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原发性食管恶性黑色素瘤的诊断和治疗

常栋　胡健　龚民　田锋　王天佑

　　【摘要】　目的　总结原发性食管恶性黑色素瘤（ＰＭＭＥ）
的临床病理特征及其诊断和治疗经验。方法　回顾性分析
２００８年１月至２００９年６月首都医科大学附属北京友谊医院
收治的３例ＰＭＭＥ患者的临床资料。采用多种检查诊断，行
手术治疗，术后给予辅助性化疗及免疫治疗。结果　３例患
者术前食管钡餐造影检查显示食管下段不规则充盈缺损。

食管内镜检查示食管腔内黑紫色包块，直径为 ３～８ｃｍ。
ＥＵＳ检查示病变起源于黏膜层，呈偏低回声。胸部 ＣＴ检查
显示食管下段呈向心性不均匀增厚，管腔明显狭窄，增强后

不均匀强化。患者均行左侧开胸食管部分切除 ＋食管胃吻
合术，手术顺利。术后行病理检查确诊，免疫组织化学染色

显示瘤细胞抗黑色素瘤特异性单抗（ＨＭＢ４５）、黑色素Ａ和
Ｓ１００蛋白阳性。２例患者生存时间超过３年，１例患者术后
６个月因肿瘤广泛转移而死亡。结论　ＰＭＭＥ是一种罕见的
食管恶性肿瘤，预后较差，外科手术治疗是首选治疗方法，辅

助性化疗和免疫治疗可能延长患者生存时间。

　　【关键词】　食管恶性黑色素瘤；　诊断；　治疗
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　　原发性食管恶性黑色素瘤（ｐｒｉｍａｒｙｍａｌｉｇｎａｎｔｍｅｌａｎｏｍａｏｆ
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管恶性肿瘤的１‰～２‰，目前国内外文献报道不足４００例［１－２］。

本研究回顾性分析２００８年１月至２００９年６月我中心收治的
３例ＰＭＭＥ患者的临床资料，探讨ＰＭＭＥ的临床特征及其诊
断和治疗。

１　资料与方法
１．１　一般资料
　　本组ＰＭＭＥ患者３例，男２例，女１例；年龄４７～５９岁，
中位年龄５３岁。临床表现为进食哽噎感１０ｄ至３个月，体
格检查未发现浅表淋巴结肿大及皮肤异常。患者术前均行

食管钡餐造影、食管内镜、胸部ＣＴ及骨扫描检查。
１．２　治疗方法
　　３例患者接受左侧开胸手术治疗，手术方式为食管部分
切除、主动脉弓下食管胃机械吻合及淋巴结清扫术。术后
收集手术切除的肿瘤标本行病理学检查。用Ｆｏｎｔａｎａ组织化
学染色证明黑色素颗粒。标记黑色素瘤抗体采用抗黑素瘤

特异性单抗（ＨＭＢ４５）、黑色素Ａ和 Ｓ１００蛋白，标记上皮
抗体用细胞角蛋白和波形蛋白行免疫组织化学染色。术后

给予紫杉醇＋卡铂３周方案化疗：紫杉醇１７５ｍｇ／ｍ２，第１天
静脉滴注；卡铂按浓度／时间曲线下面积 ＝５给药，第１天静
脉滴注，每３周重复上述方案，共６个周期。同期给予 ＩＬ２
免疫辅助治疗（１００万Ｕ，皮下注射，每周２次）。
１．３　随访
　　采用定期门诊复查和电话联系的方式进行随访，随访内
容包括患者一般状况、胸部 ＣＴ、头部 ＭＲＩ、腹部超声以及全
身骨扫描检查等，随访时间截至２０１２年５月。
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２　结果
２．１　影像学检查结果
　　患者术前行食管钡餐造影检查均显示食管下段不规则
充盈缺损表现（图１）。食管内镜检查示食管腔内黑紫色包
块，直径为３～８ｃｍ（图２）。ＥＵＳ检查示病变起源于黏膜层，
呈偏低回声（图３）。胸部ＣＴ检查示食管下段呈偏心性不均
匀增厚，管腔明显狭窄，增强后不均匀强化。骨扫描检查均

