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前庭大腺腺样囊性癌1例

欧阳晨捷，周东华

(佛山市妇幼保健院病理科，广东 佛山 528000)

[摘　要]	 采用光镜及免疫组织化学等方法对1例前庭大腺腺样囊性癌进行临床、病理回顾性分析。本例患者

以右侧外阴隐痛入院，临床初步诊断为“前庭大腺脓肿”。行会阴肿块切除术后，光镜下见肿瘤

细胞小而一致，呈基底细胞样、腺样或不典型筛状排列，这些大小不等的腺腔或筛孔内见分泌的

黏液或红染均质的圆柱状物，伴多量神经束侵犯，浸润肌肉组织，免疫组织化学表达腺上皮及肌

上皮标志。前庭大腺腺样囊性癌是发生在女性外阴非常罕见的恶性肿瘤，临床诊断困难，明确诊

断需要病理活检及免疫组织化学检测。

[关键词]	 外阴；前庭大腺；腺样囊性癌；病理；诊断

Clinicopathologic analysis of adenoid cystic carcinoma of 
Bartholin’s gland: A case report 

OUYANG Chenjie, ZHOU Donghua

(Department of Pathology, Foshan Women and Children Hospital, Foshan Guangdong 528000, China)

Abstract The clinical characteristics and the microscopic and immunohistochemical characteristics of a case with adenoid 

cystic carcinoma of Bartholin’s gland were analyzed with a follow-up period. Related literature was reviewed.

The case was found with a right vulva pain,and was clinically diagnosed as Bartholin’s gland abscess. But under 

the light microscope, the following can be seen in the patient’s removed perineal mass. The tumor cells are small 

and uniform, arranged in a basal cell-like, adenoid or atypical sieving pattern. The secreted mucus or red-stained 

homogeneous cylindrical body can be seen in these glands or meshes of different sizes. In addition, scattered 

tumor cells are also found in nerve tissues and peripheral muscle tissues. Its immunohistochemical markers are 

glandular epithelial and myoepithelial positivity. Adenoid cystic carcinoma of Bartholin’s gland is a very rare 

malignant tumor that occurs in female vulva. Therefore, in addition to clinical diagnosis, pathological biopsy and 

immunohistochemical detection are required to confirm the diagnosis.
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腺样囊性癌(adenoid c ystic carcinoma，ACC)
已在多种器官中被报道，如涎腺、乳腺、泪腺、

呼吸道、子宫颈、鼻窦、皮肤及前庭大腺等。该

肿瘤多见于涎腺，总发病率不高，是一种上皮性

肿瘤。而发生于女性外阴前庭大腺的腺样囊性癌

是全球女性非常罕见的恶性肿瘤，目前对这种肿

瘤的认识还不是很清楚。现总报道数不超过 1 0 0
例，而国内报道数<15例[1]。2014年版WHO女性生

殖系统肿瘤分类将其归为腺上皮病变，是外阴前

庭大腺癌中的一种特殊类型，具有其独特的生物

学行为。本文通过回顾性分析佛山市妇幼保健院1
例发生于外阴前庭大腺的腺样囊性癌并综合文献

复习，旨在提高日常临床医疗中对该类疾病的认

识水平。

1  临床资料

患者，女，4 5岁，右侧外阴隐痛半年，疼痛

较轻可忍受，局部无红肿发热，无明显肿胀，有

时可有局部点状触痛，以“右侧前庭大腺脓肿”

