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摘　 要 腺样囊性癌(adenoid
 

cystic
 

carcinoma,ACC)在食管中极其罕见,本文介绍了一例 78 岁的男性患

者,术前诊断未明确,术后病理提示食管 ACC,肿瘤侵及肌层,淋巴结未累及。 术后 13d 康复出院,随访 6 个月

肿瘤无复发、转移。 另外,本文回顾了 32 例中国食管 ACC 患者,并结合该病例加深了对此类患者的一般特征、
临床表现、诊断、治疗及预后情况的认识。
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Abstract Adenoid
 

cystic
 

carcinoma
 

(ACC)
 

is
 

extremely
 

rare
 

in
 

the
 

esophagus. A
 

78-year-old
 

male
 

patient
 

was
 

reported. The
 

preoperative
 

diagnosis
 

of
 

ACC
 

was
 

not
 

clear,postoperative
 

pathology
 

showed
 

adenoid
 

cystic
 

carcinoma
 

of
 

the
 

esophagus
 

with
 

invasion
 

of
 

the
 

muscularis
 

and
 

lymph
 

nodes
 

are
 

not
 

involved. The
 

patients
 

were
 

discharged
 

13
 

days
 

after
 

the
 

operation
 

and
 

were
 

followed
 

up
 

for
 

6
 

months
 

without
 

recurrence
 

or
 

metastasis. In
 

addition,32
 

Chinese
 

patients
 

with
 

esophageal
 

ACC
 

were
 

reviewed
 

and
 

the
 

general
 

characteristics,
 

clinical
 

manifestations,diagnosis,treatment,
 

and
 

prognosis
 

of
 

these
 

patients
 

were
 

further
 

understood.
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腺样囊性癌(adenoid
 

cystic
 

carcinoma,ACC)是
一种主要发生于小唾液腺的生长较为缓慢的恶性

肿瘤,其次也可发生于腮腺、泪腺及呼吸道等[1] ,
罕见 发 生 于 食 管, 在 食 管 恶 性 肿 瘤 中 仅 占

0. 1%[2] 。 本文将报道 1 例 ACC 患者病例,为今后

该疾病的诊断、治疗提供参考。

1　 病例介绍

患者男性,78 岁。 以“进行性吞咽困难 2 月并

且伴有胸骨后疼痛”为主诉入院,偶有呕吐,呕吐

物为胃内容物。 术前完善无痛电子胃镜(见图 1)
示:距门齿 30 ~ 35cm 右侧壁环 1 / 2 周见黏膜增生,

活检病理提示浸润性癌。 胸部增强 CT 示:食管中

段壁增厚增强,纵膈内未见明显增大的淋巴结。 于

2023 年 6 月 12 日行胸腹腔镜联合三切口食管癌

根治术。 术中探查见肿块位于食管中下段,胸腔广

泛黏连,食管旁隆突下见肿大淋巴结,病变切除后

剖开标本肉眼可见食管中下段处一隆起型肿物,肿
物切面灰白、质脆、侵及肌层。 术后病理(见图 2)
提示:食管浸润性癌,结合免疫组化,符合 ACC,大
小约为 3cm×1. 5cm×1. 5cm,侵及肌层,未见脉管内

癌栓,肿物累及神经,标本上下切缘及手术切除的

24 枚淋巴结均未查见癌累及。 免疫组化:P40(部

分+),P63 (部分+),CK5 / 6 (部分+), CK7 (部分
+),CDX-2(部分+),CK8 / 18(部分+),CD117(部

分+),S-100(神经+)。 患者术后 13d 恢复出院,随
访 6 个月,患者未进行任何辅助治疗,无任何不适,
无复发或转移。
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本研究已通过本单位伦理委员会审批(2024-
IIT-快 006)。 由于本研究属于回顾性研究,济宁市

