
2019年 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志

33卷11期 JClinOtorhinolaryngolHeadNeckSurg(China)

头颈部肌上皮癌的临床特点及治疗

赵冬丽1　王刘中1　曹华1　桑建中1　高岭1　曹西迪1　曹硕2　陈磊1

1郑州大学第一附属医院耳鼻咽喉科(郑州,450052)
2河南神火集团总医院五官科
通信作者:曹华,E-mail:1225163353@qq.com

　　[摘要]　目的:探讨头颈部肌上皮癌的临床特点、诊断、治疗及预后。方法:回顾性分析59例头颈部肌上皮

癌患者的临床资料。应用SPSS21.0统计软件对数据进行分析。结果:随访时间为6~131个月,平均随访时间

为36个月,1例(1.7%)失访,17例(28.8%)术后复发,8例(13.6%)远处转移,5例(8.5%)颈部淋巴结转移;14
例(23.7%)死亡。1年、3年、5年累计生存率分别为92%、73%、62%。不同治疗方式生存率曲线经 Gehan法检

验差异显著(P<0.05);组间两两比较,单纯手术及手术加放疗与单纯放疗及单纯化疗差异显著(P<0.05),其他

两两治疗方式之间尚无显著差异。多因素Logistic回归分析显示肿瘤部位、临床分期与存活状态及局部复发率

显著相关(P<0.05),而性别、年龄与生存状态及局部复发率相关性不显著(P>0.05)。结论:肌上皮癌发病率

低,临床表现及影像学检查缺乏特异性。肿瘤易局部复发,侵袭性强,远处转移发生率高,是一种高度恶性肿瘤。
首选手术治疗且对首次手术的要求较高,大涎腺及晚期肿瘤(Ⅲ~Ⅳ期)为生存率及局部复发率的高危因素。早

诊断、早治疗能显著提高患者生存率,降低肿瘤局部复发率,改善患者预后。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalfeatures,diagnosis,treatmentandprognosisofmyoepithelial
carcinomaoftheheadandneck.Method:Theclinicaldataof59patientswithheadandneckmyoepithelialcarcino-
maadmittedfromJanuary2012toOctober2018wereanalyzedretrospectively.ThedatawasanalyzedwithSPSS
21.0statisticalsoftware.Result:Thefollow-upperiodwas6to131months.Themeanfollow-uptimewas36
months.Onepatient(1.7%)waslosttofollow-up,17patients(28.8%)hadpostoperativelocalrecurrence,8pa-
tients(13.6%)haddistantmetastasis,and5patients(8.5%)hadcervicallymphnodemetastasis;14patients
(23.7%)died.The1-,3-,and5-yearcumulativesurvivalrateswere92%,73%,and62%,respectively.Sur-
vivalratecurvesofdifferenttreatmentmethodsweresignificantlydifferentbyGehanmethod(P<0.05).Com-
paredbetweenthetwogroups,therewassignificantdifferencebetweensurgeryaloneandsurgeryplusradiothera-
pythanradiotherapyaloneandchemotherapyalone(P<0.05).Therewasnosignificantdifferencebetweenthe
othertwotreatmentmethods.Multivariatelogisticregressionanalysisshowedthattumorlocation,clinicalstage
andsurvivalstatusandlocalrecurrencerateweresignificantlycorrelated(P<0.05),butgender,ageandsurvival
statusandlocalrecurrenceratewerenotsignificantlycorrelated(P>0.05).Conclusion:Theincidenceofmyoepi-
thelialcarcinomaislow,andtheclinicalmanifestationsandimagingstudieslackspecificity.Thetumorisproneto
localrecurrence,invasive,andhasahighincidenceofdistantmetastasis.Itisahighlymalignanttumor.Surgical
treatmentispreferredandtherequirementsforfirstsurgeryarehigh,andmajorsalivaryglandsandadvanced
tumors(stageⅢ-Ⅳ)areriskfactorsforsurvivalandlocalrecurrence.Earlydiagnosisandearlytreatmentcansig-
nificantlyimprovethesurvivalrateofpatients,reducethelocalrecurrencerateoftumors,andimprovetheprog-
nosisofpatients.
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　　肌上皮癌(myoepithelialcarcinoma,MEC)也
称恶性肌上皮瘤,是主要来源于涎腺的罕见恶性肿

瘤,其发病率极低,占所有涎腺肿瘤的 0.2% 至

0.6%〔1〕。以腮腺为主(40%~80%),但也可发生

于腺体外组织,如软组织、皮肤等〔2〕。1991年首次

被 WHO涎腺肿瘤组织学分类列为一类独立的肿

瘤〔3〕。其临床表现及影像学检查缺乏特异性,细针
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穿刺和细胞学检查(FANC)确诊率低〔4〕,给早期诊

