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　　鼻腔睾丸核蛋白（ｎｕｃｌｅａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｆｔｅｓｔｉｓ，
ＮＵＴ）癌是一种罕见、未分化、高度侵袭和致命性肿
瘤，主要发生于青少年和青年人，临床表现缺乏特异

性，目前主要诊断方法是免疫组织化学检测ＮＵＴ蛋
白的核表达、荧光原位杂交检测 ＮＵＴＢＲＤ４融合蛋
白或基因测序技术，对常规的放疗和化疗反应不佳，

中位生存期仅６～９个月，预后极其不良。在本案例
中，我院耳鼻咽喉头颈外科收治１例１４岁男性术后
确诊鼻腔ＮＵＴ癌患者，目前患者正处于术后放疗阶
段，状况良好。本文旨在报道鼻腔ＮＵＴ癌这一罕见
肿瘤，并文献回顾此肿瘤临床、治疗策略。

１　临床资料

患者，男，１４岁，因“反复双侧鼻塞伴鼻出血
２年余”就诊于我院。患者双侧鼻塞呈间歇不完全
性，鼻出血量少、可自行停止，无鼻腔疼痛、流涕、回

吸性血痰、耳鸣、听力下降，无四肢乏力、头痛、头晕。

我院门诊检查后以鼻腔新生物（血管瘤？）收入院进

一步治疗，患者发病以来，食欲、精神、大小便正常，

体重无明显减轻。患者既往史无特殊，个人史无特

殊，家族中无肿瘤患者。入院后体格检查发现右侧

鼻腔一新生物，质地较脆、触之易出血，鼻中隔面可

见其根蒂，鼻中隔向左偏曲，左侧下鼻甲肥大。常规

实验室检查未见明显异常，鼻窦 ＣＴ示：右侧鼻腔异
常软组织团块，性质待定；右侧上颌窦及右侧筛窦炎

症，鼻中隔偏曲，左侧下鼻甲肥大（图１）。术前诊
断：鼻腔新生物（血管瘤？）。在全麻下行鼻腔新生

物切除术，术中发现鼻腔新生物质地脆，触之易出

血，可发现其完整根蒂位于右侧鼻中隔面，予以等离

子完整切除肿块，术后送检，病检结果示：鼻腔新生

物，考虑恶性上皮性肿瘤（图 ２）；免疫组化示：Ｐ４０
（＋）、ＣＫ５／６（＋）、ＣＫ７（＋）、ＩＮＩ１（＋）、ＢＲＧ１
（＋）、ＭＵＣ５ＡＣ（黏液细胞 ＋）、Ｐ５３（野生型）、Ｋｉ６７
（＋热点区约４０％）、Ｐ１６（＋，斑驳状）、ＮＵＴ（＋）、Ｓ
１００（＋）、ｃａｌｐｏｎｉｎ（－）、ｓｙｎ（－）、ＣｇＡ（－）、原位杂
交ＥＢＥＲ（－）。结合 ＨＥ切片，本例符合鼻腔 ＮＵＴ
癌，建议必要时行 ＮＵＴ基因检测（图３）。根据免疫
组化结果，诊断为右鼻腔ＮＵＴ癌。

随后患者入我院肿瘤科进一步治疗，采用容积

调强放射治疗（ｖｏｌｕｍｅｔｒｉｃｍｏｄｕｌａｔｅｄａｒｃｔｈｅｒａｐｙ，
ＶＭＡＴ）行根治性放疗，首次处方剂量及分割方式
为：ＰＧＴＶ６０．８Ｇｙ／３２Ｆｘ，ＰＣＴＶ５１．２Ｇｙ／３２Ｆｘ，患
者反应良好，正在治疗中。

２　讨论

ＮＵＴ癌在１９９１年首次被提出，并发现了其特
征ｔ（１５；１９）易位，因此将这种易位产生的融合基因
称之为ＢＲＤ４ＮＵＴ，后来发现了越来越多的其他融
合基因（例如 ＢＲＤ３、ＮＳＤ３、ＺＮＦ５３２等），有学者提
出以ＮＵＴＭ１融合伴侣来分类及治疗的观点［１］。人

