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摘  要 

目的：探讨外耳道原发腺样囊性癌的临床病理特征及其鉴别诊断。方法：外耳道原发性腺样囊性癌是一

种发生于外耳道的一种附属器源性的恶性肿瘤，我们报道2例罕见外耳道原发性腺样囊性癌，结合文献

对其临床特征、组织学形态、免疫表型及鉴别诊断等进行综合分析。结果：两例均为左侧外耳道新生物，

临床表现侵袭性生长并伴有明显按压痛，一例出现明显听力下降并伴流脓，CT示软组织密度灶，与周围

组织界限欠清，并有一例见有骨质破坏。免疫组化：CK7(+)，CD117(+)，GCDFP-15(−)，Ki-67 (<10%)。
结论：目前国内外报道的外耳道原发性腺样囊性癌不超过80例，其组织学形态分型有筛状型、管状型、

实性型等。本文两例以不规则的腺腔结构为主，高倍镜下细胞异型性明显并伴有明显的核分裂象，但Ki-67
增殖指数并不高。目前的治疗方式仍以手术切除为主。但局部复发及转移可能性大，一经确诊，应以扩

大切除并辅以局部放疗的综合治疗为主。 
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Abstract 
Objective: To investigate the clinicopathologic features of primary adenoid cystic carcinoma of the 
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external auditory canal and its differential diagnosis. Methods: Primary adenoid cystic carcinoma 
of the external auditory canal is a malignant tumor of appendicular origin that occurs in the ex-
ternal auditory canal. We report two rare cases of primary adenoid cystic carcinoma of the exter-
nal auditory canal, and comprehensively analyze their clinical features, histological patterns, im-
munophenotypes, and differential diagnosis with the literature. Results: Both cases were neop-
lasm of the left external auditory canal, with clinical manifestations of invasive growth accompa-
nied by obvious pressure pain, one case showed obvious hearing loss with pus, and CT showed soft 
tissue density foci with poorly defined boundaries with the surrounding tissues, and bone destruc-
tion in one case. Immunohistochemistry: CK7(+), CD117(+), GCDFP-15(−), Ki-67 (<10%). Conclusion: 
No more than 80 cases of primary adenoid cystic carcinoma of the external auditory canal have 
been reported at home and abroad, and their histologic morphology is typed as sieve-like, tubular, 
and solid types. The two cases in this paper were dominated by irregular glandular cavity struc-
ture, with obvious cellular heterogeneity and obvious nuclear schizophrenia under high magnifi-
cation, but with low Ki-67 proliferation index. The current treatment is still based on surgical re-
section. However, the possibility of local recurrence and metastasis is high, and once diagnosed, 
comprehensive treatment with extended resection supplemented by local radiotherapy should be 
the mainstay. 
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1. 引言 

外耳道原发恶性肿瘤非常罕见，占所有头颈部恶性肿瘤不到 0.2%，且病理类型复杂多样，包括恶性

黑色素瘤，梅克尔细胞癌，血管肉瘤，淋巴瘤和附属器癌等等，而耵聍腺癌和腺样囊性癌(adenoid cystic 
carcinoma, AdCC)则是属于附属器源性的恶性肿瘤[1]。临床特征多表现为耳痛、耳鸣、出血、流脓，或

耳部饱胀感、听力下降等非特征性的表现，其生长缓慢，病程常可达数年。影像学大多表现为界限不清

楚的软组织密度灶，CT 值约 30~60 HU，增强扫描强化明显，CT 检查对观察骨质破坏情况，有无骨膜反

应等有很大价值[2]。镜下肿瘤表现为浸润性，侵袭性生长，可见形态不规则的腺样或腺腔样结构，腺腔

旁的肌上皮细胞通常分泌一种基底膜状物质，积聚于特征性的细胞外假囊性/筛状粘液性和玻璃样细胞外

基质沉积中，高倍镜下可见细胞核膜不光滑，染色不均质，且异型性大，核分裂象明显。由于极其罕见，

在诊断过程中则需要提高警惕，并与外耳道耵聍腺腺癌、粘液表皮样癌等进行鉴别诊断。 

2. 材料与方法 

2.1. 材料 

案例 1：患者男，58 岁，发现左耳外耳道肿物 3 年余，伴疼痛半月余，无外耳道流脓，无听力下降

等不适。CT：左侧乳突气化欠佳，左侧外耳道见一软组织密度灶，边界清楚，密度均匀，CT 值约 55 HU，

大小约 14 × 9 mm，其内见少许钙化灶(图 1(a)，图 1(b))。 
案例 2：患者女，76 岁，左耳闷听力下降伴流脓 5 年余。CT：左侧外耳道见软组织密度灶填充，左
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侧外耳道后壁见骨质破坏，左侧部分乳突蜂房内见软组织密度灶(图 1(c)，图 1(d))。 
两例患者均在局麻下行左耳外耳道病损切除术。 
 

 
Figure 1. CT images, and the red arrows in the figure point to the lesion area 
图 1. CT 平扫图像，图中红色箭头所指为病灶区  

