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胸腺神经内分泌肿瘤的 CT 表现、病理及临床特征 
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【摘要】目的  探讨胸腺神经内分泌肿瘤（TNETs）的 CT 表现、病理及临床特点，提高对本病的认识。资料与方法  回顾性分

析 13 例病理证实的 TNETs 患者，总结其临床及病理特点，并参照国际胸腺肿瘤协作组织标准术语及第 8 版美国癌症联合会和

国际抗癌联盟胸腺上皮肿瘤 TNM 分期系统，分析 13 例患者的 CT 资料，并进行分期。结果  病变主体均位于前纵隔，轴位最

大径 4.3~14.1 cm，中位最大径 8.9 cm。病灶呈分叶状 11 例、类圆形 2 例，囊变坏死 10 例，钙化 2 例。11 例行增强扫描，其中

中-高度强化 9 例、轻度强化 2 例，8 例有瘤内血管。纵隔结构受累 12 例，肿瘤侵犯邻近肺组织 6 例。胸内转移 7 例，胸外转移

6 例。临床分期：Ⅰ期 1 例，ⅢA 期 4 例，ⅣB 期 8 例。组织病理亚型：不典型类癌 11 例，大细胞神经内分泌癌 1 例，小细胞

癌 1 例。4 例术后患者获得随访，其中 1 例复发和转移，1 例转移。结论  TNETs 的 CT 表现为前纵隔体积较大的分叶状肿块，

坏死囊变常见，钙化少见，增强扫描呈中-高度强化，肿瘤易侵犯周围结构，转移较常见。TNETs 的病理及临床特点均有一定的

特征性。 
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【Abstract】Purpose  To discuss the CT findings, pathology and clinical features of thymic neuroendocrine tumors (TNETs), and to 

improve the understanding of this disease. Materials and Methods  A retrospective analysis was performed on 13 TNETs patients 

confirmed by pathology, and their clinical and pathological features were summarized. According to the International Thymic 

Malignancies Interest Group standard terminology, the eighth edition of the American Joint Committee on Cancer and the Union for 

International Cancer Control TNM staging system for thymic epithelial tumor, the CT imaging data of 13 patients were analyzed and staged. 

Results  The lesions were mainly located in the anterior mediastinum, and the median maximum diameters of lesions were 8.9 cm (range: 

4.3-14.1 cm) in the axial images. 11 lesions was lobulated and 2 lesions was round-alike; 10 cases contained cystic degeneration and 

2 cases contained calcification. Among 11 cases of enhanced CT scan, 9 cases showed moderate to significant enhancement, 2 cases 

presented mild enhancement, and 8 cases showed intratumoral blood vessels. There were 12 cases of mediastinal structure involvement 

and 6 cases of pulmonary invasion, and there were 7 patients with intrathoracic metastasis and 6 cases with extrapleural metastasis. The 

patients demonstrated stage Ⅰ(n=1), stage ⅢA (n=4) and stage ⅣB (n=8). The histopathological subtypes included 11 cases of atypical 

carcinoid, 1 case of large cell neuroendocrine carcinoma and 1 case of small cell carcinoma. Four cases were followed up after surgery, 

in which, 1 case showed recurrence and metastases, and 1 case suffered metastases. Conclusion  The CT findings of TNETs are lobulated 

masses with large anterior mediastinal volume, and the necrotic cystic changes are common but the calcification is rare. Moreover, there 

is moderate to significant enhancement in post-contrast scan, and the tumor tends to invade the surrounding structures and the metastasis 

is common. Therefore both pathology and clinic manifestations of TNETs are characteristic. 
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胸腺神经内分泌肿瘤（ thymic neuroendocrine 

tumors，TNETs）是起源于胸腺神经内分泌细胞的恶

性肿瘤。神经内分泌肿瘤好发于胃、肠、胰及呼吸系

统，位于胸腺者罕见[1]。TNETs 仅占全身所有神经内
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分泌肿瘤的 2%，占所有前纵隔肿瘤的 4%~7%[2]。美

