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背景：

• NUT癌是一种罕见的具有高度侵袭性的低分化癌，常

与NUT基因染色体重排相关。

• ICD-O代码：8023/3。

•早期关于NUT癌的文献报道患病者均为儿童及青年，

最新统计显示从儿童到老年都可发生。



背景

•中线癌的病因尚未明确，已有的研究显示它与EB病毒

及人乳头状瘤病毒(HPV)、吸烟及环境因素无关。

•最常发生的部位：头颈部、纵膈及肺。

•临床特征：快速增长的肿块引起的非特异性症状。

• NUT预后差，平均总生存率为9.8个月，一些证据表明

NUT变异型癌患者预后可能比BRD-NUT癌患者好。



材料和方法

•作者通过对英文文献的全面回顾，共发现7例来源于涎腺
的NUT癌病例报告。

•作者在此描述3例来自腮腺的新NUT癌病例，并回顾先前
报告的病例。

•通过临床病史、组织学形态特征、免疫组化染色及分子
检测来展开研究。



NUT免疫组化判读标准

对NUT免疫组化的判读是基于已发表的数据：

超过50%的肿瘤细胞核有明显的颗粒状（点状或尘埃
状）表达视为阳性表现（正常睾丸组织可作为阳性对照）。



临床病史：
case1 ：39岁女性，表现为右侧腮腺快速肿大，在当地被诊断为可能是高
级别黏液表皮样癌，行根治性腮腺切除术和右Ⅱ、Ⅲ区淋巴结清扫，并接
受放化疗。在术后3个月，出现多发骨（骶骨，第三腰椎，左侧股骨颈和肋
骨）、淋巴结和肺部转移。她继续接受姑息治疗，对腰骶骨放疗。为寻求
进一步治疗在本中心会诊，病理诊断显示为NUT癌，随后病人接受了姑息性
放疗，3个月后建议行临床试验性的靶向治疗，4个月后，死于本病。

case2：35岁，男性，接受了腮腺全切除术及颈部淋巴结清扫，（在国外）
诊断为腮腺的未分化大细胞癌（pT3pN2b），术后（3个月后）显示多发性
骨转移。从骨盆骨中取活检（无法取回最初的标本以供审查），并开始姑
息化疗。

case3：55岁女性，右腮腺迅速增大（最大直径9cm）。她在另一个医院进
行了浅表腮腺切除术。三个月后复发并接受全腮腺切除术、面神经切除和
颈部淋巴结清扫（pT3pN1），行辅助放化疗，在初步诊断6个月后，出现肺、
肝和骨转移，在接受了初次手术后7个月，死于病情进展。

















表2总结

• 包括我们的3个案例，总共有10个涎腺发生的NC病例，男:女
（M:F比率=1.5:1），年龄范围为12岁-55岁（中位，29 y），9名
患者40岁以下，有3/10的病例是儿童。原发性肿瘤的起源是腮腺
（n=7）、舌下腺（n=2）和下颌下腺（n=1）。6例肿瘤位于右边，
3例位于左边，1例未知。（8/10）有局部淋巴结受累。所有患者
均行手术治疗，并辅以放射治疗/化疗，大多数患者术后迅速发生
多发转移。中位随访5个月（1-24月;），7/10患者死于疾病，中
位数为5.5个月（1到24个月）。1个患者在姑息性治疗后多发转移
带病生存，只有2名患者在随访7月和14个月时无病生存。





表3总结

• 所有的肿瘤呈现为快速增长的肿块。

• （6/9）原始诊断提示为未分化或低分化鳞癌/癌。其余3例分别诊断为肌
上皮癌、腺样囊性癌、粘液表皮样癌。

• 免疫组化：广谱CK（8/9）阳性表达，p63（9/9）弥漫阳性，神经内分泌
标记（2/9）灶性表达，其余7例均阴性。

• 所有NUT抗体染色的8个病例均为（核）阳性，9个病例通过基因检测显示
NUT重排。融合的基因是BRD4（n=7），非BRD4/3（n=1），FISH失败
（n=1）。





讨论：

• NC大多发生于头颈部及胸腔等中线器官，但是即便在这些特

征性的部位，这种罕见的疾病可能仍被忽视。唾液腺NC的报

告中，绝大多数病例最初的诊断没有考虑到NC，诊断主要是

在分子检测后确诊。这主要是由于该肿瘤表面上与传统的SCC
或其他低分化的癌形态学相似，以及作为鳞状细胞标志的p63
的一致性表达。因此将NUT IHC和/或分子检测纳入到唾液腺

NC的鉴别诊断中是必要的。



讨论：

• 虽然NC被一些作者认为是SCC的变异体，但它与传统的SCC的
关系尚不清楚。与传统SCC的高度异质性相比，在NC中缺乏

其他分子改变，BRD-NUT融合是这种罕见疾病的唯一驱动因

素。针对该基因融合，制定新的治疗策略可能是一个很有前

景的选择。



讨论：

• 涎腺癌中NC的发生率尚不清楚。在鼻腔鼻窦，NC在低分化/
未分化癌中占10%。在本研究筛选的306例涎腺癌中缺乏NUT
免疫表达。因此建议在未分化癌的检查中和唾液腺的鳞状细

胞癌中列入NUT IHC。

• 虽然基因检测不是诊断必须的，但建议确定融合基因，为了

更好地了解和描述这种罕见的侵袭性疾病。有初步的证据表

明BRD4-NUT和NUT变异型的预后差异，后者可能与更长的整

体存活率有关。



讨论：

• 涎腺NUT癌应与多种原发和转移性肿瘤相鉴别，包括低分化

鳞状细胞癌和多种涎腺癌的高级别或去分化癌，包括肌上皮

癌、粘液表皮样癌、基底细胞腺癌、上皮性肌上皮癌等。基

于这些鉴别诊断，并考虑到异质性和非特异性的NUT癌形态，

建议将NUT癌纳入低分化和未分化涎腺恶性肿瘤的鉴别诊断

中，并建议使用NUT免疫组化。



总结

总之，这是关于涎腺NC的第一个小综述，强调将这种

罕见疾病纳入低分化涎腺癌的鉴别诊断中的重要性，特

别是在可推测涎腺起源或未知来源的低分化鳞状细胞癌

和高级别肌上皮癌中。



Thank you !


