
头颈部神经内分泌癌２例


周　亚１，吴伟莉１，２，金　风１，２，唐　红１

（１．贵州医科大学，贵州 贵阳　５５０００４；２．贵州省肿瘤医院 头颈肿瘤科，贵州 贵阳　５５０００４）

［关键词］喉；鼻腔；癌，神经内分泌

［中图分类号］Ｒ７３０　　［文献标识码］Ｂ　　［文章编号］１０００２７０７（２０１５）１２１４２７０２

　　头颈部神经内分泌癌罕见，相关治疗方案疗效
也较难评估。本文报告喉及鼻腔神经内分泌癌各

１例，并复习相关文献资料，探讨喉及鼻腔神经内
分泌癌的临床病理特点、治疗方法、预后，增强对头

颈部神经内分泌癌诊治认识，报告如下。

１　临床资料

患者男性，５６岁。２０１４年３月因无明显诱因
出现偶发咽干伴疼痛，未予重视，２月后上述症状
加重并出现声嘶，外院间断抗感染及对症治疗，症

状未缓解，并进行性加重，４月后就诊于耳鼻喉科。
行ＰＥＴ／ＣＴ示：声门裂右侧壁代谢增高，原发恶性
病变并颈部淋巴结、肝右后叶上段代谢增高，考虑

转移。喉部结节活检病理结果示：右喉室角、右室

带小细胞神经内分泌癌。既往患者吸烟 １０＋年，
１０＋支／日，入院时已戒烟１＋月，偶有少量饮酒。查
体：ＫＰＳ评分９０，左颈部Ⅱ区扪及１０ｃｍ×１０ｃｍ肿
大淋巴结，右颈部Ⅱ －Ⅲ区扪及２５ｃｍ×３０ｃｍ
肿大淋巴结，质地硬、边界清、无压痛。腹软，无压

痛及反跳痛。辅助检查示：病理结果右喉室角、右

室带小细胞神经内分泌癌。免疫组化结果示：ＣＫ
＋（点状浆阳性），ＥＭＡ＋，ＣＫ５／６－，Ｐ６３－，ＮＳＥ
－，Ｖｉｎ－，Ｓｙｎ－，ＣｇＡ－，ＣＤ５６＋，Ｋｉ６７＋约７０％，
转头颈肿瘤科诊断为声门型喉小细胞神经内分泌

癌侵及右侧声带及声门上区、双侧颈部淋巴结 ＩＩ
区及左侧ＩＩＩ区淋巴结转移、肝转移 Ｔ２Ｎ２ＣＭ１ＩＶｃ
期（２０１０ＵＩＣＣ）。予 ＥＰ方案化疗３周期（依托泊
苷 １００ｍｇ／ｍ２／ｄ静脉滴注 ｄ１－ｄ５，顺铂 ２０ｍｇ／
ｍ２／ｄ静脉滴注 ｄ１－ｄ５，１周期／３周），２周期化疗
后患者咽痛、声嘶有所改善，颈部肿大淋巴结变化

不明显，主要毒副反应为 ３级白细胞减少
（ＣＴＣ３０）；３周期化疗结束一周后声嘶逐渐加重
并呼吸轻度不畅，颈部肿大淋巴结增大增多，与化

疗前比较，颈部及上腹部增强 ＣＴ检查示，喉部原
发病灶无明显改变、颈部肿大淋巴结明显增大及增

多、肝脏右叶原先孤立病灶增大及２枚约１０ｃｍ
×１０ｃｍ转移病灶，疗效评价（ＲＥＣＩＳＴ１０）为进
展。改变治疗方案：喉部原发灶及颈部转移淋巴

结、肝转移灶调强放射治疗（原发病灶 ＤＴ＝６９９６
Ｇｙ／３３次，颈部转移淋巴结 ＤＴ＝６９９６Ｇｙ／３３次，
高危区 ＤＴ＝６００６Ｇｙ／３３次，低危区 ＤＴ＝５０９６
Ｇｙ／３３次，肝右叶转移病灶 ＤＴ＝６０Ｇｙ／３０次）；同
时给予紫杉醇 ＋奥沙利铂方案化疗２周期（紫杉
醇 １３５ｍｇ／ｍ２静脉滴注 ｄ１，奥沙利铂 １３０ｍｇ／ｍ２

静脉滴注，ｄ１，１周期／３～４周），放疗２周后声嘶
明显好转且呼吸通畅，颈部肿大淋巴结体检缩小较

明显，同期化疗２周期中患者出现３级血小板、２
级白细胞减少（ＣＴＣ３０），给予对症支持治疗有改
善；放疗至２３次时，患者自述不洁饮食后出现右上
腹部胀痛。查体：右上腹轻压痛，Ｍｕｒｐｈｙ征阳性，
未扪及肿块。腹部Ｂ超示：（１）肝脏回声不均匀并
肝内多发低回声结节；（２）胆囊壁增厚、毛糙，予消
炎利胆平治疗一度好转，后腹部胀痛进行性加重，

