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１　临床资料

　　例１：女性，３８岁。因“吞咽固体食物困难１年，近来频

发”于２００７年６月７日入院。纤维胃镜检查示“食管下段隆

起性改变、浅表性胃炎”，经腹部超声和Ｘ线ＣＴ检查分别提

示“贲门部食管壁局限性增厚”和“食管下段占位性病灶”。

２００７年６月１３日以“食管下段肿瘤”在全麻下行“经左胸食

管肿瘤切除术”。术中探查发现肿瘤大小约６ｃｍ×５ｃｍ×４

ｃｍ，环绕食管近１周，呈生姜样，有包膜；食管旁未见肿大淋

巴结；沿肿瘤边缘分离，见肿瘤位于食管黏膜外，与黏膜有部

分粘连。分离过程中约０．５ｃｍ食管黏膜破损，将破损的黏

膜和浆肌层间断全层缝合，经充气试验确认吻合口紧密缝

合；彻底止血后缝合口处再涂抹生物蛋白凝胶，置胸腔引流

管。术后病理：食管间质细胞肿瘤。

　　术后３ｄ内经胸腔引流管共引出暗红色液体约５００ｍｌ，

无气体引出。但由于连续呕吐２次，术后第４日清晨患者诉

发热、心慌、呼吸困难、周身大汗；测体温最高达３９．７℃、心率

１５０次／ｍｉｎ、血压１２０／８０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ）；听

诊左肺呼吸音减低，纤维支气管镜检查示痰液不多，床旁Ｘ

线摄片示左肺部分不张，床旁超声检查示左胸腔大量积液。

经胸腔引流管予生理盐水潮式冲洗，引出大量黄色浑浊液

体，并从左肩胛下线第９肋间向胸腔内置入一根２８号引流

管。引流后超声复查示胸腔积液明显减少。至２００７年６月

１９日，患者体温波动在３７～３８．７℃，心率１０５～１３０次／ｍｉｎ，

再从左锁骨中线第２肋间置入一根１６号胸腔引流管，引出

多量气体和６００ｍｌ液体。超声复查发现腋前线至肩胛下线

２～５肋间范围内有２处包裹性积液，分别引导穿刺吸出浑浊

的黄色恶臭液体共约１２０ｍｌ，以生理盐水和甲硝唑溶液反复

冲洗并留置８Ｆｒ．Ｓ型导管持续引流。全身抗生素应用调整

为阿米卡星０．４ｇ及锋达齐０．２５ｇ。患者仍旧发烧，为查明

胸腔积液动态变化的原因于２００７年６月２２日对患者行口

服碘水食管胃造影，发现食管下段瘘（图１Ａ），并在左心包与

肺之间形成一狭长的不规则的包裹性积液（图１Ｂ），而该包

裹性积液在先前的超声和 Ｘ线ＣＴ检查时显示均不明显。

临床要求对此积液进行床旁超声引导下穿刺引流，鉴于超声

声像图（图１Ｃ）与食管胃碘水造影及Ｘ线ＣＴ图像难以确切

对应，因此穿刺时决定进行口服超声造影以确定该包裹性积

液是否是食管瘘所致。

图１　患者胸腔下段食管瘘口服碘水造影正位片（Ａ）、Ｘ线ＣＴ（Ｂ）及Ｂ超影像（Ｃ）

ＳＴ：胃腔；Ｆ：瘘腔；ＬＶ：左心室；＃：被压缩的肺组织．白箭头所示为可疑积液处
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　　取１ｍｌＳｏｎｏＶｕｅ微泡溶液（Ｂｒａｃｃｏ，Ｉｔａｌｙ，４．８ｍｇ／５ｍｌ）

