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Acasereportoftonsilclearcellcarcinoma
Summary　Clearcellcarcinomaisarareheadandneckmalignancy,whichhasagoodprognosis.Itsdiagnosis

requiresacombinationofhistology,immunohistochemistryandmoleculartesting.Wepresentacaseoftonsil
clearcellcarcinoma,whichwastreatedwithextendedtumorresection.Thepatientdidnotreceivepostoperative
adjuvanttherapy,andnorecurrenceormetastasiswasfoundinthefollow-upof13months.
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1　病例报告

患者,女,28岁,发现右侧扁桃体肿瘤近半年

于2019年1月24日入院。患者半年前无明显诱

因出现咳嗽,就诊于当地医院,发现右侧扁桃体肿

瘤,取病理后病理回报:鳞状上皮轻度异型增生,间
质有炎细胞浸润,边缘处可见炎性坏死组织。口服

消炎药治疗。2个月前患者再次就诊于当地医院,
先后取2块组织行活检,病理回报均未见明确恶性

肿瘤征象,亦未有明确诊断。患者携病理切片转诊

至我院,我院病理会诊回报:鳞状上皮黏膜组织呈

急慢性炎,黏膜糜烂,上皮呈假上皮瘤样增生,固有

层及游离组织内可见上皮样细胞增生,呈条索状及

小巢团状分布,结构较紊乱,细胞形态尚温和,散在

可见分裂。IHC:AE1/AE3+++,Vimentin-,S-
100-,P63+++,NSE-,CK5/6+++,CK8/
18-,CK7++,SMA-,Ki673%。考虑为上皮性

肿瘤,倾向为涎腺源性肿瘤。入院体检:左侧扁桃

体Ⅰ度大,右侧扁桃体明显肿大,已过中线,扁桃体

表面可见溃疡(不排除取病理所致),溃疡表面可见

白膜覆盖。颈部未扪及明显肿大淋巴结。电子鼻

咽喉镜(图1):右侧扁桃体明显肿大,已越过中线。
颈部增强 MRI(图2):口咽右侧壁内可见一肿块,
大小2.5cm×1.8cm×2.9cm(左右×前后×上

下),呈 T1WI稍高信号,T2WI混杂高信号,增强

扫描可见明显强化,舌根右侧可疑受累。术前诊

断:扁桃体肿瘤(右)恶性可能性大。为明确诊断,
于2019年1月25日全身麻醉下行右侧扁桃体及

肿瘤低温等离子射频切除术。术中见右侧扁桃体

表面肿瘤已越过中线,肿瘤表面可见取病理后创

面,肿瘤大部分位于扁桃体表面,前下界与腭舌弓

及舌根粘连紧密,边界欠清,沿粘连处尽可能地完

整切除肿瘤,并完整切除右侧扁桃体(图3)。术中

送冷冻病理,肿瘤不能确定良恶性,和家属沟通后

家属选择待石蜡病理明确诊断后再决定下一步治

疗方案。术后患者恢复可,于2019年1月28日出

院。患者出院后术后病理回报:扁桃体组织,一侧

可见肿瘤,大小2.0cm×1.6cm×1.2cm,肿瘤细

胞弥漫片状及巢团状分布,细胞核圆形,细胞质丰

富嗜酸或空泡状,核分裂像(1个/10HPF),散在可

见黏液 分 泌 的 细 胞 (PAS+,CK8/18+);IHC:
AE1/AE3+ +,Vimentin-,P63+ +,CK5/6+
+,S-100+,SMA-,CD117-,Ki671%;荧光原

位杂交技术(FISH):检测到 EWSR1基因断裂/易

位;未检测到 MAML2基因断裂/易位。考虑低级

别涎腺源性肿瘤,符合透明细胞癌(图4)。标本烧

灼缘可见肿瘤。修正诊断:口咽透明细胞癌(右)。
患者术后1.5个月为再次扩大切除肿瘤就诊,复查

颈部增强 MRI(图5):右侧腭扁桃体占位切除术

后,局部及右侧舌根部可见片状 T1WI等、fsT2WI
高信号,增 强 扫 描 呈 稍 高 强 化,范 围 1.4cm×
2.0cm。腹部B超:双肾形态结构未见明显异常。
患者于2019年3月20日全身麻醉下行经口径路

