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　　摘　要：　目的　总结原发于鼻腔鼻窦的晚期腺样囊性癌（ＡＣＣ）的临床特征，探讨切缘病检结果以及复发或
转移与预后的关系。方法　回顾性分析１２例晚期鼻腔鼻窦 ＡＣＣ患者的临床资料、治疗方法及预后。其中 Ｔ３和
Ｔ４期病变患者各６例，均无局部淋巴结及全身转移。首次治疗均以手术为主，９例联合术后放疗，４例联合化疗，复
发及转移的治疗方式各异，仍以再手术为主。结果　在２０次首发及复发病灶的手术中，切缘阳性率高（７５％，
１５／２０），切缘阳性者生存时间最长达３２年；随访期间局部复发７例（２例合并远处转移），单纯远处转移１例，局部
复发并远处转移患者最长生存达３２年。结论　晚期鼻腔鼻窦ＡＣＣ手术切缘阳性率高，局部复发率高，但局部复发
或远处转移后仍能带瘤生存较长时间，在行根治性手术以及复发或转移治疗决策时应充分考虑患者的生存质量。
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　　腺样囊性癌（ａｄｅｎｏｉｄｃｙｓｔｉｃｃａｒｃｉｎｏｍａ，ＡＣＣ）由
Ｒｏｂｉｎ（１８５３）首次报道，Ｂｉｌｌｒｏｔｈ（１８５６）称其为圆柱
细胞瘤，Ｓｐｉｅｓ（１９３０）命名为 ＡＣＣ［１］，以白种人多

见［２］，好发于头颈部，是一种少见的恶性肿瘤，占所

有头颈部恶性肿瘤的１％ ～５％［３４］。本研究收集北

京大学第一医院１９７７—２０１７年有较详尽资料的晚
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期鼻腔鼻窦ＡＣＣ共 １２例，对其临床资料进行回顾
性分析如下。

１　资料与方法

１．１　纳入标准
在北京大学第一医院接受过手术治疗，病理确

诊为 ＡＣＣ；原发部位为鼻腔或鼻窦，其他部位的肿
瘤累及鼻腔鼻窦者除外。

１．２　临床资料
１２例 ＡＣＣ患者，男 ５例，女 ７例；年龄 ３４～

７５岁，中位数 ４７．５岁；首次发病的病程 １～２４个
月，中位数６个月；发病期间（含复发或转移）出现
的主要症状有：颌面部麻木或疼痛１０例、涕血５例、
鼻塞４例、视力下降４例、复视２例，流泪、眼球移
位、牙齿松动、听力下降各１例。原发部位为鼻腔
６例，上颌窦６例。按 ＡＪＣＣ（２０１０，第７版）ＴＮＭ分
期，Ｔ３和Ｔ４病变各６例，均无局部淋巴结及全身转
移，解剖分期／预后分组为Ⅲ期 ６例，Ⅳａ期 ３例，
Ⅳｂ期３例。
１．３　治疗方法
１．３．１　首发患者的治疗　所有患者首次治疗均以
手术为主，１０例进行开放手术，术式包括鼻侧切开
（６例）、面中部掀翻（３例）、颅面联合入路（１例），
２例进行完全鼻内镜下手术。患者均未行术前放
疗，９例患者术后行放疗，放疗剂量为 ６０～７０Ｇｙ。
４例患者接受化疗。见表１。
１．３．２　复发及转移患者的治疗　５例局部复发，其
中３例单纯再手术，１例手术 ＋术后放疗，１例单纯
放疗。２例局部复发并远处转移，其中１例单纯化
疗，另１例手术 ＋术后化疗。单纯远处转移（肝）
１例，行等离子射频切除转移灶。有３例患者复发
２次。见表１。
１．４　随访

采用门诊结合电话随访，随访时长是指发病至

末次随访或死亡的时间。ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法绘制生存
曲线。

２　结果

２．１　切缘病理结果与预后
在２０次针对肿瘤原发部位病灶治疗性手术中，

阳性切缘１５次，阴性切缘５次。见表１。阴性切缘
最短和最长的复发时间分别是４３个月、２４０个月，

阳性切缘最短和最长的复发时间分别是 ２６个月、
１５５个月。切缘阳性者生存时间最长达３２年。

术后病理含实性型成分２例（例１０、例３），不含
实性型成分４例（例４、例５、例７、例１２），未提供具
体病理成分６例。其中不含实性型成分的例７和例
１２分别生存２７、３２年余，以实性型为主的例１０，生
存３年余。
２．２　复发或转移与预后

