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胸腺神经内分泌肿瘤的诊疗进展
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【摘要】   胸腺神经内分泌肿瘤是一种罕见疾病，具有生物学侵袭性，预后较差；其临床表现不典型，部分

肿瘤可异位分泌促肾上腺皮质激素，引起内分泌症状。由于发病率低、异质性强，临床诊疗难度大，新型治疗方

案难以突破。早期完整手术切除是有效治疗手段。对于晚期肿瘤，期待新药物的临床试验，提高患者生存预后。
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【Abstract】 Thymic neuroendocrine tumors (TNETs) are a series of rare diseases with aggressive biology and
poor prognosis. Clinical manifestations of TNETs are atypical, and ectopic secretion of adrenocorticotropic hormone
can be found in some cases, resulting in associated endocrine symptoms. Due to the low morbidity and strong
heterogeneity, it’s difficult to diagnose, treat and obtain new treatment regimen. Early complete surgical resection is an
effective treatment. For advanced cancer, clinical trials of new drugs are expected to improve the survival of patients.
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神经内分泌肿瘤（neuroendocrine tumors，
NETs）是一组异质性、上皮增生性肿瘤，具有神

经、内分泌分化特征，包括分泌颗粒、突触样囊泡及

分泌胺和/或肽激素；最早由 Siegfried Oberndorfer
在 1907 年首次提出，用来描述一系列小肠上皮肿

瘤，其表现出较小肠腺癌更扁平的形态和更良性/
惰性的生物学行为，并将其命名为“类癌”[1-2]。此

后，此类病变的神经内分泌特性被 Masson 教授所

发现，传统意义的“类癌”逐渐被更为广泛的 NETs
替代[3]。NETs 最常见的起源部位包括胃肠道、肺、

支气管、胸腺以及胰腺，罕见部位包括甲状旁腺、

甲状腺、肾上腺及垂体等。

胸腺神经内分泌肿瘤（thymic neuroendocrine
tumors，TNETs）最早由 Rosai 和 Higa[4] 在 1972 年
提出，是一种罕见疾病，侵袭性强，预后较其它

NETs 相对差[5-6]，而且常与异位促肾上腺皮质激素

（adrenocorticotropic hormone，ACTH）综合征相

关。TNETs 发病率低，异质性强，预后相对不良，

本文旨在综述目前 TNETs 的诊疗进展，供临床实

践参考。

1    流行病学

TNETs 的发病机制不详，通常散发，约占所有

NETs 的 0.4%，占胸腺肿瘤的 2%～5%[5,7-9]。根据美

国监测、流行病学和最终结果（ s u r v e i l l a n c e，
epidemiology，and end results，SEER）数据库资料的

分析结果显示 [ 7 , 9 ]，TNETs 每年发病率约  0 .02/
100 000 人，中位诊断年龄 57 岁（较其他 NETs 患者

年轻），男女比例约  3 ∶ 1 。分泌  A C T H  的
TNETs（多为类癌）患者相对更年轻，中位年龄 21
岁 [ 1 0 - 1 1 ]。约  3 %～6 %  的  1  型多发内分泌肿瘤

（multiple endocrine neoplasia type 1，MEN1）患者存

在胸腺类癌 [ 1 2 ]，而  25% 左右的胸腺类癌可见于

MEN1[13]，胸腺类癌相关的 MEN1 更多见于女性和
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非吸烟患者[12]。约 8.3% 的 TNETs 患者存在同时性

