
ｄｏｉ：１０．１１６５９／ｊｊｓｓｘ．１１Ｅ０１８０２０ ·临床研究·

消化道神经鞘瘤临床病理分析

苏琳茜，郭乔楠，唐雪峰　（陆军军医大学第二附属医院病理科，重庆 ４０００３７）

［摘　要］　目的　探讨消化道神经鞘瘤的临床病理特点，为该病的诊断与鉴别诊断提供参考。方法　回顾性分析陆军军医大
学第二附属医院病理科诊断的３２例消化道神经鞘瘤患者的临床资料、病理形态、免疫组化结果以及随访情况。结果　３２例患者中
女２２例，男１０例；其中２８例位于胃，３例位于食管，１例位于乙状结肠。肿瘤直径０．３～７ｃｍ。镜下肿瘤细胞呈长梭形，排列呈编织
状，周围可见淋巴细胞反应带。免疫组化示肿瘤细胞Ｓ１００均弥漫强阳性，灶性表达ＣＤ３４或ＳＭＡ，不表达 ＣＤ１１７、ＤＯＧ１、Ｄｅｓｍｉｎ。
结论　消化道神经鞘瘤与经典型神经鞘瘤可能为不同的肿瘤实体，术前易误诊为胃肠道间质瘤，Ｓ１００是病理诊断标记，肿瘤完全
切除预后好。
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　　神经鞘瘤，又称施万（Ｓｃｈｗａｎｎ）细胞瘤，源于颅内
神经、脊神经根或者外周神经，是最常见的外周神经良

性肿瘤，可发生于全身任何部位，以软组织多见。神经

鞘瘤发生于消化道少见，多为个案报道，Ｄａｉｍａｒｕ等［１］

在１９８８年首次描述。消化道神经鞘瘤多发生于胃，其
发病率在消化道间叶源性肿瘤里列第３位，仅次于胃
肠道间质瘤（ｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｓｔｒｏｍａｌｔｕｍｏｒｓ，ＧＩＳＴ）和平
滑肌肿瘤。胃神经鞘瘤约占胃肿瘤的０．２％，占胃良
性肿瘤的４％［２３］。虽然近年来临床和病理医师对消

化道神经鞘瘤的认识逐渐增加，但依然存在一定的漏

诊和误诊。本研究将我科诊断的３２例消化道神经鞘
瘤结合文献分析其临床病理特征及诊断要点，比较其

与发生在软组织的经典型神经鞘瘤的差异，探讨其与

胃肠道其他间叶源性肿瘤的鉴别诊断，旨在进一步提

高对该肿瘤的认识。

１　资料与方法

１．１　临床资料
收集我院２０１３年１月至２０１８年９月病理诊断的

３２例内镜或外科手术切除的消化道神经鞘瘤标本。
分析患者临床信息、辅助检查、诊断治疗情况，并进行

电话随访。临床信息包括性别、年龄、发病部位、症状。

辅助检查包括ＣＴ、超声内镜（ＥＵＳ）。诊断治疗情况包
括术前诊断、病理诊断、手术方式。电话随访内容包括

有无复发、有无转移。

１．２　方法
所有患者行无痛内镜或外科手术切除肿瘤。切除

后的肿瘤标本经３～５倍标本体积量的１０％中性福尔
马林固定８ｈ以上。经测量、观察、取材、记录后脱水，
石蜡包埋，４μｍ厚切片，行常规 ＨＥ染色。由２名高
年资病理医师重新阅片。使用奥林巴斯 ＢＸ５３光学显
微镜观察组织学形态。观察内容包括肿瘤边界、肿瘤

包膜、肿瘤细胞排列方式、肿瘤细胞形态、有无坏死、有
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无核分裂像、肿瘤周围有无改变。免疫组织化学染色

采用ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法（ＢｅｎｃｈｍａｒｋＵＬＴＲＡ自动化染色
仪）。一抗包括 ＣＤ１１７、ＣＤ３４、ＤＯＧ１、ＳＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、
Ｓ１００、Ｋｉ６７。所用试剂均购自北京中杉金桥公司。
每张免疫组化片均设相应阳性对照，每批染色设阴性

对照。ＣＤ１１７、ＣＤ３４、ＤＯＧ１、Ｋｉ６７阳性对照采用
ＧＩＳＴ切片；ＳＭＡ和 Ｄｅｓｍｉｎ阳性对照采用平滑肌瘤切
片；Ｓ１００阳性对照采用皮肤恶性黑色素瘤切片。在相
应部位出现棕黄色信号为阳性：ＣＤ１１７和 ＣＤ３４阳性
信号定位于细胞膜／细胞浆，ＤＯＧ１、ＳＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ定位
于细胞浆，Ｓ１００定位于细胞浆／细胞核，Ｋｉ６７定位于
细胞核。