第一人民医院医学伦理委员会豁免了对患者的知

情同意。 本研究严格遵循《赫尔辛基宣言》。

2　 食管 ACC 的文献综述

本文通过在各大检索网站中搜集个案报道及

小样本病例,得到我国食管 ACC 患者 32 例(统称

检索病例)。
2. 1　 一般特征

32 例患者,年龄:42 ~ 79 岁,平均年龄 57. 4
岁,男女比例,25 ∶ 7。 食管 ACC 主要累及中段

(18 / 32,56. 2%
 

),其次为下段(10 / 32,31. 2%),其
中包括 1 例胃食管结合部的 ACC,极少发生在上

段(4 / 32,12. 5%)。 24 例患者宏观表型表现为隆

起型或者是蕈状型,8 例患者表现为溃疡型。 这与

之前日本报道的 37 例食管 ACC 患者的一般特征

一致[3] :男性发病多于女性,病变多发于中段食管

并且以隆起型最为常见。
2. 2　 临床表现

与食管鳞癌及腺癌表现类似,大多数患者表现

为进行性吞咽困难[4] 。 在检索的 32 例患者中仅有

7 例患者因肿瘤分期较早且为表浅型而无临床表

现,系因健康体检行胃镜检查时偶然发现。 其他症

状包括上腹部疼痛、恶心、呕吐等。
2. 3　 诊断

食管 ACC 诊断是一个综合性的过程,要结合

患者的临床表现、影像学检查、病理学检查等多个

注:箭头示距门齿 30~ 35cm 右侧壁环 1 / 2 周见黏膜增生。
图 1　 患者无痛胃镜检查结果

注:A. 黏膜下见弥漫浸润生长的癌细胞,浸润肌层(箭头示);B. 肿瘤细胞呈实性及管状结构,腔内可见嗜碱性黏液样

物质(箭头示);C. 肿瘤细胞较弥漫表达 CD117(箭头示);D. P63 示肌上皮细胞阳性(箭头示)。
图 2　 术后病理结果
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方面来综合分析,在诊断过程中需要与食管癌、食
管良性肿瘤、食管外源性改变疾病(主动脉瘤、胸
内甲状腺等)、食管功能失调等疾病进行鉴别。 目

前食管 ACC 的术前诊断最主要是胃镜检查,然而

诊断的准确率比较低[5] 。 术前直接诊断为 ACC 的

准确率仅为 12. 5%,其中最容易被误诊为食管鳞

癌,这可能与胃镜检查只是钳取小块肿瘤组织,难
以反映肿瘤整体的特征性结构有关[6] 。 另外,食
管鳞癌与 ACC 的碰撞癌也有报道[7] ,这种情况下

在诊断时极易将 ACC 漏诊,而单纯的诊断为食管

鳞癌。 想要提高食管 ACC 诊断的准确性,需要结

合免疫组化检测,CD117、S-100 等是比较合适的免

疫标志物。 CD117 是一种Ⅲ型酪氨酸激酶受体,该
蛋白参与骨髓、黑色素、精子的形成,高表达于胃肠

间质瘤等肿瘤细胞[8] 。 CD117 在食管 ACC 中亦高

表达,Du 等[9]对 10 例患者临床病理学观察,发现

患者 CD117 结果均为阳性,然而在食管的其他类

型肿瘤表达率较低。 Gilbault 等[10] 发现 CD117 罕

见表达于食管鳞癌,107 例患者中仅仅表达 3 例。
S-100 在黑色素瘤及神经鞘肿瘤分布广泛,而在绝

大多数肿瘤中不表达,Du 等[9] 观察的 10 例食管

ACC 患者中 9 例阳性,证实了 S-100 对食管 ACC
有一定的诊断意义。 本文报道的病例 CD117、S-
100 均为部分阳性,因此在行胃镜检查时如果钳取

