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·病例报道·

表现为食管黏膜下肿物的外周原始神经外胚层瘤一例

杨丽虹１ 　 蒋鹏２ 　 董驰３ 　 王鹏飞１ 　 王祥１ 　 王芳１ 　 冯彦虎１

１兰州大学第二医院消化内科 ７３００００；２兰州大学第二医院胸外科 ７３００００；３兰州大学第

二医院病理科 ７３００００
通信作者：冯彦虎，Ｅｍａｉｌ：ｄｏｃｆ０１＠ １６３．ｃｏｍ

　 　 【提要】 　 原始神经外胚层瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ ｔｕｍｏｒｓ，ＰＮＥＴ）是起源于原始神经上皮的

一种未分化或低分化的高度恶性小圆细胞性肿瘤，具有明显多向分化的潜能，分为中枢型和外周型。
外周型 ＰＮＥＴ 可发生于全身各个部位，多见于躯干、四肢、面颌，亦可见于肺、心脏、胸壁软组织、肾脏、
腹腔软组织等；发生于消化系统的罕见，目前发生于食管的案例尚无报道。 本文报道兰州大学第二医

院确诊的 １ 例食管外周型 ＰＮＥＴ 病例的诊治过程，并复习相关文献，提高消化内镜医师对该病的

认识。
　 　 【关键词】 　 食管；　 黏膜下肿物；　 外周原始神经外胚层瘤

ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３２１４６３⁃２０２０１１０３⁃００４３７
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Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ａｕｔｈｏｒ： Ｆｅｎｇ Ｙａｎｈｕ， Ｅｍａｉｌ： ｄｏｃｆ０１＠ １６３．ｃｏｍ

　 　 患者女，２１ 岁，因“进行性吞咽困难 ２ 个月余”入院。 患

者自诉于入院前 ２ 个月余开始进食干硬食物时有哽噎感，伴
进食后恶心、呕吐，呕吐物为胃内容物，无呕血、黑便，后自觉

哽噎感进行性加重。 入院后实验室检查：血尿粪常规、肝肾

功能、电解质、凝血功能等未见异常，肿瘤标志物癌胚抗原

（ＣＥＡ） ３􀆰 ５４ ｎｇ ／ ｍＬ， ＣＹ２１１、 ＣＡ１２５、 ＣＡ１９⁃９、 甲 胎 蛋 白

（ＡＦＰ）无异常。 内镜下食管上段距门齿约 １８ ｃｍ 见一隆起

型病灶，表面光滑，向腔内生长致管腔狭窄，近距离观察见病

灶表面血管纹理粗大，镜身难以通过（图 １）。 内镜超声检

查：食管病变处管壁层次结构清晰，病灶来源于固有肌层，呈
低回声，测量所探及病灶处横断面大小 ２０􀆰 ４ ｍｍ×２１􀆰 ６ ｍｍ，
外膜层连续完整（图 ２）；内镜超声诊断：食管上段黏膜下病

变（平滑肌瘤？）。 胸部增强 ＣＴ：食管上段见软组织肿块突向

食管腔，管腔狭窄，肿块大小约 ３０ ｍｍ×２６ ｍｍ，ＣＴ 值约 ５２
ＨＵ，增强各期 ＣＴ 值约 ５７ ＨＵ、７５ ＨＵ，呈轻度强化效应；诊
断：食管上段占位（图 ３）。 颅脑、鞍区及腹部 ＣＴ 未见明显异

常。 多学科会诊讨论后考虑患者病灶较大，距离门齿近，内
镜下操作空间小，风险高，建议行胸腔镜食管病灶切除术。
术中见食管上段距门齿 １８～２１ ｃｍ 处一大小约 ３ ｃｍ×２ ｃｍ×３
ｃｍ 肿物，质韧，与右肺无粘连，电凝钩打开食管肌层，向上向

下分离食管肌层，向下、向前提拉肿物，仔细剥离黏膜，保护

黏膜层。 由于病灶粘连异常致密，遂中转开放手术，顺利切

除病灶，肿物呈灰红色。 术后病理：（食管）小细胞恶性肿

瘤；免疫组化染色：ＣＤ９９（＋），Ｐ６３（散在＋），Ｓｙｎ（－），Ｖｉｍ（灶
性弱＋），ＣＫＰ（－），ＣＫ７（－），ＣＤ５６（－），ＣｇＡ（－），ＴＴＦ⁃１（ －），
ＥＭＡ（－），ＣＫ５ ／ ６（ －），ＣＤ３（ －），ＣＤ４３（ －），ＣＤ２０（ －），Ｐａｘ⁃５
（－），ＭＰＯ（－），ＣＤ６８（ －），ＣＤ３０（ －），ＣＤ３４（ －），Ｋｉ⁃６７（５５％
＋） （ 图 ４ ）。 考 虑 外 周 原 始 神 经 外 胚 层 瘤 （ ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ
ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）。 术后予 “顺铂 ＋依托泊苷”
（ＥＰ）方案化疗 ２ 周期及 １ 次放疗。 定期复查头颅磁共振及