国癌症联合会（American Joint Committee on Cancer，

AJCC）和国际抗癌联盟（Union for International Cancer 

Control，UICC）建立了第 8 版胸腺上皮肿瘤 TNM 分

期[3]；国际胸腺肿瘤协作组织（International Thymic 

Malignancies Interest Group，ITMIG）基于一组较大病

例数据库提出了胸腺肿瘤的格式化报告标准[4]。但目

前该标准在 TNETs 的诊断中应用较少。由于 TNETs

较罕见，故针对其研究多局限于少数病例的影像学表

现，临床上对本病复发、转移等特点认识不足。本研

究拟探讨 TNETs 的影像学、病理及临床特点，为改

进本病的诊疗效果提供参考。 

1  资料与方法 

1.1  研究对象  回顾性分析2011年4月—2017年7月

在中日友好医院经手术或穿刺病理证实的 13 例

TNETs 患者的临床、影像学及病理资料，其中男 9 例，

女 4 例；年龄 29~73 岁，中位年龄 55 岁。锁骨上淋

巴结穿刺活检证实 4 例，经皮纵隔肿物穿刺活检证实

4 例，手术后病理证实 4 例，剖胸探查、纵隔肿物活

检证实 1 例。4 例患者术后获得随访，随访时间

23~63 个月，平均（37.0±15.8）个月。 

1.2  胸部 MSCT 检查  所有患者均行胸部 CT 检查。

采用 Toshiba Aquilion ONE 320 排及 GE Revolution 256

排螺旋 CT 机。扫描范围从肺尖至肺底。平扫螺距 1.0，

管电压 120 kV，管电流 250 mA，视野 35 cm×35 cm，

层厚5.0 mm，层间距 5.0 mm，原始数据层厚 0.5~1.25 mm，

层间距 0.5~1.25 mm。增强扫描：应用高压注射

器经肘静脉团注非离子型对比剂碘佛醇（含碘

300 mg/ml）90 ml，流速 3 ml/s，注射对比剂后 35 s

进行增强扫描，必要时利用原始数据进行三维重建

观察。 

1.3  图像分析  所有图像在图像存储与传输系统工

作站（Carestream Vue PACS v12.1）进行评估。所有

影像资料由1名从事胸部影像诊断的副主任医师和1名

住院医师共同阅片，达成一致意见。本院所有影像术

前评估均参照 ITMIG 标准术语[3]。增强扫描 CT 值与

平扫 CT 值差值在 10~20 Hu 为轻度强化、20~40 Hu

为中等强化、 40 Hu 以上为高度强化 [4] 。根据

AJCC/UICC 第 8 版胸腺上皮肿瘤 TNM 分期系统对

肿瘤进行临床分期。术后影像随访用于评估复发和

转移。 

1.4  病理分析  由病理学主治及副主任医师各一名

分别独立分析肿瘤组织形态学及免疫组化标本，病

理诊断标准参照 2015 版 WHO 神经内分泌肿瘤最新

分类[5]。 

2  结果 

2.1  临床及病理特征  13 例 TNETs 患者的临床特征

见表 1。不典型类癌患者 Ki-67 为 10%~40%，大细胞

神经内分泌癌患者 Ki-67 为 80%，小细胞癌患者 Ki-67

为 60%。 

表 1  13 例 TNETs 患者的临床特征 

临床特征  例数[例（%）] 

性别 
男 9（69.2） 

女 4（30.8） 

临床表现 

体检发现 4（30.8） 

颈痛、肩痛、胸痛、腰背

部疼痛、双下肢疼痛 
5（38.5） 

咳嗽 3（23.1） 

低热 2（15.4） 

恶心呕吐 1（7.7） 

上腔静脉综合征 2（15.4） 

实验室 

检查 

神经元特异性烯醇化酶升高 8（88.9） 

ProGRP 升高 3（42.9） 

组织学及

免疫组化 

不典型类癌 11（84.6） 

大细胞神经内分泌癌 1（7.7） 

小细胞神经内分泌癌 1（7.7） 

Syn阳性 11（84.6） 

CgA阳性 11（84.6） 

CD56阳性 12（92.3） 

注：ProGRP：胃泌素释放肽前体；Syn：突触素；CgA：嗜铬

粒蛋白 A；CD56：神经细胞黏附分子 

2.2  MSCT表现  本组肿瘤轴位最大径为4.3~14.1 cm，

中位最大径 8.9 cm。病变位于前纵隔 9 例，前中纵隔

4 例；病灶呈分叶状 11 例，类圆形 2 例；含囊变坏死

10 例，含钙化 2 例。11 例患者行 CT 增强扫描，其中

中-高度强化 9 例、轻度强化 2 例，8 例有瘤内血管。

本组中纵隔结构受累 12例，包括纵隔胸膜受累 12例、

纵隔血管受累 9 例、心包受累 7 例、膈神经受累 3 例。

肿瘤侵犯邻近肺组织 6 例。胸内转移 7 例，包括纵隔

淋巴结转移 7 例，分别位于 1L 区 5 例，1R 区、3A 区

及 7 区各 3 例，4R 区、5 区及 10R 区各 2 例，2R 区

及 6 区各 1 例。胸膜转移 3 例，心包转移 2 例，肺转

移 2 例；胸外转移 6 例，分别为骨转移 5 例，其中脊

柱、肋骨转移各 4 例，骨盆转移 2 例，颅骨、肩胛骨
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转移各 1 例，其余肝脏、乳腺及左腋窝转移各 1 例。