加入５００ｍｌ矿泉水中，摇匀后嘱患者吸饮，在ＣＰＳＣａｄｅｎｃｅ
（Ｓｅｑｕｏｉａ５１２，Ｓｉｅｍｅｎｓ）超声造影模式下对该包裹性积液进

行连续扫查并录像。考虑到超声医师要解决的不仅仅是该

包裹性积液的诊断问题，更重要的是有的放矢完成穿刺引

流，因此先行穿刺，待穿刺针进入包裹性积液后再嘱患者服

用ＳｏｎｏＶｕｅ溶液。否则，ＳｏｎｏＶｕｅ微泡的强回声会掩盖穿刺

针尖的显示，增加穿刺操作的难度和风险。超声造影结果

（图２）表明，左心包与肺之间的包裹性积液确实来自胸腔食

管瘘，从该积液区引出淡黄色浑浊液体１５０ｍｌ，之后以生理

盐水反复置换冲洗至积液区内ＳｏｎｏＶｕｅ微泡强回声消失。

留置导管持续引流，并动态影像随访。穿刺引流第３天口服

碘水造影复查见食管瘘明显变细，其积液腔明显缩小（图３），

６ｄ后闭合。穿刺引流后第２２日出院，但是８ｄ后再次因“发

热”入院，胸部Ｘ线ＣＴ提示“左肺斜裂包裹性积液，左下肺

炎症”，全身抗感染并在超声引导下穿刺从积液区引流出５０

ｍｌ暗红色恶臭脓液，入院１０ｄ后出院。至今６个多月中胸

部Ｘ线、ＣＴ随访检查均无积液残留或再生等异常。

图２　患者穿刺引流术中口服超声造影

Ａ：黑箭头示穿刺引导针尖端进入积液内；Ｂ：口服ＳｏｎｏＶｕｅ溶液后积液区内迅速出现造影剂强回声（白箭头所示，ＬＥｓｏ＝食管下段）；Ｃ：用生理

盐水反复冲洗置换瘘腔内积液，在ＣＰＳＣａｄｅｎｃｅ模式下造影剂强回声消失殆尽

图３　患者穿刺引流术后第３日食管瘘影像表现

Ａ：ＣＴ，箭头示瘘腔的Ｓ型引流导管；Ｂ：口服碘水造影，箭头示食管

瘘明显缩窄

２　讨　论

　　医源性食管瘘难以完全避免，如胃镜检查引起的气管食

管瘘、射频消融治疗房颤引起的心房食管瘘、颈椎前路手术

引起的皮下食管瘘、以及食管吻合（缝合）术后的纵隔食管

瘘、胸腔食管瘘等。瘘腔污染继发的化脓性感染可延迟患者

术后恢复，严重者可导致死亡［１４］。治疗除手术修补或支架

封堵瘘管之外［５］，还应高度重视并发的脓肿，需及时引流脓

液、控制感染。本例患者系食管吻合术后形成胸腔食管瘘，

均并发化脓性感染，具有脓肿数量多、分布散、范围广、分隔

多、解剖位置复杂等特点，不利于外科切开引流。在口服碘

水造影明确胸腔食管瘘后，脓肿的局部治疗均依赖超声引导

下穿刺引流。超声不仅定位准确，而且移动方便，非常适合

床旁使用，发挥动态检查和引导穿刺的优势。本例患者的食

管瘘于穿刺引流术后第６日闭合。

　　食管手术后的胸腔脓肿未必均源自胸腔食管瘘，但是胸

腔食管瘘的确加重脓肿，延缓脓肿的消散，如本例患者那样

穿刺引流完一个脓腔，又会出现新的脓腔，直到胸腔食管瘘

被直接穿刺引流，感染才可能被有效控制。超声成像范围相

对局部，难以给人完整的解剖学关联，即便是有经验的超声

科医师也很难将超声图像与Ｘ线ＣＴ及碘水造影图像确切

对应，这是超声引导下能否准确穿刺到胸腔食管瘘的主要困

难。针对此问题，本研究在穿刺术中实施口服超声造影监

测，借助超声造影剂的示踪能力提高穿刺的准确性，判断引

流导管位置是否恰当。

　　超声造影是较新颖的超声成像模式，前期研究［６］发现口

服ＳｏｎｏＶｕｅ微泡水溶液可改善上消化道疾病的超声诊断，而

本研究中口服ＳｏｎｏＶｕｅ微泡水溶液则以监测治疗过程为目

的。本例患者口服超声造影的价值在于明确拟穿刺部位（左

心包和肺之间）的积液是否就是食管瘘，如果该积液不是胸

腔食管瘘那么即便穿刺成功也不能解决关键问题。

　　亚甲蓝是临床较常用的着色剂，较多地用于诊断胸腔食

管瘘。口服超声造影是一种新的技术方法，在探索和报道这

个新方法的同时，我们并不排斥应用亚甲蓝，更何况在广大

基层医院亚甲蓝可能仍是主要着色方法。然而，在传承传统
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方法的同时，也需要积极探索新方法。超声引导下穿刺引流

