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摘  要 

目的：分析腹膜后巨大神经内分泌肿瘤(NET-G1)临床病理特点及临床诊治经过。患者男49岁，1年前因

体检发现腹部巨大包块，门诊CT示：肝右叶巨块型肿瘤性病变(多为肝CA)，曾行剖腹探查因肿块巨大广

泛粘连而放弃治疗，后经过多家医院多位专家会诊，考虑为巨大肝癌。近来自觉乏力、腰痛加重1月余

入院。结果：患者行腹膜后肿瘤联合右半肝切除术，术后病理诊断为神经内分泌肿瘤(NET-G1)。结论：

影像学检查诊断腹腔巨大肝癌，考虑为腹腔巨大肝癌伴粘连严重要充分鉴别诊断，要结合临床病史、年

龄以及病理学检查，诊断思路要开阔、诊断与鉴别诊断必须充分。不能明确诊断一定要先取材活检，避

免误诊误治。 
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Abstract 

Objective: Analysis of the clinicopathological features and clinical diagnosis and treatment of giant 
retroperitoneal neuroendocrine tumor (NET-G1) in vitro. The patient was a 49-year-old male with 
a large abdominal mass found by physical examination 1 year ago. Outpatient CT showed that 
there was a large tumor lesion in the right lobe of the liver (mostly hepatic cancer). Laparotomy 
was performed to detect the massive and extensive adhesion of the mass and the treatment was 
abandoned, after a number of hospitals after a number of experts consultation, considering for a 
large liver cancer. Result: The patient underwent retroperitoneal tumor combined with right he-
mihepatectomy, and the postoperative pathological diagnosis was neuroendocrine tumor 
(NET-g1). Conclusion: In the diagnosis of large abdominal liver cancer by imaging examination, it 
is necessary to fully differentiate and diagnose the large abdominal liver cancer with serious ad-
hesion. It is necessary to combine the clinical history, age and pathological examination. The di-
agnostic thinking should be broadened and the diagnosis and differential diagnosis should be suf-
ficient. If no definite diagnosis can be made, biopsy must be done first to avoid misdiagnosis and 
mistreatment. 
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1. 引言 

腹膜后副神经节瘤发生位置隐蔽，患者临床症状不明显时难以发现，诊断困难，常因出现周围脏器

压迫症状就诊，影像学上也难以鉴别，极易误诊为脏器原发肿瘤进而手术治疗，为避免误诊误治，经患

者同意，将本院收治一例腹膜后巨大神经内分泌肿瘤(NET-G1)回顾分析其临床病理特点及临床诊治经过

报告如下： 

2. 病例资料 

男，49 岁。因发现腹部包块 1 年余，乏力、腰痛加重 1 月余入院。患者 1 年前因体检发现腹部巨大

包块，门诊 CT 示：肝右叶巨块型肿瘤性病变(多为肝 CA) (见图 1、图 2、图 3)，遂以“腹部包块”收入

院，并于住院期间行剖腹探查，但因术中发现肿物与周围组织粘连严重且肿物巨大，手术切除困难，遂

未予切除肿物。而后患者曾多次就诊武汉、北京等数家知名医院，均被告知肿物巨大且粘连严重，手术

实施困难且风险极大，建议保守治疗。近一月患者自觉乏力、腰痛加剧再次入院，结合门诊 CT 及既往

病史，考虑肝脏占位，肝 Ca 可能，再次行全麻手术治疗，术中见腹腔粘连较严重，腹膜后可及一巨大肿

瘤，大小约 20 cm × 15 cm × 10 cm，挤压肝脏至偏左侧。分离肝脏周围组织，见肿瘤与右半肝粘连紧密，

无法剥离，遂行腹膜后肿瘤联合右半肝切除术，手术历时 9 小时余，术中出血较多，术后转 ICU 继续监

护治疗。术后病理诊断：(腹膜后)神经内分泌肿瘤：符合肾上腺外副神经节瘤(NET-G1)。患者腹膜后肿
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物手术切除后未做任何治疗，出院后多次复查及最近(术后 6 年)门诊复查 CT (图 4、图 5、图 6)，提示未

见肿瘤复发，恢复良好，目前仍在随访中。  
 

 
Figure 1. Preoperative CT plain scan 
图 1. 术前 CT 平扫 

 

 
Figure 2. Preoperative CT-A 
图 2. 术前 CT-A 

 

 
Figure 3. Preoperative CT-V  
图 3. CT-V  
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Figure 4. 6 years after surgery 
图 4. 术后 6 年 

 

 
Figure 5. 6 years after surgery 
图 5. 术后 6 年 

 

 
Figure 6. 6 years after surgery  
图 6. 术后 6 年 

3. 讨论 

3.1. 临床病理特点   

副神经节瘤是起源于原始神经嵴细胞的神经内分泌性肿瘤，发生于肾上腺称为嗜铬细胞瘤，发生于
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肾上腺外者称为肾上腺外副神经节瘤，后者可发生于人体任何副神经节分布部位，最常见于头颈部，原

