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1  病例报告
例1，女，47岁，间断性腰背痛3月余，因“右侧乳腺纤维

瘤术后紧张性头痛”入院，无其他临床症状。患者高血压病史多
年，体重指数为21.8kg/m2。胸部CT示后纵隔T4-5椎体左前缘低
密度肿块，边界清晰，CT值约20Hu(图1A)；增强扫描无明显强
化(图1B)；磁共振成像(MRI)示左后纵隔长T1长T2信号囊状影，
边界清晰，大小约1.8cm×2.0cm×3.8cm，考虑为囊性病灶，肠
源性囊肿可能。行开胸探查术，见肿块与主动脉弓及脊柱粘连，
未见明显胸腔积液。

例2，女，54岁，因“咳痰咽部不适”就诊，无其他临床症
状；患者血压偏高1年，自服药物控制；分别约3年、6年前行甲
状腺手术，体格检查可见颈部陈旧手术瘢痕；患者体重指数为
22.3kg/m2。胸部CT示后纵隔T4椎体左前缘低密度类圆形肿块，
边界清晰，CT值约18Hu (图1C)。MRI示该病灶表现为明显长T1
长T2信号，边界清晰，大小约1.5cm×1.5cm×2.5cm，考虑囊
性病灶，食管囊肿或苗勒氏囊肿可能(图2D)。行单孔胸腔镜下左
后纵隔肿块切除，肿瘤与左肺下叶部分粘连，胸腔镜未见明显胸
腔积液。

1A
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1G

1B

1E

1H

1C

1F

1I

图1 (1A)胸部CT示左后纵隔结节状低密度，边界清晰(箭头)(1B)，胸部CT示左后纵隔结节状低密度，增强扫描呈轻度强化
(箭头)，(1C)胸部CT显示左后纵隔有一低密度肿块，边界清晰(箭头)(1D)，磁共振成像显示左后纵隔有一长T2囊性病变，边
界清晰(箭头)(1E～1H)囊壁衬覆上皮弥漫强表达PAX8、WT1、ER、PR (1I)ki-67低增殖。

2  病理检查
以上两例切面均呈囊性，囊壁菲薄 、光滑，内含清亮液体。

免疫组织化学染色:例1：内衬上皮弥漫表达WT1、PKC、Pax8、
雌激素受体(ER)，calretinin阴性、ki-67低增殖。例2：囊壁衬覆
上皮弥漫强表达PAX8、WT1、ER、孕激素受体(PR)(图1E~1H)，
calretinin阴性、ki-67低增殖(图1I)。

3  病理诊断
后纵隔苗勒管囊肿。

4  随　访 
两例患者术后未行其他治疗，恢复良好，术后一年随访，无

复发。

5  讨　论
2005年，Hattori首次报道了后纵隔苗勒管囊肿(Mullerian 

cyst, MCs)，2022年Sullivan等人对2018年前的文献进行了
回 顾 ， 该 综 述 收 录 了 以 英 文 发 表 且 全 文 可 查 的 研 究 。 本 文 对
2005年以来的文献进行回顾，在PubMed和知网等数据库上对

“后”、“纵隔”、“囊肿”和“苗勒管”等术语进行搜索。
搜索结果显示，到目前为止有37位作者报告了56名患者的后纵
隔MCs病例[1-35]。本病例报告将使文献中确认的患者总数达到58
例。报告病例均为女性，年龄范围在18-60岁，多集中于40-60
岁的围绝经期。之前描述的56例病例中，25例临床为“无症
状”[1,4-6,8-11,17-18,20-24,26,32,35]，其他病例描述的症状如“咳嗽”、
“胸痛”、“吞咽困难”和“呼吸困难”等。位置在后纵隔椎体
旁Th1-10节段，更多见于Th4-5椎体旁。大多数纵隔MCs与肥胖
和各种妇科病史有关，如激素治疗、子宫切除术、人工流产和卵
巢切除术。大部分后纵隔Mcs患者CK7、EMA、PAX-8和WT-1的
免疫染色呈典型阳性，除PAX-8和WT-1外，ER和PR类固醇受体
抗体核阳性是MCs的最佳标志物[2,21]，其他资料详见下表(表1)。

MCs与苗勒管发育或退化过程中残留有关，常见于泌尿生
殖器官周围或骨盆内，但在纵隔发生的MCs罕见。纵隔MCs的发
病机制尚不清楚，有几种理论被提出来解释纵隔中MCs的组织发
生。Hattori[1]认为囊肿可能来源于错位的间皮和间质，具有类似
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表1 回顾性调查

腹膜后MCs的特征。Batt[2]等人认为该囊肿是来自初级苗勒氏器
的脉络膜瘤，类似于Ludwig报道的Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser综合征的假设发病机制。

大多数纵隔MCs发生在围绝经期，与肥胖和各种妇科病史有
关。因此，激素异常可能被怀疑与纵隔MCs的发展有关[26]。我们
报道的2例患者发生在常见年龄(47岁和54岁) 和经典部位(T4-5
椎体水平 )，位于脊柱旁左侧，1例有妇科病史(乳腺纤维瘤切除
史)，与文献所述相符。