收 治 入 院 。 患 者 既 往 体 健 ， 无 特 殊 疾 病 史 ， 查

体：发育正常，营养中等，全身皮肤及浅表淋巴

结 未 扪 及 肿 大 ， 心 肺 ( − ) ， 肝 脾 不 大 。 妇 科 查 体

示 ： 外 阴 已 婚 经 产 式 ， 阴 毛 分 布 正 常 ， 双 侧 大

阴 唇 未 见 明 显 肿 胀 ， 表 面 皮 肤 光 滑 完 整 ， 右 侧

大阴唇下 1 / 3 深 部 可 触 及 不 规 则 片 状 增 厚 区 ， 轻

触 痛 ， 无 波 动 感 。 肛 诊 ： 右 侧 大 阴 唇 增 厚 区 域

未 紧 邻 肛 门 及 直 肠 。 经 完 善 术 前 相 关 检 查 后 ，

予 行 右 侧 会 阴 体 肿 物 切 除 术 ， 术 中 见 肿 物 位 置

深 ， 质 地 硬 ， 无 明 显 包 膜 ， 剥 离 面 易 渗 血 ， 与

周围组织边界不清。

1.1  标本处理方法

手术标本经10%的中性甲醛溶液固定，常规脱

水，石蜡包埋，4 μm厚切片，分别用于常规HE 染
色和免疫组织化学检测。免疫组织化学染色采用

SP法，一抗包括CK7，CK5/6，p63，S -100，Ki-
67，CD117，GATA3，GCDFP15，PAS，所有一抗

及SP试剂盒均购自广州安必平医药科技股份有限

公司，操作步骤严格按照说明书进行。

1.2  标本观察及病理诊断 
肉眼观：灰白灰红色不整形组织一堆，大小

为4 . 5  c m × 4 . 3  c m × 2 . 6  c m，部分切面呈灰白色，

质稍硬。镜下观：肿瘤细胞小而一致，呈基底细

胞样、腺样或不典型筛状排列，可见双层细胞结

构，这些大小不等的腺腔或筛孔内见分泌的黏液

或 红 染 均 质 的 圆 柱 状 物 ( 图 1 A ) 。 癌 细 胞 分 化 相

对较好，核呈圆形或卵圆形，病理性核分裂象罕

见，胞质稀少。肿瘤间质由数量不一的纤维结缔

组织构成。肿瘤周边局灶区可见到少量残存黏液

腺，此为前庭大腺腺泡组织残留，并见多处明显

的神经侵犯及骨骼肌破坏(图1 B ~ 1 D)。免疫组织

化学标志 ( 图 2 A ) ： C K 7 ( + ) ， C K 5 / 6 ( + ) ， p 6 3 肌

上皮( + )，CD 1 1 7 ( + )，S - 1 0 0灶性( + )；G ATA 3，

G C D F P 1 5 ， P A S 均 为 阴 性 ； K i - 6 7 标 志 指 数 约

10%。病理诊断：(右侧会阴体肿物)恶性肿瘤，考

虑前庭大腺来源的腺样囊性癌可能性大，癌组织

浸润横纹肌并累及神经纤维束，未见明确脉管内

瘤栓。

图1 癌组织形态(HE，×200)

Figure 1 Microscopic morphological features of tumor tissues(HE, ×200)

(A)癌组织呈筛孔状结构，其内含有黏液或红染均质样物；(B)右下方可见少量巴氏腺腺泡组织残留；(C)癌组织内神经侵

犯；(D)癌组织内骨骼肌的破坏。

(A) Tumor cells are arranged in a atypical sieving pattern, in which the secreted mucus or red-stained homogeneous cylindrical body can 

be seen; (B) In the lower right of the picture, the remains of acinus of Bartholin’s gland can be seen; (C) Scattered tumor cells are found in 

nerve tissues; (D) Scattered tumor cells are found in peripheral muscle tissues.
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1.3  治疗与随访