胸腹部 ＣＴ 目前未见肿瘤复发，全身骨扫描提示右侧第 ９ 肋

后支轻度局限性增高，性质待定；建议定期复查。
讨论　 ＰＮＥＴ 是起源于原始未分化的神经管胚基细胞

的一组具有多向分化潜能的小圆细胞肿瘤，可发生于中枢神

经系统神经上皮细胞及外周间叶组织。 １９１８ 年 Ｓｔｏｕｔ 首先

报道，１９７３ 年 Ｈａｒｔ 和 Ｅａｒｌｅ［１］正式提出 ＰＮＥＴ 的概念。 ＰＮＥＴ
分为中枢型 ＰＮＥＴ（ ｃｅｎｔｒａｌ ＰＮＥＴ，ｃＰＮＥＴ） 和外周型 ＰＮＥＴ
（ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ ＰＮＥＴ，ｐＰＮＥＴ） ［２］ 。 二者的主要区别在于分子遗

传学改变和发病部位不同。 ｃＰＮＥＴ 存在 １７ｑ 等臂染色体，生
长于脑组织、脑干及脊髓等中枢神经系统，好发于 １０ 岁以下

儿童，易发生脑内转移及随脑脊液播散。 ｐＰＮＥＴ 具有 ｔ（１１；
２２）（ｑ２４；ｑ１２）染色体易位，形成 ＥＷＳ⁃ＥＬＩ１ 融合基因［３⁃４］ ；发
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图 １　 内镜检查　 １Ａ：食管上段见一隆起型病灶，表面光滑，向腔内生长致管腔狭窄；１Ｂ：近距离观察见病灶表面血管纹理粗大，镜身难以通

过　 　 图 ２　 内镜超声检查　 ２Ａ：测量所探及食管病灶处横断面，大小 ２０􀆰 ４ ｍｍ×２１􀆰 ６ ｍｍ；２Ｂ：病变处管壁层次结构清晰，病灶来源于固有

肌层，呈低回声，外膜层连续完整；２Ｃ：内镜超声血流图示病灶内部未见明确血流信号　 　 图 ３　 胸部增强 ＣＴ 示食管上段占位　 　 图 ４　 术

后病理　 ４Ａ：病理示（食管）小细胞恶性肿瘤　 ＨＥ　 ×４００；４Ｂ：免疫组化染色 ＣＤ９９（＋），考虑外周原始神经外胚层瘤　 ×４００

生于周围骨组织及软组织等中枢神经系统以外部位，多见于

２０～３０ 岁，３０ 岁以上少见，易转移至肺组织及骨组织［５］ 。 发

生在消化道的 ｐＰＮＥＴ 病例罕见，发生于食管的 ｐＰＮＥＴ 未见

相关报道。
ｐＰＮＥＴ 的临床和影像学特点均无特异性表现。 黄斌［６］

研究报道，１０ 例 ｐＰＮＥＴ 患者的主要临床表现为逐渐增大的

局部肿块及愈发加重的疼痛。 ｐＰＮＥＴ 在 ＣＴ 上主要表现为

类圆形或不规则形软组织低密度影，增强扫描后呈现不均匀

明显强化。 ＭＲＩ 表现为 Ｔ１ＷＩ 呈等低信号且内部可见数个

小片状更低信号影，Ｔ２ＷＩ 通常呈不均匀高信号，增强后肿瘤

明显不均匀强化。 本病例系年轻女性，自觉哽噎感，临床表

现、内镜资料及影像学表现均无特异性，同文献报道的发生

于其他脏器的 ｐＰＮＥＴ 一致。
因 ｐＰＮＥＴ 临床及影像学均缺乏特异性表现，故诊断主

要依据病理学检查。 ｐＰＮＥＴ 的大体病理常为鱼肉状灰红色

肿物；镜下呈排列紧密、大小一致的小圆细胞，核质比例高，
细胞核深染，多见核分裂象，呈条索状、片状或巢状排列，
３０％～８０％的病例可见 Ｈｏｍｅｒ⁃Ｗｒｉｇｈｔ 假菊形团特征性表现。
ｐＰＮＥＴ 的诊断现多采用 Ｓｃｈｍｉｄｔ 于 １９９１ 年提出的诊断标