或异时性第二原发癌，常见部位包括前列腺癌和皮

肤癌[14]。

2    临床表现及影像学特点

2.1    临床表现

TNETs 通常表现为前纵隔肿物，具有侵袭性，

多数患者在确诊时即存在局部浸润。早期、体积较

小的肿瘤，临床表现不典型，常因体检或其它原因

行胸部影像学检查时被检出。TNETs 的症状体征

根据肿瘤及转移灶的占位效应和内分泌功能可以

分为胸内表现和胸外表现。

TNETs 可因肿瘤局部占位效应引起咳嗽、胸

痛、呼吸困难等临床症状；若肿瘤侵犯上腔静脉，

可引起上腔静脉综合征；若肿瘤累及膈神经、喉返

神经，可出现膈肌麻痹、声音嘶哑等症状。

TNETs 可出现副肿瘤综合征。胸腺瘤患者常

合并重症肌无力症状，但 TNETs 合并重症肌无力

仅见于散在病案报道或小规模的病例总结 [ 1 5 - 1 6 ]。

有单个病例报道胸腺小细胞癌引起边缘性脑炎[17]。

相比于胃肠道 NETs，胸部 NETs 是异位 ACTH 分
泌的主要来源[18-19]，此类患者通常表现为 Cushing 综
合征。

相比于胸腺癌，TNETs 淋巴结转移更为多见；

TNETs 常见转移部位包括胸腔内淋巴结，全身转移

多见于骨转移、腹腔淋巴结转移、肺转移及肝转移

等[20-21]。胸外转移可因转移灶引起相应脏器的异常

体征。

2.2    影像学特点

目前 TNETs 的发现与定位仍依赖各种影像学

辅助检查。

胸部增强计算机体层成像（computed tomography，
CT）是诊断 TNETs 的最佳影像学检查手段，也是

目前评估手术可行性的最常用检查方法。CT 不仅

能精确定位病变，评估病变形态学特征，而且能分

辨病变与周围组织脏器的毗邻关系，并评估纵隔淋

巴结肿大情况。少数  TNETs，如早期典型类癌

（typical carcinoid，TC）表现为边界清楚的均质、类

圆形病变，可均匀强化。而大多数 TNETs 在 CT 上
表现为前上纵隔包块、分叶，常见外侵，增强时可

见不均匀强化；内部密度不均提示可能存在出血

或坏死；有时还可合并点状钙化。

生长抑素受体显像（somatostatin receptor
scintigraphy，SRS）对于 TNETs 的诊断具有重要提

示意义。TNETs 常有高表达的生长抑素受体，应用

放射性核素标记的奥曲肽进行核显像可定位相关

病变，尤其对于异位 ACTH 综合征患者的定位定性

诊断至关重要。SRS 阳性的肿瘤亦为靶向治疗提供

了一定的依据。但并不是所有的 NETs 均表达生长

抑素受体，而且 SRS 也无法清晰显示肿瘤边界及外

侵程度，因此 SRS 在 TNETs 中的应用受到一定限制。

核磁共振成像（magnetic resonance imaging，
MRI）可以评估 TNETs 性质及与周围血管毗邻关

系。以往因为肺部气体的干扰，MRI 较少应用于胸

部；由于 MRI 对软组织分辨的优势，近年来越来

越多地应用于纵隔，尤其是胸腺病变的检查。MRI
不仅可以鉴别正常胸腺组织与胸腺增生、胸腺囊性

病变与实性病变等，还可以评估病变外侵程度，尤

其是对心包、心脏以及大血管的侵犯，以初步评估

手术可行性以及判断是否需要行大血管置换等。

近年来，有研究[22] 利用 MRI 中的表观扩散系数和

扩散加权成像参数来鉴别早期和进展期的胸腺上

皮肿瘤，虽然研究中纳入了 TNETs，但此研究并未

区分 TNETs 和其它类型胸腺癌。

正电子发射断层显像/计算机体层成像（positron
emission tomography/computed tomography，PET/
CT）可以用来评估  TNETs 患者有无其它部位转

移，鉴别肿瘤临床分期。目前尚缺乏针对 TNETs
的 PET/CT 研究，临床上常用于术前评估是否有淋

巴结或远处转移，如淋巴结、骨、肺及肝脏等。

3    诊断标准及病理分型

组织病理学检查是诊断 TNETs 的金标准。除

了小细胞癌，免疫组织化学（组化）对于大多

TNETs 的准确诊断分型至关重要。穿刺活检标本

少，免疫组化技术实施困难，可能无法获取准确的

病理诊断 [ 2 3 ]，但目前尚无研究评估穿刺活检对于

TNETs 的诊断价值。根据 2015 版世界卫生组织

（World Health Organization，WHO）胸腺肿瘤组织

分类[24]，TNETs 主要分为四类：TC（低级别）、不典

型类癌（atypical carcinoid， AC）（中级别）、大细胞

神经内分泌癌（ l a r g e - c e l l  n e u r o e n d o c r i n e
carcinoma，LCNEC）（高级别）和小细胞癌（small-
cell carcinoma，SCC）（高级别）；同时摈弃“分化