患者因临床先前的评估尚不足，切缘情况不

清，建议患者再进行二次扩大范围手术(外阴癌范

围 ) 及 盆 腔 淋 巴 结 切 除 术 ， 但 是 患 者 拒 绝 再 次 手

术，出院后至上级医院进一步诊治，上级医院补

充免疫组织化学结果：EGFR(+)，CD10(−)及FISH

检测结果：ET V6染色体易位阴性；支持我院病理

诊断。患者未再进行二次手术，复查了影像学检

查，暂未发现残余癌灶及其他部位病变，后继续

辅 以 单 纯 放 疗 并 定 期 监 测 ， 随 访 1 年 余 ， 病 情 稳

定，未见复发。

2  讨论

腺样囊性癌于1859年由Bil lroth首次以“圆柱

瘤”命名在涎腺中报道，后来Ewing于1919年定性

为恶性肿瘤，故将其改名为腺样囊性癌。在女性

生殖道，腺样囊性癌更常见于宫颈[2]。而起源于外

阴前庭大腺的腺样囊性癌很少见，占所有女性生

殖道恶性肿瘤<1%、外阴癌的0.1%~5.0% [3]，其病

因尚不清楚，可能与既往外阴、前庭大腺感染有

关；也有报道[2]称妊娠是其危险因素之一，可能激

素在其发病机制中也起了重要作用。

腺样囊性癌好发于45~55岁女性患者 [4]。临床

表现无特异性，早期常为外阴无痛性肿块，随着病

情进展，局部可出现疼痛不适，在于患者对疼痛的

耐受程度，从常出现的烧灼感到很少出现的剧烈疼

痛。不管患者疼痛程度如何，其侵犯神经的生物学

行为无差别。因此，许多患者往往是先感受到外阴

局部的瘙痒、灼痛不适一段时间后，才出现可触及

的肿块，本例患者就是以外阴隐痛就诊。

正因为发生于前庭大腺的腺样囊性癌临床表

现无特异性，发病率极低，常常被误诊为“前庭大

腺囊肿”或者“前庭大腺脓肿”而行开窗引流术，

殊不知这样可使恶性肿瘤转移或扩散，给患者带来

不必要的痛苦。而前庭大腺囊肿是当前庭大腺发生

创伤或者感染时，腺管肿胀导致管口狭窄，而使分

泌物引流不畅、潴留形成，且当继发葡萄球菌、大

肠埃希菌、淋病奈瑟菌、沙眼衣原体以及厌氧菌等

感染时，则会出现前庭大腺脓肿的临床症状，常见

于育龄期女性，幼女及绝经后女性少见。因此，对

于年龄偏大的患者出现外阴包块，或者囊肿反复发

作的情况下，临床医师需要提高警惕，及时取样送

病理学检查是非常必要的。目前病理组织学活检是

确诊前庭大腺腺样囊性癌的“金标准”。

前庭大腺腺样囊性癌与发生于腮腺及其他部

位等处的腺样囊性癌组织学形态相同。有学者[5]制

定了有关原发性外阴前庭大腺肿瘤的诊断标准： 

1)肿瘤位于前庭大腺的解剖部位，于大阴唇深部，

肿瘤表面的皮肤一般完好；2)光镜下非肿瘤的前庭

大腺和肿瘤区域之间有一个移行过渡，肿瘤周边组

织中可以见到残存的腺体组织，前庭大腺导管或腺

图2 癌组织免疫组织化学染色(SP法，×200)

Figure 2 Immunohistochemical markers of tumor tissues(SP, ×200)

(A)CK7(+)；(B)p63肌上皮(+)；(C)CD117(+)；(D)S-100 (部分+)；(E)Ki-67(+，约10% )。

(A)CK7 (positive); (B) p63 myoepithelial cells (positive); (C) CD117 (positive); (D) S-100 (partially positive); (E) Ki-67 (positive, about 

10%).