明显影响进食。上腹部增强ＣＴ：肝脏多发转移灶，
较前明显增大、增多。患者拒绝进一步治疗并出

院。出院后因腹部胀痛影响进食，一般状况进行性

下降，于出院第１４天，突发心慌胸闷，家属送急诊
科抢救无效死亡。

患者女性，７４岁。２０１４年１１月因无明显诱因
出现左侧鼻腔出血，收治于耳鼻喉科，行副鼻窦ＣＴ
增强检查提示左侧鼻腔占位，考虑内翻性乳头状
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瘤。行“鼻内镜下鼻腔肿瘤切除术 ＋下鼻甲部分
切除术＋下鼻甲骨折外移术”，术中见新生物位于
鼻腔外侧壁下鼻甲处，表面不光滑，质脆，触之出

血，前起鼻前庭，后至下鼻甲后缘，内至近中隔处，

外至下鼻甲附着处稍下方。术后病理检查诊断大

细胞神经内分泌癌，转入头颈肿瘤科。查体：ＫＰＳ
９０，全身浅表淋巴结未扪及肿大。辅助检查示：ＣＫ
点灶＋，Ｓｙｎ＋，ＣｇＡ＋，ＣＫＬ＋，ＮＳＥ－，ＣＤ１３８－，Ｓ
－１００＋，Ｖｉｍ＋，ＣＫＬ＋，Ｍａｌｅｎ－Ａ－，ＨＭＢ－４５
－，ＤＥＳ－，ＥＭＡ灶性 ＋，ＳＭＡ－，Ｍｙｏｇｅｎｉｎ－，ＣＫ
－，ＣＫ１９－，ＬＣＡ－，ＣＤ３４－，ＣＤ５６＋，Ｐ６３－，Ｋｉ６７
增殖指数约４０％，免疫组化标记结果诊断为鼻腔
大细胞神经内分泌癌，血常规、肝肾功能、心电图等

正常，诊断为鼻腔大细胞神经内分泌癌 Ｔ２Ｎ０ＭＯＩＩ
期（２０１０ＵＩＣＣ）。考虑患者年龄及病理检查结果、
未行根治术及颈淋巴结清扫术，给予调强放射治疗

（瘤床 ＤＴ＝６６Ｇｙ／３３次，高危区 ＤＴ６００６Ｇｙ／
３３ｆ），治疗中出现１级口腔黏膜炎、１级放射性皮
炎、２级鼻腔黏膜炎（ＣＴＣ３０），经对症处理后好
转，目前患者一般情况较好，继续随访观察中。

２　讨论

喉部恶性肿瘤中８５％ ～９０％的病理类型为鳞
状细胞癌，神经内分泌癌罕见［１］。目前组织学上

分类为典型类癌、非典型类癌、小细胞神经内分泌

癌、大细胞神经内分泌癌。临床上最常见的是非典

型类癌，其次是小细胞神经内分泌癌、典型类癌和

大细胞神经内分泌癌［２］。喉神经内分泌癌治疗方

法依赖组织分类及分期，ＮＣＣＮ指南推荐神经内分
泌癌治疗方案：对于不同部位、不同分级的神经内

分泌癌治疗方案不同，除肺部，其他部位的低分化

（高级别）大细胞或小细胞神经内分泌癌可予行手

术治疗，局部无法切除的肿瘤可行放化疗，伴有转

移的肿瘤可行化疗。２０１５版 ＮＣＣＮ指南关于神经
内分泌癌所推荐的上述治疗方案为２类证据，仍需
要更多数据及临床实验来证实。需要注意的是病

理诊断中Ｋｉ６７大于２０％对于放化疗方案不敏感。
第一位患者初治时诊断为喉小细胞神经内分泌癌

肝转移（Ｔ２Ｎ２ＣＭ１ＩＶｃ期），给予化、放疗后病变进
展。其病理诊断中Ｋｉ６７为７０％，亦提示对治疗方
案不敏感，进一步显示出小细胞内分泌神经癌恶性

程度高，治疗效果差，生存时间短。相对于喉部神

经内分泌癌，鼻腔鼻窦神经内分泌癌更加罕见，约

占该部位恶性肿瘤的 ５％［３－４］。其组织学上分类

同喉的神经内分泌癌［５－６］，有关报道按照分化程度

把鼻腔神经内分泌癌分为高分化（ｇｒａｄｅⅠ），中分
化（ｇｒａｄｅⅡ），低分化（ｇｒａｄｅⅢ），未分化及间变型
（ｇｒａｄｅⅣ），分别对应典型类癌（ｇｒａｄｅⅠ），非典型
类癌（ｇｒａｄｅⅡ），以及小细胞神经内分泌癌和大细
胞神经内分泌癌（ｇｒａｄｅⅢ －Ⅳ）。由于鼻腔内分
泌细胞癌罕见，病例数少，很难明确其临床病理特

征从而定义其最佳治疗策略［７］。病理表现及其治

疗方案多参照喉神经内分泌癌［５］。根据目前相关

报道，放疗＋手术是鼻腔神经内分泌癌最佳生存获
益治疗方式。不良预后因素包括病灶范围（侵及

筛骨及上颌骨）、ＵＩＣＣ晚期（Ⅲ －Ⅳ期）及没有加
放疗的单纯手术［６］。ＮＣＣＮ推荐治疗方案同样为
２类证据，需要更多的临床数据进行支撑。
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