良好”、“分化差”NETs 之说。类癌和 LCNEC 的
组织学“神经内分泌分化”的诊断依据要求至少

50% 的细胞强表达或弥漫表达至少 1 种神经内分泌

标志物（噬铬蛋白 A、突触素、CD56 和神经元特异

性烯醇化酶）；SCC 主要依据显微镜下组织学诊

断，神经内分泌标志物的表达不是必需诊断标准。

中国胸心血管外科临床杂志 2022 年 4 月第 29 卷第 4 期 • 489 •

http://www.tcsurg.org 

http://www.tcsurg.org


2021 年，WHO 发布第 5 版胸部肿瘤病理分型，继

续沿用 2015 年第 4 版的 TNETs 分型标准及命名编

码；新版再次强调，对于 SCC 和 LCNEC 混合型，

要求 LCNEC 成分≥10%；若 LCNEC 成分<10%，则

仅记为 SCC[25]。 WHO TNETs 病理分类分级见表 1。
目前的 WHO 组织分型中，Ki-67 指数是胃肠

道 NETs 的重要分级指标，不常规作为 TNETs 的分

类标准，尤其对于 TC 及类癌的区分意义不大 [25]；

但 Ki-67 可能是 TNETs 的预后指标之一[26]。

4    肿瘤分期系统

由于胸腺肿瘤相对少见，目前尚缺乏正式、统

一的分期策略。目前最常采用的胸腺肿瘤分期策

略是 Masaoka-Koga 分期系统。此分期系统是国际

胸腺恶性肿瘤兴趣小组（International  Thymic
Malignancy Interest group，ITMIG）整合 1981 年
Masaoka 分期系统[27] 和 1994 年 Koga[28] 提出的改良

版本。于 2011 年提出的 Masaoka-Koga 分期系统[29]，

其主要评估原发胸腺肿瘤的局部浸润情况，淋巴结

转移并非主要指标。ITMIG 胸腺肿瘤  Masaoka-
Koga 分期系统描述见表 2。

Masaoka-Koga 分期系统是目前应用最为广泛

的胸腺肿瘤分期系统，但是其中很多细节并未得到

明确、规范的定义和区分；而且，Masaoka-Koga 分
期系统的建立更多的是基于胸腺瘤和少部分胸腺

癌的数据，因此也存在选择偏倚的缺陷。2009 年以

来，ITMIG 和国际肺癌研究协会（International
Association for the Study of Lung Cancer，IASLC）为

了促进胸腺恶性肿瘤分期系统的规范化，更好地为

医生、患者提供疾病指导，集齐全球 105 个单位、

共 10 808 例患者的胸腺肿瘤资料，于 2014 年共同

提出新的胸腺肿瘤 TNM 分期策略，但仅纳入了极

少数的 TNETs[30]。此分期策略已于 2017 年在美国

癌症联合委员会/国际抗癌联盟（American Joint
Council on Cancer/Union for International Cancer
Control，AJCC/UICC） 的第八版肿瘤 TNM 分期中