未见骨转移征象。

２．２　手术情况
　　３例患者手术顺利，手术时间１５０～１８０ｍｉｎ，术中出血量
２００～３００ｍｌ，清扫淋巴结１０～１５枚。住院时间１０～１２ｄ，未
发生围手术期死亡等手术相关并发症。

２．３　病理学检查结果
　　大体所见：食管下段隆起或结节型包块，灰黑色，直径为
４～８ｃｍ，表面黏膜光滑或轻度糜烂。镜下检查：肿瘤位于黏
膜及黏膜下层，瘤细胞呈圆形、卵圆形或梭形，核分裂象明

显，胞质内可见黑色素颗粒，邻近食管上皮基底层可见黑色

素细胞。１例发现食管旁淋巴结恶性黑色素瘤转移，另２例
未发现淋巴结转移。免疫组织化学检查：３例患者 ＨＭＢ４５、
黑色素Ａ、Ｓ１００蛋白均阳性，２例患者波形蛋白阳性，３例患
者细胞角蛋白均为阴性。

２．４　随访结果
　　随访６～４８个月，２例患者目前生存状况良好，生存时
间分别为３６个月和４８个月，无复发或转移征象。１例术后
３个月出现肝转移，术后４个月出现肺转移，术后６个月患者
因气管转移死亡。

３　讨论
　　ＰＭＭＥ的起源组织尚不清楚，可能起源于食管黏膜上皮
内的正常黑色素细胞、正常食管上皮的异位黑色素细胞或者

胚胎发育过程中残留在食管上皮内的异位黑色素细胞。

ＰＭＭＥ好发于食管中下段，男女比例２∶１，平均发病年龄６０岁。
ＰＭＭＥ多呈斑点分布，在损伤因素（如射线）和局部细胞所产
生的生长因子作用下增生，进而恶变。ＰＭＭＥ一旦发生即为
恶性，可能具有多灶性起源，个别患者可能由食管良性黑色

素瘤演变而来［３－４］。本组３例ＰＭＭＥ均发生于食管下段，与

文献报道相似。ＰＭＭＥ的临床表现与食管癌相似，没有特异
性，因此初诊容易被误诊为食管癌。

　　由于临床罕见和认识不充分，ＰＭＭＥ的诊断相对比较困
难，笔者体会需要综合运用食管钡餐造影、ＣＴ、内镜和活检组
织病理学检查等几种方法。文献报道ＥＵＳ检查有助于ＰＭＭＥ
的诊断和评价侵犯程度［５］。本组３例患者都进行了 ＥＵＳ检
查，手术前即明确肿瘤侵犯范围。此外，有文献报道ＰＭＭＥ也
可出现葡萄糖代谢增强，ＳＰＥＣＴ或者ＰＥＴ检查可能对 ＰＭＭＥ
的诊断和分期有一定帮助［６］。ＰＭＭＥ的确诊主要依靠组织
病理学、细胞化学和免疫组织化学染色方法检查，免疫组织

化学表型是 ＨＭＢ４５和（或）Ｓ１００蛋白阳性。目前公认的
ＰＭＭＥ诊断标准包括：（１）具有典型黑色素瘤结构和黑色素
存在；（２）肿瘤起源于鳞状上皮内具有交界活性的黑色素细
胞；（３）邻近的上皮组织内可见有交界活性的黑色素细胞；
（４）排除皮肤、眼、肛门、直肠等黑色素瘤好发器官原发病变
的转移。本组３例患者的最后诊断完全符合上述标准，在
ＰＭＭＥ的免疫组织化学诊断技术方面，笔者发现除了经典的
Ｓ１００和ＨＭＢ４５染色之外，ＰＭＭＥ还具有一些独特的免疫
组织化学表型，如黑色素Ａ、波形蛋白阳性。但由于病例数
较少，这些研究结果需要积累更多的病例加以验证。本研究

