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　 　 食管平滑肌瘤是最常见的食管良性肿瘤,多数

单发于远端 2 / 3 食管,大多起源于食管肌层,少部分

起源于黏膜肌层。 97. 9% 的肿瘤位于食管壁内,仅

0. 7% 突向食管腔内,1. 4% 的瘤体向食管壁外生长,

易与纵隔肿物混淆 [1,2] 。 大多数患者无明显症状,

当瘤体较大,阻塞食管或压迫周围组织时可出现吞

咽困难、反酸烧心等 [3,4] ,咳嗽、胸闷的症状极为少

见 [5] 。 本文报道 1 例以咳嗽、胸闷为主要表现,且与

纵隔占位鉴别困难的食管平滑肌瘤。

1　 临床资料

女,49 岁。 患者 4 个月前无明显诱因出现间断

咳嗽,以干咳为主,伴胸闷,夜间为著,无发热、鼻塞、

流涕、咳痰、咳血,无吞咽困难、反酸、烧心等。 外院

胸部增强 CT 示:右肺门占位,右肺上叶前段支气管

阻塞截断,纵隔淋巴结肿大 (3P、7 组),诊断“右上

肺不张、肺部占位待查”。 为进一步诊治,2020 年 5

月 21 日收入我院。 患者自发病以来,精神体力可,

饮食及睡眠好,大小便正常,近期体重无明显变化。

无异物吸入史,既往体健,个人史、月经史及家族史

无特殊。 查体:一般情况可,无发热,右上肺呼吸音

减弱,可闻及少量干性啰音,余查体无特殊。 入院后

完善结核杆菌基因检测、T-SPOT(结核杆菌斑点试

验)等除外结核感染;完善血常规、降钙素原、胸部

增强 CT 等除外非特异性感染和异物吸入;为进一

步确定有无肺癌,完善神经元烯醇化酶、细胞角蛋白

19 片段等肿瘤标记物,均正常。 胸部增强 CT 未见

可疑的肺部阴影;PET-CT 示右肺慢性炎症。 气管镜

检查见各叶段支气管黏膜均正常,特别是右上肺叶

支气管开口通畅,黏膜光滑,未见溃疡、糜烂或新生

物,肺泡灌洗液、呼吸道黏膜病理及刷片的检查也未

发现异常,探查病变周围 3P、7 组淋巴结,大小正常,

无异常血流信号,针吸活检未见异常细胞。 胸部增强

CT 示食管中段边界清楚光滑的马蹄形软组织密度

影,最大层面约 2. 6 cm × 5. 1 cm,CT 值约 50. 2 HU

(图 1A),动脉期可见均匀强化,CT 值约 61. 8 HU

(图 1B),近端食管轻度扩张积气,远端食管未见明显

扩张,考虑恶性占位可能性大,左主支气管轻度受压,

未见明显狭窄(图 1C)。 PET-CT 示食管中段不均匀

轻度代谢的软组织团块影,SUVmax:2. 5(图 1D),支

持食管恶性占位诊断。 上消化道造影及胸部 MR 增

强成像提示主动脉弓以下水平中后纵隔占位的可能

性大,大小约 6. 3 cm × 2. 9 cm × 6. 7 cm(图 2)。 至此

本病例的影像学诊断产生分歧,占位究竟起源于食管

还是纵隔,是良性还是恶性病变,进一步行胃镜检查,

见食管通畅,距门齿 20 ~ 25 cm 见黏膜略隆起,表面

光滑,活动度可。 进而行食道超声内镜引导下细针穿

刺(endoscopic ultrasound-guided fine-needle aspiration

biopsy,EUS-FNA)活检。 环扫超声内镜下可见纵隔处

一直径 5 cm 低回声占位,与食管的结构关系更为密

切,但由于肿瘤体积较大,向内挤压食管壁使管壁层

次结构不清晰,尤其是无法探及肿瘤外边界,仍难以

明确肿瘤来源于食管还是纵隔。 进一步应用 22G 超

声活检针于食管部位行纵隔穿刺送组织学及细胞学

检查,穿刺细胞学可见极少量核浆比增大的退变细

胞,穿刺病理:正常鳞状上皮和纤维渗出物(图 3)。
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图 1　 胸部增强 CT 及 PET-CT　 A. 胸部增强 CT: 平扫期见食管中段边界清楚的马蹄形软组织密度影,CT 值约

