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病例：患者女，65岁，因“左耳闷伴听力下降1月余”就
诊。既往史无特殊。查体：鼻咽左侧壁见肿物隆起，表面光滑，
可见少许分泌物粘附，质脆，触之易出血。左鼓膜呈浑浊淡黄
色，稍内陷，活动度下降，未见明显液平或穿孔。实验室检查
无异常。鼻咽部MRI：鼻咽左侧壁3.1cm×2.2cm×3.6cm不规
则形异常信号，边界清，T1WI呈稍低信号(图1A)，T2WI呈稍高
信号(图1B)，扩散加权成像呈稍高信号(图1C)，信号欠均匀，
ADCmin值约0.84×10-3mm2/s，增强后呈不均匀明显强化，其
内见斑片状无强化区(图1D)，周围结构受推压。影像诊断：鼻咽

左侧壁肿物，考虑恶性肿瘤。行内镜下鼻咽活检，病理：镜下可
见肿物位于黏膜上皮下，呈浸润性生长方式，肿物由两种细胞
构成，分别是内层的腔面细胞和外层的肌上皮/基底细胞，细胞
多形性和异形性不大，部分区域有明显的间质呈基底膜样物质，
在这些区域内，仍可见两层细胞的“套管状结构”。免疫组化
结果显示内层细胞CK7(+)，S-100(部分+)，p63(-)，SMA(-)；外
层细胞CK7部分(+)，S-100(大部分+)，p63(+)，SMA部分(+)。
病理诊断：(鼻咽部)上皮-肌上皮癌(epithelial-myoepithelial 
carcinoma,  EMC)，低级别。
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图1 鼻咽部上皮-肌上皮癌。1A:头颅轴位MR T1WI；1B:头颅轴位MR T2WI；1C:头颅轴位DWI；1D:头颅轴位增强MRI；
1E～1F:病理图(HE，×100)。
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讨论：上皮-肌上皮癌(epithelial-myoepithelial carcinoma, 
EMC)于1972年由Donath首先报道[1]。WHO于1991年将其列为
一类独立的涎腺肿瘤[2]。EMC是涎腺来源的少见肿瘤，占全部涎
腺肿瘤比例小于1％，约占恶性涎腺肿瘤的2%[3]，主要发生于腮
腺，罕见发生于鼻咽部。鼻咽部黏膜中存在小涎腺，这为肿瘤的
发生提供了可能。EMC也可发生于其他少见部位，如脑垂体、
鼻窦、鼻腔、泪腺、乳腺、气管和支气管、肺等[4]。EMC好发于
60~70岁，女性发病率较男性稍高。EMC的临床表现通常为缓慢
生长的无痛性肿块，呈结节状或分叶状，偶尔伴有出血、坏死或
囊性变[2]。EMC累及鼻咽部时可引起鼻塞、鼻出血、耳鸣、听力
下降和耳内疼痛等症状。由于鼻咽部EMC的发病率低，因此国内
外文献多以个案报道为主。MRI表现为发生于鼻咽部的类圆形或
分叶状肿物，单侧发病，边界较清晰，T1WI呈稍低信号，T2WI
呈稍高信号，信号不均匀，增强后肿瘤的实性部分均有较明显的
强化。EMC由不同比例的导管细胞及其周围的透明细胞样肌上皮
细胞构成双相管状结构[5]。本病需与肌上皮瘤、多形性腺瘤、腺
样囊性癌等鉴别。EMC生长缓慢，一般认为是低度恶性肿瘤，
具有侵袭性，可以侵犯神经、血管和骨骼，但EMC的死亡率较
低[2]。EMC较少出现区域淋巴结转移和远处转移，发生率均低于
5%，5年和10年的总生存率分别为72.7%和59.5%[6]。由于EMC
罕见，目前最佳的治疗方法尚无共识，手术切除是首选治疗方
法。该肿瘤的复发率高，应局部扩大切除，保证切缘阴性，是否
需要行颈淋巴结清扫术需要术前影像学评估，当磁共振成像提示
存在肿大的淋巴结，则应行颈部淋巴结切除术，否则，一般不必
要进行常规颈部淋巴结清扫。术后辅助放疗或化疗的疗效尚不清
楚，当不能保证手术切缘阴性时，术后辅助治疗有助于降低局部
复发风险。鼻咽部EMC的临床表现无特征性，影像学可明确原发
病灶位置及周围侵犯情况，有助于制定合理的手术方案，但明确
诊断仍依靠组织病理学检查和免疫组化检测。
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