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Smallcellneuroendocrinecarcinomaoflarynx:acasereport
Summary　Smallcellneuroendocrinecarcinoma(SCNC)oflarynxisveryrare.Primarysmallcellneuroendo-

crinecarcinomasconstitutelessthan0.5% ofalllaryngealcancers.Tumorcanoccurinanylaryngealsubsite,

whilethesupraglottisisthemostcommon.Patientsusuallycomplaintwithhoarsenessandneckmass.Thediag-
nosisofthiskindofcarcinomasreliesstrictlyonhistopathologicalexaminationandimmunohistochemicaltesting.
TheprognosisoflaryngealSCNCisgenerallypoor.Here,wereportacaseofa55-year-old-malepatientwho
presentedwithapoorlydifferentiatedSCNCofthesupraglotticlarynxandneckmass.

Keywords　laryngealneoplasms;smallcellneuroendocrinecarcinoma;laryngoscopy

1　病例报告

患者,男,55岁,因发现左侧颈部肿物1个月

于2015年8月17日入院。入院前曾于我院总院

门诊行电子喉镜检查,提示会厌肿物,并于电子喉

镜下取病理,病理回报:(喉)小细胞神经内分泌癌,
左侧颈部肿物于门诊超声引导下穿刺取活检,结果

回报(左颈部淋巴结)恶性肿瘤浸润。病程中无咳

嗽、咳痰,无痰中带血,无咽喉疼痛、张口受限、声音

嘶哑、呼吸及吞咽困难,有长期吸烟饮酒史。间接

喉镜检查:会厌喉面偏左见表面欠光滑外生型新生

物,会厌抬举良好。颈部左侧Ⅱ、Ⅲ区可触及多个

肿大淋巴结,较大者约2.0cm×2.0cm,部分似相

互融合,质地硬,活动度差,与周围组织粘连;颈部

右侧未触及明显肿大淋巴结。入院前会厌肿物及

左侧颈部肿物的门诊病理结果均为(喉)小细胞神

经内 分 泌 癌。免 疫 组 织 化 学 结 果 显 示:Ki-67
(+80%)、CD56(+)、细胞角蛋白(CK)-pan(+)、
CK5/6(-)、p63(-)、Syn(±)、TTF-1(-)。(左
颈部侧淋巴结穿刺组织)纤维组织内可见恶性肿瘤

浸润。患者左侧颈部淋巴结未行免疫组织化学检

查。门诊 PET-CT:①喉部会厌左侧壁高代谢结

节,待除外恶性,建议结合喉镜检查,左颈部(Ⅱ、Ⅲ
区)淋巴结转移癌。②右肺上叶、左肺下叶肺气肿

及肺大泡;双肺炎症及炎性索条;右肺门淋巴结钙

化,主动脉及冠脉硬化。③前列腺增生伴钙化。余

全身PET-CT显像未见明显异常。入院后颈部淋

巴结彩超检查:左侧颈部Ⅱ、Ⅲ区可见多个椭圆形

低回声,较大者22mm×19mm,部分相互融合,未
见正常淋巴结门结构。CDFI:血流信号较丰富;右
侧颈部未见明显肿大淋巴结回声。影像学意见:左
侧颈部淋巴结肿大(符合转移性Ca声像)。入院后

电子喉镜(图1a、b):会厌喉面根部偏左见表面欠

光滑、外生型新生物,会厌抬举良好,余未见异常。
术前诊断:喉癌;病理类型:小细胞神经内分泌癌。

术前未见明显手术禁忌,于2015年8月19日

全身麻醉下行支撑喉镜下等离子刀喉癌切除、双侧

颈部淋巴结清扫、气管切开术。术中以支撑喉镜挑

起会厌缘,暴露会厌喉面肿物,见肿物位于会厌喉

面根部偏左侧,距离左侧室带较近,尚未侵及周围

结构。用等离子刀完整切除肿物,消融肿物基底处

黏膜及黏膜下,周围安全缘约5mm,并将左侧室

带、喉室一并消融。术中左侧颈部Ⅱ、Ⅲ区可触及

明显肿 大 淋 巴 结,部 分 相 互 融 合,大 者 直 径 约

2.0cm ,小心分离,保留颈总动脉、颈内静脉、迷走

神经,整块切除Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ区淋巴结及脂肪、结缔组

织;右侧颈部Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ区淋巴结亦给予切除。患者

术后病理(图2)回报:喉小细胞神经内分泌癌,分
送(左侧颈部)淋巴结可见转移癌(6/9),(右侧颈

部)淋巴结未见癌转移(0/10);免疫组织化学结果

CD56(NK-1)(+),CK-pan(+),CgA(-),Syn
(-),Ki-67(+90%)。术后诊断:喉癌(声门上型,
T1N2bM0),Ⅳa期;病理类型:小细胞神经内分泌

