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　　黑色素瘤是起源于黑色素细胞的恶性肿瘤，多见于皮肤及黏膜。原发于肺的恶性
黑色素瘤及其罕见，仅占肺肿瘤的0.01%[1]。本院收治一例左肺占位患者，经纤支镜
病理检查确诊为肺原发性恶性黑色素瘤(primary malignantmelanoma of the lung，
PMML)，现结合文献报道如下。

1  病例报告
1.1 病例资料  女，30岁，间断咯血1月，当地医院CT提示“左肺上叶占位”。门诊
以“左肺上叶癌”收入院。查体：双肺呼吸音清晰，双肺未闻及干湿啰音,未发现皮肤
及其他部位的黑痣及色素沉着。查CT提示：(1)左肺上叶支气管闭塞并肿块，大小约
3.5cmX3.4cm，平扫CT值约40Hu,增强CT值约82Hu,其内可见液化坏死，性质恶性，考
虑肺癌可能。(2)双肺、双乳、胰腺多发结节，增强不均匀明显强化。颈部多组、双侧腋
窝、纵隔、上中下腹腹膜后、盆腔多组淋巴结肿大，增强后不均匀强化，实性部分强化
明显，上述多区域多发病灶，性质恶性，考虑转移病变可能。辅助检查：LDH 2189↑ ､ 
CA125 889.30↑ ､NSE 47.56 ↑。
1 . 2  病 理   细 胞 学 诊 断 ： 纤 支 镜 取 材 镜 下 见 中 等 偏 小 小 圆 细 胞 弥 漫 增 生 ， 核 染
色 质 深 染 、 细 腻 ， 可 见 核 分 裂 像 ， 局 部 有 色 素 沉 积 。 免 疫 组 化 示 ： S - 1 0 0  ( + ) 
,HMB45(+),Melanoma(+),P63(-) ,CK5/6 (-) ,CD20 (-) ,CD3(-) ,ALK(-) ,CD30(-),MUM-1(-
),Bcl-6(-),CD10(弱+),TTF-1(-),LCA(-),Ki-67(+,约20),CgA (-),Syn (-),Vim (+),CK(-)。免疫
组化结果支持恶性黑色素瘤。
1.3 治疗经过  患者就诊时已全身多处转移，无手术指征，给予“达卡巴嗪联合恩度”
靶向联合化疗,具体用药如下：达卡巴嗪300mg d1-5，恩度210mg CIV 120h。化疗期间
患者轻度消化道反应，予止吐、抑酸等对症支持治疗后好转。
1.4 预后  患者第二次入院就诊时已发生脑转移,患者及家属放弃治疗自动出院。

2  讨   论
2.1 PMLL的发病情况  黑色素瘤好发于皮肤、黏膜、眼以及神经内分泌系统分布的黑色
素细胞沉着区[2],而原发于肺的恶性黑色素瘤极其罕见，仅占肺肿瘤的0.01%[1]。
2.2 PMLL的病因  肺原发性恶性黑色素瘤的病因，目前存在以下三种假说[3]：第一，机
体的黑色素细胞散在分布于人体内整个神经内分泌系统，在胚胎发育过程中逐渐向皮肤
迁移，也有少部分向机体内脏迁徙。而迁移至第6腮弓发育而来的喉、食管与下呼吸道
的黑色素细胞则可能分化为肺原发性恶性黑色素瘤。第二，有文献报道慢性刺激致口腔
黏膜下腺体黑色素化生，推测其发生可能来源于黏膜下腺体化生。第三，肺母细胞瘤中
存在黑色素成分说明了肺原发性恶性黑色素瘤来源于多潜能干细胞的可能性。
2.3 PMLL的诊断标准  肺原发性恶性黑色素瘤的诊断依据，外国学者Wilson等[4]总结了
以下五条：1.肺上孤立的肿块；2.病理学证实为恶性黑色素瘤；3.既往无皮肤、黏膜或
眼部手术或、电灼史；4.中央型肺损害(黑色素细胞侵犯支气管上皮)；5.诊断时未见无其
他部位(特别是眼和皮肤)的原发性黑色素瘤病史。本例基本符合Wilson等诊断依据，肺
上表现类似于中央型肺癌，全身及体表未发现黑色素沉着区。