正式公布，具体分期描述及分期分组见表 3 和表 4。
Meurgey 等[31] 于 2017 年通过回顾性分析单中

心 181 例胸腺肿瘤患者的资料，验证了 TNM 分期

系统的可行性及诊断价值，但其中并不包含

TNETs。而 Zhao 等[32] 曾针对试行 TNM 分期系统

对分化良好的胸腺神经内分泌癌（类癌）进行分期

评估验证，结果显示无论 Masaoka-Koga 分期或拟

表 1    2021 年 WHO TNETs 病理分类分级

系统命名法 分级 组织病理

TC 低级别 <2 核分裂/2 mm2，没有坏死

AC 中级别 <2 核分裂/2 mm2，有坏粉刺样坏

死；或 2～10 核分裂/2 mm2，有粉

刺样无坏死

LCNEC 高级别 >10 核分裂/2 mm2，具有神经内分

泌形态，地图样坏死，且至少

10%的细胞表达一种神经内分泌

标志物

SCC 高级别 典型小细胞组织特点

TC：典型类癌；AC：不典型类癌；LCNEC：大细胞神经内分

泌癌；SCC：小细胞癌；WHO：世界卫生组织；TNETs：胸

腺神经内分泌肿瘤

表 2    ITMIG 胸腺肿瘤 Masaoka-Koga 分期系统

分期 定义

Ⅰ期 肉眼和显微镜下肿瘤未侵透包膜；或者无包膜者，肿瘤

未侵犯周围组织

Ⅱa 期 显微镜下侵透包膜

Ⅱb 期 肉眼侵入胸腺或周围脂肪组织；或紧邻（而非突破）纵隔

胸膜或心包（显微镜下证实胸腺周围浸润，但未侵及纵隔

胸膜或心包纤维层）

Ⅲ期 肉眼侵犯周围器官（心包、大血管、肺等）；显微镜下证实

纵隔胸膜、心包、肺实质、膈神经、迷走神经、大血管受累

Ⅳa 期 胸膜或心包转移（显微镜下证实）

Ⅳb 期 淋巴或血行转移（淋巴结包括前纵隔、胸腔内、前/下颈部

淋巴结或其它胸外淋巴结）

ITMIG：国际胸腺恶性肿瘤兴趣小组

表 3    IASLC/ITMIG 胸腺恶性肿瘤 TNM 分期系统-T/N/M 分
期描述

分期 描述

T T1a 期 肿瘤位于胸腺内，无论有无包膜、有或无纵隔脂肪浸

润，均无纵隔胸膜侵犯

T1b 期 直接侵犯纵隔胸膜，但无纵隔其它结构受侵

T2 期 侵犯心包（部分或全层）

T3 期 侵犯肺、胸壁、膈神经、头臂静脉、上腔静脉、心包外

的肺门血管

T4 期 侵犯主动脉弓、主肺动脉、气管、食管或心肌

N N0 期 无淋巴结转移

N1 期 前纵隔淋巴结（胸腺旁）转移

N2 期 深部胸内或颈部淋巴结转移

M M0 期 没有胸膜、心包或远处转移

M1a 期 孤立性胸膜或心包转移灶

M1b 期 肺实质内转移灶或远处器官转移

IASLC：国际肺癌研究协会；ITMIG：国际胸腺恶性肿瘤兴趣

小组
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推行的 TNM 分期系统均不能直观地显示胸腺类癌

患者生存曲线上的有序性。近年，Dinter 等[33] 利用

全基因测序技术，将 TNETs 分为不同的分子簇亚

型，结合核分裂数、Ki-67 指数和染色体不稳定评分

等指标，提出了一种新的分子形态学分类方法，但

仍需更多的数据加以验证。

5    治疗策略

由于 TNETs 相对罕见，制定规范化的治疗策

略存在很大难度。不同于胸腺瘤和胸腺癌，美国国

立综合癌症网络（National Comprehensive Cancer
Network，NCCN）  指南将  TNETs 的诊疗归为

 

胸腺类癌

Ⅰ~Ⅱ期

手术切除

随访

ⅢA/B 期

可切除 不可切除

完整切除
且切缘阴性

不完整切除和/

或切缘阳性

随访 随访 放疗
±化疗

典型类癌 不典型类癌

• 观察（无症状者）
• 奥曲肽或兰瑞肽（生长抑素

受体阳性和/或内分泌症状）
• 依维莫司
• 替莫唑胺±卡培他滨
• 放疗

• 观察（无症状者或无进展）
• 放疗±（顺铂/卡铂+依托泊苷）
• 顺铂/卡铂+依托泊苷，或替莫唑胺±

卡培他滨
• 奥曲肽或兰瑞肽（生长抑素受体阳性

或内分泌症状）
• 依维莫司

推荐考虑临床试验；如若进展，改变治疗方案；或考虑 177Lu-dotatate 肽受体
放射性核素治疗（如果生长抑素受体阳性或奥曲肽/兰瑞肽进展）

Ⅳ期

无症状，肿瘤负荷低，
典型类癌

• 观察
• 奥曲肽或兰瑞肽（生长抑素

受体阳性和/或内分泌症状）

肿瘤负荷重的典型类癌，或疾病
进展，或不典型类癌，或有症状

• 临床试验
• 观察（无症状）
• 奥曲肽或兰瑞肽（生长抑素受体阳性和/或内分泌症状）
• 依维莫司
• 177Lu-dotatate 肽受体放射性核素治疗（如果

生长抑素受体阳性或奥曲肽/兰瑞肽进展）
• 卡铂/顺铂+依托泊苷
• 替莫唑胺±卡培他滨
• 肝脏为主病变可以行肝定向治疗

多发肺结节或肿瘤结节，弥漫性
特发性肺神经内分泌细胞增生

• 观察
• 奥曲肽或兰瑞肽（生长抑

素受体阳性和/或对药物无
反应的慢性咳嗽/呼吸困难）

 
图 1     胸腺类癌治疗决策流程图

化疗：化学治疗；放疗：放射治疗

 