断带来一定的困难。确诊主要依据组织病理学及

免疫表型。目前国内外的文献多是以个案报道为

主,已有发生于牙龈、颊黏膜、磨牙后区、上腭、舌
头、喉部、咽旁、鼻咽部、鼻腔-鼻窦、泪腺、颞下窝、
肺部、气管、乳腺、会阴、心脏、纵隔、椎骨、四肢等处

的报道〔5-12〕。现将2012-01-2018-10期间在我院

确诊的59例头颈部 MEC患者的诊治报道如下,并
结合文献对该病进行分析。
1　资料与方法

1.1　临床资料

59例患者中男25例,女34例,男女之比为

1：1.36;年龄10~81岁,中位年龄53岁;35~63
岁共有40例,占67.8%。所有患者术前均行相应

部位 CT(图1)或 MRI(图2)、彩超(图3)、胸部

DR、心电图等检查。病理组织标本经苏木精-伊红

染色及免疫组织化学检查(图4),均由2位病理科

专科医师诊断。59例患者中腮腺15例,鼻腔鼻窦

12例,腭部11例,颌下腺6例,舌下腺及口底6例,
面部5例,喉部2例,鼻咽部及甲状腺各1例。根

据2010年第7版美国癌症委员会(AJCC)TNM 分

期,Ⅰ期5例,Ⅱ期12例,Ⅲ期23例,Ⅳ期19例。
1.2　方法

4例行单纯放疗,2例行单纯化疗,53例行手

术治疗。其中单纯手术治疗19例,手术加放疗23
例,手术加化疗7例,手术加放化疗4例。
1.3　统计学方法

应用SPSS21.0统计学软件 Kaplan-Meier法计

算累计生存率;Gehan法比较不同治疗方式组间生

存率曲线;对发病年龄、性别、肿瘤部位(大小涎腺)
及临床分期与生存状态及局部复发率之间进行Lo-
gistic回归分析,以P<0.05为差异有统计学意义。

图1　鼻窦肌上皮癌CT平扫表现;　图2　鼻咽部肌上皮癌磁共振增强表现;　图3　腮腺肌上皮癌彩超;　图4　肌

上皮癌病理学检查

2　结果

2.1　临床特征

患者初诊时多表现为相应部位短期内肿大,伴
或不伴有疼痛,术前均无面瘫,发生于鼻腔、鼻咽部

时可有鼻出血、鼻塞、听力下降等症状,发生于口咽

部可有口咽部异物感、张口困难或呼吸困难等症

状。影像学检查提示:块状软组织占位影,不同部位

强化程度不一,多呈不均匀强化,可有骨质膨胀及破

坏。随访时间为6~131个月,平均随访时间为36
个月,随访率为98.3%(58/59)。17例术后复发,8
例远处转移,5例颈部淋巴结转移,14例死亡。其中

8例死于局部复发,4例死于远处转移,2例死因不

明。59例中有9例此发病部位行多次手术(≥3
次);13例为术后局部复发或远处转移后为行辅助治

疗来我院;4例为首次手术后1个月内来我院行肿瘤

扩大切除术,术后病理证实其中3例有肿瘤残存。
2.2　统计学结果

1年、3年、5年累计生存率分别为92%、73%、
62%(图5)。肿瘤的部位及分期与生存状态(表1)
及局部 复 发 率 (表 2)之 间 有 显 著 相 关 性 (P <
0.05),大涎腺及晚期(Ⅲ~Ⅳ期)肿瘤的死亡(OR:
4.727;11.567)及局部复发(OR:3.336;4.876)风

险较高;不同治疗方式的生存曲线经检验,差异有

统计学意义(P<0.05),组间两两比较,单纯手术

及手术加放疗与单纯放疗、单纯化疗差异显著

(P<0.05)(图6),其余治疗方式两两比较差异均

无统计学意义(P>0.05)。

图5　59例头颈部肌上皮癌患者总的生存曲线
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表1　与生存状态相关的多因素Logistic回归分析

相关因素 P OR 95%CI
年龄(<63岁) 0.259 0.447 0.111~1.807
男性 0.657 0.732 0.185~2.894
部位(大涎腺) 0.028 4.727 1.185~18.850
分期(Ⅲ~Ⅳ期) 0.0311 1.567 1.257~106.461

表2　与局部复发相关的多因素Logistic回归分析

相关因素 P OR 95%CI
年龄(<63岁) 0.690 0.775 0.221~2.713
男性 0.399 0.595 0.179~1.985
部位(大涎腺) 0.045 3.336 0.998~11.150
分期(Ⅲ~Ⅳ期) 0.037 4.876 1.102~21.585