临床分期：Ⅰ期 1 例、ⅢA 期 4 例、ⅣB 期 8 例。4 例

术后患者获得随访，1 例复发和转移，1 例转移。见

图 1~3。

   

图 1  男，44 岁，不典型类癌。CT 增强扫描示前中纵隔肿物，病变内含囊变坏死，胸壁静脉、奇静脉回流受阻、扩张（箭，A）；

冠状位示右膈肌明显抬高，提示膈神经受累，病变侵犯右心房（箭，B）；冠状位最大密度投影示病变内纤细肿瘤血管（箭，C） 

     

图 2  女，29 岁，小细胞癌。CT 平扫示前纵隔不规则软组织肿物（A）；CT 增强扫描示肝内多发转移瘤（B）；双侧乳腺多发

转移瘤（C）；病理低倍镜下见细胞呈实性巢状排列，细胞巢周围纤维间质内可见小血管（HE，×100，D）；病理高倍镜下见瘤

细胞密集，大小较一致，胞质丰富，核分裂象多见（HE，×400，E） 

   

图 3  女，44 岁，不典型类癌。增强 CT 示左前纵隔肿块，包绕左头臂静脉，左侧腋窝多发淋巴结转移（箭，A）；左侧锁骨上

淋巴结转移（箭，B）；左侧胸腔少量积液，心包积液（C）

3  讨论 

TNETs 以中老年男性多见，男女比为 3︰1，平

均年龄 58 岁，约 33%的患者无症状。临床症状与邻

近结构受压和侵犯有关。约 25%的 TNETs 患者伴随

多发性内分泌腺瘤病 1型（multiple endocrine neoplasia 

type 1，MEN1）。TNETs 还可以表现为副肿瘤综合

征，其中以 Cushing 综合征最常见[6-9]。本组患者中，

男 9 例、女 4 例，男女比例低于既往文献报道，可能

与本研究纳入病例数较少有关。本组患者发病年龄

29~73 岁，中位年龄 55 岁，临床表现除 4 例体检发现

占位外，其余 9 例均有症状，症状与肿瘤压迫和侵犯

周围结构有关，均与既往研究报道一致[6-9]。但本组病

例均未发现合并 MEN1 及副肿瘤综合征，与大部分国

内报道相符[10-11]；但低于国外报道[12-13]，推测其原因

除病例数较少外，可能与种族差异有关。神经元特异

性烯醇化酶（neuron-specific enolase，NSE）诊断神经

内分泌肿瘤敏感度较低，但特异性高。本组中 9 例行

NSE 检查，其中 8 例升高，该检查可能对鉴别诊断有

一定的帮助。Korse 等[14]报道 ProGRP 在鉴别肺小细胞

癌中有重要价值。本组中 1 例 SCC 患者 ProGRP 明显

升高，提示其可能有助于鉴别该肿瘤。WHO 将 TNETs

分为 2 大类：一类为高分化神经内分泌肿瘤，包括典

A                     B                    C                     D                    E 

A                        B                        C 

A                        B                         C 
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型类癌（typical carcinoid，TC）和不典型类癌（atypical 