癌。术后给予同步放化疗,现随访42个月,复查电

子喉镜(图3):喉部未见肿瘤复发。行全身检查未

见恶性肿瘤转移,目前仍在随访中。
2　讨论

神经内分泌癌是来源于黏膜上皮和黏膜下腺

体上皮细胞,能合成和分泌胺及多肽激素的神经内
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分泌细胞的恶性肿瘤〔1〕。喉神经内分泌癌在喉部

肿瘤中所占比例不足1%〔2〕。2017年 WHO 蓝皮

书将神经内分泌肿瘤分为3种亚型:高分化神经内

分泌癌(典型类癌,神经内分泌癌1级),中分化神

经内分泌癌(不典型类癌,神经内分泌癌2级)和分

化差的神经内分泌癌(小细胞神经内分泌癌和大细

胞神经内分泌癌)〔3〕。其中首发于喉部的小细胞神

经内 分 泌 癌 在 所 有 喉 癌 中 所 占 的 比 例 不 足

0.5%〔4〕。因此,喉小细胞神经内分泌癌是一种非

常少见的恶性肿瘤。其常发生于男性,男女比例约

为3∶1,发病年龄通常超过50岁,大部分患者有吸

烟史。本例患者为男性,年龄超过50岁,且有长期

吸烟史,与之相符。

图1　术前电子喉镜检查　1a、1b:会厌喉面根部偏左见表面欠光滑、外生型新生物;　图2　术后病理检查(苏木精-伊
红染色×200)　示喉小细胞神经内分泌癌,分送(左侧颈部)淋巴结可见转移癌(6/9),(右侧颈部)淋巴结未见癌转移

