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Abstract 
Merkel cell carcinoma (MCC) is a rare neuroendocrine, cutaneous malignancy that is highly ag-
gressive. MCC tumourigenesis is linked to the presence of clonally integrated Merkel cell polyo-
mavirus (MCPyV) and mutagenesis from ultraviolet (UV) light exposure. MCC presents as a firm, 
painless, rapidly enlarging, red-violet cutaneous tumour nodule that is typically dome-shaped. 
The diagnosis of MCC mainly relies on clinical manifestations, immunohistochemistry, histopa-
thology and electron microscopy. The treatment of MCC is based on surgery plus chemotherapy 
and radiotherapy. MCC is an aggressive malignancy with frequent recurrences and a high mortali-
ty rate. MCC is easily missed and misdiagnosed. 
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摘  要 

Merkel细胞癌(MCC)是一种罕见的原发于皮肤的恶性神经内分泌肿瘤，具有高度侵袭性。其发病原因主

要与紫外线直接照射以及Merkel细胞多瘤病毒感染相关。以质硬、无痛以及迅速增大的紫红色圆顶状肿
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瘤结节为其主要临床表现。目前MCC的诊断主要依靠临床表现、免疫组化、病理组织学及电镜检查。其

主要治疗方案为：手术加放化疗。MCC侵袭性强，具有高复发率及死亡率，易误诊及漏诊。 
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1. 引言 

麦克尔细胞癌(Merkel cell carcinoma, MCC)是一种神经内分泌癌，原发于皮肤，由 Toker [1] [2]于 1972
年首次报道。MCC 恶性程度较高，严重威胁患者的生命。目前在国内发病较少，误诊率及漏诊率较高。

本文就本院收治的一位Merkel细胞癌病例进行分析探讨。旨在加深临床对本病的认识，以提高诊治水平。 
病情简介：患者，女性，75 岁。发现右前臂肿物 4 月余，加速生长 1 月。于 2016-5-17 日来我院就

诊。专科查体：右前臂桡测肘关节窝下 5 cm，皮下肿块，大小约 3 × 4 cm，周围边界欠清楚，表面不光

滑，皮肤局部充血，活动度差。完善相关辅助检查：B 超示：右前臂内侧皮下软组织内见混合回声团，

大小约 2.8 × 1.9 × 4.0 cm，边界尚清，形态尚规则，内回声团不均，见斑片强状回声，CDFI 示：内见较

丰富血流信号。考虑炎性包块可能。肿瘤标记物及其他相关检查未见明显异常。于 2016-05-19 日行右前

臂皮肤肿物扩大切除术。术中见右前臂实行肿物，大小约 4.0 × 3.0 cm，活动度差，向皮下浸润性生长，

距肿瘤边缘 2 cm 行肿瘤完整切除。术中快速冰冻病理诊断示：皮肤恶性肿瘤，考虑麦克尔细胞癌。术后

石蜡结果证实为麦克尔细胞癌。术后病理表现如图 1、图 2，相关免疫组织化学表现如图 3~图 5。 
该患者免疫组化结果为：TTF-1(-)，CK-7(-)CK20(+)Ki-67(90%)CK(+)Syn(+)CgA(+)CD56(+)。病理诊

断结果：Merkel 细胞癌。患者术后未行放化疗，半年后在原发部位复发。 
 

 
(a)                                                       (b) 

Figure 1. Merkel cell carcinoma histopathology HE staining (10 × 10) 
图 1. Merkel 细胞癌组织病理 HE 染色(10 × 10) 
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(a)                                                       (b) 

Figure 2. Merkel cell carcinoma histopathology HE staining (10 × 40) 
图 2. Merkel 细胞癌组织病理 HE 染色(10 × 40) 
 

 
Figure 3. Immunochemistry CD56(+) 
图 3. 免疫组化：CD56(+) 

 

