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　　病例资料　病例１，男，４７岁，以“进食哽噎感６个

月，加重２０天”为主诉入院。有糖尿病病史１０年，有

输血史及磺胺类药物过敏史。外院胃镜示：距门齿

２５～２７ｃｍ 食管前壁可见一不规则新生物向腔内突

出，表面充血水肿糜烂出血，食管腔有所狭窄，未见明

显异常。组织病理及免疫组化示：ＣＫ（－）、Ｖｉｍｔｉｎ

（＋）、ＨＭＢ４５（＋）、Ｓ１００（＋）、Ｋｉ６７（２０％＋）、Ｎｅｓ

ｔｉｎ（＋）、Ｐ５３（＋）、ＭｅｌａｎＡ（＋），考虑食管恶性肿瘤。

本院病理会诊：（食道）恶性黑色素瘤。入院后查胸部

ＣＴ示：食管上段近气管分叉处管腔内见软组织结节

影，管腔狭窄，增强呈轻度强化，考虑食管上段占位（图

１ａ、ｂ）；另见双肾小囊肿。彩超示：①肝弥漫性回声改

变，考虑脂肪肝；②双肾囊肿。全身骨显象示：右侧第

８后肋可见局灶性放射性分布轻度浓聚灶，骨代谢轻

度活跃。头颅 ＭＲＩ示：①双侧额叶轻度白质脱髓鞘；

②左侧上颌窦小囊肿。行腹腔镜食管癌根治术（食管

次全切除＋食管胃左颈部机械吻合＋淋巴结清扫术），

术后病理：（食管、贲门）恶性肿瘤，结合形态学和 Ｈ１４

４７１免疫组化，符合恶性黑色素瘤（图１ｃ），侵犯粘膜下

层。１个月后复查胸部ＣＴ未见明显异常。

病例２，男，６８岁，以“反复进食哽噎感３年余”为

主诉入院。有心梗病史２年。胃镜示：距门齿２１～

３０ｃｍ可见一不规则新生物向管腔内突出，表面可见明

显浅表溃疡及充血，管腔狭窄，考虑食管癌。ＣＴ示：

①食管上段管壁增厚，食管中下段管腔内菜花状软组

织凸起内密度不均匀，可见小片状高密度影，食管管腔

扩张，增强扫描可见病灶中度强化，贲门壁增厚，强化

明显，纵膈内未见明显肿大淋巴结影，考虑癌（图２ａ、

ｂ）；②肝右叶可见一大小约１０４．７７ｍｍ×９３．２３ｍｍ的

类圆形肿块影，内密度不均匀，增强扫描呈轻度不均匀

强化，内可见无强化区，还可见呈轻度强化小病变，考

虑转移；③双上肺炎症；④胆囊炎；⑤肝多发囊肿。病

理活检示：①（食管距门齿２１～２６ｃｍ）鳞状细胞癌，Ⅱ

级；免疫组化：ＣＫ（＋）、ＣＫ５／６（＋）、Ｐ６３（＋）、Ｐ４０

（＋）。②（食管距门齿３０ｃｍ）免疫组化：ＣＫ（±）、Ｍｅ

ｌａｎＡ（＋）、Ｓ１００（＋）、ＨＭＢ４５（＋）、ＣＫ５／６（－）、Ｐ４０

（－），结合形态学表现符合黑色素瘤（图２ｃ～ｄ）。

讨论　恶性黑色素瘤属起源于黑色素细胞的高度

恶性上皮源性肿瘤，好发于皮肤、皮肤黏膜交界处等

处，消化道起源者罕见，食管受累者更甚。发病率在所

有恶性肿瘤中占１％～２％，是皮肤最常见恶性肿瘤之

一，其中起源于非皮肤部位者占１５％
［１］。原发性食管

恶性黑色素瘤（ｐｒｉｍａｒｙｍａｌｉｇｎａｎｃｙｍｅｌａｎｏｍａｏｆｅ

ｓｏｐｈａｇｕｓ，ＰＭＭＥ）属恶性黑色素瘤的罕见亚型，发病

机制不明。

目前经报道的ＰＭＭＥ病例共约３３７例，约占所有

食管恶性肿瘤的０．１％～０．２％
［２］。虽然１９０６年

Ｂａｕｒ
［３］报道第１例食管恶性黑色素瘤时考虑其为其他

部位恶性黑色素瘤转移所致，但１９６３年Ｄｅ等
［４］报道

了食管上皮存在典型黑色素细胞后证实该病可为食管

原发。Ｏｈａｓｈｉ等
［５］研究也显示食管黑色素细胞增多

症在健康人群的发生率约７．７％（日本人群高达

２９．９％），提示食管局部上皮黑色素细胞增生及慢性食

管炎或为食管恶性黑色素瘤前驱病变。本文报道两例

ＰＭＭＥ，且其中例２合并食管鳞癌，前者给予手术治

疗后短期存活，后者未予治疗很快死亡。

ＰＭＭＥ平均发病年龄约６０．５岁，较之其他类型

胃癌稍显年轻化。男性多发，男女比例约２：１
［６］。约

９０％病变累及食管下２／３段
［７］。ＰＭＭＥ多呈膨胀性

生长，菜花状，息肉样，分叶状，沿管壁一侧纵向向腔内

生长，肿物常呈特异性黑色亦可表现为色素缺失，粘膜

表面完整伴糜烂或溃疡。因而，多以进行性咽下困难、

非特异性胸骨后疼痛及体重减轻为主诉，偶可见血便、

黑便或呕血，病程约１～８个月。较之局部淋巴结转移

及复发，血行远处转移与复发最常见，且临床分期晚于

Ｉｂ期者多于术后１年复发
［８］。

内镜检查显示ＰＭＭＥ为边界清楚、隆起性、有色

肿物，常为正常粘膜覆盖，表面常见溃疡。多表现为独

特黑染，但仍有１０％～２５％表现为褐色、黑棕色、黑

色、蓝色、红色及灰色等其他颜色，同时需注意乏色素

性黑色素瘤亦可存在［９］。超声内镜可进一步明确肿物

大小及浸润深度等特征。ＣＴ可明确食管占位情况、
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图１　ａ）增强ＣＴ横轴面示食管上段近气管分叉处可见软组织结节影（箭），密度较均