的组织未能明确诊断时加做免疫组化检测可提高

术前诊断的准确率,从而制定正确的治疗方案。
2. 4　 治疗

手术是食管 ACC 最主要的治疗方法[11] 。 在

检索病例中 27 例患者手术治疗,仅仅有 4 例患者

通过内镜治疗,1 例患者因脑转移而未进行手术。
手术治疗的病例中,26 例浸润深度超过黏膜下层,
而内镜治疗的病例则基本局限在黏膜层及黏膜下

层。 首选内镜治疗还是手术治疗,应在实施治疗前

进行以胃镜及胸部 CT 为主的综合检查,对肿瘤进

行详细的分期,如果只是高级别的上皮内瘤变或者

病变局限在黏膜层,淋巴结未累及,则可进行胃镜

下电切术, 有研究[12] 实施内镜黏膜下剥离术

(ESD)将 1 例 84 岁患者的高级别上皮内瘤变整体

切除,显著提高了患者的生活质量。 如果肿瘤侵犯

超过黏膜下层,淋巴结可疑阳性,内镜治疗则不能

完全切除病变,这种情况下就应首选手术治疗[13] 。
目前放化疗只是用于发生远处转移或者因各种因

素而无法进行手术患者的姑息性治疗。 Petursson

等[14]报道的 1 例 55 岁男性食管 ACC 患者,发现

肺部及右侧锁骨上窝转移,接受了食管和锁骨上窝

的局部放射治疗后行顺铂、环磷酰胺、长春新碱、阿
霉素治疗,两周期后肺部结节实现完全病理缓解,
持续 5 个月。

 

Matsumoto 等[15] 报道的 1 例 77 岁日

本女性食管 ACC 患者合并肝转移,患者进行了依

托泊苷和替加氟联合化疗,治疗期间不良反应较

轻,之后未行其他治疗存活 1 年。 在头颈部的

ACC 治疗中,手术后辅助放化疗是常规的治疗手

段,这与头颈部 ACC 恶性程度高,侵袭性强有关。
一项关于涎腺 ACC 的多中心临床试验回顾性研究

表明术后辅助放化疗可显著改善有淋巴结转移患

者的长期 OS 和 PFS[16] 。 另外,对于分期较晚、切
缘阳性或者神经周围有侵犯时,术后辅助放化疗可

显著提高局部控制率( LRC)和需要阿片类药物患

者的无痛生存期( ORPFS) [17] 。 而食管 ACC 由于

部位的特殊没有常规辅助放化疗,在检索病例中,
出现术后复发转移的患者均为Ⅱ ~ Ⅳ期,结合头颈

部 ACC 术后辅助治疗的显著效果,食管 ACC 患者

术后辅助放化疗有希望成为更有效的治疗方案。
2. 5　 预后

对于食管其他类型的肿瘤,ACC 可能预后较
好。 在检索病例中,仅有 1 例Ⅱ期患者因术后 10d
出现吻合口瘘,术后 20d 再发呕血而死亡。 并且与

食管鳞癌相比,食管 ACC 的淋巴结转移率较低,29
例Ⅰ~ Ⅲ期的患者中仅仅有 4 例患者出现淋巴结

转移。 另外,3 例Ⅰ期患者在经历癌根治术后未行

辅助治疗的情况下,随访超过 48 个月,未见复发,
转移。 本文报道的患者在实施 R0 切除后随访 6
个月,未出现任何不适,影像学检查无异常。 唯一

缺陷是检索病例未能提供完整的随访数据,还需大

样本量的病例长期随访来证实我们的观点。 另外,
食管 ACC 由于发生部位神经分布较少,因此存在

神经侵袭的机会较少,而发生在头颈部的 ACC 周

围有丰富的神经组织,早期即可存在神经侵袭[18] ,
并且具有延迟转移率高的特点[19] ,因此食管 ACC
可能较头颈部 ACC 有着更好的预后。 影响食管

ACC 预后的其他原因还包括肿瘤的浸润深度,肿
瘤大小,肿瘤位置以及是否存在淋巴结转移,因此

也急需提高术前检查技术,实现食管 ACC 的早发

现,早诊断,早治疗。

3　 小结

食管 ACC 是一种罕见发生于食管的恶性肿
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瘤,男性多发,术前诊断的准确率较低,手术是首选

的治疗措施,手术后辅助放化疗有希望成为更有效

的治疗方案,并且相对于其他类型的食管恶性肿瘤

可能有更好的预后。
利益冲突:所有作者均申明不存在利益冲突。
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