 脉 有 一 定 界 限 ， 另 1 例 达 芬 奇 机

器 人 辅 助 手 术 患 者 其 肿 物 位 于 腹 主 动 脉 分 叉 处 ，

暴露良好。Maruyama等 [15]统计的腔镜病历资料均 

<10 cm，也以肾旁多见，暴露容易，腔镜技术成

熟 ， 其 余 病 变 位 于 盆 腔 、 小 网 膜 囊 后 及 腰 大 肌 前

等 。 肿 瘤 与 大 血 管 、 脊 柱 或 椎 旁 肌 肉 关 系 密 切 的

患 者 腔 镜 手 术 的 选 取 需 慎 重 ， 其 处 理 困 难 ， 易 出

血 。 我 院 5 例 微 创 手 术 ， 平 均 出 血 量 1 6 5  m L ， 术

后平均住院时间6 d，术后均无并发症。随着腹腔

镜 及 达 芬 奇 机 器 人 系 统 在 普 通 外 科 等 应 用 越 来 越

广 泛 ， 手 术 难 度 越 来 越 高 ， 联 合 脏 器 切 除 也 可 以

在 腔 镜 下 完 成 。 本 研 究 进 行 预 后 相 关 因 素 分 析 发

现，Log-rank检验进行单因素分析手术根治度与预

后密切相关，而Cox比例风险回归模型进行多因素

分 析 ， 肿 瘤 直 径 、 性 别 、 年 龄 、 手 术 根 治 度 均 不

是恶性PRS预后影响因素，因此我院结果显示手术

根治度不是恶性PRS的独立预后因素。

目 前 根 治 性 手 术 主 要 以 开 腹 手 术 为 主 ， 良

性 P R S 多 与 周 围 组 织 界 限 清 楚 ， 可 仔 细 沿 包 膜 外

游 离 完 整 切 除 肿 瘤 ， 术 中 可 见 有 纤 细 神 经 分 支 穿

过 ， 对 术 中 诊 断 有 一 定 帮 助 。 良 性 P R S 术 后 复 发

率 很 低 ， 有 文 献 [ 1 9 ]报 道 为 1 % ~ 3 % ， 这 与 本 研 究

结 果 一 致 （ 2 . 3 % ） 。 如 无 法 行 完 整 切 除 而 仅 行

姑 息 性 包 膜 内 摘 除 ， 其 术 后 局 部 复 发 率 可 高 达

1 6 % ~ 5 4 % [ 2 0 ]。 本 研 究 中 4 4 例 良 性 P R S 目 前 均 存

活，可见根治性切除预后极好。

恶 性 P R S 周 围 组 织 侵 袭 性 较 高 ， 肿 物 较 良 性

P R S 大 ， 我 院 2 例 肿 块 > 3 0  c m 患 者 ， 术 后 病 理 证

实 均 为 恶 性 。 其 联 合 脏 器 切 除 率 高 达 3 3 . 3 % 。 部

分 患 者 瘤 体 可 与 腰 大 肌 粘 连 紧 密 无 法 分 离 ， 其

处 理 棘 手 ， 易 导 致 术 后 下 肢 感 觉 或 运 动 障 碍 。

本 研 究 对 于术中探查肿瘤具侵袭性特点不排除恶

性时，即使术中冰冻良性,尽可能实现扩大根治。恶

性PRS术后复发率高，相关文献[21-23]报道术后复发率

63.6%~75%，术后5年生存率41.4%~50%[21-22]。本研

究中术后5年生存率较高，患者术前、术后均未行

常规放化疗，单纯行手术患者恶性PRS5年生存率

为76.9%。Abdelfatah等 [24]研究显示腹膜后软组织

肉 瘤 手 术 切 除 应 争 取 达 到 R 0切 除 ， 至 少 达 到 R 1切

除 ， 即 使 R 1切 除 也 会 增 加 局 部 复 发 率 ， 另 外 肿 物

较 大 或 与 周 围 粘 连 紧 密 ， 可 行 分 块 切 除 ， 对 同 样

实现R0或R1切除患者，分块切除5年生存率与完整

切除相当 [25]。与崔慧鹏等 [22]研究结果一致，本研

究对恶性PRS进行多因素分析发现,，肿瘤直径、

性别、年龄、手术根治度均不是恶性PRS复发相关

因 素 ， 目 前 国 内 尚 有 少 数 多 样 本 报 道 ， 但 均 未 进

行 相 关 数 据 统 计 学 分 析 ， 英 文 文 献 也 未 见 大 样 本

PRS有关数据。因此，本组数据统计分析结果仍缺

乏 参 照 ， 部 分 关 于 腹 膜 后 软 组 织 肉 瘤 或 腹 膜 后 肿

瘤 的 大 宗 病 例 报 道 认 为 手 术 根 治 情 况 与 腹 膜 后 肿

瘤预后及复发相关[24, 26]，但其并没有专门针对PRS

的研究。所以本研究结果仍需进一步PRS单病种大

样本量数据来验证。

总之，PRS多起病隐匿，术前诊断率低，治疗

以 根 治 性 手 术 为 主 要 方 法 ， 良 性 患 者 预 后 极 佳 ，

复 发 率 低 ， 恶 性 患 者 手 术 难 度 高 ， 手 术 根 治 度 与

预后密切相关。
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