匀，增强呈轻度强化，食管管腔狭窄；ｂ）增强ＣＴ冠状面图像示食管上段可见类圆形软

组织影（箭），大小约２．０ｃｍ×１．５ｃｍ，边缘较光整，肿块周围食管壁未见明显增厚；ｃ）可

见多变形的瘤细胞，可见瘤细胞内的黑色素颗粒（ＨＥ，×１００）。　图２　ａ）增强ＣＴ横

轴面示食管壁明显增厚，中下段可见菜花状软组织样突起（箭），内密度不均匀，呈中度

强化，食管管腔重度狭窄；ｂ）增强ＣＴ冠状面图像示食管中下段管腔内可见菜花状肿

物（白箭），密度不均匀，中度强化，贲门壁增厚明显，肝脏右叶可见一密度不均匀的肿块

（黑箭），大小约１０．５ｃｍ×９．３ｃｍ，增强明显强化，考虑为转移；ｃ）瘤细胞呈多变形，病理

性核分裂像可见，并可见瘤细胞内的黑色素颗粒（ＨＥ，×１００）；ｄ）免疫组化显示Ｓ１００

阳性。

周围组织浸润及远隔转移等。该病起源于粘膜层，极

少侵犯黏膜下及肌层，引起梗阻症状较晚，在ＣＴ上的

表现为凸向管腔的结节状肿块，可有分叶，与周围组织

界限不清，沿管腔纵轴生长，增强扫描呈明显强化。在

ＣＴ表现上应与食管癌、平滑肌肉瘤及一些良性肿瘤

如平滑肌瘤、纤维血管性息肉等鉴别。食管癌常呈浸

润性生长，易使管腔狭窄，在ＣＴ上表现为食管壁增

厚，可以是局限性或环形的，伴管腔偏心性狭窄，甚至

闭塞，病变以上食管不同程度扩张，增强扫描可见轻度

强化。食管平滑肌肉瘤的ＣＴ表现与食管癌相似。食

管平滑肌瘤的ＣＴ表现为向腔内或腔外突出的类圆形

软组织肿块，轮廓光滑，边缘清晰，密度均匀的软组织

肿块，增强扫描均匀强化。食管纤维血管性息肉的

ＣＴ表现为食管腔内的占位，体积较大，边缘光滑，一

般有蒂，增强可见由根蒂部发出的营养血管。活检有

助于ＰＭＭＥ的确诊，经典诊断标准
［１０］：①典型的黑色

素瘤组织学表现，肿瘤细胞内可见黑色素颗粒；②起源

于邻近鳞状上皮内黑色素细胞；③邻近上皮细胞内可

见客诉颗粒；但可因黑色素颗粒的缺失而导致误诊，光

镜下瘤细胞内找到确切黑色素颗粒时诊断并不困难，

当瘤细胞内无黑色素颗粒，细胞形态又呈梭形、分布弥

漫时就需要与低分化的鳞／腺癌、肉瘤样癌及非霍奇金

淋巴瘤等鉴别，特别是肉瘤样癌，镜下细胞弥漫分布、

瘤细胞呈梭形改变，与无色素性黑色瘤鉴别困难。因

此需进一步免疫组化结果协助诊断。此外，对于原位

黑色素瘤或卫星肿瘤灶诊断时尚需排除皮肤黑色素瘤

病史并给予系统检查以确诊。ＭＲＩ、ＰＥＴＣＴ、消化道

钡餐造影等方式亦可一定程度上协助诊断。

ＰＭＭＥ属高度恶性肿瘤，预后较差，５年生存率

４％，文献所见术后存活最久者为４９个月
［９］。患者既

往健康状况等因素也对预后有一定影响。Ｍｅｈｒａ等
［５］

研究显示肿瘤厚度是ＰＭＭＥ的重要预后因素，且存

活时间主要取决于肿瘤Ｔ分期结果。

综上，ＰＭＭＥ病例极罕见，病理＋免疫组化为其

诊断金标准，因易发生早期血行转移，预后极差。治疗

首选肿瘤完整切除＋扩大淋巴结清扫＋消化道重建，

细胞免疫治疗有助于其术后治疗，改善预后。