口咽恶性肿瘤扩大切除术,术中见右侧三角皱襞与

舌交界处灰白色肿瘤,黏膜粗糙,右侧扁桃体窝瘢

痕形成。距离肿瘤保留至少1cm,自上而下连同

部分舌体、舌根完整切除肿瘤(图6)。切缘阴性。
术后病理:涎腺源性肿瘤,考虑为透明细胞癌,肿瘤

大小2.0cm×1.1cm×0.9cm。患者术后未行辅

助治疗。于我科定期随访已13个月,未见肿瘤复

发及转移。
2　讨论

透明细胞癌是一种罕见的头颈部恶性肿瘤,在
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所有涎腺肿瘤中患病率为0.2%~1.0%,几乎全

部发生在口腔内的小涎腺,最常发生于上颚和舌;
其次为大涎腺;更少发生于泪腺、扁桃体等[1-2]。透

明细胞癌多发生于50~70岁,女性多见[1,3]。其自

然病程主要表现为缓慢进行性的无痛性肿块,但也

可因肿瘤占位或恶化引起其他症状,如黏膜溃疡、
疼痛、吞咽困难等[1-2,4]。与既往大多数报告的将透

明细胞癌归类为低级别恶性肿瘤不同,Oliver等[3]

研究发现虽然大多数病例为低级别,但仍有大约

1/3属于高级别。

图1　电子鼻咽喉镜检查　可见右侧扁桃体明显肿大,已越过中线(箭头所示为肿瘤);　图2　颈部增强 MRI(轴位

T1WI增强)　口咽右侧壁内可见一肿块,肿瘤明显强化,舌根右侧可疑受累;　图3　第1次手术标本扁桃体连同肿瘤

(箭头所示为肿瘤);　图4　术后病理检查　4a:苏木精-伊红染色×400;4b:检测到 EWSR1基因断裂/易位;　图5　
第2次手术前颈部增强 MRI(轴位T1WI增强)　口咽右侧壁局部及右侧舌根部明显强化;　图6　第2次手术标本(箭
头所示为肿瘤)

　　透明细胞癌的明确诊断主要依靠组织病理学、
免疫组织化学及分子检测。显微镜下可见在透明

基质的背景下,透明细胞排列成条索状、小梁状或

巢状结构,并与周围含有嗜酸性胞质的小多边形细

胞混合存在,核分裂像罕见[5]。免疫组织化学表现

为CK阳性(如CKAE1/AE3,CK5/6),P63阳性,
而肌上皮标记物(如 SMA,S-100,Vimentin,Cal-
ponin)阴性表达,但也有病例中 S-100呈阳性表

达,故S-100阳性并不能完全排除透明细胞癌[5-6]。
分子检测显示EWSR1基因易位,可更好地与其他

涎腺肿瘤区分[5]。
透明细胞癌的镜检诊断具有一定的挑战性,因

为它的特征与其他含有透明细胞的涎腺肿瘤经常

重叠,因此它是一个排除性诊断,需要与其他含有

高比例透明细胞的涎腺肿瘤相鉴别,如黏液表皮样

癌、上皮-肌上皮癌、腺泡细胞癌、牙源性透明细胞

癌及转移性透明细胞癌[7]。组织病理学检查和免

疫组织化学检测是区分这些肿瘤的基础。由于这

些肿瘤中的透明细胞存在高度的形态相似性,故免

疫组织化学对于揭示肿瘤细胞的来源更有帮助[8]。
本例扁桃体透明细胞癌在未行分子检测前诊断为

黏液表皮样癌,这是因为其镜检除典型透明细胞外

还可见散在分布的黏液细胞,且有PAS+及 CK8/
18+,这些与黏液表皮样癌的病理相符。后进一步

行分子检测,FISH 检测到 EWSR1基因断裂/易

位,得以明确透明细胞癌的诊断。曾有文献报道在

已诊断的黏液表皮样癌中有一部分伴有 EWSR1
基因易位,其实际为涎腺来源的透明细胞癌,这可

能与最初诊断时还未有成熟的 EWSR1基因检测

有关。因此,针对EWSR1基因易位的分子检测结

合特定的组织学染色可能是一种新的可靠的区分

透明细胞癌与其他唾液腺肿瘤的方法[5]。
透明细胞癌预后良好,仅少数出现局部淋巴结

转移,偶有全身转移者[1,9]。肿瘤分级、手术切缘、
年龄与预后显著相关,其中肿瘤分级的相关性最

高[3]。复发的危险因素主要为诊断时是否为晚期

以及是否存在转移,而与诊断时肿瘤的大小无关[1]。
(下转第751页)
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目前首选治疗方式为广泛的外科手术切除,若手术

边界清晰,可能不需要进一步的放疗[4,10]。放疗可

用于存在局部转移的患者[1,4]。因术后仍有复发或

转移的可能,故应密切随访,尤其应对未行术后放

疗的患者行 MRI监测[1-2,4]。
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