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肛管直肠恶性黑色素瘤
H,+(*25E,- >,-16+,+E

>2-,+(>,

!

CGGI

是一类高度恶性的肿瘤!约占恶性

黑色瘤的
<J

$ 大多起源于痣细胞和成色素细胞!主

要由神经嵴衍生而来 %

<

&

!因其临床症状影像学和显

微镜下无特异性改变!不易早期发现和早期诊断!可

误诊为良性息肉或低分化腺癌 %

!

&

!为了提高对本病

的认识!减少误诊误治!我们收集经病理证实的
@

例

肛管直肠恶性黑色素瘤资料! 回顾性分析其病理学

特征!结合文献对其诊断及鉴别诊断进行分析$

<

资料与方法

!"!

临床资料

收集天门市第一人民医院
!&&$

年
=

月至
!&<@

年
%

月间经病理明确诊断的肛管直肠恶性黑色素瘤

@

例!经术前病理活检后均行经腹直肠肛门切除术$

其中
!

例患者行腹会阴直肠癌根治术'

CKL

(!

=

例行
CKLM

双侧腹股沟淋巴结清扫术$

@

例均给予

%NO

个月化疗并进行跟踪随访! 时间为
%

个月到
P

年$

@

例患者临床资料详见附录
<

$

!"#

方 法

标本用
<&J

福尔马林液固定!石蜡包埋!切片!

QR

染色$ 全部病例进行
QGS=P

)

T"<&&

)

91>2+E1+

)

G2-,+C

)

U/C

)

/V

和
RGC

染色! 所用试剂均购自福

州迈新公司*

!

结 果

#"!

巨 检

送检标本
@

例根治标本均带肛门肠管
#

段!

#!N!#5>

不等!肠直径
%N@5>

不等*

P

例为溃疡性肿

块!

#

例为息肉样肿块+带蒂!表面呈紫红色)灰褐

色!肿块直径
=NW5>

!质脆!界不清!切面灰白灰红,

#"#

镜 检

肠黏膜下见恶性黑色素瘤呈浸润性生长! 呈弥

漫片状排列! 大部分由类圆形细胞构成! 核浆比增

高!细胞核增大!可见核分裂'

X16)*2 #

#,

#"$

免疫组化

CGG

肿 瘤 细 胞
QGS=P

)

T"#&&

)

91>2+E1+

和

G2-,+C

强阳性!

U/C

)

/V

和
RGC

均阴性'

X16)*2 !

#,

#"%

治疗及预后

@

例患者术后随访!其中
#

例患者经
CKL

加双

侧腹股沟淋巴结清扫术后
@&

个月随访至今仍无瘤

生存
H

肿瘤厚度
!>>Y

,

!

例仅行
CKL

术的患者分别

于术后
@

个月及
<

年出现转移 '

<

例为右腹股沟淋

巴结转移!

<

例为肝脏转移#!

%

年内死亡, 其余
%

例

摘 要!%目的& 探讨肛管直肠恶性黑色素瘤的临床病理特点, %方法& 收集
@

例肛管直肠恶
性黑色素瘤的临床病理资料并随访!分析其临床和病理组织学特征和免疫表型, %结果&

@

例
患者中!肿瘤位于直肠下端

!

例!齿状线附近
<

例!肛管肛缘
%

例!临床主要表现为肛门赘生
物及进行性排便困难伴出血,镜下肠黏膜下见肿瘤呈多形性片状!大部分由类圆形细胞构成!

核异型!可见核分裂!其中
=

例患者肿瘤细胞见黑色素沉着, 免疫组化示肿瘤细胞
QGS=P

)

T"

<&&

)

91>2+E1+

和
G2-,+C

强阳性!

U/C

)

/V

和
RGC

均阴性, %结论& 肛管直肠恶性黑色素瘤是
少见的恶性肿瘤!且临床表现无特征性!预后较差, 诊断需根据形态学及免疫组化综合判断,
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中
#

例经
'()

加双侧腹股沟淋巴结清扫并化疗
*

个月存活
%

年
*

个月!有
!

