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【摘要】 支气管上皮 - 肌上皮癌是一种罕见的涎腺型肿瘤，起源于支气管黏膜下层腺体，大部分患者因

出现气道阻塞症状而就诊，影像表现为支气管内肿物，但该病缺乏特异性，易漏诊或误诊，其确诊依据病理及

组织免疫学特异性。支气管上皮 - 肌上皮癌属少见的低度恶性肿瘤，对放、化疗不敏感，因该病发生在气管及

支气管，手术风险较高。支气管镜下光动力治疗是一种新型介入技术，具有微创、安全、有效等特点。本文报

道 1 例右主支气管肿物经支气管镜活检确诊为上皮 - 肌上皮癌，经支气管镜下光动力治疗获得较好疗效，本

文通过该病例介绍及复习相关文献，提高对本病的诊断及治疗的认识。
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【Abstract】 Bronchial epithelial-myoepithelial carcinoma is a very rare type of salivary gland tumor 

originating from tracheobronchial glands. Imaging examinations of the patients showed varied symptoms of Bronchial 

obstruction, predominantly appearing as endobronchial mass. Because its clinical and imaging characteristics are 

not typical, it is easy to cause missed diagnoses and misdiagnoses. The diagnoses is mainly based on the pathology 

and immunohistochemistry. Surgical resection for Bronchial EMC treatment is still the main clinical method. 

Radiotherapy and chemotherapy have been shown to be not sensitive for Bronchial EMC treatment. Bronchoscopic 

photodynamic therapy is a minimally invasive, safe and effective method for the treatment of bronchial EMC. This 

article reports one case of Bronchial EMC diagnosed and treatment strategy, and the literature was reviewed to deepen 

the knowledge of Bronchial EMC.
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支气管上皮-肌上皮癌（epithelial-myoepithelial 

carcinoma, EMC）是一种由上皮细胞及肌上皮细胞分

化而来的低度恶性肿瘤，属涎腺型肿瘤中的罕见的肺

部肿瘤［1］，在原发性肺癌占比 0 .1 %~1 .0 %［2］。该肿瘤

起源于支气管黏膜下层腺体，多生长于支气管内壁［3］。

多数患者存在气道阻塞症状，主要表现咳嗽、气短、咯

血等症状，影像学特征缺乏特异性，易误诊或漏诊，

确诊主要依据病理学特征及免疫组化染色。目前治疗

上尚无统一标准，该疾病对放、化疗不敏感，以根治性

手术为主，但手术风险较高。近年随着气管镜介入技

病例报道
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术发展及国产光敏剂上市，支气管镜下光动力治疗逐