结果还发现：ＰＭＭＥ常常呈息肉状肿块凸向食管腔内，蒂部
宽短，瘤体表面往往被覆完整的鳞状黏膜。这提示在术前食

管内镜检查时需要多点、深挖掘取材，以便明确诊断。

　　目前，国内外学者对 ＰＭＭＥ的治疗意见尚未达成共识，
主要是借鉴皮肤黑色素瘤的治疗经验，然而，ＰＭＭＥ这种黏
膜黑色素瘤的治疗毕竟不同于以化疗为主要治疗手段的皮

肤黑色素瘤。外科手术切除是ＰＭＭＥ的首选治疗方法，有可
能取得最佳效果［７］。术后可以采取化疗、免疫治疗等相结合

的多学科综合治疗［８］。本组３例患者确诊后均采用手术治
疗，术后给予紫杉醇 ＋卡铂方案辅助性化疗及 ＩＬ２免疫治
疗。尽管争议尚存，笔者认为以手术为主的多学科综合治疗

对于延长ＰＭＭＥ的生存时间可能有重要意义。
　　与发生于其他部位的黑色素瘤一样，ＰＭＭＥ恶性程度
高，容易发生转移，ＰＭＭＥ早期极易发生血行和淋巴转移，患
者往往因广泛转移、体质迅速恶化而死亡。常见的转移部位

依次为肝脏、纵隔、肺和脑。本组１例患者术后短期即开始

图１　食管钡餐造影检查示食管下段不规则充盈缺损（）　　图２　食管内镜检查示食管腔内黑紫色包块（）　　图３　ＥＵＳ检查示病变

起源于黏膜层（），呈偏低回声
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出现肝、肺、气管等多脏器转移。ＰＭＭＥ的预后很差，手术治
疗后的平均生存时间为１０个月，平均５年生存率为２．２％［９］。

Ｋａｗａｄａ等［１０］报道１例患者采用手术 ＋化疗及免疫治疗，生
存时间超过７年。本组２例患者通过综合治疗，术后生存时
间已超过了３年，正在继续随访中。
　　总之，ＰＭＭＥ是罕见的食管恶性肿瘤，恶性程度高，预后
较差，外科手术是最佳治疗措施，早诊断、早治疗以及多学科

综合治疗是获得良好效果的基本方法。
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中华医学会杂志社关于论文二次发表的声明

　　某些由政府机构和专业组织制订的指南以及作者以其他语言发表的科研成果等，需要让更多的读者了解。根据国际惯
例（参考《向生物医学期刊投稿的统一要求》）和我国的实际情况，凡符合下列条件并提供相应材料，中华医学会系列杂志允许

或接受论文用同一种语言或另一种语言的二次发表。

　　１．作者须征得相关期刊的同意，首次发表论文的期刊和准备二次发表的期刊均无异议。作者需向二次发表的期刊提供
首次发表该论文期刊的同意书，论文首次发表的时间和论文复印件、单行本或原稿。

　　２．尊重首次发表的权益，二次发表至少在首次发表１周之后。
　　３．二次发表的论文应面向不同的读者，建议节选或摘要刊登。
　　４．二次发表的论文必须完全忠实原文，真实反映原有的资料及观点，作者的顺序不能改动。
　　５．在二次发表的题名中应标出是某篇文章的二次发表（全文、节选、全译或节译）。
　　６．在二次发表的题名页脚注中，要让读者、同行和文献检索机构知道该论文已全文或部分发表过，并标引首次发表的文
献。如：“本文首次发表在《中华内科杂志》，２００６，４５（１）：２１２４”，英文为“Ｔｈｉｓａｒｔｉｃｌｅｉｓｂａｓｅｄｏｎａｓｔｕｄｙｆｉｒｓｔｒｅｐｏｒｔｅｄｉｎｔｈｅ
ＣｈｉｎＪＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，２００６，４５（１）：２１２４”。
　　７．提醒各编辑部注意，美国国立医学图书馆不提倡对翻译文章二次发表，如果文章首次发表在被Ｍｅｄｌｉｎｅ收录的杂志中，
将不再标引翻译文章。

中华医学会杂志社

２００８年１２月修订
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