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神经内分泌小细胞癌是一种主要发生于肺部

的高度恶性、易全身转移的恶性肿瘤，发生于肺外

组织相对罕见［1］。原发于涎腺的神经内分泌小细

胞癌更是罕见，其在腮腺恶性肿瘤中所占比例不

到 1%，在小涎腺的恶性肿瘤中仅占 3.5%［2］。有研

究对涎腺小细胞癌进行系统的文献分析发现，临

床上男性多于女性，男︰女比例为 2.4∶1，好发年龄

中位数为 64.25岁，患者主要表现为短期内无任何

症状的腮腺软组织肿块［1，3］。本文报道发生于腮腺

的原发性神经内分泌小细胞癌 1例，复习相关文

献，并对其临床表现、病理特征及诊断和治疗进行

讨论。

1 临床资料

患者，男性，50岁，因“左侧腮腺癌术后 2年，左

耳下包块 4月”入院。患者 2年前在外院行“左侧腮

腺包块手术”，术后病理考虑为“腺样囊性癌”。术后

患者未行免疫组织化学检查进一步确诊，也未行放

化疗等相关辅助治疗。2年后患者因同侧腮腺再次

出现无痛性包块来重庆市万州区人民医院就诊，门

诊以“左侧腮腺腺样囊性癌术后复发？”收入院。既

往体健，否认家族病史及药物过敏史。专科检查：患

者左右两侧颜面不对称，左侧腮腺咬肌区可见一椭圆

形包块，表面光滑，边界较清，质地中等偏硬，无压痛，

可活动，左侧耳垂前下方有一直径约1.0 cm皮肤溃烂

面，左侧耳垂抬高移位，无面瘫表现，无张口受限，双侧

颌下及颈部未触及肿大淋巴结。左侧腮腺区CT提示

腮腺肿瘤性病变，大小约 4.2 cm × 4.0 cm × 2.5 cm，

原发性腮腺神经内分泌小细胞癌：附 1例报道并
文献复习

程宗生 1， 金银环 2

1. 重庆市万州区人民医院口腔科，重庆（404100）； 2. 重庆市万州区人民医院耳鼻咽喉科，重庆（404100）
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【Abstract】 Primary neuroendocrine small cell carcinoma of the parotid gland is a rare malignant tumor, the clinical
diagnosis is difficult. This article report a primary parotid neuroendocrine small cell carcinoma which was initially diag⁃
nosed of adenoid cystic carcinoma of the parotid gland and was operated, but recurred 2 years later. The artide discuss
about the characteristic of this disease and review the relevant literatures.
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a：CD 56表达阳性（× 200）；b：syn表达阳性（× 400）
图 2 左腮腺区肿瘤组织免疫组化检测CD56及 syn

Figure 2 Immunohistochemically staining showed positive expression of CD 56 and syn in left parotid gland tumor

密度不均匀，边界清楚，颌面部骨质结构完整，未

见明显破坏（图 1）。行胸部 CT、头颈部 CT、腹部

及腹腔淋巴结彩超等检查均提示无转移。2015年

4月 2日在全麻下行“左侧腮腺腺样囊性癌复发扩

大切除术”。左侧腮腺区常规“S”形切口，术中见

左侧腮腺区结构紊乱，肿瘤包膜完整与部分咬肌

粘连，左侧面神经下颊支与肿瘤粘连严重。术中

冰冻病理检查提示“上皮来源恶性肿瘤”。完整切

除肿瘤、左侧面神经下颊支及粘连咬肌、残留腮腺

组织。

2 结 果

术后病理免疫组化检查示：CD117（-）、P63
（-）、CK8/18（2+）、CK5/6（-）、AR（-）、P53（1+）、

Ki⁃57（2+）、CD56（2+）、Syn（1+）、CEA（-）（图 2），病

理 HE 染色（图 3），HE 染色示肿瘤细胞排列呈巢

状，小而密集成群，病理诊断为神经内分泌小细胞

癌。复阅患者 2年前术后病理切片，支持神经内分

泌小细胞癌的诊断。术后三维适形放疗 30 次

（50 Gy）后出院。追踪 22月仍存活，未发现局部复

发及全身转移。

图 1 腮腺区CT检查

Figure 1 CT examination of parotid gland

图 3 左腮腺区肿瘤HE切片（× 200）
Figure 3 Hematoxylin and eosin⁃ stained of Left
parotid gland tumor（× 200）