A C

D

B
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泡有原位癌成分；3)组织学上不仅具有典型的腺样

囊性癌的形态结构，且近期不伴发其他部位与其组

织学类型相似的肿瘤。因前庭大腺腺样囊性癌是一

个缓慢生长的肿瘤，形态分化良好，核分裂象罕

见，但具有向会阴体浸润的特征性表现，主要沿神

经侵袭和发展，这是否与该疾病晚期常导致局部复

发有关，有待进一步的研究[6]。

前庭大腺腺样囊性癌的形态学表现需与下述

病变鉴别：1 )外阴鳞状细胞癌，占外阴恶性肿瘤

的 9 0 % 以上，形态学表现为表皮失去正常成熟分

化能力，由肿瘤组织取代并向下呈舌状浸润性生

长，并突破基底层，侵入真皮，间质内上皮细胞

巢胞质嗜酸性(异常成熟)，有时可见胞质内含黏

液，但其发生腹股沟淋巴结转移并不多见，其远

处转移多通过血源性途径，最常转移至肺，其次

可转移至骨、肝、肾和脑 [7-8]；2)外阴腺鳞癌，形

态学特征为肿瘤组织由双向分化的上皮性癌相互

交错组成，即腺癌成分和鳞癌成分混合，鳞癌细

胞间有间桥，排列呈巢状或片状，核大小不等，

染色质粗；而腺癌细胞排列成腺管或腺泡状，核

仁清楚[9]；3)外阴混合瘤，又称多形性腺瘤及软骨

样汗管瘤，肿瘤组织学形态与涎腺混合瘤相似，

肿瘤由排列呈腺管状、梁状、索状或巢状上皮细

胞及间质成分混合组成，间质可纤维化、黏液样

变性、透明变性、软骨化或骨化 [10]；4)外阴腺样

基底细胞癌，常伴出血和/或形成溃疡，组织病理

学形态由一致性的基底细胞构成团状、条索状、

腺 样 或 管 样 结 构 ， 癌 巢 周 边 呈 柱 状 、 栅 栏 状 排

列，中心可向鳞状细胞癌分化[10-11]。

关于前庭大腺腺样囊性癌的组织起源尚有争

议，传统观点认为它是来源于腺上皮，但是近年来

越来越多的证据表明腺样囊性癌具有腺上皮和肌上

皮双相分化能力，免疫组织化学表达腺上皮及肌

上皮标志，如actin、角蛋白(CK)、S-100蛋白及上

皮膜抗原(EMA)等。然而，由于其发病部位的特殊

性，对于此类疾病的研究主要集中在涎腺，很少有

前庭大腺中的报道 [12]。有趣的是，在对于前庭大

腺腺样囊性癌的个案报道中，另有一些学者认为肿

瘤细胞免疫表达支持导管上皮-肌上皮分化 [13]。而

本病例患者肿瘤细胞免疫组织化学特征为CK5/6，

CK7弥漫强阳，S-100蛋白灶性阳性，p63肌上皮也

呈阳性表达，支持上述研究结果。

在分子遗传学特点上，研究 [14]发现涎腺分泌

癌存在特征性ET V6染色体异位，在其他涎腺肿瘤

中(包括腺样囊性癌)均无ET V6染色体异位。那么

本例患者发生在前庭大腺的腺样囊性癌ET V6染色

体易位亦为阴性。综上，本例患者的临床症状、

形态学、免疫组织化学特征等均符合前庭大腺腺

样囊性癌的诊断标准。

前庭大腺腺样囊性癌因其极低的发病率，文

献中几乎均以个案报道的方式进行回顾性研究，

临床上亦对该类疾病的认识不足。目前首选的治

疗方式是手术治疗，但是其最佳的手术治疗方案

还未统一。有学者 [15]认为：病灶小、单侧、未接

近前后中线者，可行局部病灶切除；而病灶广泛

或接近前后中线者，需行外阴广泛切除。本例患

者因临床先前的评估不足，切除肿物组织破碎，

导致切缘情况不清，肿物大小不定。如果能在术

中先进行冰冻切片病理活检的话，可能对术中切

缘的选择、手术的方式及预后的判断有帮助。该

病有低的淋巴结转移率和较高的局部复发率，对

于淋巴结是否切除或切除范围也有异议。研究 [16]

显示：在25例前庭大腺腺样囊性癌患者中，有11

例 行 腹 股 沟 淋 巴 结 清 扫 术 ， 仅 有 1 例 有 淋 巴 结 转

移。这是与前庭大腺发生的腺癌和鳞状细胞癌不

同的地方。但是，也有研究 [ 1 , 1 7 ]发现：局部病灶

切除患者的复发率是 6 8 . 9 % ，外阴广泛切除患者

的复发率是42.9%，且切缘的阳性率分别为48%和

30%。因此术后辅助放疗肯定能降低阳性切缘患者

局部的复发率，López-Varela等 [18]的研究证实了这

一观点。中国抗癌协会最新的一篇诊疗指南(第四

版)[19]也指出：肿瘤局限者建议行肿瘤局部扩大切

除，有淋巴结转移的高危患者推荐的手术方式为

外阴广泛切除术+双侧腹股沟淋巴结清扫术，必要

时可扩大至盆腔淋巴结清扫术，若切缘阳性或者

神经有侵犯者推荐术后辅助放疗。本例患者出院

后至上级医院复查了影像学检查，暂未发现残余

癌灶及其他部位病变，包括腹股沟淋巴结(即所谓

的前哨淋巴结)未见异常后，辅以单纯放疗，随访

1年余，未见复发。由此可见，前庭大腺腺样囊性

癌是一个中度恶性的肿瘤，但不知道该类疾病是

否具有延迟复发的特点，因此需要长期随访。

目前认为早期前庭大腺腺样囊性癌患者的预

后与手术切缘关系密切，手术切缘阴性，是达到

临床治愈指标的重要标志。但是即使手术切缘阴

性患者，也有报道通过血源性途径发生转移的病

例，而转移最常见的器官是肺 [2,7]。由于目前该病

例少见，有待于积累更多的资料进一步探讨。
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