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　　上皮 －肌上皮癌（ｅｐｉｔｈｅｌｉａｌｍｙｏｅｐｉｔｈｅｌｉａｌｃａｒｃｉ
ｎｏｍａ，ＥＭＣ）是一种罕见的恶性肿瘤，主要起源于唾
液腺，约占所有唾液腺肿瘤的１％。１０～１９岁发病
甚为罕见。本文报道１例青少年腮腺ＥＭＣ的病例，
并结合相关文献复习，探讨青少年腮腺ＥＭＣ的临床
诊断、病理特点、治疗及预后。

１　临床资料

患者，男，１８岁。因发现右侧腮腺包块２月余
于２０２１年６月２４日入住我院。体检：右侧腮腺下
极可触及直径约２ｃｍ包块，质硬，活动度差，无明显
触压痛，局部皮肤无明显破溃。腮腺超声示：右侧腮

腺可见一大小２．５ｃｍ×１．７ｃｍ的低回声区（图１），
呈大分叶状，边界尚清，内部回声不均匀。双侧腮腺

内可见数个椭圆形低回声区，边界尚清，内部回声不

均匀；ＣＤＦＩ：上述低回声区内可见血流信号，考虑右
侧腮腺实质性病灶（混合瘤可能）。于２０２１年６月
２７日在我院行手术探查，术中发现右侧腮腺下极直
径约２ｃｍ质硬肿块，完整切除腮腺肿物及腮腺浅
叶。术中冷冻切片显示：（右侧腮腺）癌可能性大。

遂继续面神经全程解剖并完全切除腮腺深叶。术后

病理提示：右侧腮腺上皮 －肌上皮癌，（腮腺深叶）
未见肿瘤组织，腮腺周围淋巴结１枚呈反应性增生
（图２）。免疫组化示：肌上皮 ＳＭＡ（＋），Ｃａｌｐｏｎｉｎ
（－），Ｐ６３（＋），ＣＫ５／６（＋），ＣＤ１０（＋），Ｓ１００
（＋），ＧＦＡＰ（－），腺上皮：ＣＫ７（＋），ＣＤ１１７（小灶
＋），Ｋｉ６７（ＬＩ约 ２０％），ＰＡＳ淀粉酶（＋）（图 ３）。
术后患者伤口愈合良好，面神经功能正常。告知患

者术后需进一步完善相关检查，明确有无转移，以确

定下一步诊疗方案。但患者要求出院。后于外院肿

瘤科就诊，行 ＰＥＴＣＴ检查：无明显转移灶，外院给
予放射治疗，具体诊疗方案不详。术后电话随访结

合局部Ｂ超复查（２０２１年１２月），目前已满６个月，
局部恢复良好，未复发。

２　讨论

ＥＭＣ是一种罕见的恶性肿瘤，最早由 Ｄｏｎａｔｈ
等［１］于 １９７２年报道。１９９１年，世界卫生组织将
ＥＭＣ设立为唾液腺肿瘤的一个独立亚型［２３］，以腮

腺最为多见，其次为颌下腺和小唾液腺，在鼻窦、气

管、喉、下咽，甚至乳房、附睾、垂体也有病例报告。

ＥＭＣ好发于６０～７０岁，女性较男性多见，其发病机
制尚且不明［４］。腮腺肿瘤中青少年发病率较低，约

占总体发病率的３．３％～５．６％，但恶性比率明显高
于成人，可达３８．７％～５０％［５］。因此有必要单独讨

论，据我们所知，青少年ＥＭＣ仅有国外２例报道，国
内尚未见青少年ＥＭＣ的病例报道［６７］。本文报道的

是１例罕见的青少年ＥＭＣ病例。
２．１　临床诊断及病理特点

腮腺ＥＭＣ临床表现无特异性，主要为无痛性、
生长缓慢的肿块，面神经症状和淋巴结肿大相对少

见。而既往报道的２例青少年 ＥＭＣ患者［６７］，均有

面瘫，提示青少年ＥＭＣ可能有其相对独特的临床特
征。本文的１例青少年ＥＭＣ病例，由于肿瘤相对较
小，没有出现明显的面神经症状和淋巴结肿大。

大体组织标本中，腮腺ＥＭＣ通常显示为边界清
楚的肿块，呈多小叶或多结节生长。ＥＭＣ的典型特
征表现为：内层嗜酸性导管上皮细胞和外层透明肌

上皮细胞组成的双相管状结构。文献表明，细针穿

刺活检诊断腮腺恶性肿瘤的准确率在６０％左右，而
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术中冷冻病检的准确率可以达９０％以上［８９］。为了