2.4 病理学  PMML的病理表现和皮肤恶性黑色素瘤形态上表现一致，胞质内和细胞间
含有黑色素颗粒为主要特点。镜下以观察到胞质中的黑色素颗粒而确诊。但也有约1/3
的恶性黑色素瘤表现为无色素型，此型恶性程度更高，早期转移更为广泛，此时确诊
需要依靠免疫组化[5]。黑色素瘤广泛应用阳性标记S-100和HMB-45。S-100敏感性可达
96%—99%[6]，几乎可以染色所有黑色素瘤抗体，但它并不是黑色素瘤特有的，它在某
些周围神经鞘瘤和其他一些神经内分泌肉瘤，以及少数乳腺癌和唾液腺癌呈阳性，特异
性较差[7]。HMB-45在表达恶性黑色素瘤中敏感性较低，约为89.8%[8]，但在无色素型黑
色素瘤组织中HMB45阳性表达率高,且HMB45阴性的黑色素瘤在诊断时更可能怀疑为转
移灶[9-10]。两者综合运用对于黑色素瘤的诊断及鉴别原发病灶很有价值。
2.5 鉴别诊断  1.转移性恶性黑色素瘤：转移性恶性黑色素瘤往往有原发性皮肤或眼的恶
性黑色素瘤病史，影像学上转移灶多呈粟粒样分布，也有极少部分呈单个分布，常表现
为肺外周孤立的结节或肿块，边界比较尚清楚，密度比较均匀，很少表现为中央型肺损
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害。而本例患者左肺的病灶符合Jenson及Wilson等诊断依据，
乳腺和胰腺上为多发病灶，且强化方式类似左肺的病灶，考虑为
转移。2.小细胞肺癌：小细胞肺癌是一种原发于肺的恶性肿瘤，
它和恶性黑色素瘤均起源于神经内分泌系统，本例患者NSE阳
性，与小细胞肺癌鉴别困难。小细胞肺癌和肺原发性恶性黑色素
瘤一样恶性程度高，早期转移广泛，呈中央型肺损害的表现，但
小细胞肺癌影像表现具有特异性，小细胞肺癌转移淋巴结较大且
易融合成团块病灶，与原发病灶分界不清，CT上较易鉴别。
2.6 治疗  PMLL早期首选手术治疗，以放化疗为辅。由于其恶性
程度高，早期广泛转移，术后生存期短。晚期以个体化的综合治
疗为主，化疗首选达卡巴嗪，但其有效率仅为 10% 左右。靶向
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图1A 左肺上叶前段肿块伴肺不张，增强后不均匀中度强化；图1B 双乳多发结节、肿块，增强后环形强化；图1C 胰
腺、肾上腺、右肾周围多发低密度结节，强化类似肺部病灶欠均匀中度强化；图1D 盆腔内多发结节、肿块，并不均匀
环形强化，合并腹水；图1E 双肺多发转移结节。图1F HE诊断小细胞肺癌待排，最终依靠免疫组化确诊恶性黑色素瘤。
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治疗较化疗药物不良反应轻，效果较理想，可以延长晚期黑色素
瘤患者的生存期[11]，目前较为热门，主要的靶向药物有索拉芬非
尼和恩度，分别为多靶点激酶抑制剂和血管生长抑制剂[12]。
　　总结该例患者及文献报道，肺原发性恶性黑色素瘤极其罕见，
恶性程度高，转移早，预后极差。典型的黑色素瘤富含黑色素颗
粒，具有顺磁性效应，在MR上呈特征性的短T1短T2信号。但由于
MRI在肺部病变应用较少，鲜有原发肺恶性黑色素瘤影像学特征报
道，以及临床医生、病理科医生及放射科医生易对本病忽视，常常
误诊为小细胞肺癌及其他神经内分泌恶性肿瘤[13]，因此通过本病
例的报道以及对肺原发性恶性黑色素瘤的诊断标准的学习和推广应
用，以提高对本病认识，从而减少误诊具有积极意义。
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