渐成为支气管肿瘤的一种有效治疗方法。光动力疗法

（photodynamic therapy, PDT）是一种新的介入治疗技

术，光敏剂进入人体后大部分聚集在肿瘤部位，通过

特定波长激光照射发生光化学反应，产生一种活性氧

而诱导肿瘤细胞死亡，且产生诱导免疫作用。本文报

道 1 例右主支气管肿物患者，经支气管镜活检病理确

诊上皮 - 肌上皮癌，经支气管镜下削瘤术及光动力疗

法，最终获得较好的治疗效果。

1	 临床资料

患者男，51 岁，因“间断活动后气短 9 月，加重 2

月”入住应急总医院呼吸与危重症医学科，诊疗经过：

患者于入院前 9 个月无明显诱因出现间断干咳伴活动

后气短，无发热、胸痛、咯血等不适；入院前 2 个月前

上述症状加重，出现明显呼吸困难，当地医院胸部 CT

示右主支气管局部管壁增厚，管腔变窄。胸部增强 CT

示增厚管壁可见中度不均匀强化。支气管镜下可见

右主支气管中下段内前壁息肉样肿物，基底较宽，质

脆，触之易出血。毛刷涂片示大量纤毛柱状上皮细胞，

细胞轻度异型。活检组织标本送北京协和医院病理科

会诊，回报：右主支气管涎腺源性肿瘤，考虑多形性腺

瘤。完善全身评估，未见远处转移灶。既往史：心动

过缓 20 余年，心率在 45 ~60 次 /min；前庭性眩晕 4 月

余。否认吸烟饮酒史。双肺及心腹查体未见异常。实

验室检查：血常规、生化及肿瘤标记物正常，动脉血

气分析：pH 7 . 42，氧分压 79 mmHg，二氧化碳分压

48 mmHg。胸部 CT 示右主支气管局部管壁增厚，管腔

内肿物，管腔狭窄（图 1，A）。超声心动图提示左心室

射血分数：66 %，三尖瓣反流（轻度）。入院初步诊断“右

主支气管肿瘤”。

 图 1  影像学检查结果图像
注：A 为治疗前胸部 CT，右主支气管局部管壁增厚，管腔内肿物，管腔狭窄；B 为治疗

3 个月后胸部 CT，右主支气管管壁未见明显增厚，管腔内原肿物消失，管腔较前增宽。

支气管镜检查示右主支气管可见新生物（管内 +

管壁型），形状不规则，表面血管丰富，触之易出血，

管腔狭窄约 70 %( 图 2，A)，右上叶支气管可见新生物

（管内 + 管壁型），管腔狭窄约 20 %，予二氧化碳冷冻

消融及氩气刀烧灼削瘤（图 2，B），组织送检病理学检

查，经上述治疗后右主支气管狭窄约 20 %，右上叶支

气管狭窄约 10 %。术后呼吸困难、咳嗽症状好转。

病理示右主支气管腺样囊性癌，免疫组化染色结果显

示：AEl&AE3 / 细 胞 角 蛋 白（+），P40（+），p63（+），

细胞角蛋白 5 /6（+），细胞角蛋白 7（-），TTF-1（-），癌

胚 抗 原（-），Vimentin（+），EMA（-），CD56（少 量+），

Progesterone Receptor（-），CP/Calponin（+），CD117

（+），SMA（+），Ki-67（20 %~30 %），S-100（-）。 活

检标本送检北京协和医院病理科会诊，病理诊断：符

合上皮 - 肌上皮癌。免疫组化：CD117（+），Calponin

（+），CD56（-），癌胚抗原（-），细胞角蛋白 5 /6（+），

CK（+），EMA（+），p63（+），Ki-67 (20 %)，P40（+），

SMA（+），PR（-），S-100（-），Vimentin（+），TTF-1

（-）。与病理科讨论后，确定诊断“右主支气管上皮 -

肌上皮癌”。

治疗上行多学科会诊讨论后，患者及家属考虑根

治性手术创伤性大、风险高，拒绝手术，且该病对放、

化疗不敏感，患者及家属未接受放、化疗，选择创伤性

小、副作用低的支气管镜下光动力治疗，考虑该肿瘤

生长缓慢，在随访期间仍可选择全身抗肿瘤治疗或局

部介入治疗。该治疗方法先予光敏剂血卟啉注射液输

注，48 h 后行支气管镜下激光照射，应用雷迈半导体

激光，波长 630 nm，功率密度 100 mW/cm2，能量密度

100 J/cm2，连续 3 d，每日照射后均予甲强龙 40 mg 静

点及布地奈德雾化减轻气道粘膜水肿。患者光动力治

疗期间出现轻度咳嗽、胸痛，对症治疗后好转，术后患

者严格避光 2 周，4 周后可以外出。患者光动力治疗 3

个月后复诊，胸部 CT 示右主支气管原病变消失（图 1，

B）。支气管镜检查提示右主支气管及右上叶开口黏膜

粗糙，瘢痕样改变（图 2，D），活检并送病理提示（右主

支气管开口新生物）炎性肉芽组织。出院后第 6、12 个

月电话随访，无不适症状，胸部 CT 示原发病灶处无明

显变化。

图 2  支气管镜图像
注：A 为光动力治疗前，右主支气管可见新生物（管内 + 管壁型），形状不规则，表面

血管丰富，触之易出血，管腔狭窄约 70 %；B 为右主支气管新生物消融治疗；C 为右主
支气管新生物消融术后；D 为光动力治疗后 3 个月复查，右主支气管原病灶消失，开口

