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摇 摇 腺样囊性癌是一种常发生于涎腺的恶性肿瘤,较少发生

在乳腺、前列腺、呼吸道、消化道等处[1] 。 乳腺腺样囊性癌是

乳腺癌中十分罕见的一种类型,其发病率不足乳腺癌的

0郾 1% [2] 。 文献报道其多为三阴性乳腺癌,但与其他类型乳

腺癌及唾液腺的腺样囊性癌不同,乳腺腺样囊性癌预后良

好[3] 。 笔者回顾性分析北京大学深圳医院收治的 1 例乳腺

腺样囊性癌患者,并结合相关文献进行复习。
一、临床资料

患者,女性,47 岁,因发现右乳肿物伴疼痛 2 年, 2013 年

曾因右乳疼痛到本院就诊,超声提示右乳乳头后方可见一低

回声区,边界不清,形态不规则,未见明显包膜,局灶性增生。
临床考虑为右乳乳腺增生,给予药物治疗。 之后患者自觉肿

物逐渐增大,因疼痛加重于 2015 年 5 月 12 日再次入院。 查

体发现:右侧乳头稍内陷,于右乳深面可触及一大小约 3 cm伊
2 cm 肿物,质硬,边界不清,活动度差,触痛明显。 左乳及双

侧腋窝无阳性体征。 超声提示右乳乳头后方低回声区,边界

不清。 彩色多普勒血流显像提示肿物周围见少许血流信号。
乳腺 X 线提示:右乳头后方见小片结构紊乱区,无明显钙化。
双侧腋下见多发小淋巴结。 超声引导下行细针穿刺活组织

检查,提示:右侧乳腺腺样囊性癌。 2015 年 5 月 18 日行右侧

乳腺癌改良根治术。 术后组织切片免疫组织化学提示:
CD117(+)、P63(+)、 CK8 / 18(+)、 钙调蛋白(calponin)(-)、
E鄄钙黏蛋白(+)、 P120(+)、 ER(-)、 PR(-)、 HER鄄2( -)、
Ki67 15% 、S鄄100 蛋白(+)(图 1)。 病理确诊为右侧乳腺腺

样囊性癌。 术后予 EC鄄T(表柔比星 100 mg / m2 +环磷酰胺

600 mg / m2+多西他赛 100 mg / m2 )方案化疗,8 个疗程。 截

止至 2016 年 5 月 12 日,患者一般情况良好。
二、讨论

乳腺腺样囊性癌多发生在女性,但最近也有报道男性患

病[4] 。 Coate 等[5] 分析了 376 例乳腺腺样囊性癌患者,其发

病年龄为 30 ~ 90 岁,常见于 50 ~ 60 岁,与乳腺浸润性导管

癌类似。 临床最常见的表现为乳腺单发肿物,约 50% 发生

于乳头乳晕后方[6] 。 由于大部分肿物位于乳头乳晕区,故乳

头内陷也较常见。 部分患者伴有疼痛,这可能与肿瘤侵犯神

经相关[7] 。 本例患者伴疼痛,S鄄100 阳性也提示存在神经浸

润。 但是,McClenathan 等[8]分析了 22 例乳腺腺样囊性癌后

指出,唾液腺腺样囊性癌的疼痛与神经浸润有关,而乳腺腺

样囊性癌的疼痛与神经浸润无关。
乳腺腺样囊性癌在光镜下检查常见有筛状(腺样)、梁鄄

管状和实体型构型。 筛状(腺样)型(图 1a):筛状结构是乳

腺腺样囊性癌最有特征性的改变,有两种类型,一是假腺腔

型,其形状大小各异,通常为类圆形;二是真腺型,为真性分

泌性腺腔,较少出现。 梁鄄管状型(图 1b):由基底样细胞构

成上皮条索,周围间质纤维性透明样变,可将小管挤压成小

梁状。 实体型:肿瘤绝大部分呈实性分布。 细胞更丰富且有

更大的异型性,核分裂相较其他两型更多见,肿瘤内常可见

坏死。 上述 3 种结构常混合存在,特别是筛状型和梁鄄管状

型常相伴存[9] 。 乳腺腺样囊性癌的预后与组织病理学类型

相关,Arpino 等[3] 将乳腺腺样囊性癌分为 3 级:玉级只含有

筛孔型、梁鄄管状型而不含实体型成分;域级为实体型成分<
30% ;芋级为实体型成分逸30% ;且认为实体成分的多少与

预后有较大关系,即实体成分越多预后越差。
乳腺腺样囊性癌的免疫表型多为 ER、PR、HER鄄2 阴性,

但其预后又不同于一般常见的三阴性乳腺癌,这可能与

MYB 基因的表达相关[10] 。 Arpino 等[3] 对 28 例腺样囊性癌

进行分析,13 例 ER 阳性、10 例 PR 阳性。 但有研究者质疑

其结果存在假阳性,可能需要大样本进一步验证[11] 。 一般

认为,乳腺癌 Ki67>14%与预后呈负相关[12] 。 但 Kleer 等[13]

认为乳腺腺样囊性癌中 Ki67 一般表达较低,对预后没有意

义。 CD117 为腺样囊性癌相对特异的指标,乳腺腺样囊性癌

中 CD117 高表达[14] 。
由于乳腺腺样囊性癌发病率低,目前无标准的治疗模式,

采取的手术方式大多都参照乳腺浸润性导管癌。 乳腺腺样囊

性癌恶性程度相对较低,就诊时肿物较小,当肿物<1郾 4 cm 时

几乎无腋窝淋巴结转移[15] 。 有学者建议以手术治疗为主,
术后化疗可减少至 2 个周期[16] 。 Coates 等[5] 做了大样本量

的队列研究发现,辅助放射治疗对乳腺腺样囊性癌的预后有

积极作用。 有研究者建议对分级较高和伴有淋巴结转移或

远处转移的患者行辅助化疗,但目前存在争议[11] 。 由于

ER、PR、HER鄄2 常阴性,故内分泌治疗及靶向治疗报道较少,
但其过表达 EGFR 和 CD117,为今后靶向治疗提供理论依

据。 Thompson 等[15]对 244 例经过正规治疗的乳腺腺样囊性

癌患者进行随访,5 年及 10 年 OS 分别为 95郾 6% 和 94郾 9% 。
Vranic 等[17] 对 20 例乳腺腺样囊性癌患者进行随访发现,
10 年以上随访结果可发现复发转移病例,且最常见的转移

部位是肺和骨。 这提示长期随访仍十分重要,注意拍摄胸部

X 线片及全身骨扫描。
乳腺腺样囊性癌是一种罕见的恶性肿瘤,目前仍以手术

治疗为主,术后辅以放射治疗及化疗,虽然其预后相对较好,
但治疗后存在局部复发和远处转移的风险。 临床医师应掌

握其临床特征及免疫表型,避免漏诊、误诊,并密切随访。
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注: a 图所示大量乳腺腺样囊性癌特征性筛状结构(HE摇 伊20); b 图可见小管被挤压而形成的梁鄄管状结构(HE摇 伊40);
c 图所示腺样囊性癌特征性的 CD117 阳性(MaxVision摇 伊100);d 图所示肿瘤细胞浸润神经,S100 蛋白阳性(MaxVision摇 伊
200)

图 1摇 乳腺腺样囊性癌组织切片免疫组织化学图
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