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·腹部疾病·

　　平滑肌肿瘤多见于子宫和胃肠道，消化系统平滑

肌瘤好发于食管、胃，少见于大肠，小肠、网膜、肠

系膜、腹膜后罕见，较易误诊。肠系膜平滑肌瘤的中

外文文献报道不超过50例，现结合我院收治的肠系膜

巨大平滑肌瘤患者1 例的临床资料进行文献回顾，对

该肿瘤的临床特点及鉴别诊断报道如下。

　　1资料与方法

　　1.1 一般资料  患者，男，22岁。因腹胀3月入

院。查体：腹部膨隆，全腹软，无压痛及反跳痛。

血常规、粪便常规、TB-Ab、CA-199无异常；CA-125 

95.2U/ml。腹部彩超声示：腹部巨大囊实性包块或包

裹性积液包块。全消化道钡餐、胃镜提示非胃肠道来

源。腹部CT示: 中下腹腹膜腔内可见一巨大囊实性肿

块影占据，其内密度不均，后部分呈实性成分为主，

病灶内见分隔；肿块局部边界欠清晰，增强扫描实性
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成分明显强化(图1)。

　　1.2 治疗  手术中见肿块成囊实性，包膜完整，

成不规则分叶状，大小约33×30×19cm，占据腹腔大

部分，肠道均被推向上腹及侧方，表面及周边与网

膜、腹壁等粘连，并有较多血管联系，肿块后部为实

体性分叶状，肿块与小肠系膜表面及乙状结肠系膜表

面紧密相连，其余成游离状。肝胆胰脾胃及大小肠均

未见异常。完整切除移除肿瘤，重12kg(图2)。

　　1.3 结果巨检  腹腔肿块表面光滑，包膜完整，

切面多房囊实性，实性部分呈淡红色、灰黄色，质地

较软；囊性部分囊壁光滑，内充满暗红色液体。镜

检：梭形肿瘤细胞呈不规则及束状排列，间质玻璃样

变性。病理：肠系膜软组织梭形细胞肿瘤。免疫组

化：Desmin+，CD34-，CD117-，DOG1-，β-catenin 

-，Ki-67：约1%+(图3)。最后诊断：肠系膜平滑肌

瘤。术后4个月，复查CT示肿瘤无复发，随访中。
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　　2讨论

　　肠系膜肿瘤是少见病，可以从肠系膜中的任何组

织成分中发生，可能有7种来源：淋巴组织、纤维组

织、脂肪组织、神经组织、平滑肌、血管组织和胚胎

残余。据统计，平滑肌瘤约占15%
[1]
。

　　2.1 临床表现  平滑肌瘤的临床表现与其肿瘤大

小、部位、性质及有无并发症有关。肿瘤较小时可无

临床表现。肠系膜平滑肌瘤可发生在肠系膜任何部

位，因不累及消化道腔，少有出血、肠梗阻表现，可

有腹痛、腹部肿块等，且因生长在腹腔，等发现时往

往肿瘤体积较大。另肠系膜呈半游离状态，大部分

肿瘤可被推动，这是肠系膜肿瘤的特点，据此可作为

肿瘤定位的重要依据之一。因其活动度大，易坠入盆

腔，误诊为卵巢囊肿、生殖系统肿瘤、膀胱憩室等。

　　2.2 诊断  胃肠镜、钡餐仅在诊断消化道腔内型

肿瘤时效果好，建议对胃肠镜无发现的病例行腹部彩

超、CT排查腔外型肿瘤。CT能显示肿瘤的大小、形

态、位置、密度、与周围组织的关系以及肿瘤内部有

无出血、坏死、钙化，并且不受病变位置的限制，对

平滑肌瘤的诊断和鉴别诊断意义重大。但当肿瘤体

积过大时，CT定位较困难。联合多种检查手段可提高

诊断准确性。此例为肠系膜平滑肌瘤，发生于男性患

者，体积巨大，占满腹盆腔，术前来源及性质诊断困

难，良恶难辩。平滑肌瘤的定性需病理证实，免疫组

化诊断指标SMA+、desmin+是其诊断要点，无c-kit基

因突变。另Smoothelin是胃肠道平滑肌瘤的特异性标

志物，有高度敏感性和相对特异性
[2]
，

　　2.3 鉴别诊断  (1)肠系膜平滑肌瘤鉴别诊断包

括腹腔占位性病变如胰腺假性囊肿、畸胎瘤、肠系膜

囊肿、网膜囊肿、生殖系统肿瘤、多囊肾等疾病。

除联合应用影像手段外，还需病理支持。CD117、

CD34、actin、desmin、Ki-67 和S-100 染色可作

为消化系统梭形细胞肿瘤的常规标记物
[3]
。CD117、

CD34、HOG-1过表达主要用于胃肠道间质瘤的诊断，

既往对间质瘤与平滑肌瘤的认识不足，存在误诊，由

于酪氨酸激酶抑制剂治疗间质瘤有效，而此昂贵的药

物对平滑肌肿瘤无效，因此，要避免将平滑肌肿瘤

误诊为间质瘤；S-100蛋白主要用于神经源性肿瘤的

诊断；β-catenin核阳性表达只见于纤维瘤病
[4]
，其

主要发生于肠系膜，腹膜后和网膜少见。(2)良恶鉴

别：平滑肌肉瘤，其主要发生在腹膜后，肠系膜或网

膜少见。核分裂指数(Mitotic index，MI)以核分裂

数/10HPF表示，是区别良恶性平滑肌瘤的最重要指

标, MI越高，恶性程度越大。但目前对MI判断良恶的

标准尚无统一，不同部位的平滑肌瘤的MI标准也不一

致，需结合临床有无恶性表现。另Smoothelin在良性

平滑肌瘤的胞质弥漫性表达，而平滑肌肉瘤的胞质和

胞核均可阳性，有助于良恶鉴别。此例考虑潜在恶性

的可能性大，虽包膜完整，无周围组织浸润，Ki-67

约1%，但其体积巨大并囊性变和出血，仍存在一定的

恶变倾向。(3)此例肠系膜平滑肌瘤囊性变，罕见，

还需与肠系膜淋巴囊肿进行鉴别。当肿瘤生长过快或

瘤蒂形成后，由于血供给不足,平滑肌瘤可继发玻璃

样变，进一步发生囊样变。但与肠系膜囊肿不同的是

其囊肿壁上无覆盖上皮。

　　2.4 治疗  一旦明确为肠系膜原发性肿瘤，由于

临床上难以辨认其良恶性，且因肠系膜肿瘤良恶性

之比约为2:1，对放疗、化疗均不敏感，且具潜在恶

变，故无论大小，都主张尽可能行手术切除。

　　2.5 预后  MI高的可能预后不良，术后必须密切

随访，以便及早发现及处理转移或复发病灶。微血管

密度和血管内皮生长因子
[5]
、P16与Ki-67、PCNA

[6]
是

反映平滑肌瘤生物学特性的良好标志物，联合测定可

以互补判断平滑肌瘤的性质、恶性程度、转移及预

后。但对任何一例平滑肌瘤均应长期临床观察，方能

对其生物学特性做出正确的评价。
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