2.2. 方法 

组织标本固定在缓冲福尔马林中，常规包埋，苏木精伊红染色进行组织学检查。对 3 µm 切片进行免

疫组织化学染色：CK7、CD117、GCDFP-15 和 Ki-67。所有一抗和 PV6000 试剂盒由北京中杉金桥生物

技术有限公司提供。 

3. 结果 

3.1. 专科检查 

案例 1 查体：双耳廓无畸形，左耳外耳道见肿物，表面光滑，鼓膜完整，标志清楚，鼓室内未见积

液； 
案例 2 查体：双耳廓无畸形，左耳外耳道见暗灰色新生物阻塞，鼓膜未窥见，左耳前皮肤红肿，按

压疼痛明显。 

3.2. 组织病理学检查 

低倍镜下见癌细胞呈浸润性生长，可见腺腔形成，形态不规则，高倍镜下细胞异型性明显并伴有明

显的核分裂象，细胞核染色不均质，呈长椭圆形，核膜染色粗糙，细胞质深染(图 2)。 
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Figure 2. Hematoxylin-Eosin Staining image 
图 2. 苏木素–伊红染色图像 

3.3. 免疫组化 

CK7(+)，GCDFP-15(−)，CD117(+)，Ki-67 (<10%) (图 3)。 
 

 
Figure 3. Immunohistochemical staining shows expression of different cell markers 
图 3. 免疫组化染色显示不同细胞标记物的表达  

3.4. 治疗和预后 

两例患者术后恢复正常，未行特殊治疗，分别随访 8 个月，患者暂无复发及转移体征。 

4. 讨论 

外耳道 AdCC 是一种发生于成年人的肿瘤，40~60 岁是发病高峰，有统计学研究发现，患者中位年

龄约为 49 岁[3]，并且外耳道 AdCC 几乎不发生于儿童和青少年，女性较男性多发，儿童发病则恶性程

度更高，预后更差[4]。其病因及发病机制尚未完全明确[5]，目前认为其可能与反复的炎症刺激(中耳炎或

外耳道炎病史)、电离辐射、遗传因素[4]或是 HPV 感染[6]等相关。其临床特征多不典型，如耳痛、耳鸣、

听力下降、溢液、眩晕或其他因肿瘤扩大压迫周围组织引起的其他症状。常规检查通常为颅骨高分辨率

CT，增强 MRI 等，来明确肿瘤与周围骨质和软组织的关系。 
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AdCC 组织学分型有：1) 筛状型：筛状结构大于 70%，伴或不伴有少量管状或实性结构，镜下看似

筛状孔囊性腔隙，与藕的断面类似；2) 管状型：管状结构大于 70%，伴或不伴有少量筛状或实性结构，

管腔内可见粉染粘液，PAS 染色强阳性，管状型的肿瘤细胞常分化较好；小管由 2~3 列细胞形成，衬覆

导管或腺样结构的微小的立方状细胞，偶尔为柱状细胞，其外围绕非腔面的肌上皮细胞；3) 实性型：实

性结构大于 30%，伴或不伴有中心性坏死、少量筛状或管状结构；肿瘤细胞分化较差，肿瘤细胞大片状

排列，只要是肌上皮细胞，内含不多见的导管样孔隙，内衬明确的腺上皮细胞层；成团的肿瘤细胞中常

可见核分裂象，且核异型性大，可出现核仁、核内空泡；此种类型的 AdCC 恶性程度较高。 
3 种组织学类型中以实性型诊断最为困难，尤其容易与基底样鳞状细胞癌混淆。基底样鳞状细胞癌

排列成小叶、缎带或条索状，边缘成栅栏状排列，免疫组织化学可以帮助鉴别，基底样鳞状细胞癌肿瘤

细胞 CK5、p63 弥漫阳性，CD117、CK7 阴性。其他需要与外耳道 AdCC 鉴别的还有基底细胞腺瘤、多

形性腺瘤等。而且在病理诊断中就出现过冰冻病理报告基底细胞癌，最后常规诊断为外耳道耵聍腺的

AdCC 的报道[7]。耵聍腺癌在表皮下常分化较好，深部分化差，呈条索状，而 AdCC 和粘液表皮样癌形

态特点则近似于发生于涎腺者[8] [9]。有报道发现外耳道 AdCC 患者易复发，存在一定的致死率，且首次

治疗时晚期患者死亡率明显高于早期患者，远处转移是致死的主要原因[3]。虽然镜下无法区分外耳道

AdCC 与涎腺 ACC，但是外耳道 AdCC 比涎腺 ACC 侵袭性高的多，恶性程度更高，且预后更差。 
腺样囊性癌的特征性生物学表现为肿瘤沿神经生长，且易复发，易发生远处转移[10] [11]。腺样囊性

癌可沿 Santorini 裂隙(外耳道软骨切迹)侵犯腮腺[12]和颞颌关节，亦可转移到颈部淋巴结或肺。不仅如此，

肿瘤可沿神经周围生长，侵犯神经衣和神经纤维束，引起神经症状，同时也可沿着或围绕着血管生长，

使血管收缩机能障碍，引起手术时出血，脉管内瘤栓也常见[13]。肿瘤可沿着血管、神经、胶原纤维扩散

至腺组织和邻近其他组织。 
外耳道腺样囊性癌一般生长缓慢，有报道从最初出现症状到做出诊断平均为时 7.7 年[14]。该病虽然

生长缓慢，但远期生存率较差，10 年生存率约为 38.1% [15]。AdCC 的治疗方法目前仍为积极的手术切

除和辅助性的放射治疗这种综合治疗策略，但其仍有转移及复发的风险[16]，局部复发[17]常见，脑、肺

[18]以及腰椎[19]等及远处转移则风险低。并有数据分析，其总生存率不受放疗、肿瘤类型或局部与区域

疾病的影响[17]。因此，本病确诊仍然是依靠病理学检查，且应早期诊断，一经病例确诊应扩大切除。

CT、MRI 等影像学检查可为确定病变部位以及与周围组织的关系、累及范围等提供参考依据，对术中定

位有重要价值。 
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