图6　不同治疗方式的头颈部肌上皮癌患者总的生存曲线

3　讨论

最早在1943年由Sheldon使用肌上皮这个专

业术语描述了3例患者,Stromeyer等在1975年首

次描述了恶性肌上皮肿瘤(即肌上皮癌)。1991年

MEC首次被 WHO涎腺肿瘤组织学分类列为一类

独立的肿瘤〔3〕。MEC的肿瘤细胞形态表现多样,
包括梭形细胞、浆细胞样细胞、上皮细胞及透明细

胞等,有时也可见多种细胞形态共存〔13〕。由于它

们的形态异质性,导致其广泛的鉴别诊断,极易误

诊。Xu等〔14〕描述的病例中86%(18/21)最初被误

诊为多形性腺瘤、非典型腺瘤、肌上皮瘤等良性肿

瘤。肌上皮癌作为涎腺高度恶性肿瘤〔12〕,相比于

上皮-肌上皮癌、癌在多形性腺瘤中、黏液腺癌,其
具有颈淋巴结或远处转移率较高,术后易复发,甚
至多次复发〔15〕,预后较差特点。文献中报道年龄

最小的1例是4个月大的男性婴儿,位于其右心室

流出道肿块确诊为肌上皮癌,给予肿瘤切除并术后

化疗,术后16个月出现心脏肿块复发并脑转移。
Xu等〔14〕随访的16例 MEC患者中,10例发生局部

复发,5例发生远处转移。已发现肌上皮癌可转移

至脑、肺、骨、肝、肾、皮肤、胸膜、腹膜〔14-17〕。本研究

的患者生存率、复发率、远处转移率与目前文献报

道基本一致。
EMC发病年龄为4个月~89岁,倾向发生于

中、老年人群,通常多见于50岁以上者〔18〕,性别尚

无明显差异。Xiao等〔16〕对美国国家癌症数据库

(NCDB)中473例肌上皮癌病例分析中得出,淋巴

结转移、病理高分化、晚期(Ⅲ~Ⅳ期)肿瘤为影响

生存的高危因素。本研究中,1、3、5年累计生存率

分别为92%、73%、62%;肿瘤部位及临床分期与

生存状态及局部复发率之间有显著相关性(P<
0.05),早期肿瘤(Ⅰ~Ⅱ期)及发生于小涎腺患者

预后较晚期(Ⅲ~Ⅳ期)及大涎腺患者预后好。早

期较晚期肿瘤,其病变范围多局限,手术切除难度

低,切缘干净,局部复发率低;大涎腺患者预后差,
可能与其淋巴结转移率较高〔16〕有关,由于本研究

病例有限,对其有待进一步分析。对于肌上皮癌的

治疗,尚没有明确推荐的治疗策略,传统观点认为

涎腺肿瘤对放化疗不敏感,效果也存在较大的争

议〔19-20〕。王中和等〔21〕认为对于涎腺恶性肿瘤,手
术联合放疗比单纯手术治疗效果好,且对于已失去

手术治疗的晚期肿瘤,放疗也使生存时间延长。本

研究中,手术治疗和手术加放疗对头颈部肌上皮癌

的疗效明显优于非手术治疗,其余两两治疗方式之

间均无显著差异。本研究中给予放疗及化疗多为

中晚期或术后复发肿瘤过大无法行手术及拒绝手

术的患者,其疗效欠佳且病例数较少,难以作出评

价。第1次手术常为治愈的关键〔14〕,如切除不彻

底,易复发,再行手术及辅助治疗则常不能获得满

意的疗效。因此术后是否给予放化疗,有待进一步

研究。
关于头颈部肌上皮癌的发病机制尚不清楚。

大约50%患者是由多形性腺瘤或肌上皮瘤恶变而

来。曾有1例接受大量放射性治疗后患肌上皮癌

的病例的报道〔22〕。有学者研究认为肌上皮癌由低

突变及70%常见致癌基因融合引起,大多数融合

涉及 PLAG1 致癌基因,这与 PLAG1 过表达有

关〔23〕。随着技术的不断进步,肌上皮癌的高危因

素〔16〕逐渐得以证实,新的治疗方式也逐渐应用于

肌上皮癌的治疗中。TGFBR3-PLAG1作为该肿

瘤新的标志物,并为这种致命癌症的未来诊断和治

疗研究提供了框架〔23〕。Zhou等〔24-25〕应用分子生

物学,对易位融合基因的发现和对唾液腺肿瘤基因

组信息的研究为肌上皮癌(尤其对于治疗选择有限

的晚期肿瘤)的靶向治疗提供了新策略。
目前仍需要提高对罕见疾病肌上皮癌的认识,
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对于这种高复发性和转移潜能的侵袭性疾病,应做

到早诊断,早治疗,争取并做到广泛切除和切缘干

净。并加强对患者宣教,做好密切随访,提供更多病

例的有效的治疗策略,预后观察应在10年以上〔4〕。
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