黏膜粗糙，瘢痕样改变。
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2	 讨论

支气管 EMC 属于涎腺肿瘤中一类较罕见的低度

恶性肿瘤，其在肺癌中所占比例不足 1 .0 %［1］，偶有复

发和转移的病例报道［4］。Donath 等［5］于 1972 年首先

报道，在涎腺中发现一种由上皮细胞及肌上皮细胞分

化而来的低度恶性肿瘤，命名 EMC。腮腺为最常见病

变部位，气管支气管发病概率较低，少数发生于肺实

质。支气管 EMC，起源于支气管黏膜下层腺体［3］，该疾

病起病隐匿，早期可无症状，部分患者体检时发现，

主要依靠胸部影像学检查，典型影像学征象：气管或

支气管内可见边界清晰的息肉样肿物［6］。支气管 EMC

作为典型的惰性癌症，恶性程度低，生长缓慢，但仍有

少数发生转移，转移部位包括肺门及隆突下淋巴结、颅

骨、双侧肺内、胸壁等［7 -11］。初期表现咳嗽、咯血、呼

吸困难等症状，我国该类患者以咳嗽、咯血、呼吸困难

等首发表现就诊占比例较高，国外文献报道以胸部影

像学发现为主，提示了胸部影像学在体检的重要性，做

到早发现、早诊治。

支气管 EMC 易与多种肿瘤如多形性腺瘤、腺样

囊性癌相混淆，其确诊主要依赖病理特征及免疫组化

染色，其典型病理学特征：上皮细胞及肌上皮细胞的

腺管双层结构，内层上皮细胞对细胞角蛋白有免疫反

应，外层肌上皮细胞对 S-100 蛋白和平滑肌肌动蛋白

有免疫反应［12］。上皮细胞 CK 及 EMA 阳性，肌上皮

S-100、p63、HHF35、GFAP 及 SMA 均阳性［13 ,14］；

腺样囊性癌由导管上皮细胞和肌上皮细胞组成，细胞

呈管状、筛状、实性排列，特征性表现为筛状和管状

结构中含嗜碱性粘液；免疫组化主要表达腺上皮标

记 CD117、CK8 /18、CK7，肌上皮标记 SMA、p63、

S-100、Calponin［15］。多形性腺瘤特征：上皮组织、

粘液样或软骨样组织混合存在，上皮成分可为肌上皮

或鳞状上皮组成导管状或片状；免疫组化染色显示多

种角蛋白、S-100 蛋白、波形蛋白或 SMA 阳性［16 -17］。

特征性的组织学形态及免疫组化标记为 EMC 诊断及

鉴别诊断提供依据。该病例第一次病理诊断为多形

性腺瘤可能与组织标本较少有关，第二次诊断为腺样

囊性癌可能与病理医师的诊断经验有关，由此可见，

对于罕见疾病的确诊，为病理医师提供足量的组织标

本非常重要。

支气管 EMC 的治疗尚无国际化标准治疗方案，

国内外文献报道多以根治性手术为首选，放疗和化

疗对其不敏感；化疗多用于晚期患者姑息性治疗，化

疗药物以环磷酰胺、长春新碱、阿霉素等药物为主，

Yamazaki H 等［18］曾报道一例原发性腮腺 EMC，该患

者行腮腺切除术后随访期间发现肺转移，后行全身

化疗，取得良好的近期疗效。李呈芬等［19］报道 1 例

支气管 EMC 行根治性手术，术后病理提示癌组织侵

及肺实质，后行紫杉醇脂质体联合洛铂化疗。马欢

等［20］发表 1 例气管 EMC 治疗病例报道，该患者确诊

时已到晚期，无法行根治性手术，初期行 CAV（环磷

酰胺 + 长春新碱 + 表柔比星）化疗，同步放疗，后病情

进展，先后更换多种化疗方案，病情仍进展，考虑化疗

效果不佳，放疗可能存在一定效果，但关于该类肿瘤放

疗的报道极少。Nishihara M 等［9］报道过 1 例颅骨转

移的肺 EMC 患者接受骨膜切除术和全脑放疗。近年

气管镜下介入治疗在早期支气管 EMC 治疗中获得良

好的近期疗效［21］。该类肿瘤的靶向治疗及免疫治疗尚

未在临床研究中获得评估。

光动力疗法的原理是光敏剂在肿瘤部位浓聚，在

特定波长激光照射下，发生光反应达到选择性杀伤肿

瘤的作用。该疗法已在多学科肿瘤治疗中获得广泛应

用，特别是在体表和空腔脏器表面肿瘤，如皮肤癌、咽

喉癌、气道肿瘤、食管癌、胃癌、胆管癌、膀胱癌、宫颈

癌等［22 -28］，实体瘤可行间质光动力治疗，目前应用者

较少；近年来，新型光敏剂的研发促进了光动力疗法

的应用及发展［29 -34］。光动力疗法靶向性高、损伤小、

毒副作用低、可联合放疗化疗及免疫治疗等应用。支

气管镜下光动力治疗，不仅能达到改善气道堵塞的近

期疗效，还可通过灭活管壁肿瘤浸润病变获得较好的

远期疗效。累及气管、隆突处及左右主支气管的 EMC

患者，常因根治性手术创伤大、风险高、费用高而选

择放弃手术，支气管镜下光动力疗法可以先通过支气

管镜冷热消融技术，将大部分肿瘤清除，对于残存的

基底部肿瘤，通过光动力治疗，进一步使肿瘤坏死脱

落，对早期肿瘤或基底较浅的肿瘤可达根治效果，该

方法具有安全性高、损伤小、恢复快、可重复、无耐药

等优点。

本例报道的右主支气管肿物患者诊断明确，经支

气管镜下消瘤术，清除管腔内大部分肿瘤后，对于残

存基底肿瘤行光动力治疗，术后疗效确切，目前已随

访 18 个月，病情稳定。

支气管 EMC 作为一种罕见低度恶性肿瘤，易误

诊、漏诊，诊断主要依据病理学形态及免疫组化染

色，组织标本量及病理医师经验正参与确诊工作中也

起重要作用。治疗上，支气管镜下光动力疗法为早期

病变累及部位表浅且无法根治性手术患者提供了一

种微创治疗方案，部分患者可达到治愈的效果。部分

晚期患者也可选择光动力治疗，该方法一种姑息性

治疗，可快速有效解除气道梗阻、扩宽气道、改善症

状，并延缓肿瘤生长，为更多患者减轻痛苦改善生活

质量。
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