２　结果

２．１　临床特点
３２例消化道神经鞘瘤中，女２２例，男１０例，年龄

３４～７４岁，中位年龄５２岁，平均年龄５６．８岁。１５例
患者表现为腹胀、腹痛；５例表现为上消化道出血；２例
表现为呕吐；１０例患者无明显症状，在体检或者其他
疾病的诊治过程中发现。其中２例合并胃腺癌，３例
合并ＧＩＳＴ。２８例位于胃，其中１６例位于胃体，８例位
于胃窦，４例位于胃底；３例位于食管；１例位于乙状结
肠。２５例患者行内镜下肿瘤切除术，４例患者行腹腔
镜下肿瘤切除术，２例患者行腹腔镜下胃大部切除术，
１例患者行开腹手术胃大部切除术。随访时间１～５６
个月，均无复发转移。

２．２　辅助检查
所有患者术前均行ＥＵＳ检查，３２例均为孤立性病

变，主要表现为表面较光滑、边界清楚的隆起性肿块

（图１）。ＥＵＳ对３２例判断了肿瘤位置深度，提示２６
例位于固有肌层，６例位于黏膜下层。１６例行 ＣＴ检
查，主要表现为胃壁软组织影，边界清楚，密度均匀。

２０例向腔内生长，１２例向腔外生长。平扫ＣＴ值２５～
４０ＨＵ。增强扫描呈不均匀轻度至渐进性强化，动脉
期ＣＴ值３８～８５ＨＵ，门脉期ＣＴ值５３～９２ＨＵ，延迟期
ＣＴ值６８～１０８ＨＵ。

图１　胃镜显示凸向胃腔的肿块

２．３　形态学特点
大体检查肿瘤直径０．３～７ｃｍ，平均４．２ｃｍ。呈

类圆形或分叶状，边界清楚，无包膜。肿瘤切面灰白、

灰黄色，半透明、有光泽，实性而且质地中等。２例见
出血，１例见囊性变，４例表面见糜烂。

显微镜下观察肿瘤界限清楚，但无包膜。肿瘤细胞

呈长梭形，界限不清，交织排列呈编织状；胞质淡染嗜伊

红，细胞核纤细，两端较尖；核分裂像罕见；无坏死。无

ＡｎｔｏｎｉＡ区和ＡｎｔｏｎｉＢ区结构之分，未见 Ｖｅｒｏｃａｙ小体。
肿瘤细胞周围均可见淋巴细胞反应带（图２）。

ａ：肿瘤位于黏膜下，周围见淋巴细胞反应带 （ＨＥ×６０）；ｂ：肿
瘤细胞呈长梭形，界限不清，排列呈编织状 （ＨＥ×４００）

图２　ＨＥ染色图片

２．４　免疫组化
免疫组化显示所有病例肿瘤细胞Ｓ１００均弥漫强

阳性（图３）。其中１１例局灶表达ＣＤ３４，４例局灶表达
ＳＭＡ，所有病例均不表达 ＣＤ１１７、Ｄｅｓｍｉｎ、ＤＯＧ１。
Ｋｉ６７阳性指数均小于５％。

图３　肿瘤细胞弥漫强表达Ｓ１００（ＥｎＶｉｓｉｏｎ×４００）

３　讨论

消化道间叶性肿瘤以ＧＩＳＴ最常见，神经鞘瘤相对
少见。神经鞘瘤常发生于头、颈及四肢，较少发生于消

化道，而消化道中最常发生于胃［４］。其中又以胃体最

常见，约占５０％，其次为胃窦和胃底。本组３２例消化
道神经鞘瘤占同期消化道间叶性肿瘤的６．６％。３２例
中２８例位于胃，占８７．５％。胃神经鞘瘤通常位于黏
膜下层或者固有肌层［５］。消化道神经鞘瘤好发中老

年人，并且女性多于男性［２，６］。本组平均年龄５６．８岁，
男女之比为１∶２．２，与文献报道相符［６］。临床表现以

腹胀、腹痛、上消化道出血为主，或者没有明显症状，在
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内镜或者影像学检查时偶然发现［７］。肿瘤单发，生长

