
内分泌癌等。小细胞癌最常发生于肺内，仅约５％的病例发生

于肺外，发生于食管又是肺外的最常见发病部位［１］。在所有食

管恶性肿瘤中 ＰＳＣＣＥ 发病率低，仅占食管癌的０．０５％～

７．６０％，近十余年国内仅见百余例报道
［２］。ＰＳＣＣＥ具有生长

快、病程短、侵袭性强、进展快及早期可发生淋巴结和血行转移

等特点［３］，其中肝和肺是最常见的转移部位。ＰＳＣＣＥ临床表现

以吞咽困难多见，与其它恶性食管肿瘤表现类似，无特征性改

变；发病年龄高峰在６０岁左右，多位于食管中下段，对化疗及

放疗极为敏感，但缓解期短，短期内易复发或远处转移，预后

差。

ＰＳＣＣＥ影像学表现文献报道少
［４］，其钡餐造影表现与常见

的食管鳞癌、腺癌表现相似，钡餐造影缺乏特异性。ＰＳＣＣＥ根

据病理及影像学表现可分为髓质型、蕈伞型、溃疡型和缩窄

型［５］。溃疡型ＰＳＣＣＥ钡餐造影病变区域食管僵硬，可见到大

小不等的龛影，钡剂通过梗阻较轻，黏膜相见病变区域黏膜增

粗、纡曲、中断和破坏。食管钡餐造影仍然为ＰＳＣＣＥ术前必备

的检查方法之一，钡餐造影对病变范围、大小及类型的判定有

重要价值，但对肿瘤浸润深度无法直接判断，对是否存在淋巴

结转移无法评估。

ＰＳＣＣＥ的ＣＴ表现未见文献报道。本例ＰＳＣＣＥ增强ＣＴ

检查后主要表现为病变段食管壁明显增厚，最厚处达０．９ｃｍ，增

强后呈较均匀的中等程度强化。ＰＳＣＣＥ的ＣＴ表现与其它食

管癌无法鉴别。ＰＳＣＣＥ术前行增强ＣＴ检查的意义并不在于

诊断疾病，其更为重要的意义是应用 ＭＳＣＴ评估区域内淋巴结

转移状态及对纵隔大血管有无侵犯及对侵犯程度的评估，通过

增强ＣＴ对肿瘤周围组织、纵隔淋巴结及远隔脏器的评估来确

定是否可以行手术治疗及手术的入路部位，这对临床治疗方案

的制定极为重要。
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孕晚期超声诊断罕见单纯无鼻畸形一例并文献复习
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【关键词】　产前诊断；胎儿畸形；无鼻畸形