胸腔食管瘘其特点就是借助和发挥超声影像的引导和监测

功能，全面了解瘘腔的信息，而亚甲蓝只是肉眼识别的着色

方法，在超声图像上不具备影像示踪能力，无法提供瘘腔内

部的信息。

　　本例患者的穿刺引流和超声造影过程中有两点特别经

验可供借鉴：（１）穿刺过程使用了导丝法，提高了穿刺过程的

安全性。通常情况下对范围较大的胸腔积液可以直接使用

８Ｆｒ．（Ｆｒｅｎｃｈ）穿刺引流套管针进行穿刺，但是患者的食管瘘

呈狭长形，安全穿刺路径上的针刺入口处宽度仅３ｍｍ（约

９Ｆｒ．），用８Ｆｒ．穿刺引流套管针直接穿刺极易伤及心脏或肺。

导丝法是先用外径约１ｍｍ的细径穿刺引导针安全地通过

狭小的针刺入口处进入瘘腔内，再从引导针放入导丝起到导

向和固定作用，沿导丝使用扩张器扩大穿刺路径，最终再沿

着导丝将８Ｆｒ．引流导管置入瘘腔内，达到通畅引流的效果。

（２）口服超声造影是在穿刺成功之后进行。如果在穿刺之前

就让患者口服ＳｏｎｏＶｕｅ溶液，一旦造影剂进入瘘腔其强回声

就会掩盖穿刺针尖，在不能确认针尖位置的情况下原则上必

须放弃穿刺，而对于该患者来讲穿刺引流的主要目的则难以

实现。这种既发挥超声造影明确诊断的积极作用，又回避其

对穿刺引流可能造成的负面影响的诊疗经验可供借鉴。
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１　临床资料

　　患者女，１７岁，因“突发左上腹痛、反复发热２０余日”于

２００７年９月１１日由急诊收入我科。患者２０ｄ前无明显诱

因出现左上腹痛，次日腹痛缓解，出现发热，体温最高４０℃，

至外院查血常规：ＷＢＣ１８×１０９／Ｌ，中性７９．９％，予阿莫西林

抗感染治疗６ｄ，体温未恢复正常，遂至我院就诊。入院查

体：体温３７℃，神志淡漠，查体欠合作，智力障碍。面部见对

称性淡褐色蜡状丘疹，背部数个鲨革斑。眼底检查未见渗出

及血管畸形；心肺无异常；腹稍膨隆，左右均可触及约

１５ｃｍ×１０ｃｍ大小肿块，边界不清，质硬，无触痛，肾区无叩

击痛。血常规正常，尿常规见红细胞３～５个／ＨＰ。头颅ＣＴ
示：右侧颞叶片状高密度钙化灶。脑电图提示：轻度异常脑

电图，为广泛性改变。腹部Ｂ超：肝内见多个实性高回声结

节，最大的位于右前叶，大小约２．０ｃｍ×１．５ｃｍ，边界清，内

回声不均。Ｂ超右肾区见大小１５．７ｃｍ×７．９ｃｍ×１１．４ｃｍ
实性高回声区，边界呈分叶状；左肾区见大小约２４．０ｃｍ×

６．９ｃｍ×１０．０ｃｍ类似回声区，其内见６．６ｃｍ×４．４ｃｍ×

３．８ｃｍ无回声区，内透声差伴分隔。静脉肾盂造影：左侧下

盏受压上移，变形，但边缘光滑；右侧正常。进一步查腹部
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ＣＴ（图１Ａ）及 ＭＲＩ（图１Ｂ、１Ｃ）均提示：双肾外形消失，内部

呈高低混杂信号，见巨大含脂肪成分肿块影，内见分隔。增

强后分隔状强化，含脂部分不强化并可见囊变；脂肪抑制Ｔ１
Ｗ１增强可见肿块明显强化，囊变部分未见强化。肝右叶２
枚含脂小结节影，最大约１．５ｃｍ，增强后轻度强化（图１Ｄ）。