缓慢，病程长，绝大多数呈现良性过程。多数病例可通

过内镜切除，少数患者因肿瘤较大、位置较深或内镜切

除时出现并发症需要腹腔镜下肿瘤切除，甚至开腹手

术，并行胃大部或者全胃切除术。肿瘤完整切除后预

后良好。

ＥＵＳ常应用于胃肠隆起型病变的诊断，通过超声
信号判断肿瘤位于胃肠壁的层次。消化道神经鞘瘤内

镜主要表现为光滑的隆起性肿块，而多数位于固有肌

层。因此活检可能出现只取到表层黏膜的情况，只能

判断肿瘤位于黏膜下，不能观察到形态学，进而术前

ＥＵＳ常诊断为 ＧＩＳＴ。本组 ３２例术前 ２２例诊断为
ＧＩＳＴ，６例诊断为黏膜下肿瘤，仅 ４例诊断为神经鞘
瘤，说明该肿瘤的术前确诊率非常低。目前，ＥＵＳ引
导下的穿刺活检逐渐开展，理论上对于消化道神经鞘

瘤是实用的。但是因为穿刺操作者的技术水平差异较

大，穿刺的准确性有待提高，而且有穿刺中出血等并发

症的风险，所以其应用有一定限制。消化道神经鞘瘤

ＣＴ表现为消化道壁内密度均匀、边界清晰、轻度至明
显渐进性强化的实性肿块。ＣＴ表现虽然具有一定的
特点，但与消化道其他间叶源性肿瘤的征象有较多重

叠，加上临床症状也不具有特异性，消化科和放射科医

生对该肿瘤并不熟悉，导致误诊。

软组织经典型神经鞘瘤有 ＡｎｔｏｎｉＡ区和 ＡｎｔｏｎｉＢ
区交替结构。ＡｎｔｏｎｉＡ区即排列有序、细胞丰富的束
状区，镜下肿瘤细胞呈梭形，界限不清，排列呈编织状、

栅栏状、旋涡状等，胞浆丰富，ＨＥ染色为淡红色，核分
裂像罕见。瘤细胞互相紧密平行排列呈栅栏状或旋涡

状结构时，称作Ｖｅｒｏｃａｙ小体。ＡｎｔｏｎｉＢ区即疏松黏液
样的网状区。该区细胞疏松、呈现星芒状，细胞核圆形

或卵圆形。而消化道神经鞘瘤与经典型神经鞘瘤形态

学较大的区别就是细胞类似于缺乏Ｖｅｒｏｃａｙ的Ａｎｔｏｎｉ
Ａ区结构，基本不见 ＡｎｔｏｎｉＢ区结构。消化道神经鞘
瘤细胞周围可见淋巴细胞反应带，即肿瘤细胞周围出

现成片深染的成熟淋巴细胞，对诊断具有很大的提示。

而淋巴细胞反应带不常见于经典型神经鞘瘤。因此，

消化道神经鞘瘤和经典型神经鞘瘤病理学特征有差

异，可能是不同的肿瘤实体，被称为胃肠道型神经鞘

瘤。因少数发生于食道，我们认为称作消化道神经鞘

瘤更为准确。

Ｓ１００蛋白是一组高度酸性钙结合蛋白，分子量
２１ｋｕ，因其在中性饱和硫酸铵溶液中１００％溶解而得
名。Ｓ１００参与细胞周期的进行、细胞分化、细胞骨架
膜的相互作用，广泛分布于中枢和外周神经系统。在

周围神经系统，Ｓ１００广泛分布于神经嵴细胞及其肿

瘤中。在神经鞘肿瘤和各种神经纤维瘤中，以神经鞘

瘤Ｓ１００蛋白含量最高，因此免疫组化染色阳性细胞
多，染色强。ＡｎｔｏｎｎｉＡ区的瘤细胞中 Ｓ１００均匀分布
于细胞核和细胞浆内，而 ＡｎｔｏｎｎｉＢ因细胞疏松，Ｓ１００
染色也不规则。消化道神经鞘瘤由类 ＡｎｔｏｎｎｉＡ区构
成，因此Ｓ１００弥漫强表达。本组病例 Ｓ１００均弥漫
强阳性，ＣＤ３４和ＳＭＡ有灶性表达，不表达 ＧＩＳＴ的标
记ＣＤ１１７、ＤＯＧ１和平滑肌肿瘤的标记Ｄｅｓｍｉｎ［８］。