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ＭＲＩ显示有骨髓形成的大脑镰骨化２例

班秀丽，程庚哲，王丽娟
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　　病例资料　病例１，女，５２岁。农耕时突然出现头

晕，持续约５ｍｉｎ，后症状好转，遂来我院就诊。无发

烧、头痛、恶心、呕吐。平素身体健康，无神经系统及精

神疾病史，神经科体格检查无异常；无头颅创伤史，无

高血压、糖尿病以及免疫性、血液性、代谢性疾病史。

实验室检查无异常。影像学表现：头颅 ＭＲ平扫示额

部大脑镰区欠连续弧带状短Ｔ１ 中等长Ｔ２ 信号病灶

（图１ａ、ｂ），ＦＬＡＩＲ序列呈中等高信号，其边缘环绕线

样低信号影，ＤＷＩ序列（ｂ＝１０００ｓ／ｍｍ２）扩散未见受

限呈低信号，Ｔ１ＷＩ抑脂像信号减低（图１ｃ），病灶边界

清晰；双侧基底节区示多发斑点状长 Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号

灶。头颅ＣＴ平扫示额部大脑镰区欠连续弧带状高密

度突起影，边界清晰，调窗后测量ＣＴ值，病灶中央最

低ＣＴ值约２９８ＨＵ，边缘最高ＣＴ值约８２０ＨＵ（图

１ｄ）；双侧基底节区示多发斑点状低密度影，ＣＴ值约

２３ＨＵ。影像诊断：额部大脑镰区有骨髓形成的大脑

镰骨化灶；双侧基底节区多发腔隙性脑梗死。

病例２，女，６１岁。因间断性头部不适、头痛一年

余，加重５天，为求进一步诊治而来我院就诊。５ｄ前

无明显诱因出现头痛，每次持续约１０ｍｉｎ左右，开始

能自行缓解，后逐渐加重，自服药物，具体不详，症状无

好转。病程中不发烧，未见恶心、呕吐。无视物成双，

双眼球各方向活动自如。无语言障碍，无肢体活动不

灵及抽搐发作。神经科体格检查无异常。生命体征平

稳。既往健康，否认遗传病史。各项化验指标与肿瘤

标志物均未见异常。影像学表现：头颅 ＭＲ示额顶部

大脑镰区连续波浪形短Ｔ１ 稍长Ｔ２ 信号病灶（图２ａ），

ＦＬＡＩＲ序列呈中等高信号，其边缘环绕线样低信号

影，ＤＷＩ序列（ｂ＝１０００ｓ／ｍｍ２）扩散未见受限呈低信

号，Ｔ１ＷＩ抑脂序列信号降低（图２ｃ），增强扫描未见异

常对比强化，边界清晰、光滑，近乎贯穿额顶部大脑镰

全程，最宽径约１．２ｃｍ，向前、下延伸至胼胝体上方扣

带回水平，前下端与鸡冠比邻，向前上方抵至上矢状窦

腔区（图２ｂ）；右侧蝶鞍旁靠蝶骨嵴区示团块状等Ｔ１

等Ｔ２ 信号影，ＦＬＡＩＲ序列呈等信号，增强后呈明显均

匀异常对比强化，并示脑膜尾征，边界较清晰，大小约

３．２ｃｍ×２．８ｃｍ，与局部蝶骨嵴呈宽基底相贴。头颅

ＣＴ平扫示额顶部大脑镰区连续波浪形高密度影，边

界清晰，调窗测量 ＣＴ 值，中央部最低 ＣＴ 值约

７１ＨＵ，边缘最高ＣＴ值约７７１ＨＵ（图２ｄ）；右侧鞍旁
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