3 讨 论

2005年WHO对头颈部神经内分泌癌分类为：

①典型类癌，②非典型类癌，③小细胞癌，神经内

分泌型，④混合型小细胞癌，非小细胞癌神经内分

泌型［4］。关于头颈部的神经内分泌癌的分类，特别

是对大细胞神经内分泌癌的归属问题仍存在争

议［5］。涎腺的小细胞癌分为神经内分泌型和导管

样型，Kaira等［6］报道涎腺的小细胞癌以神经内分

泌小细胞癌多见。对于小细胞癌组织来源有诸多

观点，Ellis等［7］认为神经内分泌型和导管样型小细

胞癌均来自闰管或闰管储备细胞，其具有多向性

分化特点。
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虽然神经内分泌小细胞癌在不同部位有不同

的组织学表现及生物学行为，但其有一定的免疫组

化和超微结构特征［8⁃9］。免疫组化标记物有细胞角

蛋白、癌胚抗原、上皮细胞膜抗原等上皮源性标记

物，神经元特异性烯醇化酶、嗜铬素和突触素，神经

细胞粘附分子 CD56等神经内分泌肿瘤共有标记

物［10⁃11］。因此明确的诊断依赖于免疫组织化学和

电镜检查，并且需要和其他恶性肿瘤相鉴别，如恶

性淋巴瘤、腺样囊性癌、未分化癌等［11］。术前细针

吸细胞学检查作为腮腺肿瘤常规检查，可提供重要

信息，Altinay等［12］对一位女性腮腺包块患者进行细

针吸细胞学检查考虑为小细胞癌，后通过病理检查

和免疫组化确诊为神经内分泌小细胞癌。

由于原发性腮腺神经内分泌小细胞癌罕见，

没有明确的治疗方案可以遵循。目前，治疗方案

包括手术、放疗、化疗，或联合应用。病例报道的

手术方式也不一致，有采取单纯病变切除、保留或

不保留面神经的病变扩大切除、腮腺浅叶切除、腮

腺全叶切除 + 同侧功能性颈淋巴清扫术等［8，10，13］，

术后进行局部放疗和（或）全身化疗。甚至有一例

报道仅通过手术对腮腺小细胞癌进行治疗，术后

没有任何辅助治疗。随访 9年仍存活，无复发及转

移，他们认为 细胞凋亡和手术创伤引起 T细胞介

导的免疫反应可能在病变自发消退中起到重要作

用［14］。Jorcano等［15］报道单纯手术治疗后局部复发

率为 75%，手术与放疗联合治疗复发率减少到

20%，建议手术联合术后放疗作为治疗原发性腮腺

神经内分泌小细胞癌的可靠方案。我们报告的病

例初次手术由于没有免疫组化明确诊断，术后未

行放化疗等辅助治疗，初次手术后 2年局部复发，

此次手术行病变扩大切除联合术后放疗。原发性

腮腺神经内分泌小细胞癌相对于肺外其他部位小

细胞癌有较好的预后，Servato等［3］报告的涎腺小细

胞癌患者 1年、2年和 5年的生存率分别为 75.3%、

56.4%和 36.6%。然而在报告的原发性腮腺小细胞

癌病例中 50%以上的确诊患者在术后随访发现复

发和远处转移，患者的 5年生存率在 13% ~ 46%之

间，而 2 年生存率为 70%，原发性腮腺小细胞癌

大小也是决定预后的重要因素，肿瘤直径 > 3 cm
的预后比肿瘤直径 < 3 cm差［2］。Nagao等［2］报道肿

瘤直径 > 3 cm和CK20阴性，患者平均生存时间显

著降低。总之，原发性腮腺神经内分泌小细胞癌

罕见，诊断主要依靠免疫组织化学和电镜检查，治

疗可采取手术联合术后放疗。
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