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【【摘要】】 宫颈腺样囊性癌（adenoid cystic carcinoma，ACC）是一种罕见且高度侵袭性的宫颈癌亚型，发病率不到所

有宫颈癌的 1%。该疾病多见于 60岁以上的绝经期女性，常以绝经后阴道出血为主要症状，其诊断主要依赖于组织

病理学和免疫组化分析。尽管目前尚无标准治疗方案，手术切除结合放疗或同步放化疗被认为是 ACC 较为有效

的治疗方式，但疗效有限，尤其是在晚期病例中预后较差。ACC 的治疗和预后与肿瘤分期、神经周围侵犯及切缘状

态密切相关。本文对复旦大学附属妇产科医院治疗的 6例 ACC 患者的临床资料和随访情况进行总结，并结合文献

复习，探讨其临床特点和治疗经验，强调了早期诊断和个体化治疗的重要性。
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Adenoid cystic carcinoma of the cervix：6 cases report and 
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【【Abstract】】 Adenoid cystic carcinoma （ACC） of the cervix is a rare and highly aggressive subtype of 
cervical cancer， accounting for less than 1% of all cervical cancer cases. ACC predominantly affects 
postmenopausal women over the age of 60， with postmenopausal vaginal bleeding being the most common 
symptom. Diagnosis of ACC primarily relies on histopathological examination and immunohistochemical 
analysis. Although there is currently no standard treatment protocol， surgical resection combined with 
radiotherapy or concurrent chemoradiotherapy is considered to be an effective approach. However， the 
effectiveness is limited， particularly in advanced cases， which generally have a poor prognosis. The 
treatment and prognosis of ACC are closely related to tumor staging， perineural invasion， and margin 
status. This paper discusses the clinical data and follow-up of six ACC patients treated at our institution， 
and goes through a literature review， examines its clinical features and treatment outcomes， underscores 
the critical importance of early diagnosis and individualized treatment.
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子宫颈癌是影响女性健康的第四大常见癌症。

虽然鳞状细胞癌和腺癌是最常见的病理类型，但腺

样囊性癌（adenoid cystic carcinoma，ACC）、腺样基

底癌和神经内分泌癌属于罕见散发的类型［1］，且具

有很强的侵袭性。因此，由于缺乏经验而造成的误

诊可能导致延误治疗。ACC 作为一种罕见的宫颈

腺癌亚型，通常起源于唾液腺、乳房和头颈部［2-4］，占

所有宫颈癌的不到 1%［5-7］，其病理类型预后差、死亡

率高［8］，具有局部侵袭性强、易发生淋巴管和神经周

围空间侵袭的特点，可发生血行转移［9］。1949 年，

Paalman 和 Conseller 首次报道了宫颈 ACC［10］，迄今

也只有少量的文献报道。本文报道复旦大学附属

妇产科医院收治的 6 例宫颈 ACC 病例并结合文献

进行复习，以探讨其临床特点和治疗经验，并强调

早期诊断和个体化治疗的重要性。

病 例 资 料 6 例宫颈 ACC 患者的临床特点及

治疗见表 1。患者确诊时年龄 59~74 岁，平均年龄

（68.2±5.7）岁。所有患者均处于绝经期，既往生产

次数为 1~5 胎不等。绝经后阴道出血是最常见的

症状。所有患者的高危 HPV 检测结果均呈阳性，其

中 3例 HPV16检测结果呈阳性。共 5例患者术前组

织病理学诊断为低分化浸润性鳞状细胞癌，病例 5

经阴道镜引导下活检确认为高级别鳞状上皮内

病变。

6 例患者均行根治性子宫切除术，术后组织病

理学分析证实了 ACC 的诊断。根据国际妇产科联

合 会（International Federation of Gynecology and 
Obstetrics，FIGO） 2018年分期系统，3例患者为 IB2

期，2 例为 IB3 期，1 例为 IIA1 期。只有 1 例患者（病

例 1，65岁），复发后接受辅助放疗和化疗，并在子宫

切除术后 3 年死亡。其余 5 例患者在随访期间无疾

病，随访时间为 18~30个月。

5 例患者镜检显示宫颈单纯性 ACC，1 例（病例

6）表现为浸润性腺鳞癌、基底细胞鳞癌、腺样囊性

癌和腺样基底细胞癌。5 例患者肿瘤局限于宫颈，

1 例患者（病例 4）表现为阴道间质受累。免疫组化

分析结果显示高度一致性：P16、P63、CD117均为阳

性，CgA、Syn 均为阴性，淋巴结均为阴性。

讨论 ACC 的起源尚不明确，宫颈内的储备细

胞被认为是主要来源［11-12］。据报道，宫颈 ACC 多见

于 60岁以上的女性［13］。临床表现包括阴道出血、阴

道分泌物增多、月经量过多等。本研究中，患者诊

断时的平均年龄为 65岁，最常见的症状是阴道异常

出血，尤其是绝经后出血。文献［5］报道阴道分泌物、

子宫肿大和镜检发现不易碎的肿块也很常见。

HPV 感 染 在 ACC 病 例 中 也 有 很 高 的 发 病 率 ，

Grayson 等［14］的研究揭示了整合高危 HPV 基因组

在 ACC 中的作用，并提出 HPV16 型与 ACC 相关。

本研究中 6 例 HPV16 感染率也较高。研究表明，

HPV16是宫颈癌女性中最常见的类型，其患病率随

着年龄的增长而下降［15］。年龄较大的 ACC 患者的

HPV16高感染率表明 HPV16对该病的作用显著。

诊断 宫颈 ACC 的诊断主要依赖于组织病理

学检查，其典型组织学特征为肿瘤细胞呈筛状或腺

表 1　6 例 ACC 患者临床及随访资料

Tab 1　Clinical and follow-up data of six ACC cases

Case No.
1

2

3

4

5

6

Age （y）
65

71

74

67

59

73

Parity
2

3

1

2

1

5

Symptom
Postmenopausal vaginal bleeding
Postmenopausal vaginal bleeding
Postmenopausal vaginal bleeding
Postmenopausal vaginal bleeding
HSIL fond by colposcopy-directed biopsy