胸腺大细胞神经内分泌癌或小细胞癌

可切除病灶

根据病灶部位，可选方案
• 手术+辅助化疗±放疗
• 新辅助化疗±放疗+手术
• 单纯化疗
• 单纯放疗
• 根治性化疗（顺铂/卡铂+

依托泊苷）

局部不可切除病灶

• 同步或序贯放化疗
• 化疗

转移病灶

化疗

进展后可考虑联合依匹莫单
抗+纳武单抗

 
图 2     胸腺大细胞神经内分泌癌和小细胞癌治疗决策流程图

化疗：化学治疗；放疗：放射治疗

表 4    IASLC/ITMIG 胸腺恶性肿瘤 TNM 分期系统-分期分组

分期 肿瘤 淋巴结 转移

Ⅰ期 T1 N0 M0

Ⅱ期 T2 N0 M0

ⅢA 期 T3 N0 M0

ⅢB 期 T4 N0 M0

ⅣA 期 任何 T N1 M0

　 任何 T N0, N1 M1a

ⅣB 期 任何 T N2 M0, M1a

　 任何 T 任何 N M1b

IASLC：国际肺癌研究协会；ITMIG：国际胸腺恶性肿瘤兴趣

小组
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“Neuroendocrine and Adrenal Tumors”系列。根