准：至少表达 ２ 个不同的神经性标记和（或）有 Ｈｏｍｅｒ⁃Ｗｒｉｇｈｔ
菊形团。 其中，神经性标记以 ＣＤ９９、ＮＳＥ 表达阳性较为多

见，其次为 Ｓｙｎ、Ｖｉｍ 的阳性表达。 本病例行手术完整切除后

肿物大体标本呈灰红色，免疫组化染色 ＣＤ９９（＋），Ｓｙｎ（ －），
Ｖｉｍ（灶性弱＋），根据诊断标准考虑 ｐＰＮＥＴ。

对于 ｐＰＮＥＴ 的治疗方案及预后，多项研究指出尽可能

完全切除肿瘤并辅以放化疗，治疗周期通常持续 ６～ ９ 个月。
Ｓｍｉｔｈ 等［７］报道指出 ＣＡＶ（环磷酰胺＋阿霉素＋长春新碱）与
ＩＥ（异环磷酰胺＋依托泊苷）方案交替效果显著。 本病例术

后予 ＥＰ 方案化疗 ２ 周期及 １ 次放疗，定期复查头颅磁共振

及胸腹部 ＣＴ，目前未见肿瘤复发。
本例食管 ｐＰＮＥＴ 属首次报道。 患者因肿物堵塞管腔出

现吞咽困难，完善检查后临床诊断食管黏膜下肿瘤（平滑肌

瘤可能性大）。 对于黏膜下肿瘤，活检（钳夹活检和细针吸

取术）可明确诊断，但可能会损伤黏膜或造成与黏膜下组织

粘连，增加手术难度，还有可能增加出血、穿孔、肿瘤播散等

风险，因此术前活检不一定必要［８］ 。 本病例位于食管，且瘤

体较大，位置太高，距门齿仅１８ ｃｍ，行细针抽吸获取病理结

果风险高，获益小；再者患者有显著吞咽困难临床症状，需干

预解决症状。 故多学科会诊后考虑内镜下完整切除瘤体难

度大、风险高，转胸外科行腔镜下手术治疗，由于病灶粘连异

常致密，遂中转开放手术。 术后病理结合免疫组化明确

ｐＰＮＥＴ 诊断。
临床上食管黏膜下肿物多为良性肿瘤，平滑肌瘤占主要

部分，食管肌层来源肿物 ９０％以上为平滑肌瘤，另外还包括

间质瘤、先天性囊肿、颗粒细胞瘤、脂肪瘤、血管瘤，以及神经

鞘瘤及浆液性囊腺瘤等罕见病理类型，其中直径超过 ３ ｃｍ
的平滑肌瘤、间质瘤、颗粒细胞瘤和神经鞘瘤具有恶性潜

能［９⁃１１］ 。 故食管黏膜下肿物的诊断具有一定的难度，内镜超

声联合胸部增强 ＣＴ 有助于明确食管黏膜下肿物来源层次，
但是无法明确病变的组织学特征。 因此即使面对具有典型
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内镜超声下表现的食管黏膜下肿物依然需要谨慎对待。
利益冲突　 所有作者声明不存在利益冲突
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２０１１：４０７５２３． ＤＯＩ： １０．１１５５ ／ ２０１１ ／ ４０７５２３．

［ ８ ］ 　 中华医学会消化内镜学分会外科学组， 中国医师协会内镜医

师分会消化内镜专业委员会， 中华医学会外科学分会胃肠外

科学组． 中国消化道黏膜下肿瘤内镜诊治专家共识（ ２０１８
版）［Ｊ］ ．中华消化内镜杂志，２０１８，３５（８）：５３６⁃５４６． ＤＯＩ： １０．
３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．１００７⁃５２３２􀆰 ２０１８􀆰 ０８􀆰 ００２．

［ ９ ］ 　 Ｎａｋａｊｉｍａ Ｍ， Ｋａｔｏ Ｈ， Ｍｕｒｏｉ Ｈ， ｅｔ ａｌ． Ｅｓｏｐｈａｇｅａｌ ｇｒａｎｕｌａｒ ｃｅｌｌ
ｔｕｍｏｒ ｓｕｃｃｅｓｓｆｕｌｌｙ ｒｅｓｅｃｔｅｄ ｂｙ ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ ｓｕｂｍｕｃｏｓａｌ ｄｉｓｓｅｃｔｉｏｎ
［Ｊ］ ． Ｅｓｏｐｈａｇｕｓ， ２０１１，８（３）：２０３⁃２０７． ＤＯＩ： １０．１００７ ／ ｓ１０３８８⁃
０１１⁃０２８３⁃７．