carcinoid，AC）；另一类为低分化神经内分泌肿瘤，

包括大细胞神经内分泌癌（large-cell neuroendocrine 

carcinoma，LCNEC）和小细胞癌（small cell carcinoma，

SCC）。本组 13 例患者中，AC 11 例、LCNEC 1 例、

SCC 1 例，与文献报道相符，提示该肿瘤 AC 占绝大

多数[15]。神经内分泌标志物 CgA、Syn、NSE、CD56

在类癌中常呈阳性表达，而小细胞癌和大细胞癌通

常呈弱阳性或阴性。本组患者中，Syn、CgA 阳性各

11 例，CD56 阳性 12 例，符合 TNETs 高表达神经内

分泌标志物 CgA、Syn、CD56 的特征。本组 11 例 AC

的 Ki-67 为 10%~40%，与文献报道相符[16]。1 例

LCNEC 的 Ki-67 为 80%，1 例 SCC 的 Ki-67 为 60%，

提示当 Ki-67 介于 20%~40%时，诊断低分化癌与高

分化神经内分泌肿瘤存在重叠。 

CT 是目前诊断本病最主要的方法。TNETs 通常

表现为前纵隔体积较大的肿块，边缘大多为分叶状或

不规则形，绝大部分肿瘤密度不均匀，常可见囊变坏

死，钙化少见，常见纵隔结构受侵犯，其中以纵隔胸

膜及纵隔内血管受累为主，其次为心包、膈神经等。

本组病例与文献报道相符[10-13,15]。但本组 1 例表现为

类圆形肿块，密度均匀，未见囊变坏死及周围结构侵

犯，术前诊断极为困难。本组患者中，高度强化 9 例，

1 例轻度强化因肿瘤包绕一侧上腔静脉导致造影剂未

充分进入体循环。故本病通常以中-高度强化为主，与

文献报道相符[17-18]，推测为肿瘤内富含肿瘤新生血管

所致。本组 8 例可见瘤内血管，发生率较高，与部分

文献相符[11,18]，提示本病肿瘤生长迅速，肿瘤供血血

管较丰富；但有学者认为该征象发生率不高，并且其

他肿瘤也具有该特征，故需要与其他肿瘤进行对比研

究[12,17]。Kan 等[18]报道边缘囊变坏死征是 TNETs 的

特点之一；但本组病例发现边缘囊变坏死征 4 例、中

央囊变坏死 6 例，两者差异无统计学意义。本组 7 例

发生胸内转移，其中最常见的是纵隔淋巴结转移，最

常位于左锁骨上区，根据临床分期只要有锁骨上淋巴

结转移即为ⅣB 期，提示预后较差。6 例发生胸外转

移，其中最常见的是骨转移，以中轴骨最多见，与文

献报道相符，提示该肿瘤为亲骨性肿瘤[18]。本组Ⅰ期

1 例、ⅢA 期 4 例，其中 1 例因侵犯右心房未行手术

外，其余 4 例均行手术治疗；ⅣB 期 8 例，均未行手

术治疗，提示ⅢA 期以上的病例有手术指征。故

UICC/AJCC 临床分期可较好地指导临床医师制订治

疗决策。术前分期具有重要意义。Araki 等[13]报道该

肿瘤术后复发率高，可能与术前缺少较好的分期、未

完全切除肿瘤有关。本组患者中 4 例术后获得随访，

其中 2 例发生转移，以纵隔淋巴结及骨转移最常见，

提示该肿瘤恶性度较高，与文献报道相符[13]。 

胸腺瘤是前纵隔最常见的肿瘤，最常发生于 40 岁

以上人群。低危胸腺瘤生长缓慢，体积较小，边缘光

滑，密度较均匀，无周围结构受侵，与 TNETs 鉴别容

易。高危胸腺瘤常侵犯邻近结构，密度常不均匀，出

血、坏死、囊变及钙化较常见，远处转移较少见；而

TNETs 体积常较大，钙化少见，转移较常见，可以鉴

别。胸腺癌和 TNETs 均可表现为明显的侵袭性，两者

在影像学上有时难以鉴别。胸腺癌强化多为轻中度强

化，肿瘤内血管较少见；而 TNETs 体积较胸腺癌大，

多为中高度强化，肿瘤内血管多见。淋巴瘤常位于前

中纵隔，多向两侧扩展，常表现为多结节融合的软组

织肿块，密度多均匀，或为小片状坏死，轻中度强化，

常不含钙化，可合并其他部位淋巴结肿大；而 TNETs

常呈偏侧生长，密度常不均匀，囊变坏死的体积大。 

总之，TNETs 常表现为前纵隔体积较大的分叶状

软组织肿块，坏死囊变常见，钙化少见，增强扫描呈

中高度强化，肿瘤易侵犯周围结构，转移较常见。病

理及临床均有一定的特征。影像学检查可用于指导临

床分期、制订个体化治疗方案及评估治疗效果等。本

病影像学诊断有一定难度，确诊仍需依靠病理检查。

本研究纳入病例数较少，未能充分探讨不同组织病理

亚型的 TNETs 影像学特征，今后需扩大样本量以获

得更进一步结论。 
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