临床及影像学检查通常将此类囊肿误认为较常见的支气管源
性囊肿，因其在后纵隔，也易误认为食管囊肿或神经鞘瘤囊变;影
像学上[20,26]纵隔支气管囊肿(Bronchial cyst, BCs)通常由蛋白液
体组成，CT上多为单发、呈类圆形或分叶状影，边缘光滑，囊壁
厚薄均匀，密度可呈低、等或高密度[36]，可以有水样密度(CT值
0~20Hu)到高密度(CT值80~90Hu)，T1WI上与脊髓相比呈略高信
号，而MCs通常含有浆液和透明液体，CT呈均匀低密度、T1WI
信号低于脊髓信号；BCs由于囊内压力升高而趋于紧张，表现出
球形结构，而MCs倾向于表现出扁平结构[3,5,37]，这种形状差异有
助于区分两类囊肿。组织学上[20,27]，BCs 排列有纤毛、假复层、
柱状上皮和杯状细胞；BCs的壁通常含有粘液腺组织、平滑肌和
软骨，免疫组化染色PAX-8、WT-1和ER呈阴性。而MCs由简单的

圆柱形或立方体排列，非粘液性，通常有纤毛上皮，类似于子宫
输卵管上皮；免疫组化染色，PAX-8、WT-1和ER呈阳性。食管
囊肿属于肠源性囊肿的一种，常位于食管旁或食管内，与本病位
置接近，但其多见于儿童和20岁左右的年轻人，且男性稍多可资
鉴别，且其可合并食管气管瘘、脊柱畸形等先天疾病，并可含蛋
白使密度稍高；肠源性囊肿[4,27]的上皮也可以由纤毛柱状上皮排
列，但可以通过肠源性囊壁中胃肠道组织的出现来区分，它们很
少对ER、PR、WT-1和PAX-8染色呈阳性。后纵隔神经源性肿瘤残
余实性部分增强可见强化，而MCs表现为均匀的壁薄囊肿、增强
不强化或轻度薄壁环形强化[20]，有利于二者鉴别。

目前报道的纵隔MCs均遵循良性过程，尚未见复发报道，但
MCs的长期预后尚不清楚。有证据表明，胚胎组织的存在、远离
其典型的位置，可能导致恶性转化[19]，因此手术切除是首选的治
疗方法。术后行免疫组织化学检查，如 PAX8、WT1、 ER和PR 阳
性，可明确诊断。纵隔MCs因发病率较低，术前诊断尤其困难，
临床常以支气管源性囊肿或其他肿瘤诊治。因此，为避免误诊并
降低Mullerian组织的恶性转化风险，若在影像学上发现中老年女
性后纵隔T3-6椎体前缘的均匀水样密度囊性病灶，需考虑到本病
可能。
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注：“-”表示原文中没有提到  、+表示阳性、-表示阴性、±表示弱表达                  
ER 雌激素受体、PR 孕激素受体 、PAX8配对box基因8、WT1 Wilms肿瘤1蛋白、TTFl 甲状腺转录因子、EMA 上皮膜抗原、CA125 癌抗原、CEA 癌胚抗原、
SMA 平滑肌激动蛋白、CAM CK 细胞角蛋白、calretinin- 钙结合蛋白、CD10、M0C31 细胞表面糖蛋白、human epithelial antigen 人上皮抗原。

（参考文献下转第212页）
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覆包膜，肿瘤细胞排列较紧凑，大多数肿瘤可见导管分化的形态，
部分间质内的毛细血管扩张明显。肿瘤细胞主要有两种细胞构成，
周边细胞体积较小、染色较深，位于中央的细胞体积较大、染色较
浅，肿瘤的间质中多伴有淋巴细胞浸润[8]。

ES在MRI上多呈长T1长T2信号，形态类圆形多见，可伴分
叶，内可含间隔，主要位于真皮层或皮下脂肪层，但不会累及至肌
肉层。因其富含血管故增强后强化明显，与大多数良性病变类似，
边界较清，故常误诊。ES主要与以下几种疾病相鉴别：①血管瘤：
其影像学表现与ES表现相似，因此ES极易误诊为血管瘤，确诊有
赖于病理学检查；②弹力纤维瘤：好发于从事体力劳动的中老年
女性，90% 以上发生在肩胛下区前锯肌、 背阔肌及琴形肌深部，
主要呈长T1长T2信号，增强扫描呈轻度至明显强化不等，但纤维
成分T1WI、T2WI呈低信号，此可作为与ES鉴别点[9-10]；③周围神
经源性肿瘤：沿神经干走行，可有囊变，T1WI多呈等或高信号，
T2WI呈高信号，增强扫描明显强化，囊性部分不强化[11-12]，与ES
鉴别点可主要关注好发部位及是否有囊变。综上所述，ES临床少
见，初期较易误诊，可提示临床完善相关检查，最终确诊有赖于病
理学检查，确诊后主要治疗手段为手术切除，预后良好。
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