(0/10);　图3　术后42个月复查电子喉镜　喉部未见肿瘤复发。

　　喉小细胞神经内分泌癌可发生于喉的任何部

位,但最常见于声门上区,因为此处富含神经内分

泌细胞〔5〕。其临床症状和体征取决于肿瘤发生的

部位和大小,最常见的临床表现为声音嘶哑和颈部

肿物〔6〕。喉小细胞神经内分泌癌是一种具有高度

侵袭性的恶性肿瘤,几乎50%的患者可发生颈部

淋巴结转移,并且超过90%的患者最终可发展成

多系统转移〔7〕,易转移至淋巴结、骨、肝、脑和皮肤;
也有文献报道转移至中枢神经系统〔4〕。因此,喉小

细胞神经内分泌癌被认为是一种系统性疾病〔8〕,在
疾病各阶段检查过程中无局部或远处转移并不排

除微转移的可能〔4〕。喉小细胞神经内分泌癌通常

发生于黏膜下〔7〕。本例患者首先表现为颈部肿物,
后电子喉镜检查发现会厌喉面肿物,位于声门上

区,与上述临床表现相符。
对喉小细胞神经内分泌癌正确的诊断和全面

分期对于选择合适的治疗方案至关重要,其诊断依

据应包含详尽的病史、临床检查、上消化道内镜检

查、活组织检查和颈部、胸部、腹部的 CT 检查,然
而明确诊断需要依赖于组织病理学检查和免疫组

织化学检查。Kim 等(1997)认为 CT 扫描显示喉

肿物伴有肿大的无坏死颈部淋巴结时应考虑喉小

细胞神经内分泌癌的存在。组织学上,小细胞神经

内分泌癌可分为燕麦细胞型、中间细胞型和混合型

3种类型;免疫组织化学上,小细胞神经内分泌癌

可表现为CK、膜抗原、癌胚抗原阳性,并且具有一

般的神经内分泌标 志,如 突 触 素、嗜 铬 粒 蛋 白、
CD56、CD57、神经肽(包括降钙素、生长抑素、促肾上

腺皮质激素、5-羟色胺等)〔9〕。本例患者免疫组织化

学检查CD56(NK-1)(+),CK-pan(+),与之相符。
喉小细胞神经内分泌癌应与起源于喉部的疾

病相鉴别,包括喉鳞状细胞癌(病理可明确)、黑色

素瘤 (黑 色 素 A、酪 胺 酸 酶、HMB45,SOX10 阳

性)、横纹肌肉瘤(连接蛋白阳性)、骨外尤文肉瘤或

者外周神经性外胚叶肿瘤(CD99阳性,尽管其不具

有特异性)、迈克尔细胞癌(角蛋白20阳性)和转移

癌(如肺部小细胞神经内分泌癌转移)〔10〕。
在喉小细胞神经内分泌癌的治疗方面,有学者

认为根治性手术预后不好,不是治疗的首选,其有

远处转移和局部复发的高风险。然而,在某些适合

微创手术治疗的患者中,微创手术可用于切除肿瘤

原发灶,从而有机会获得快速康复。目前对喉小细

胞神经内分泌癌推荐的治疗方案是同步放化疗或

者序惯性放化疗。本例考虑到喉部病变局限且肿

物呈外生型,为清除喉部原发病灶,我们给予支撑

喉镜下等离子刀喉癌切除术(本例患者病变局限且

为提高患者术后生活质量而保留会厌)及双侧颈部

淋巴结清扫,患者术后切口愈合良好,术后到肿瘤

科给予放化疗,现已随访42个月,未见肿瘤局部复

发及转移。
喉小细胞神经内分泌癌预后很差,是喉神经内

分泌癌中致死性最高的肿瘤〔11〕。Pointer等〔12〕认为

其生存率取决于疾病分期,Ⅰ/Ⅱ期患者平均生存时间

为29.1个月,2年生存率为65.3%;Ⅲ、Ⅳa、Ⅳb期患

者平 均 生 存 时 间 为 19.1 个 月,2 年 生 存 率 为

42.3%;Ⅳc期患者平均生存时间为10.8个月,2
年生存率为14.2%。本例患者属于Ⅳa期,目前已

随访42个月无局部复发及转移,仍继续随访中。
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鼻部小汗腺汗孔癌颈部转移1例
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Eccrineporocarcinomaofthenosewithcervicalmetastasis:acasereport
Summary　An18-year-oldmanpresentedwithaslow-growing,painfulmassonthenasaldorsumthatfirst

appeared4yearsearlier.Clinicalexaminationrevealeda5cm×6cm,claret-coloured,firm,nonmobilemasson
thedorsumofthenosewithsuperficialulcerationandpurulentdischarge.Afterseveraloperations,radiotherapy
andchemotherapy,nonasalrecurrencewasfound,butrecurrenceofmetastaticmassesintheneck.Histopatho-
logicexaminationshowedthattheneoplasmsweresolidnestswithadenoidandsquamousdifferentiation.Immu-
nohistochemicalresultshowedthatEMA(-),CEA(-),p16(+),p53(+),Ki-67progressiveheighten.The
diseaseisrare,andclinicalmanifestationsarenonspecific.Diagnosisdependsonhistopathologicalexamination.
Ki-67canbeusedasareferenceindextojudgethedegreeofEPCmalignancy.Expandedearlyexcisionshouldbe
performed.Patientwithcervicalmetastasishadapoorprognosis.Radiotherapyandchemotherapywereineffective.

Keywords　eccrineporocarcinoma;lymphnodedissection

　　小汗腺汗孔癌(eccrineporocarcinoma,EPC)
又称亲表皮性小汗腺癌、恶性小汗腺汗孔瘤,是一

种起源于表皮内汗腺导管上皮的罕见恶性皮肤附

属器肿瘤,于1963年由Pinkus与 Mehregan首次

报道,约占皮肤上皮肿瘤的0.005%。本病多发于

60~80岁的老年患者,约20%可出现局部皮肤或

淋巴结转移,少数出现远处转移〔1〕。EPC 临床少

见,发生于鼻部者罕见,现报告1例。
1　病例报告

患者,男,18岁,以“发现鼻根部肿物4年,逐
渐增大”为主诉于2016年12月26日住院。自

2012年开始无明显诱因鼻根处起粟粒大小丘疹,
伴痒,搔抓后破溃不愈,渐增大,有压痛,无鼻塞、流
涕、喷嚏,嗅觉和视力正常。2016年2月就诊于当

地医院,行激光手术治疗,皮损面积扩大。2016年

7月患者于北京某医院皮肤科就诊,考虑感染性肉

芽肿,予以沙利度胺及复方倍他米松注射液局部注
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