明确肿物性质，对该患者行术中冷冻切片病理检查。

但切片结果无法完全鉴别该患者的病理类型。术后

该患者组织病理表现为典型的 ＥＭＣ双相管状结构
病理特征。不典型的 ＥＭＣ可表现为各种异常的结
构（如：筛状、基底样、乳头状囊状等）和细胞学特征

（如：双透明型、嗜碱性、皮脂腺分化，导管细胞大分

泌分化、鳞状分化、高级别转化等）。对于青少年

ＥＭＣ而言，尤其需要与青少年腮腺多形性腺瘤与黏
液表皮样癌相鉴别［１０］。因此，特异性免疫组化标志

物，如：内层细胞高表达腺上皮（如：细胞角蛋白

ＣＫ７），外层细胞高表达肌上皮标志物（如：肌上皮
ＳＭＡ、Ｓ１００）对于疾病的诊断具有重要意义。对于
某些具有挑战性的病例，可能还需要依赖于荧光原

位杂交分析或基因测序进一步确认［３，１１］。

２．２　治疗
腮腺ＥＭＣ以局部侵犯为主，远处转移很罕见。

腮腺ＥＭＣ的主要治疗手段是手术切除，寻求充分的
阴性切缘是取得良好预后的关键。但由于腮腺深浅

叶之间缺乏清晰的解剖分隔，且面神经穿行其中，彻

底的阴性切缘有时难以保证，应尽可能切除腮腺组

织［１１］。对于青少年腮腺肿瘤而言，考虑到患者年龄

小，切断面神经往往会对术后的生存质量带来较大

影响。但主流观点仍支持若出现面神经的明显侵

犯，则应切除面神经，而不宜寄希望于补救性的放化

疗。腮腺ＥＭＣ淋巴结转移并不常见，术前有明显影
像学发现的可同期行颈部淋巴结清扫术，必要时辅

以术后放化疗［７］。

腮腺ＥＭＣ由于发病罕见，治疗证据往往基于片
面的病例报道和经验分享，缺乏系统性循证医学证

据。关于手术后是否需要放化疗，仍存在争议。部分

报道表明术后放疗能减少局部复发率并提高生存

率［１２１３］，但在也有研究表明，术后放疗并没有明显的

额外生存获益［１４］。对于青少年腮腺ＥＭＣ而言，在是
否术后放疗的抉择上不仅需要考虑放疗对局部肿瘤

的控制，也需考虑放疗对青少年面部发育的影响［７］。

本例患者术后常规病理提示淋巴结阴性。

ＰＥＴＣＴ检查未见明显转移灶。但考虑到患者年纪
轻，且面部器官基本发育成熟，为了减少局部复发

率，经过多学科讨论后继续于肿瘤科行放射治疗。

２．３　预后
中老年人 ＥＭＣ的局部复发率在２３％ ～８０％；

而转移率大多不超过１４％，目前报道的转移率最高
为２５％［４］。总体而言，中老年人 ＥＭＣ的预后良好，
据文献报道，患者在随访６０、１２０个月时的生存率可
达９１．３％和９０％［１５］。

值得注意的是，目前在国外报道的２例青少年
病例中［６７］，有１例在术后２年出现局部复发伴肺转
移［７］。而国外报道的１例儿童（小于１０岁）ＥＭＣ病
例，也在术后２年因局部复发伴脑转移而死亡［１６］。

提示年轻ＥＭＣ患者的转移率和死亡率可能均较成
人患者高。由于儿童及青少年ＥＭＣ的病例数较少，
缺乏统计学上的数据。因此关于青少年 ＥＭＣ是否
具有更高的侵袭性以及更差的预后，仍需要更多相

关病例报道来验证和进一步随访研究。

２．４　术后随访
ＥＭＣ复发大多在５年内，但仍有在治愈１５年

后复发的病例。所以，术后定期随访也是改善预后

的关键环节，考虑到目前报道的青少年ＥＭＣ预后不
良，笔者认为应缩短其随访周期以便于及早发现、及

时干预。总之，青少年腮腺肿瘤恶性比例较高，对于

青少年腮腺肿瘤尤其要注意其恶性的可能性。ＥＭＣ
尽管是一种罕见的老年病，但仍可在青少年中出现，

应提高警惕。

图１　超声提示右侧腮腺一大小２．５ｃｍ×１．７ｃｍ的肿物　　图２　病理检查图　（ＨＥ×４００）　　图３　免疫组化图　
３ａ：ＣＫ７（＋）；３ｂ：ＳＭＡ（＋）　（免疫组化 ×１００）
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（收稿日期：２０２１－１２－０７）

本文引用格式：杨恒妮，李雪丽，陆翔．青少年腮腺上皮－肌上皮癌
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