50. 2 HU;B. 胸部增强 CT:动脉期可见均匀强化,CT 值约 61. 8 HU;C. 胸部增强 CT:平扫期见左主支气管轻度受

压,未见明显狭窄;D. PET-CT 示食管中段软组织团块影,不均匀轻度代谢 　 图 2　 上消化道造影及胸部 MR 增强

A. 上消化道造影见食道中段前壁 2. 5 cm × 7. 5 cm 大小较恒定充盈缺损影突入食管腔内,病变表面黏膜皱襞光滑

扁平,未见明显破坏征象,考虑黏膜外病变,结合胸部增强 CT 考虑中后纵隔来源可能性大;B ~ E. 胸部 MR 增强:

中上后纵隔内可见一大小约 6. 3 cm × 2. 9 cm × 6. 7 cm 软组织肿块,与食管关系密切,呈等 T1、稍长 T2 信号,动态

增强后呈轻度网絮状早期强化及中晚期持续不均匀强化,来源于纵隔较食管壁可能性大
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　 　 考虑食管呈外压性改变,占位与食管分界不清,

占位内无坏死或不均匀强化表现,影像学倾向良性

或低度恶性;超声内镜所见及超声内镜引导下穿刺

病理学表现均证实肿物和食管的关系更为密切,肺

部来源、淋巴瘤等纵隔来源占位及其他类型恶性肿

瘤的证据不足。 为明确诊断,行胸腔镜探查。 双腔

气管插管全身麻醉,左侧卧位。 胸腔镜下见肿瘤位

于食管肌层,光滑,质韧,包膜完整,边界较清,考虑

食管平滑肌瘤(图 4A)。 瘤体体积较大,上缘位于

胸顶下方,下缘位于气管隆突下,前壁贴近气管及支

气管膜部,向左侧胸腔突出,位置偏向于后纵隔且与

周围血管联系密切,胸腔镜下切除困难,行开胸食管

平滑肌瘤切除术,完整剥离肿瘤。 手术时间 150 min,

术中出血量50 ml。肿瘤完整切除并送病理。 术后病

理:大体标本为灰红不整组织一块,大小约7 cm ×

4. 5 cm × 3. 5 cm,肿物表面部分完整包膜,切面灰白,

灰黄,实性质韧,略成分叶状;显微镜下见细胞成编席

状,核分裂像罕见,间质散在淋巴细胞及浆细胞浸润,

散在钙化,(食管)梭形细胞肿瘤,结合免疫表型,符合

平滑肌瘤(图 4B);免疫组化结果:SMA( + )、DESMIN

( + )、Ki-67 指数约 5% 、S100(散在 + )、DOG1 ( - )、

CD34(血管 + )、CD117 (散在 + ),见图 4C ~ I。 患

者术后恢复良好,术后 10 d 出院,咳嗽、胸闷随肿物

的切除而消失。 术后 1、2 年随访未见复发。

2　 讨论

纵隔肿物与食管肿物在一些情况下难以鉴别。

纵隔内组织结构毗邻复杂,且纵隔肿瘤通常无临床

症状,随体积增大可出现周围组织压迫症状,缺乏典

型性 [6] 。 本例肿瘤位置靠近主支气管,表现为顽固

的胸闷、咳嗽,症状出现可能与肿瘤压迫气管有关,

在食管平滑肌瘤中非常少见,只有 Mujawar 等 [7]