 
Figure 4. Immunochemistry: CgA(+) 
图 4. 免疫组化：CgA(+) 
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Figure 5. Immunochemistry: CK(+) 
图 5. 免疫组化：CK(+) 

2. 流行病学及发病机 

MCC 的发病率极低，且在世界不同范围内发病率存在差异性。据欧洲罕见癌症监测(RARECARE)
数据库报道：欧洲 1995 年至 2002 年间，发病率为 0.13/100,000 [3]。而美国国立癌症研究所(SEER)于 2011
年在美国的调查数据分析：发病率为 0.79/100,000 [4]。澳大利亚的 MCC 发病率最高，根据对 1993 年至

2010 年间的数据分析：其发病率为 1.6/100,000 [5]。与上述组织调查相比，中国的发病率更低，仅为个案

报道。MCC 的发病机制目前还尚未明确。有些观点认为其可能与 Merkel 细胞多瘤病毒(MCV 或 MCPyV，

为SV40病毒的亚型)的感染有关。后续的研究也发现MCC患者体内MCV感染的检出率为43%~96% [6]。
另一种观点认为其发病机制可能与紫外线照射所引起的基因突变有关，一些研究发现紫外线照射可以引

起细胞 DNA 的破坏，从而使细胞 DNA 翻译时“C”被“T”所取代，而引起基因突变，从而为皮肤肿瘤

的发生提供了分子学基础。同时对于临床病例的调查发现：接受阳光照射较多地区的 MCC 发病率明显

高于接受阳光照射较少地区的 MCC 发病率[7] [8]。 

3. 临床特点 

MCC 的发病主要有以下特征：MCC 主要生长于皮下组织或真皮内，表现为红褐色或蓝色的皮肤或

皮下结节，肿瘤大小主要在 3~6 cm，据相关报道肿瘤最大者直径可达 23 cm。其表皮受累较少见，但也

有部分患者出现皮肤表面溃烂[9] [10]。由于早期临床表现与皮肤色素斑相似，所以容易被误诊或忽略而

影响治疗。Heath 等在 2008 年提出将 MCC 的临床表现归纳为“AEIOU”5 元音法表示：A(asymptomatic)：
无明显临床表现；E (expanding rapidly)：病情进展速度快；I (immune suppression)：伴有免疫抑制；O (old 
than age 50)：年龄 > 50 岁；U (UV-exposed)：紫外线经常暴露部位皮肤变白。后续在 195 例患者的研究

中，89%呈现了 AEIOU 特征中的 3 种以上[11]。约超过 50%的 MCC 患者发生在紫外线直接照射的头部、

面部以及颈部。约 40%发生在四肢，大约 10%的肿瘤分布在躯干或者臀部。其中面部以及颈部的肿物较

容易被患者察觉，接受治疗也相对较早。MCC 患者的中位年龄为 66 岁，根据目前相关报道，患者年龄

最小者为 7 岁，年龄最大者为 97 岁，发病以 60~70 岁以上的老年人为主，少部分患者为 50 岁以前的年

轻人[9] [10]。关于 Merkel 细胞癌的分期的共识指南见表 1。 

4. 组织学及免疫组织化学特点 

MMC 的确诊主要依靠病理组织学检查及免疫组化证实。镜下特点：肿瘤以真皮为中心，常累及皮 

https://doi.org/10.12677/hjs.2018.72010


王明建 等 
 

 

DOI: 10.12677/hjs.2018.72010 65 外科 
 

Table 1. American Society of Cancer Joint Committee (AJCC) Consensus Guidelines on Merkel Cell Staging  
表 1. 美国癌症学会联合委员会(AJCC)关于 Merkel 细胞癌分期的共识指南 

分期 原发肿瘤大小 淋巴结转移 远处转移 生存率% (95%可信区间) 

I 期 肿瘤直径 < 2 cm cN0，为散至局部淋巴结 无 62.8% (59.6~65.8) 

  pN0，无区域淋巴结转移   

II 期     

IIA 期 肿瘤直径 ≥ 2 cm cN0，为散至局部淋巴结   

  pN0，无区域淋巴结转移 无 54.2% (49.3~59.7) 