术后失访１例，其余 １１例随访 ４年 ３个月至
３２年。至随访截止时间，１２例患者死亡６例，生存
５例，平均生存时间为 ２２５个月，中位生存时间为
２７２个月。生存曲线见图 １。随访期间局部复发
７例（其中２例合并远处转移），单纯远处转移１例。
复发时间距首次术后２６个月至２０年（中位数４３个
月）。局部复发病例，仍生存较长时间（例９为２２年
余、例７为２７年余），局部复发并远处转移生存最长
达３２年。见表１。

例３患者手术前、中、后典型图片资料见图２。
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图１　晚期鼻腔鼻窦 ＡＣＣ生存曲线　注：ＡＣＣ（腺样囊性
癌）。下表同。

３　讨论

鼻腔鼻窦 ＡＣＣ占头颈部 ＡＣＣ的 １０％ ～
２５％［２，５６］，占鼻腔鼻窦恶性肿瘤的５％ ～１８％［３，６］，

多发于上颌窦和鼻腔［２３，７］，女性发病略高于男

性［２３，６８］，好发年龄为５０～６０岁［２３，６８］。本组１２例
患者均发生于鼻腔或上颌窦，男女比例为５∶７，中位
数年龄４７．５岁，与上述报道相符。ＡＣＣ呈浸润性
生长，其最显著的临床特征之一是具有嗜神经性，容
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表１　１２例鼻腔鼻窦ＡＣＣ患者临床资料

例序 性别 年龄 Ｔ分期 治疗方式 复发、转移（距首发时间，月） 二次治疗方式 随 访

１ 男 ５６ Ｔ３ ＯＡ（＋）、术后放疗 － － 首次治疗后失访

２ 女 ３８ Ｔ４ ＯＡ（－）、术后放疗 复发（４０） ＯＡ（－） 已故，生存６年
３ 女 ３４ Ｔ３ ＯＡ（－）、术后放疗＋化疗 － － 已生存４年３个月
４ 女 ４４ Ｔ４ ＯＡ（＋）、术后化疗 － － 已生存５年７个月
５ 女 ５４ Ｔ４ ＯＡ（＋）、术后放疗 复发及肺骨转移（２６） ＣＴ 已故，生存６年１个月
６ 女 ３８ Ｔ３ ＥＡ（＋） 复发（３０） ＥＡ（＋） 已生存１６年８个月
７ 男 ５４ Ｔ４ ＯＡ（－）、术后放疗 复发（２４０） ＯＡ（＋） 已生存２７年９个月

８ 女 ３８ Ｔ３ ＥＡ（－）
复发（４３） ＲＴ

已生存１２年２个月
再复发（９２） ＥＡ（＋）

９ 男 ５１ Ｔ３ ＯＡ（＋）、术前化疗、术后放疗
复发（１５３） ＯＡ（＋）

已故，生存２２年８个月
再复发（２０２） ＯＡ（＋）、伽玛刀

１０ 女 ７５ Ｔ４ ＯＡ（＋）、术后放疗 － － 已故，生存３年４个月
１１ 男 ５４ Ｔ４ ＯＡ（＋）、术后放疗＋化疗 肝转移（３５） 等离子射频 已故，生存６年

１２ 男 ３５ Ｔ３ ＯＡ（＋）、术后放疗
复发（１５５） ＯＡ（＋）、术后放疗

已故，生存３２年
再复发及骨转移（２８１） ＯＡ（＋）、术后化疗

　　注：ＯＡ（开放入路，包括面中部掀翻、鼻侧切开、颅面联合入路）；ＥＡ（鼻内镜入路）；ＣＴ（化疗）；ＲＴ（放疗）；（＋）为切缘阳性；（－）为切缘

阴性。
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易沿神经播散［９］，有报道显示神经受累率达４０％ ～
６７％［４，６，９１２］，鼻腔鼻窦ＡＣＣ常累及三叉神经、视神
经而出现颌面部麻木或疼痛、视力下降，本组有

１０例（８３．３％）患者出现上述症状，其临床表现与肿
瘤的生长部位密切相关，并无特异性，分析本组资料

发现，由于解剖结构的毗邻，无论原发部位是鼻腔还

是鼻窦，晚期均容易侵犯眼眶出现视力下降、复视、

流泪等眼部症状。本研究中，因鼻腔鼻窦孔裂多、解

剖复杂、毗邻结构具有重要的功能，肿瘤不易彻底切

除，切缘阳性率高［１１］（本组 ７５．０％，１５／２０例次）。
该病局部复发率高［３４，８９，１３］（本组 ６３．６％，７／１１），
易远处转移［８，１１，１４］（本组２７．３％，３／１１），最常见转
移器官是肺，其次是肝、骨等，但局部淋巴结转移率