［１０］ 　 Ｚｈｏｕ ＰＨ， Ｓｈｉ Ｑ， Ｚｈｏｎｇ ＹＳ， ｅｔ ａｌ． Ｎｅｗ ｐｒｏｇｒｅｓｓ ｉｎ ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｅｓｏｐｈａｇｅａｌ ｄｉｓｅａｓｅｓ ［ Ｊ］ ． Ｗｏｒｌｄ Ｊ Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌ，
２０１３，１９（４１）：６９６２⁃６９６８． ＤＯＩ： １０．３７４８ ／ ｗｊｇ􀆰 ｖ１９􀆰 ｉ４１􀆰 ６９６２．

［１１］ 　 Ｉｏｒｉｏ Ｎ， Ｓａｗａｙａ ＲＡ， Ｆｒｉｅｄｅｎｂｅｒｇ ＦＫ． Ｒｅｖｉｅｗ ａｒｔｉｃｌｅ： ｔｈｅ
ｂｉｏｌｏｇｙ， ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ ｓｔｒｏｍａｌ
ｔｕｍｏｕｒｓ［ Ｊ］ ． Ａｌｉｍｅｎｔ Ｐｈａｒｍａｃｏｌ Ｔｈｅｒ， ２０１４， ３９ （ １２）： １３７６⁃
１３８６． ＤＯＩ： １０．１１１１ ／ ａｐｔ􀆰 １２７６１．

（收稿日期：２０２０⁃１１⁃０３）

（本文编辑：朱悦）

内镜黏膜下剥离术切除早期回肠癌一例

董海燕１ 　 武茜２ 　 苏淑芬１ 　 张秀斌１ 　 王玉龙３

１山东第一医科大学第一附属医院内镜诊疗科，济南 ２５００１４；２济南市莱芜人民医院

内一科 ２７１１００；３山东第一医科大学第一附属医院普外中心，济南 ２５００１４
通信作者：王玉龙，Ｅｍａｉｌ：ｑｙｗｙｌ２０１３ ＠ １６３．ｃｏｍ

　 　 【提要】 　 空回肠肿瘤发病率低，诊断困难，一经发现多为进展期。 本文报道了 １ 例胃肠镜体检

发现的回肠息肉样隆起病例，活检病理提示高级别上皮内瘤变，予内镜黏膜下剥离术完整切除。
　 　 【关键词】 　 结肠镜检查；　 早期回肠癌；　 内镜黏膜下剥离术

ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３２１４６３⁃２０２００５１１⁃００４１５

Ａ ｃａｓｅ ｏｆ ｅａｒｌｙ ｉｌｅａｌ ｃａｒｃｉｎｏｍａ ｆｏｒ ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ ｓｕｂｍｕｃｏｓａｌ ｄｉｓｓｅｃｔｉｏｎ
Ｄｏｎｇ Ｈａｉｙａｎ１， Ｗｕ Ｑｉａｎ２， Ｓｕ Ｓｈｕｆｅｎ１， Ｚｈａｎｇ Ｘｉｕｂｉｎ１， Ｗａｎｇ Ｙｕｌｏｎｇ３

１Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｅｎｄｏｓｃｏｐｙ， Ｔｈｅ Ｆｉｒｓｔ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ Ｓｈａｎｄｏｎｇ Ｆｉｒｓｔ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ， Ｊｉｎａｎ ２５００１４，
Ｃｈｉｎａ； ２Ｆｉｒｓｔ Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｉｎｔｅｒｎａｌ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ， Ｌａｉｗｕ Ｐｅｏｐｌｅ′ｓ Ｈｏｓｐｉｔａｌ， Ｊｉｎａｎ ２７１１００， Ｃｈｉｎａ； ３Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ
ｏｆ Ｇｅｎｅｒａｌ Ｓｕｒｇｅｒｙ， Ｔｈｅ Ｆｉｒｓｔ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ Ｓｈａｎｄｏｎｇ Ｆｉｒｓｔ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ， Ｊｉｎａｎ ２５００１４， Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ａｕｔｈｏｒ： Ｗａｎｇ Ｙｕｌｏｎｇ， Ｅｍａｉｌ： ｑｙｗｙｌ２０１３＠ １６３．ｃｏｍ

　 　 患者男，７３ 岁，因外院胃肠镜体检发现回肠息肉样隆起

来我院行内镜下切除治疗。 ５ ｄ 前外院结肠镜发现距回盲瓣

约 ５ ｃｍ 处回肠内一直径约 １􀆰 ０ ｃｍ 息肉样隆起型病变，边界

清晰，表面色白粗糙，术中取活检 １ 块，术后病理回报高级别

—１３０１—中华消化内镜杂志 ２０２１ 年 １２ 月第 ３８ 卷第 １２ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｄｉｇ Ｅｎｄｏｓｃ，Ｄｅｃｅｍｂｅｒ ２０２１，Ｖｏｌ． ３８，Ｎｏ．１２
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