脾脏略增大，脾内小结节影边界欠清，轻度强化，约０．７ｃｍ。

既往有癫 发作史，伴智力减退，幼时面部出现粉红色蜡状

丘疹。诊断为肝右叶及双肾血管平滑肌脂肪瘤，脾脏良性小

结节影。本例患者因肿块过大，与正常肾组织分界不清，外

科认为已无手术指征，予保守治疗，出院时患者腹痛基本消

失，体温、血、尿常规等恢复正常。

图１　患者腹部ＣＴ及 ＭＲＩ检查结果
Ａ：肾脏ＣＴ增强；Ｂ：肾脏 ＭＲＩ脂肪抑制Ｔ１Ｗ１；Ｃ：肾脏 ＭＲＩ冠状位；Ｄ：肝脏ＣＴ增强

２　讨　论

　　结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）又称

Ｂｏｕｒｎｅｖｉｌｌｅ病，属神经皮肤综合征的一种，发病率约为

（２～１０）／１０００００。约２／３病例为散发，１／３为常染色体显性

遗传［１］。病理改变主要以全身多器官错构瘤病变为特征，累

及皮肤表现为色素减退斑、皮脂腺瘤、血管纤维瘤、纤维斑块

等；神经系统以脑皮质、白质、基底核及室管膜下钙化结节、

巨细胞星形细胞瘤多见；内脏病变可累及视网膜、心脏（横纹

肌瘤）、肺（淋巴管肌瘤病）、肾（肾囊肿、血管平滑肌脂肪瘤、

肾细胞癌少见）以及其他器官（胃肠道、子宫等）。临床上以

癫 发作、智能减退、面部皮脂腺瘤为３大主征，但三者同时

具备者少见。肾脏受累多见，其中又以血管平滑肌脂肪瘤

（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）多见［２］。本例患者为青少年女性，

具有癫 发作、智能减退及面部皮脂腺瘤表现，同时伴有肝

脏、双肾多发ＡＭＬ，属于典型的ＴＳＣ。ＴＳＣ内脏病变中以合

并双肾ＡＭＬ多见，但肝肾同时并发者少，且瘤体直径＞２０

ｃｍ者更少。

２．１　发病机制　ＴＳＣ并发内脏错构瘤的遗传学发病机制主

要由两个基因突变（ＴＳＣ１、ＴＳＣ２）引起，分别位于９ｑ３４和

１６ｐ１３．３上，且 ＴＳＣ２的位点与多囊肾病基因相毗邻［３］。

ＴＳＣ的基因突变包括来自亲代遗传的遗传性突变和后天获

得性的自发体细胞突变。正常ＴＳＣ１和ＴＳＣ２基因编码的蛋

白质产物分别是ｈａｍａｒｔｉｎ（１３００００）和ｔｕｂｅｒｉｎ（２０００００），二

者在体内能负性调节细胞的生长和增殖［４５］。ＴＳＣ１或ＴＳＣ２
基因突变会导致表达产物改变，引起细胞异常增殖，最终诱

导ＴＳＣ多器官肿瘤的产生。Ｈｅｎｓｋｅ等［６］发现合并肾脏肿瘤

ＴＳＣ患者ＴＳＣ１、ＴＳＣ２等位基因的丢失比例高于其他 ＴＳＣ
患者。Ｔｅｅ等［７８］研究发现ｈａｍａｒｔｉｎ和ｔｕｂｅｒｉｎ复合物能抑制

雷帕霉素靶蛋白（ｍＴＯＲ）的信号转导通路，推测ＴＳＣ患者体

内ｍＴＯＲ信号通路对下游调节作用的异常增高是产生肿瘤

的机制之一，ｍＴＯＲ抑制剂雷帕霉素及其类似物可用于ＴＳＣ
合并错构瘤患者的治疗。

２．２　临床表现　ＡＭＬ在 ＴＳＣ患者中的发病率达８０％以

上，大多数是偶然发现的，可能与这些患者大多合并智力减

退有关，对疾病的反应不如正常人敏感。起病初可有腹痛、

恶心、呕吐、发热，腹部可触及实性肿块，表现为腹部压痛、血

尿、贫血、休克、血压升高、尿路感染和肾功能不全等。这些

