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Earle报道首例以来，本病的报道陆续增多，但仍为 

l临床少见肿瘤，仅占肿瘤发病率的 1％。而原发性 

于鼻咽部的小细胞性神经内分泌癌较为少见，发病 

率无统一报道，占鼻咽部恶性肿瘤的比例不足 1％。 

2．2 确诊和鉴别诊断主要依靠病理诊断，其需要满 

足以下小细胞性神经 内分泌癌诊断的病理特点： 

(1)光镜下组织形态属小细胞恶性肿瘤，并伴有 Ho— 

mer．Wright菊形团 及坏死灶；(2)免疫组化诊断上 

至少含有 2种 以上不同神经内分泌颗粒标记物； 

(3)高增殖指数及病理性核分裂指数；(4)常出现肿 

瘤性凝固性坏死。本病例肿瘤发病于鼻咽部，光镜 

下为恶性小圆形肿瘤细胞，应与其他小圆细胞性恶 

性肿瘤鉴别：(1)淋巴母细胞型淋巴瘤 ，此细胞染色 

质细腻或呈细颗粒，可见小核仁，免疫标记为 LCA、 

Tdt阳性，CD3或 CD20等阳性；(2)小细胞未分化 

癌，镜下癌细胞呈巢状分布，卵圆形泡状核，光镜下 

与本疾病病理难鉴别，但免疫组化前者以 CK，EMA 

弥漫阳性为主，且 CD99等阴性，而后者却相反；(3) 

神经母细胞瘤，免疫组化中常见 NF阳性，过碘酸雪 

夫氏反应有助于鉴别。(4)鼻腔葡萄状横纹肌肉 

瘤，有特征性的“形成层结构”，且表达肌源性标记 

如DES、myoD1等。(5)小细胞无色素性恶性黑色 

素瘤，表达黑色素标记物如 malen—A、S100、HMB45、 

gpl00等。(6)原始神经外胚层肿瘤，表达 CD99、 

BCL2等。临床上诊断与鉴别诊断首先需要通过 

MRI明确占位累及的范围，条件好的医院可通过检 

测血中肿瘤标记物 SYN和 NSE来评估是否为神经 

内分泌中肿瘤，取活检并加电镜检查以寻找神经内 
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分泌颗粒或进行基因测序来明确基因突变的类型。 

该部位发生此肿瘤少见，因此，一旦患者表现为鼻 

腔、鼻咽占位且具有凝固性坏死，都需要进行排除。 

2．3 目前鼻咽癌公认和有效的根治性治疗手段为 

放射治疗，或放疗为主的综合治疗。残存或复发病 

例在符合手术治疗条件时，行手术挽救可取得较好 

的临床结果 ，化疗主要应用于晚期患者 l4 J。黄德 

亮等 认为小细胞神经内分泌癌属分化差的肿瘤 

细胞，单纯手术往往不能凑效，近年来采用手术加放 

疗和(或)化疗的综合治疗方式已使预后得到明显 

改善。鼻咽原发性神经内分泌癌属鼻咽癌中少见的 

病理类型，应遵循鼻咽癌治疗方式。 
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