据 2021 年第 2 版的 NCCN 指南[34]，完整手术切除

是可切除病灶的首选治疗方案；不可切除病灶或

转移病灶可尝试放射治疗（放疗）、化学治疗（化

疗）、靶向治疗等；对于高级别 NETs 可考虑免疫

治疗，但仍需大量的规范化临床试验提供更有力的

临床证据。我们根据  N C C N  指南的推荐，将

TNETs 的治疗决策绘制成流程图，见图 1、图 2。
完整手术切除对于早期患者的生存至关重

要；目前尚无充足的数据说明微创技术与传统开

放手术对于 TNETs 患者的生存差异，但手术切除

的完整性应该作为第一原则。虽然目前胸腺肿瘤

的手术入路由传统的开胸手术逐步发展到胸腔镜

下、经剑突下以及机器人辅助的微创手术入路，但

目前尚无研究对比不同手术入路对 TNETs 治疗效

果的差异。近期，美国《胸外科年鉴》[35] 和《欧洲

心胸外科杂志》[36] 先后发表了关于胸腺上皮肿瘤

累及邻近大血管的患者手术治疗结局，两者结论均

认为大血管的切除与重建不影响患者的长期生

存。对于结果的解读，一方面手术治疗的患者预后

存在非劣性，这或许能够给胸外科医生面对复杂手

术时带来一些信心；另一方面是患者治疗模式的

最优化探索。这两组报道均未纳入 TNETs 患者，

但从手术治疗角度而言，切除肿瘤邻近受累组织也

属于完整切除肿瘤的一方面。我们期待针对

TNETs 人群的临床分析。有研究[37-39] 发现，相比于

胸腺癌，TNETs 具有更高的淋巴结转移率，此类患

者往往预后不良，手术切除淋巴结进行病理检查可

以明确肿瘤分期，但淋巴结切除是否可以改善此类

患者的生存预后，尚无有力的研究结果加以说明，

仍需大量的高级别、深层次的临床研究加以证实。

由于发病率低，目前 TNETs 以铂类为基础的

辅助化疗方案更多地来源于传统胸腺癌/胸腺瘤的

化疗经验。有研究[40-41] 认为，新辅助或辅助化疗患

者的预后较差，但不除外与患者较晚的肿瘤分期

相关。

基于 SEER 数据库的回顾性研究[42] 结果显示，

TNETs 术后辅助放疗能够改善  Masaoka-Koga
Ⅲ～Ⅳ期患者的总体生存（overall survival，OS）；

Wang 等[43] 通过 18 例 TNETs 回顾性研究亦提出术

后辅助放疗可以提高局部控制率。但另外一项基

于  SEER 的研究 [ 4 0 ] 认为，放疗可以降低局限期

TNETs 的 OS 率，但能够提高进展期 TNETs 的 OS
率。目前对于术后辅助放疗的适应证及生存获益

尚缺乏多中心、前瞻性的研究证据。

对于术后复发病灶，手术切除可作为治疗方案

之一。但有研究[1,44] 认为，相比于手术，化疗可能更

为适用。最佳化疗方案的制定仍需针对 TNETs 人
群的规范化临床研究。

对于异位分泌 ACTH 的 TNETs，原发肿瘤病

灶的切除可以改善此类患者生存预后，以及提高患

者内分泌症状的控制率[10,45]。但是异位 ACTH 综合

征的患者管理，仍需内分泌科专科医生的共同参

与。同样，若合并其它 MEN1 肿瘤，也需要其他专

科医生协助处理。

NCCN 指南中推荐奥曲肽/兰瑞肽、依维莫司、

替莫唑胺等靶向、免疫抑制及抗肿瘤药物作为不可

切除患者的可选方案之一。但是，此类药物的临床

应用经验均基于其它 NETs 或者胸腺瘤/癌的临床

试验，仅偶见散在 TNETs 病例应用报道，目前尚无

针对 TNETs 人群的独立研究。

目前仅有少量的临床试验[46-47] 评估免疫治疗在

胸腺恶性肿瘤中的临床应用，常用的药物是

Pembrolizumab；但此类研究并不常规纳入 TNETs，
也缺乏对 TNETs 的个体化分析。2018 年 Lancet
Oncology 杂志公布了一项 Pembrolizumab 在一线治

疗失败的复发性胸腺癌的单臂、单中心的 2 期临床

研究结果[47]，其中纳入 6 例（总共 40 例）TNETs，结

果提示所有患者总体反应率达 22.5%，高表达程序

性死亡配体 1（programmed death-ligand 1，PD-L1）
的胸腺肿瘤患者能够获得更长的生存时间；但此

试验中患者出现了较其它肿瘤更严重的自身免疫

副反应。已经有多项研究结果证实，PD-L1 在胸腺

瘤和胸腺癌中存在高表达，但是并没有研究阐述

PD-L1 在 TNETs 的表达情况以及相关药物的临床

应用经验[48]。对于晚期 TNETs 患者，新药物的临床

试验或许是一个不错的思路。

6    预后

由于病例数偏少，且异质性较强，对于 TNETs
的生存预后尚无共识。目前认为胸腺类癌患者预

后可能与胸腺癌患者类似[21,49-50]；完整手术能够改

善可切除 TNETs 患者的生存预后[40-41,51-52]。我们根

据近 10 年不同文献报道的相关研究结果，将患者

临床特点和生存情况及预后影响因素归纳总结，按

时间顺序列出；见表 5。部分学者基于 SEER 数据

库资料分析[42, 51]，发现总体 TNETs 患者的生存时间

长于胸腺癌患者，相同的结论也可见于欧洲胸外科

医师协会和 ITMIG 的多中心研究[49]，可能与胸腺癌

患者具有更高的病理分期相关；我国单中心数据[21]
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显示  TNETs 患者的生存与胸腺癌患者无明显差

异；Weksler[37] 研究亦表明，TNETs 虽然具有更高

的淋巴结转移率，但是 OS 与胸腺癌患者差异无统

计学意义。值得关注的是，2021 年，上海胸科医院

方文涛教授等公布一项国际多中心 TNETs 的临床

病理结果及治疗结局；病例纳入时间 1 9 8 9 —
2016 年，共 146 例 TNETs 患者，其中完整手术切除

的 TNETs 患者的 5 年生存率为 77.2%，未手术或不

完整切除的患者 5 年生存率为 51.2%；多因素分析

结果显示，低分化、高分期、未手术或不完整切除

是患者不良预后的独立危险因素[57]。总体而言，早

期 TNETs 患者，完整手术切除是有效治疗手段。

肿瘤分期、分级是影响患者生存预后的重要指标。

对于异位 ACTH 分泌的 TNETs，ACTH 水平是

否影响患者 OS，尚无证据说明[10]。一项针对胃肠

道和胸部 NETs 的异位 ACTH 综合征患者的生存分

析[18] 显示，异位 ACTH 综合征的患者 5 年生存率低

于非异位 ACTH 综合征的 NETs 患者[18]。

7    总结

TNETs 是一种罕见疾病，异质性强，具有侵袭

性，淋巴结转移率高，晚期病例预后差。早期完整

手术切除是  TNETs 的有效治疗手段。合并异位

ACTH 分泌和 MEN1 相关的 NETs 需要多学科团队

协同诊疗。术后辅助治疗策略缺乏高级别的临床

试验证据。免疫治疗作为晚期实体肿瘤的有效手

段之一，可以尝试针对 TNETs 人群开展更加规范

的临床试验。正如 Marx 等[25] 所呼吁的一样，我们

需要更多的全球性合作，扩大 TNETs 的研究样本

量，促进 TNETs 的分析以及临床标志物的研究。
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