症状和体征由肿块直接或继发出血引起。而出血的倾向是

多因素决定的，包括病灶血管中弹性组织缺乏、血管增生过

度及静脉受侵犯等［９］。本例患者以腹痛、发热起病，血象高，

但起病初未行尿常规及腹部影像学检查，入院后才发现双肾

巨大ＡＭＬ。

２．３　诊断　影像学诊断较有价值，Ｂ超探及强回声光团及血

流信号，ＣＴ发现脂肪信号，以及 ＭＲＩ检查出脂肪信号及畸

形流空的血管影，均是诊断的特征性表现。但同时也应注意
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一些可能出现于多数恶性和极少良性病变中的表现，如肾周

脂肪包绕、脂肪坏死、骨化生等，需重点与肾细胞癌鉴别［１０］。

由于ＡＭＬ罕见于肝脏，肝ＡＭＬ还应重点与肝癌、肝脂肪瘤

等鉴别［１１］。ＡＭＬ的大体病理常以单发结节为主，根据肿瘤

所含成分的比例不同，切面呈实性、囊性或混合性，瘤体较大

时易出现出血坏死灶。镜下见成熟脂肪细胞、畸形血管、平

滑肌细胞等。Ｍａｋｈｌｏｕｆ等［１２］认为抗人黑素特异性抗体

（ＨＭＢ４５）在一些形态不典型的 ＡＭＬ中具有一定的诊断价

值，有利于其与上皮样变异的恶性 ＡＭＬ相鉴别。本例患者

ＣＴ及 ＭＲＩ均提示肿瘤内含脂肪团块，且双肾 ＡＭＬ巨大伴

分隔、有囊变，符合ＡＭＬ典型表现。

２．４　治疗及预后　ＡＭＬ为良性肿瘤，Ｍｉｚｕｇｕｃｈｉ等［１３］认为

其具有恶性倾向，手术治疗为首选，根据患者临床表现、肿瘤

大小、数目、破裂出血与否、肾功能以及恶变可能性等决定。

国外研究［１４１５］认为当肿瘤直径＜４ｃｍ时极少发生自发性破

裂；而肿瘤直径＞４ｃｍ，发生自发破裂的风险大大增加。因

此，肿瘤直径＜４ｃｍ的患者主要采用保守治疗，随访即可。

但也有学者［１６１７］认为，直径＜４ｃｍ的肿瘤也可发生致命性出

血事件，因其具有更快的倍增速度。治疗方式包括保留肾脏

手术（ＡＭＬ剜除术、部分肾切除术）和选择性肾动脉栓塞治

疗。保留肾脏手术治疗肾ＡＭＬ短期及长期疗效确切［１８］；导

管栓塞术不仅能防止肿瘤出血和肾功能丧失，有效保留肾功

能，且创伤小，可反复进行，对于有症状或体积较大的 ＡＭＬ，

可以作为首选的治疗方式［１９］。

　　ＴＳＣ患者合并的ＡＭＬ生长速度快于散发ＡＭＬ，患者随

访期间必须每年进行至少２次影像学检查，包括Ｂ超、ＣＴ或

ＭＲＩ等。而对于妊娠期妇女，以上治疗及随访应更加积极。

本例患者入我院前未行任何腹部检查，本次因腹痛、发热就

诊才发现巨大ＡＭＬ（＞２０ｃｍ）存在，考虑最初可能出现肿瘤

自发破裂引起小血管出血，但出血量不大，未危及生命。后

因肿块过大，与正常肾组织分界不清，外科认为已无手术指

征，暂予保守治疗。

　　根据本例患者资料，结合相关文献，笔者体会：（１）ＴＳＣ
患者突然出现腹痛、发热等表现时应首先考虑伴发脏器肿瘤

破裂的可能，尽早完善血尿常规、腹部影像学检查，防止因肿

瘤破裂大出血致失血性休克而危及生命。（２）ＴＳＣ患者常有

智能低下，对病痛反应程度低，病程中应定期检查评估各脏

器情况。
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