发于腹膜后副神经节瘤少见，约占腹膜后肿瘤的 1%~3%，少数为恶性[1]。肾上腺外副神经节瘤大多数为

非功能性的，发生在头颈部的副神经节瘤多为缓慢性生长的无痛性肿块，发生在腹膜后的副神经节瘤多

表现为间歇性腹痛、腹胀、腹泻等症状[2]，大多数因体检发现或有压迫症状就诊。腹膜后副节瘤在经过

CT 扫描后，其病灶形态基本为圆形或者球形的规则形态，对其进行增强扫描后，病灶出现了明显的强化

[3]。病理大体可有包膜，切面出血呈暗褐色，中央有纤维瘢痕，镜下见肿瘤组织广泛出血坏死，瘤细胞

实性巢状排列、瘤细胞丰富、瘤巢及周边可见薄壁丰富血管围绕；肿瘤细胞多角形上皮样、胞浆丰富、

嗜酸性，大小较一致，细胞核卵圆形、圆形空泡状、偏位、染色质细颗粒状、可见小核仁；核分裂像罕

见(<1 个/50HP)。免疫组化标记 PCK(−)、Vimentin(+)、CD56(+)、CgA(−)、SYN(+)、Ki-67(+1%)、Melon-A(−) 
(图 7~9)。 
 

 
Figure 7. HE 20X 
图 7. HE 20X 

 

 
Figure 8. HE 40X 
图 8. HE 40X 

 

 
Figure 9. Syn 
图 9. Syn  
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3.2. 诊断与治疗  

根据临床表现可将副神经节瘤分为功能性与无功能性。功能性副神经节瘤尿液及血浆中可测出过量

的儿茶酚胺，无功能性副神经节瘤在临床上占绝大多数，临床缺乏典型表现，不易早期诊断，常因出现

周围组织器官压迫症状就诊或体检意外发现，所以对于无功能性副神经节瘤诊断影像学检查至关重要，

首选腹部 CT 和 MRI。无功能性副神经节瘤 CT 检查表现为脊柱旁类圆形软组织肿块影，密度均/不均，

边界清，病灶长轴与腹主动脉走行一致，增强扫描实体部分有明显持续性强化，血供丰富，MRI 类似于

肝脏信号，T2WI 信号明显增加甚至高于脂肪[4]。临床上对腹膜后副神经节瘤最根本治疗手段是尽早手

术切除，同时应注意术前必须准备充足药物，因麻醉和手术诱发儿茶酚胺阵发性大量释放可出现血压危

象或高、低血压交替发作及多器官系统功能障碍等，严重时危及患者生命[5]。术后应严密监测生命体征，

2~4 周后复查血液儿茶酚胺含量，同时联合影像学检查评估患者术后情况。出院后仍需长期门诊影像学

随访。 

3.3. 误诊原因分析 

分析本例误诊原因如下： 
① 临床诊断不充分。本病例属于无功能副神经瘤，无典型临床表现，体检时偶然发现。首先临床医

师仅凭 CT 影像报告做出判断，诊断思路不开阔，未进行鉴别诊断排查，对于常见部位多发病及少见病

考虑不完善，腹膜后肿瘤最常见为神经源性肿瘤包括神经鞘瘤、肾上腺外副神经节细胞瘤，脂肪源性肿

瘤包括脂肪瘤、脂肪肉瘤等，转移性肿瘤包括肝癌、胰腺癌及肠道肿瘤等；② 术前准备不充分，术前未

做肿瘤穿刺病理活检定性及其它排除性检查等术前评估，未意识多学科合作重要性，没有考虑到请相关

科室进行会诊协助诊断；第一次术中见肿物与周围粘连严重，手术难度大且术前备血及相关准备不足，

未能准确判断肿物与肝脏的位置关系且术中未做冷冻病理学检查也没有常规组织活检定性，导致误诊；

③ 影像学诊断不充分。本例患者术前腹部 CT 检查示巨大肿瘤位于肝右叶，本病擅于“伪装”，可模仿

为肝脏表现[6]影响判读，其次 CT 判读医师对于影像定位、解剖部位及腹膜后肿物认识不足，未仔细做

鉴别诊断，导致误诊。 

2.4. 防范误诊措施  

临床诊断应视野开阔，因腹膜后肿物解剖复杂、肿物位置确定存在很大难度，必要时请骨科、胃肠

外科及泌尿外科等相关科室医生进行会诊讨论，以帮助明确诊断，对于特殊部位的腹膜后肿物还需有经

验的医师进行体格检查[7]。腹膜后巨大肿瘤且无明显临床表现时应考虑副神经节瘤可能，多做排除性检

查，完善腹部 CT 联合 MRI 检查明确肿瘤性质，其中增强 CT 检查是评价腹膜后肿瘤最有价值的方法，

有助于了解原发病灶的情况及周围组织受累情况。为定位诊断、定性诊断，指出肿瘤与周围组织的关系

[8]，同时进行内分泌功能检查；术前充分分析影像学及相关检查结果，避免肾上腺外副神经节瘤漏诊可

能，同时做好相关术前准备；术中若出现触碰肿瘤而血流动力学不稳定时考虑副神经节瘤可能，术中冷

冻病理学检查是诊断的重要手段。影像学诊断上应加强对于腹部巨大肿瘤定位认识，除相应器官原发性

肿瘤占位外，应考虑内分泌肿瘤可能，避免误诊漏诊影响临床诊治。术后病理学检查诊断思路一定要开

阔，不要受临床诊断的干扰，应充分取材，合理利用免疫组化标记帮助鉴别诊断，同时对常见部位应考

虑到少、罕见肿瘤的存在，避免误诊漏诊。 
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