Postmenopausal lower abdominal pain for 
1 year and vaginal bleeding for 5 months

HPV-testing
HPV52（+）

HPV58（+）

HPV58（+）

HPV16（+）

HPV16（+）

HPV16，52，58（+）

FIGO stage
IB3

IB2

IB3

IIA1

IB2

IB2

Treatment
HBSO-L+R
HBSO-L
HBSO-L
HBSO-L
HBSO-L

HBSO-L

Follow-up
36 months DWT
33 months NED
30 months NED
28 months NED
22 months NED

18 months NED

HPV： Human papillomavirus； HSIL： High-grade squamous intraepithelial lesion； FIGO： International Federation of Gynecology and 
Obstetrics； HBSO-L： Hysterectomy， bilateral salpingo-oophorectomy and lymphadenectomy； R： Radiotherapy； DWT： Dead with tumor； 
NED： No evidence of disease.
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房样排列，附着于透明基质周围［16-20］。研究［20］发现，

ACC 细胞的排列方式，与乳腺导管癌细胞需要鉴别

区分。有研究比较了 ACC 呈现三维簇状结构，核型

不规则且染色质呈粗粒状［17］。影像学检查如 MRI
可显示肿块边缘分叶状、内部隔膜样结构和高信号

点等特征，有助于诊断。

鉴别诊断 宫颈 ACC 需与其他类型的宫颈癌

相鉴别。一项回顾性研究［16］显示，ACC 和基底细胞

癌均表现为肿瘤细胞呈巢状生长，免疫组化存在差

异，如 CD117 在 ACC 中呈阴性或不确定性，而在基

底细胞癌中呈阳性。二者的鉴别诊断很重要，因为

形态学特征有重叠，但临床预后完全不同。

治疗方法 由于宫颈 ACC 罕见，目前尚无标准

治疗方案，通常参照宫颈癌相关治疗指南，采用手

术切除联合放疗或同步放化疗等综合治疗。对于

局部晚期疾病，同步放化疗可能是合理选择。化疗

虽被用作复发的辅助治疗，但仍未被公认为标准治

疗方法［9］。

针对唾液腺 ACC 有一些系统性治疗研究。客

观缓解率方面，单药化疗如顺铂、氟尿嘧啶、吉西他

滨、米托蒽醌、表柔比星、长春瑞滨和紫杉醇的缓解

率约为 10%。联合化疗如环磷酰胺-多柔比星-顺铂

（CAP）和顺铂 -长春瑞滨的缓解率为 18%~31%。

针对血管内皮生长因子受体的靶向药物仑伐替尼

和阿昔替尼的缓解率分别为 11%~16% 和 9%~
17%。 此 外 ，针 对 肿 瘤 干 细 胞 的 治 疗 如 MYB、

Notch1、p53 和表观遗传机制的靶向药物也显示出

一定疗效［21］。

由于 ACC 的免疫原性低和缺乏 PD-L1 表达，

其对免疫检查点抑制剂治疗存在耐药性［22］，导致

ACC 发生和预后的危险因素也不明确［23］，相关的癌

症疫苗治疗正在进行临床试验。针对其他部位的

ACC 的治疗对宫颈 ACC 的治疗可能有借鉴作用。

头颈部 ACC 临床上表现为长期侵袭性的生物学行

为，因此彻底的肿瘤切除仍是治疗的“金标准”；粒

子放疗和系统性分子生物学方法也提供了新的治

疗选择。

预后 宫颈 ACC 晚期患者预后较差，但是患者

的总生存期（overall survival，OS）和复发（regional 
recurrence，RR）情况仍不清楚。一项回顾性研究［24］

显示，在 84 例宫颈腺样囊性癌和 82 例宫颈腺样基

地细胞癌患者中，腺样囊性癌的 10 年总生存率较

差。以往研究［25-26］的 5 年生存率为 37%，10 年生存

率为 40%。研究人群的扩大和随访时间的相对不

足可能解释了结果的差异。与鳞状癌和腺癌一样，

宫颈 ACC 患者的预后与肿瘤分期高度相关。既往

研究［5］报道，RR 与 ACC 的肿瘤类型相关，RR 范围

为 59%~100%。

在晚期疾病中，腺样囊性癌预后很差，且易局

部复发和远处转移［5，9］。一项病例报告［27］也显示，

1例腺样囊性癌 IB1期患者在术后 12个月出现了阴

道顶复发。综合文献报道，影响预后的主要因素包

括年龄、分期、神经周围侵犯、切缘状态等［5，9］。

综上所述，宫颈 ACC 是一种罕见且具有高度侵

袭性的宫颈癌亚型，其发病多见于老年女性，常以

绝经后阴道出血为主要症状，主要依赖于组织病理

学和免疫组化分析进行诊断，由于其与其他宫颈癌

类型的相似性，鉴别诊断至关重要。虽然目前尚无

标准治疗方案，但手术切除结合放疗或同步放化疗

被认为是较为有效的治疗方式。尽管部分研究尝

试了化疗和靶向治疗，但疗效有限。此外，ACC 患

者的预后较差，尤其是在晚期阶段，预后与肿瘤分

期、神经周围侵犯及切缘状态等因素密切相关。因

此，早期诊断和个体化治疗对于改善 ACC 患者的预

后至关重要。宫颈 ACC 的诊断和治疗仍需更多研

究，以改善患者预后。
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