例因不能耐受化疗反应!

只接受
%

个月化疗后在
!

年内死亡"

%

讨 论

肛管直肠黏膜的恶性黑色素瘤与皮肤及其他部

位的恶性黑色素瘤一样! 来源于黑色素细胞的恶性

变" 黑色素细胞或其母细胞来源于外胚层的神经嵴

细胞"肛管直肠交界处为复层鳞状上皮!分布有较多

的黑色素细胞!是恶性黑色素瘤发生的基础"绝大多

数恶性黑色素瘤原发于皮肤鼻腔和食管黏膜! 而直

肠肛管原发性恶性黑色素瘤#

'++

$较为罕见!占全

部直肠肛管恶性病变
,-

不到%

%

&

"

'++

主要好发于

齿状线周围! 易于局部和远处转移" 其病因尚不明

确!认为与肛门良性黑痣史'

.(/

感染'太阳照射存

在着一定的关系%

0

&

(

FG'

临床诊断

本组主要症状为便血'

肛门脱出肿物' 大便变形'

肛门区疼痛等!该组症状易

与痔疮尤其是外痔相混淆)

本组有
,

例曾术前诊断为

息肉" 但本病的息肉状脱出

物表面呈灰褐色或黑褐色!

肛诊见肿物的蒂多位于肛

管齿状线附近" 因此当有老

年患者以便血'肛门脱出肿

物为主要症状!查体时发现

肿物有破溃! 呈灰褐色时!

要考虑到本病的可能"

FG8

病理诊断

肿瘤以多种组织结构

和细胞形态混合存在!细胞

体积较大' 界限较清楚!细

胞质呈淡嗜酸或嗜双色性

部分胞质较透亮!核大圆形

或卵圆形!核仁明显!位于

细胞中央或偏一侧*瘤细胞

多呈弥漫的片状分布!部分

呈巢状!少部分呈假腺泡状

排列) 少数肿瘤细胞由淋巴

样细胞构成!细胞分化差!类似痣细胞!瘤细胞胞质

少!核浆比增大核深染!核仁不清或有小核仁!黏膜

型通常缺乏黑色素!肿瘤间质血管较丰富!伴淋巴细

胞浆细胞及中性粒细胞浸润 ) 免疫表型方面 !

.+102

+

3!,&&

和
+4567'

均能在多种形态的恶性黑

色素瘤中表达!敏感性和特异性都较强!是恶性黑色

素瘤的特异性标志物"

FGF

鉴别诊断

低分化腺癌,腺癌为直肠最常见的恶性肿瘤!分

化较差时形态学很难鉴别!也最易误诊!需借助免疫

组化标记腺癌
89

和
:+'

为阳性! 而
.+102

和
3!

#&&

为阴性) 低分化鳞状细胞癌,鳞状细胞癌为肛管

常见的恶性肿瘤! 某些分化较差的亚型且部分有色

素沉着者更易混淆!同样需要
89

和
:+'

鉴别) 神

经内分泌肿瘤,该肿瘤镜下呈实性团块状!部分卵圆

形!特征性的肿瘤细胞挤压假象和
'++

类似!但典

型的菊型团块可以提供线索! 且免疫组化
3;7

'
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病例 性别
年龄
!岁"

主要症状 临床诊断 肿瘤位置 手术术式 转移

<

男
=!

便血 肠恶性肿瘤 肛管直肠交界处
>?@A

双侧腹股沟淋巴结清扫 无

!