低［２，１２］（本组为０）。ＡＣＣ的确切生物学行为尚不

完全明确，一般认为呈“惰性”缓慢生长［３，１１１２］，虽切

缘阳性率高，易局部复发或远处转移，其预后仍好于

鳞癌。该疾病早期局部复发或／和远处转移后，常无
明显症状，故应重视治疗后的长期规律随访，随访时

不能忽略评估肺、肝等易转移器官。

ＡＣＣ的诊断除依据临床特点外，还需结合影像
学，最终确诊依赖病理学。ＡＣＣ较具特征性的 ＣＴ
改变是，有时可见神经通路上骨管的扩大或破坏

（图２），如眶下神经管、圆孔、视神经管等，而 ＭＲＩ
则可能有受累神经增粗和不规则异常强化、神经周

围脂肪间隙消失、邻近的肌肉因失神经支配出现先

水肿后萎缩的改变［１５］。ＡＣＣ的病理确诊有一定难
度，有报道其误诊率高达５４．６％，免疫组化有助于
鉴别诊断［６］。病理形态分为管型、筛型和实性型，

·４９·
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多混合出现上述成分，含实性型成分越多者预后越

差［６，１３１４，１６１７］（本组例１０），临床医师应与病理医师
加强沟通，因病理分型信息有助于判断预后。

鼻腔鼻窦 ＡＣＣ的治疗以手术为主［３，９，１６］，首次

手术应重视多点、反复术中冷冻病理检查，尽可能全

切肿瘤，但ＡＣＣ可沿神经跳跃性播散，因而有学者
认为“几乎无法”全切肿瘤［１８］。随着鼻内镜技术的

迅速发展，内镜辅助或全内镜下恶性肿瘤切除术展

现了其独特的魅力，相较于传统开放入路，该术式更

加微创、术后恢复更快、患者术后生存质量也更高，

有学者认为内镜大大扩展了手术视野，甚至比肉眼

判断切缘更加准确，但该术式对术者内镜技能要求

更高，病例选择也更加严格［１９］。本组患者均为晚期

ＡＣＣ，受病例数量及复杂因素的制约，难于比较内镜
与开放入路治疗对患者生存率及复发率的影响。鼻

腔鼻窦ＡＣＣ是否需行辅助放化疗仍存在争议，多数
学者认为辅助放疗（主要是术后放疗）可更好的控

制局部病灶［３５，１０］，但有 ３项高质量的研究发
现［２０２２］，辅助放疗并未带来总生存率的提高，因而

有学者提出，考虑到其不良反应，放疗应加以限

制［２３］。但无可争议的是，放疗有助于消除手术切缘

阳性的不利影响，若同时把肿瘤周围神经通路包含

在放疗野内，可提高局部控制率，延长无瘤生存时

间［４，１０，２０］。放疗的剂量至少应达到６０Ｇｙ，否则无
法保证疗效［１８］。化疗及免疫靶向治疗在鼻腔鼻窦

ＡＣＣ中的应用并不广泛，由于其敏感性及疗效均不
理想，因此一般不用于初次治疗的患者［２４］。有研究

发现，复发后的治疗以及对治疗的反应均不影响生存

率［９］。因肿瘤呈“惰性”生长，带瘤生存期长，远处转

移时以对症治疗为主［１６，２４］。文献报道，鼻腔鼻窦

ＡＣＣ的５、１０年无瘤生存率［６，８，１３］分别为３７．２％ ～
４５．３％、３６．０％；５、１０、２０年总生存率［３，６７，９］分别为

６２．９％～６８．６％、３２．４％ ～４８．０４％、２２．３９％；本组患
者的生存情况大致符合上述报道。总结本组患者治

疗规律，笔者认为，在行根治性手术以及复发或／和转
移治疗决策时，应充分考虑患者的生存质量。

鼻腔鼻窦ＡＣＣ因为发病率低，许多报道观点差
异较大，争议较多，亟待多中心大样本、长期随访的

分析研究，以提供更有说服力的观点。目前，对复发

病例采用质子、重离子放疗应用前景广阔［２５２６］，未

来还可基于对肿瘤生物学行为的深入探讨，发现更

多的分子治疗靶点，提高放化疗和免疫治疗的敏感

性［２４］。
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［２３］ＭａｒｃｉｎｏｗＡ，ＯｚｅｒＥ，ＴｅｋｎｏｓＴ，ｅｔａｌ．Ｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃｐｒｅｄｉｃ
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ｏｆｔｈｅｈｅａｄａｎｄｎｅｃｋ：ａｓｉｎｇｌｅｉｎｓｔｉｔｕｔｉｏｎａｌｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅａｔａｔｅｒｔｉａｒｙ

ｃａｒｅｃｅｎｔｅｒ［Ｊ］．ＨｅａｄＮｅｃｋ，２０１４，３６（１２）：１７０５－１７１１．
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