们发现ＮＵＴ癌多发生在中线结构（如头部、颈部、纵
隔等），故称之为 ＮＵＴ中线癌。越来越多的研究发
现，ＮＵＴ癌还出现在肾脏［２］、下颌下腺［３］、唾液

腺［３］、舌下腺［４］、卵巢［５］、胰腺［６］、骨骼［７］等器官和

组织中，故在２０１５年，ＷＨＯ在对肿瘤分类中将其名
称中“中线”一词删除，重新定义为ＮＵＴ癌。由于人
们缺乏对ＮＵＴ癌这一罕见病的认识，此病也无特异
性临床表现，因此常存在漏诊和误诊情况，以下情况

均应考虑到 ＮＵＴ癌这一诊断：①多发生在中线结
构，但是在中线以外的多种脏器组织也有发现，因此
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在中线结构以外的组织器官也应考虑到这一罕见特

殊肿瘤的可能。②尽管原发性肿瘤尚不清楚，但存
在转移，应考虑ＮＵＴ癌的可能性，对于所有低分化、
外观单一、伴有或不伴有局部鳞状分化的非皮肤癌，

应考虑ＮＵＴ癌。③年龄、性别、吸烟、病毒相关的病
因都不应作为排除 ＮＵＴ癌的诊断［８］。ＮＵＴ癌的诊
断目前临床上常用免疫组织化学法染色和识别

ＮＵＴＭ１蛋白的特异性单克隆抗体来实现，使用该抗
体的ＩＨＣ染色对ＮＵＴ癌的诊断具有８７％的敏感性
和１００％的特异性，另常结合基因检测来明确诊
断［９］。目前ＮＵＴ癌治疗方案无标准共识，据文献报
道，手术切除以及放疗范围可独立预测无进展生存

率和总生存率［１０］，在一项４８例头颈部 ＮＵＴ癌患者
的研究中，有１例长期生存的患者在早期行手术切
除获得了完全缓解［１１］。放疗对于患者的总生存率、

对头颈部和胸部原发的 ＮＵＴ癌有明显的积极作
用［１２］。在用于化疗的多种药物中，对肿瘤的生长有

明显的抑制作用，但是并不能成功阻止其复发，然而

１例１０岁的男孩在髂骨中出现 ＢＲＤ４／ＮＵＴ阳性的
未分化肿瘤的病例中，使用肉瘤方案（ｓｃａｎｄｉｎａｖｉａｎ
ｓａｒｃｏｍａｇｒｏｕｐＩＸｐｒｏｔｏｃｏｌ，ＳＳＧＩＸ）联合治疗，近
１３年达完全缓解状态［８］。靶向治疗 ＢＲＤ４ＮＵＴ的
ＢＥＴ抑制剂（ＢＥＴｉｎｈｉｂｉｔｏｒ，ＢＥＴｉ）、组蛋白去乙酰化
酶类抑制剂在开发中，标准化疗方法和第一代 ＢＥＴ
溴结构域抑制剂仅在少数情况下有效［１３］。故在临

床诊疗中ＳＳＧＩＸ联合治疗方案、新兴的第二代靶向
抑制剂、新型合理的协同组合以及免疫肿瘤学方法

有望改善该疾病的预后［１４］。

在已经报道的文献中，绝大多数最初的诊断都

不是ＮＵＴ癌。可能的原因是其形态特征与许多其
他肿瘤类型相同；缺乏辅助诊断技术，如免疫组织化

学和基因检测，尤其是在很多资源匮乏的医院；疾病

的罕见性；病理科医生和临床医生缺乏对该疾病的

认识。总之，我们要关注到这一特殊罕见肿瘤，尤其

在鼻腔和鼻窦疾病中。
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