2016 年报告过此类病例。 本例左主支气管轻度受

压(图 1C),并没有表现出呼吸窘迫等气道完全梗阻

的症状,而是由于轻度受压引起气道高反应。

影像学检查是判断病变与周围组织关系的重要

诊断方法。 食管平滑肌瘤在 CT 或 MRI 中表现为边

界清楚、椭圆形或长条形、均质的软组织肿块,大多

强化程度低或无强化;对于轴位最大短径 < 0. 7 cm

的病变,CT 显示难度较大 [8] 。 食管造影也是诊断食

管病变无创且简单易行的方法,但对较大、呈局部外

压性改变的病变易误诊。 因此,一般情况下,影像学

检查对于鉴别诊断纵隔肿物或食管肿物是明确的,

但当病变体积较大,对周围组织挤压明显从而改变

原有的结构和形态时,易出现误诊。 本例由于瘤体

严重的挤压作用,影像学难于分辨清楚肿物与食管

壁及纵隔之间的关系,因而无法准确鉴别病变的

来源。

超声内镜及 EUS-FNA 是诊断纵隔实质性病变

及食管病变安全、有效的方法,也是诊断食管平滑肌

瘤的金标准 [1,9,10] 。 Wang 等 [3] 报道超声内镜对食

管黏膜下肿物诊断率 93. 2% 。 纵隔占位等外压性

病变在超声内镜下常表现为腔外病变的特征,并可

见完整的 5 层食管壁结构。 因此,超声内镜能较为

准确地评估病变的部位、大小、性质及与周围组织的

关系,在鉴别病变来源方面具有优势 [11] 。 本例瘤体

体积大且表现出极为少见的向壁外生长模式,超声

内镜证实肿物和食管的关系更为密切,结合穿刺病

理为正常鳞状上皮组织,也提示肿物为食管来源,最

终通过手术证实食管平滑肌瘤的诊断。

食管良性肿瘤较为少见,占食管肿瘤不足 1% ,

其中约 2 / 3 是平滑肌瘤 [5] 。 97. 9% 的肿瘤位于食管

壁内,仅 0. 7% 呈息肉样向食 管 腔 内 生 长, 另 外

1. 4% 的瘤体向食管壁外生长。 常无明显临床症状,

经胃镜检查偶然发现,瘤体越大,越容易阻塞食管或

压迫周围组织,从而出现吞咽困难、反酸、烧心等消

化不良症状,其他少见症状还包括胸痛、咳嗽等 [5] 。

本例由于平滑肌瘤体积大且向壁外生长,所以消化

道阻塞症状并不典型,仅表现为左主支气管受压的

咳嗽、胸闷症状,而这类症状很少见。 对于直径 < 1

cm 食管平滑肌瘤,建议每年或每 2 年随访,不建议

切除。 对于需切除的病变,可选择内镜、胸腔镜或开

胸手术切除 [1,12,13] 。 本例胸腔镜探查前尚未明确诊

断,若术前能明确食管平滑肌瘤诊断,消化内镜下切

除术也值得尝试。

综上所述,本例表现为咳嗽、胸闷的巨大食管平

滑肌瘤,非典型症状极易误诊或漏诊,且影像学诊断

困难,超声内镜及其引导下穿刺能够有效提高诊断

能力,并确定病变来源。 手术切除是仍巨大食管平

滑肌瘤的主要治疗方法。
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图 3　 胃镜、超声内镜及超声内镜引导下细针穿刺活检病理 　 A. 食管中段右后壁隆起,黏膜光滑;B. 距离

门齿 20 ~ 25 cm 纵隔可见一直径 5 cm 低回声占位,病变与食管壁关系密切且分界不清楚;C. 超声内镜引

导下细针穿刺活检,正常鳞状上皮和纤维渗出物(HE 染色 　 × 200) 　 图 4 　 术中所见及术后病理和免疫

组化 　 A. 术中见食管肌层肿物;B. 显微镜下(食管)梭形细胞肿瘤,细胞成编席状,核分裂像罕见,间质散

在淋巴细胞及浆细胞浸润,散在钙化,结合免疫表型,符合平滑肌瘤; C. DESMIN( + ) ;D. SMA( + ) ;

E. CD34(血管 + ) ;F. CD117(散在 + ) ;G. DOG1( - ) ;H. S100(散在 + ) ;I. Ki-67 指数约 5%
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