
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形多为脾静脉与左肾静脉分流，肠系膜下静脉与

髂静脉分流［３］，而门静脉主干和左肾静脉分流报道不多。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形主要依据影像学来做出诊断，其特征性表现为：

门静脉畸形，如门静脉干及其分支闭塞或变细，并可见迂曲扩

张的肝外门、腔静脉分流道。ＣＴ血管造影扫描速度快，具有

ＶＲ、ＭＩＰ等后处理功能，不仅可以显示门腔分流全貌，而且可

发现是否合并有肝内病灶［４］。本病须与门脉海绵样变和肝硬

化门静脉高压形成的门、腔静脉分流鉴别。门静脉海绵样变是

被栓塞的门静脉干或分支内及其周围形成的海绵样静脉通道，

但无粗大的肝外门、腔静脉分流道。肝硬化门静脉高压，先存

在肝硬化的基础，并有门静脉高压的表现，其门静脉干和分支

多正常或增粗［５］。Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的治疗根据畸形的类型及具

体情况决定，主要有：①内科保守治疗，保护肝功能，治疗肝性

脑病，主要针对Ⅰ型；②脾动脉大部分栓塞术或脾切除改善脾

大和脾功能亢进；③肝移植；④手术阻断门腔分流，主要针对Ⅱ

型［６］。
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食管原发恶性黑色素瘤一例

邱翔，翟昭华
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　　病例资料　患者，男，５７岁，因解黑大便半月伴呼吸困难一

周入院。胃镜发现贲门下区巨大肿块，表面糜烂呈结节样，累

及贲门，倾向低分化癌。上消化道钡餐检查提示食管胃结合部

软组织肿块（图１），病变处粘膜增粗、扭曲、破坏。ＣＴ平扫见食

管胃交界区软组织影（图２），大小约３．８ｃｍ×５．０ｃｍ，部分突入

胃腔，增强扫描见病灶明显强化（图３）；胃小弯侧，腹主动脉前

方淋巴结肿大，部分融合成团，胃大弯侧淋巴结显示。手术所

见：肿瘤位于食管下段，累及贲门。下肺韧带旁、胃左动脉旁、

腹主动脉前见多枚肿大淋巴结。术后病理检查：食管胃交界部

恶性黑色素瘤（图４），肿瘤浸润至食管外膜及胃壁浆膜，脉管内

可见瘤栓。患者术后采取综合治疗（化疗为主），３个月后未见

肿瘤复发，目前继续随访中。

讨论　原发性食管恶性黑色素瘤（ｐｒｉｍａｒｙｍａｌｉｇｎａｎｔｍｅｌａ

ｎｏｍａｏｆｔｈｅｅｓｏｐｈａｇｕｓ，ＰＭＭＥ）是一种较为罕见的食管恶性肿

瘤，占所有食管癌的０．１％～０．２％，占非皮肤来源黑色素瘤的

０．５％
［１］。ＰＭＭＥ多见于６０～７０岁男性，男女比例２．０２：１

［１２］。

Ｓａｎｃｈｅｚ等
［３］发现ＰＭＭＥ大多（＞９０％）发生于食管中段及下

三分之一段。目前ＰＭＭＥ发病机制尚不清楚，有学者认为食

管黑素细胞增多症是其癌前病变，与食管黑素细胞增多症有关

的疾病有慢性食管炎、反应性上皮增生、ＬａｕｇｉｅｒｅＨｕｎｚｉｋｅｒ综

合症、埃迪森氏病、肛门黑色素瘤、食管原位鳞状细胞癌、肺腺

癌等［４］。ＰＭＭＥ临床表现无特异性，多表现为吞咽困难、吞咽

痛、体重减轻、胸骨后疼痛、黑便等，症状一般持续数月。

食管胃内镜检查常显示肿块为抬高性病变，息肉状或分叶

状，凸向管腔，表面常有完整的粘膜，广基底，黑白至蓝色不

等［３，６］，少伴有溃疡［７］。消化道钡餐检查显示病灶多呈充盈缺

损，管腔内息肉状或分叶状无梗阻性肿块，这可能是由于肿瘤

倾向于纵向生长有关［１］。ＣＴ平扫及增强扫描能了解肿块大

小、范围及浸润深度，观察肿块与邻近组织的关系，明确有无纵

隔侵犯，并有助于发现肿大的淋巴结，对于食管肿瘤分期有一

定的帮助。Ｃｒｉｐｐａ等
［８］报道，ＦＤＧＰＥＴ／ＣＴ能发现转移病灶，

具有较高的敏感性。

病理上，ＰＭＭＥ常表现为单个或多个息肉状，有蒂或广基

无蒂，多有色素沉着；镜下肿瘤细胞大小不等，呈圆形、多角形

或不规则形，胞质内可见黑色素颗粒；肿瘤细胞呈弥散状生长，

可侵入黏膜下层，甚至侵及肌层［５］，免疫组化大多数瘤细胞为

ＨＭＢ４５（＋）、ＭｅｌａｎＡ（＋）、Ｓ１００（＋），ＣＫ（－），Ｋｉ６７４０％～

４５％。

ＰＭＭＥ需与食管梭形细胞癌、平滑肌肉瘤及卡波西肉瘤鉴

别，影像学鉴别是有一定困难的，但有一些临床征象可提示。

例如，ＣＴ上梭形细胞癌表现为较大的管腔内分叶状肿块；平滑

肌肉瘤为不均匀外生性肿块伴片状坏死，而卡波西肉瘤显示多

个黏膜下肿块或息肉样病灶；但最终诊断需依靠病理及免疫组

化检查［５］。

ＰＭＭＥ预后差，平均手术后生存期约３４．５月，淋巴结转移

为最重要影响预后的因素［２］，文献报道手术切除肿块，完全或

近乎完全切除食管及可操作的淋巴结清扫能提供较好的生存
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图１　上消化道钡餐检查示食管胃结

合部肿块（箭）。

图２　ＣＴ平扫示食管胃交界区软组

织肿块影（箭），部分突入贲门。

图３　ＣＴ增强示病灶明显强化（箭）。

图４　镜下见肿瘤细胞内充满色素颗

粒（ＨＥ，×２００）。

结果，新辅助治疗如近距离放疗、激光消融具有良好发展前

景［５］。

ＰＭＭＥ是一种罕见肿瘤，高度恶性，易发生血行转移和淋

巴转移。ＰＭＭＥ诊断需结合临床表现、辅助检查、病理及免疫

组化检查。消化道钡餐能提示肿瘤存在，ＣＴ检查能够有助于

肿瘤分期，ＰＥＴ／ＣＴ能发现转移病灶。本例患者采用手术切除

肿块、淋巴结清扫及术后综合治疗（化疗为主）的方式，３个月后

未发现肿瘤复发。随着ＰＭＭＥ报道的增加，对该病的诊断和

治疗可能会提供帮助。
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