　　病例资料　孕妇，３１岁，孕１产０。孕期产前筛查为低风

险，孕期未接触有毒有害及放射性物质，孕期无用药史。孕３９

周因羊水过多来行彩超检查显示：双顶径 ９．１ｃｍ，头围

３２．８ｃｍ，腹围３１．０ｃｍ，股骨７．１ｃｍ，最大羊水深度８．０ｃｍ，羊

水指数２５．７ｃｍ，头先露。胎儿颅骨强回声环可见，颅内脑中线

居中，丘脑未见融合，脑室未见增宽，眼眶、颌面未见异常改变，

上唇未见回声中断，反复多角度扫查未清晰探及鼻骨及鼻翼

（图１、２），可见胎心搏动及胎动，心律齐。因胎儿孕周较大，胎

儿四肢无法清晰显示及逐一分辨。胃泡、双肾、膀胱可见，胎盘

位于后壁及右侧壁，成熟度ＩＩ级。胎儿颈部可见双彩环征。超

声提示：①宫内单活胎（头位）；胎儿颜面部声像提示：鼻骨及鼻

翼未清晰探及。②羊水量过多。③胎儿脐带绕颈两周。于孕

３９周４天因胎膜早破及相对性头盆不称，剖宫产分娩一女婴，

阿氏初评１０分，出生体重２７１５克。患儿出生后靠张口呼吸，面

部未见鼻翼、鼻骨、鼻孔等正常外鼻结构。前额部较宽大，眼距

正常，唇部正常，确诊鼻缺如畸形（图３）。出生后该女婴染色体

检查结果正常，病毒检测提示风疹、巨细胞、单纯疱疹、弓形虫

均阴性。患儿父母拒绝做进一步的影像学检查。

讨论　鼻的胚胎发育过程及无鼻畸形的病因：胎儿的各种

器官中，鼻子是最早形成的，“鼻祖”一词就是由此而来的。在

胚胎发育至第４周时（胚胎长约０．６５ｃｍ），原始口腔周围形成５

个突起：上方正中为额鼻突，两侧为两个上颌突，下方为两个下

颌突。胚胎发育至第５周时（胚胎长约０．９ｃｍ），在额鼻突的两

侧形成一对鼻原基，鼻原基内、外两侧高起形成左、右内侧鼻突

和左、右外侧鼻突，两侧内侧鼻突逐渐向中线及下部方向移行，

到第７周在眼的下方、中线处融合形成鼻中部结构，包括鼻小

柱和上唇人中。外侧鼻突和上颌突融合形成鼻侧部及鼻翼，内

侧、外侧鼻突在下方围成鼻孔［１］。因此无鼻畸形的形成障碍应

在胚胎发育的第４周左右的额鼻突形成期。

无鼻畸形病因不明，孕妇高龄、遗传因素及环境因素或药

物、病毒、染色体异常等［２］可能是导致额鼻突发育或发育障碍，

从而形成无鼻畸形的原因。国内文献报道２例无鼻畸形儿中，

均合并多发畸形。其中１例孕妇孕早期正处在当地风疹病毒

流行高发期；另１例伴染色体１３三体综合症。国外报道１例先

天无鼻病例，其母亲系高龄孕妇。然而本例无鼻畸形婴儿的病
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图１　Ｂ超正中矢状切面图像未见正常的鼻骨及外鼻形态（箭）。　图２　三维超声未显示正常的鼻骨及外鼻形态（箭）。

图３　婴儿出生后体表像，确诊无鼻畸形，患儿呈张口呼吸状态。

因在生后经系统检查证实，与染色体及病毒、孕妇年龄均无相

关性。

无鼻畸形常伴发的畸形及分类：无鼻畸形患儿除外鼻缺如

外，鼻腔、鼻窦、鼻中隔、鼻甲骨常缺如，还可伴有眼距过近、独

眼或单一眼眶内两个眼球、上颌骨缺如等畸形，以及合并其他

器官系统的严重畸形，如脑中线发育异常的前脑无裂畸形，包

括大脑半球完全融合未分开，大脑镰及半球裂缺失，单侧脑室，

有些中线结构如丘脑融合、胼胝体、大脑镰、透明隔及第三脑室

等消失［３］。在胎儿期，无鼻畸形在全前脑畸形的发生率为

１：５２００～１：１６０００活产
［４］。因此在扫查中发现面部鼻畸形的时

候，应当重视其他组织器官的扫查，尤其是颅脑结构的分析，以

免漏诊。

根据无鼻畸形是否合并其他畸形的情况，可分类两类：①

无嗅脑畸形，此类型最多见。１８８２年Ｋｕｎｄｒａｔ最早对这类畸形

以无嗅脑畸形加以记载，指出典型的无嗅脑畸形满足３个条

件：面部中线性畸形；嗅球、嗅束缺如；单脑室。后来改称为全

端脑畸形或全前脑畸形，此种类型预后极差。②单纯无鼻畸

形，比较罕见，是指不合并其他重要系统结构的畸形。该种类

在排除胎儿染色体异常的情况后，可告知家属患儿出生后，主

要会存在呼吸困难、吞咽困难等并发症。

本例病例特征为单纯无（外）鼻畸形、前额稍宽，眼距正常，

唇部正常，颅内结构正常，也未合并其他脏器的畸形，属于十分

罕见的第２种类型。

鼻的超声扫查手法及注意事项：针对胎儿鼻部的扫查，基

本采用常规面部冠状面、矢状面、横断面３平面结合扫查法，其

中以观察胎儿鼻孔的横断面和面部正中矢状面为主要观察和

分析断面，当这些断面上均表现出畸形特征时基本可做出诊

断。有条件可采用三维成像技术进一步检查，能够立体、形象

和直观的显示外鼻的形态，以及与面部其他器官的比例关系，

可提高对鼻畸形诊断的准确性。经阴道三维超声甚至可在早

孕期做出诊断［５６］。
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