消化道神经鞘瘤需与其他间叶源性肿瘤鉴别，包

括ＧＩＳＴ、平滑肌肿瘤（平滑肌瘤、平滑肌肉瘤）、炎性纤
维性息肉（ＩＦＰ）、神经纤维瘤［９１０］。

消化道神经鞘瘤与ＧＩＳＴ鉴别诊断。ＧＩＳＴ是最常
见的消化道间叶性肿瘤，与神经鞘瘤的内镜和影像表

现很相似。神经鞘瘤通常术前诊断为 ＧＩＳＴ，需依赖病
理诊断。但影像学有细微的差别。ＧＩＳＴ血供丰富，强
化程度高于神经鞘瘤。ＧＩＳＴ并不是一个良性肿瘤，其
生物学行为需通过评分评估，评分根据肿瘤的部位、大

小、有无黏膜侵犯、有无邻近器官侵犯、细胞密度、细胞

的异型性、核分裂像的多少、有无凝固性坏死等［１１］。

ＧＩＳＴ免疫组化表现为Ｓ１００阴性，而 ＣＤ１１７、ＤＯＧ１、
ＣＤ３４不同比例的阳性［１２１４］。ＧＩＳＴ的分子学改变：
８５％的ＧＩＳＴ具有ＫＩＴ原癌基因的突变，后者编码和转
录激活的ＫＩＴ蛋白激酶［１５１８］，少量ＧＩＳＴ具有ＰＤＧＦＲＡ
突变，导致产生激活的血小板衍生生长因子［１９］。因此

消化道神经鞘瘤与ＧＩＳＴ的鉴别非常重要。
消化道神经鞘瘤与平滑肌肿瘤鉴别诊断。平滑肌

肿瘤包括平滑肌瘤和平滑肌肉瘤，在消化道发病率比

较低［２０２１］。消化道平滑肌肿瘤主要发生于食道，以平

滑肌瘤多见，平滑肌肉瘤罕见。平滑肌瘤细胞也呈梭

形，胞浆丰富嗜酸，胞核梭形两端顿圆，似雪茄。平滑

肌肉瘤则为肿瘤细胞出现异型性、核分裂、凝固性坏

死。平滑肌肿瘤表达 Ｄｅｓｍｉｎ、Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ等肌源性标
记，ＣＤ１１７、ＤＯＧ１、Ｓ１００阴性，ＣＤ３４偶尔阳性［２２］。

消化道神经鞘瘤与 ＩＦＰ的鉴别诊断。ＩＦＰ虽然被
称为炎性纤维性息肉，其实是一种良性肿瘤。多数位

于胃窦，少数位于小肠和食道。内镜表现为息肉样新

生物凸向管腔，可伴有溃疡和蒂。病变主要位于黏膜

下层。镜下形态为梭形细胞围绕血管排列形成“洋葱

皮”样改变，间质疏松、水肿，背景可见大量炎细胞，尤

其是嗜酸性粒细胞。免疫组化肿瘤细胞表达 ＣＤ３４和
ＳＭＡ，不表达ＣＤ１１７、ＤＯＧ１、Ｓ１００［２２］。

消化道神经鞘瘤与神经纤维瘤鉴别诊断。神经鞘

瘤和神经纤维瘤都起源于外周神经，神经鞘瘤由施万

细胞构成，而神经纤维瘤由多种外周神经成分混合构

成，包括施万细胞、纤维母细胞和神经束衣细胞。神经

６０２ 局解手术学杂志　ＪＲＥＧＡＮＡＴＯＰＥＲＳＵＲＧ　２０１９，２８（３）　　　　ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｊｊｓｓｘｚｚ．ｃｎ



纤维瘤也无包膜，但肿瘤间质含有丰富的胶原纤维网，

具有鉴别诊断价值。Ｓ１００表达较神经鞘瘤弱。与经
典型神经鞘瘤常常有ＮＦ２基因突变不同，消化道神经
鞘瘤常有ＮＦ１等位基因缺失，提示消化道神经鞘瘤与
神经纤维瘤的关系比经典型神经鞘瘤更为密切［２３２５］。

综上所述，神经鞘瘤是一种软组织常见的神经源

性良性肿瘤，但消化道神经鞘瘤相对少见，内镜检查结

果与ＧＩＳＴ有相似之处，通常术前被诊断为 ＧＩＳＴ。影
像学特点具有一定的提示，确诊需要依赖病理活检。

消化道神经鞘瘤与经典型神经鞘瘤可能为不同的肿瘤

实体，其与神经纤维瘤关系更为密切。
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