男
BC

肛门外赘生物 直肠息肉 肛管直肠交界处
>?@

右腹股沟转移

%

女
D=

便秘#肛门坠胀 肛管直肠癌 肛管直肠交界处
>?@A

双侧腹股沟淋巴结清扫 无

D

男
B&

肛门疼痛便血 肛管直肠癌 肛管直肠交界处
>?@

肝转移

=

女
==

便血#排便习惯改变 肠激惹综合征 直肠齿状线上
<5E >?@A

双侧腹股沟淋巴结清扫 无

B

男
=$

便血#大便变细 肛管直肠癌 直肠齿状线上
&:=5E >?@A

双侧腹股沟淋巴结清扫 无

附录
! "

例恶性黑色素瘤患者临床特征

阳性可以鉴别$ 恶性淋巴瘤%某些小细胞性淋巴瘤&

细胞小圆形&胞质少&增生呈弥漫片状&易与
>FF

混淆' 免疫组化标记
G/>

#

/H!&

#

/H%

等可以鉴别'

小细胞癌%也称燕麦细胞癌' 瘤细胞镜下呈短梭形&

核仁少见&片状排列&罕见坏死&免疫组化
IIJ#

等

阳性'

#$%

治疗与预后

>FF

的恶性程度高#预后差#转移快'

>FF

的

首次正确治疗极为重要& 对放疗和化疗均不敏感'

>FF

临床上少见&病因及发病机理尚不清楚&最常

见的临床表现是便血&早期确诊率很低&误诊#误治

率极高& 直肠指诊及小组织活检对本病的诊断十分

重要&必要时借助于免疫组化及电镜有助于确诊'手

术方式的选择尚有较大的争议&

!&&!

年美国癌症研

究联合会
K>'//L

出版的(癌症分期手册)第
B

版仍未

对肛管直肠部位的恶性黑色素瘤的分期进行明确的

描述& 仅有学者建议根据肿瘤有无转移将肛管直肠

恶性黑色素瘤分为
%

期%

!

期% 肿瘤位于原位无转

移*

"

期%肿瘤周围淋巴结有转移*

#

期%伴远处转

移' 因此对
>FF

的治疗一直未能较好地按照肿瘤

性质或者分期进行选择& 目前国内仍以手术治疗为

主&但在手术方式的选择上却不尽相同&经腹直肠肛

门切除术
K,MN(E1+( O2*1+2,- *2325P1(+

&

>?@L

最常见'

Q27,+NP

等 +

=

,认为应该根据肿瘤的厚度来决定手术

方式&当肿瘤厚度为
<EE

以下时&选择保留括约肌

的局部切除并保证
<5E

的安全切缘*肿瘤厚度为
<R

DEE

时& 选择保留括约肌的局部扩大切除并保证

!5E

的安全切缘* 而肿瘤厚度大于
DEE

时应选择

>?@

'

>FF

是富于侵袭性的恶性肿瘤&且齿状线区

淋巴血管丰富&早期易发生转移*加之临床及病理误

诊率高&导致多数患者就诊时已属中晚期&因此预后

很差&

=

年生存率为
<!SR<=S

+

=

,

'有学者提出病理检

查切忌行单独肿瘤咬检& 而应力争选择全瘤切除送

检&否则易造成医源性肿瘤扩散'我们认为恶性黑色

素瘤患者就诊时局部切除较难& 更易造成医源性扩

散&故仍然建议采用小组织病理活检&一旦诊断明确

及时行根治性手术切除并辅以放-化疗&以期得到更

好的治疗效果' 对肿瘤体积小&呈息肉状&或者根部

带蒂者可行全瘤切除送检&临床应视具体情况而定'

本组肿瘤厚度大于
DEE

有
=

例& 均
%

年内死亡&其

中
<

例厚度为
%EE

者存活
%

年
T

个月*

<

例
!EE

的患者经
>?@

加双侧腹股沟淋巴结清扫术后
B"

个

月随访至今仍无瘤生存' 肿瘤厚度与患者的生存期

可能有一定关系' 目前常用的化疗药物有氮烯咪胺

KHIU/V

#卡氮芥
KW/;XV

#长春新碱
K9/@V

等*常规外科

手术切除#化疗#免疫治疗如
W/Y

#干扰素#白细胞

介素等生物制剂' 综合治疗生存率高于单纯手术治

疗&但术后远处转移率极高&预后极差&更好的诊治

方法还有待于进一步研究'
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