IIB 期 肿瘤侵入筋膜，肌肉，软骨或骨骼 pN0，无区域淋巴结转移 无 34.8% (25.6~44.1) 

III 期     

IIIA 期 任何大小肿瘤 临床检查或影像学检未发现淋巴转移， 
但前哨淋巴结活检或手术发现淋巴结转移 无 40.3 (37.5~43.0) 

IIIB 期 任何大小肿瘤 临床检查发现淋巴结转移 
同时手术病理证实有淋巴结转移 无 26.6 (23.4~30.4) 

 

下脂肪，约 10%患者肿瘤可向表皮内扩散，包括 Pautrier 样微脓肿形成，偶尔肿瘤细胞可完全局限于表

皮，此种情况注意不要误诊为恶性黑色素瘤。MCC 的组织学形态分为 3 种类型[8]：中间型、梁状型和

小细胞型，以中间型最常见，小细胞型最少见，恶性程度也最高。三种形态特点大致如下：中间型约

占组织形态的 50%以上，其组成以结节状和弥漫片状分布的嗜碱性肿瘤细胞为主，伴空泡化、淡染核，

含有小核仁，部分癌组织伴有神经节细胞分化以及淋巴上皮样变的特征，也可伴有广泛凋亡及灶状坏

死。梁状型较常见，约占三种形态的 25%，其重要组成为纤细带状一致的细胞，部分可见核重叠现象(核
膜平行排列)。小细胞型则以深染的“燕麦细胞样”浸润及破碎明显的细胞为其特征，此种 MCC 应当

注意与肺小细胞癌相鉴别。通常癌组织呈实性巢状或弥漫片状分布于真皮内，而肿瘤周边主要是彩带

样或缎带小梁状结构，有时也可见呈梭形的癌细胞，此种情况下中间型细胞常混于其中。MCC 免疫组

化表现特征：免疫表型均显示神经内分泌特征，神经丝蛋白(NF)、嗜铬素 A (CgA)、Syn、NSE、CD56
常阳性，而 S-100 少见阳性，CK20 为 Merkel 细胞癌敏感而特异的标志物。部分肿瘤细胞表达 CD117，
近 1/3 表达 CD99 [12]。 

5. 治疗及预后 

目前对于 MCC 的治疗，以手术切除为主，辅助放疗及化疗。手术切除应选择扩大切除，切除范围

应据肿瘤边缘 1~2 cm [11] [13]。大量的回顾性分析发现：术后辅助放疗以及化疗可降低患者肿瘤复发的

可能，而且放疗效果将优于化疗效果[14]。在一项回顾性分析中还发现对于 I、II 期患者术后辅助放化疗

比单纯手术治疗更有益于提高患者的远期生存率，但对于 III 期患者无论术后放疗或者化疗都无法改善患

者远期生存率。临床指南上也不推荐对晚期患者行化学治疗[15]。临床上的化疗方案主要为：CAV (C 环

磷酰胺，A 阿霉素，E 长春新碱)。目前一些相关的免疫治疗如白细胞介素(IL) 12 及干扰素(IFN)γ也应用

于该病的治疗，但效果还有待于进一步明确。MCC 具有高度侵袭性，易转移和复发，预后极差，约 37%
的 MCC 患者会发生局部淋巴结转移，6%~12%的 MMC 患者会发生远处转移。复发率约 40%，超过 1/3 
MCC 患者会因此病死亡，其死亡率是恶性黑色素瘤死亡率的 2 倍[16]。关于预后的影响因素较多，目前

研究发现除去临床分期之外，男性、高龄，维生素 D 缺乏以及免疫抑制等因素提示着预后不良，另外一

些研究发现 CD117 以及 PI3K 的过度表达也是预后差的因素[17]。 
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