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胰高血糖素瘤 %

8671*8-0-9*

!

5)5T

&是起源于

胰岛
(

细胞!

#OP!

年
A,1F,2

等 '

#

(首次报道该病!截

至目前国内外约有
%HH

余例病例被报道! 年发病率

约为
#R!HHH

万 '

!

(

!胰高血糖素瘤早期无特殊临床表

现!故早期诊断困难!通常明确诊断时已发现远处转

移) 南京鼓楼医院收治胰腺胰高血糖素瘤术后复发

转移患者
#

例!现报道如下)

#

临床资料

患者!男性!

PO

岁!因血糖升高伴皮疹*消瘦半

年于
!H#H

年
$

月至南京大学医学院附属鼓楼医院

就诊)查体+舌面见草莓状舌炎!双下肢多处红色斑疹!

部分结痂!有褐色色素沉着) 空腹血糖+

DUO99-6R;

!

血浆胰高血糖素+

O!H?!$K8R96

) 行胰体尾切除
V

脾切

除术!术后病理示+胰腺内分泌肿瘤!结合免疫组化

考虑为胰高血糖素瘤 ! 肿块大小
CWD19"DWH19"

PWH19

!脉管内见瘤栓!神经见肿瘤组织侵犯!肿瘤组

织浸润脾实质!切缘未见肿瘤组织残留#病理分期+

X

%

T

G

Y

G

) 免疫组化+肿瘤组织表达
Z[0

%

V

&*

)8(

%

V

&*
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%

V

&*胰高血糖素%

V

&*

\0+7640
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&*

TZI

%

V
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灶性%

V

&*

Z'HH
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N
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N

&*
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N
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B4C$

灶性区

约
'H^

%

V

&%

_4872, '

&) 患者术后血浆胰高血糖素降

至正常!但血糖水平仍较高!予优泌乐
DH

早
'D`

控

制血糖!空腹血糖约
$UO99-6R;

)
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!=9%

年
>

月患者血糖较前升高! 空腹血糖约

?@##AA(-BC

! 患者自感上腹部不适!

/D

示肝脏多发

占位!考虑转移瘤!遂行肝右后叶切除
E

肝左叶肿瘤

局部切除
E

胆囊切除术! 肝右后叶及左叶局部切除

标本病理示神经内分泌肿瘤!

!

级
F

核分裂相
G!

个
B

9=HIJ

!

K1>$

"

E

#约
9LMN

!结合既往病理及免疫组化

考虑符合肝脏内转移性胰腺胰高血糖素瘤! 免疫组

化$肿瘤细胞表达胰高血糖素%

E

&'胰岛素受体"

O

&'

P7+

"

EEE

&'

/6Q

"

EEE

&'

/RL>

"

EE

&'

/K

"

EEE

&'

K1>$

区

约
9LM

"

E

&"

J16)*2 !

&(患者术后予优泌乐早
9"S

'晚

9"S

控制血糖!血糖控制在
L@9%AA(-BC

) 患者术后

因社会因素未接受进一步治疗)

患者术后血糖持续上升! 控制不佳!

!"9L

年
L

月复查
/D

示肝左叶占位较前明显增大 %

J16)*2 %

#!

查生长抑素受体显像示阳性! 提示胰高血糖素瘤伴

多发肝脏及腹膜后淋巴结转移可能 %

J16)*2 T

#) 查
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体!舌面见草莓状舌炎"双下肢见

多处皮疹和结痂"均较第一次手术

前好转# 腹部见陈旧性手术疤痕$

辅助检查! 空腹血糖在正常范围"

糖类抗原
'((

!

)%*%)+,-.

"嗜铬粒细

胞
/

!

$&%*&&01,-.

" 血浆胰高血糖

素!

2%3*4251,-.

$ 患者于
!"'3

年
'!

月起行醋酸奥曲肽微球内分泌治

疗"

!"-1

肌注"

!

周期后复查
67

示

疗效评价为
89

%

:;1<=> 3

&"但胰高

血糖素水平成倍上升%

:;1<=> 2

&$

!

讨 论

?6?@

是一种临床罕见的神经

内分泌肿瘤" 起源于胰岛
/

细胞"

病因尚不明确"发病率极低"年发

病率约为
#,!444

万"占所有神经内

分泌肿瘤的
#A

以下'

%

(

$该病主要见

于
)4!34

岁中老年人"无明显性别

差异 '

)

(

"

?6?@

主要发病部位为胰

腺"且好发于胰体尾部"

?6?@

典型

临床表现为胰高血糖素瘤综合征" 包括坏死溶解性

游走性红斑%

0>B=C.DE;B -;1=FEC=D >=DEG>-F

"

@HI

&)糖

尿病)消瘦)贫血)舌炎)血栓)神经精神症状等"这些

改变主要是由血液中过量的胰高血糖素导致的一系

列代谢异常所引起'

3

(

$因
?6?@

临床上较罕见"病程

较长"且早期临床表现及检验缺乏特异性"故早期诊

断困难" 即使出现临床表现时也可能因对该病认识

不足而误诊" 超过半数的患者确诊时已出现远处转

移'

2

(

$ 最常见转移部位为胰周淋巴结和肝脏"也有少

数可以转移到其他内脏"包括肾上腺)肾)肺及骨等

器官'

$

(

$本例患者为中年男性"

!4#4

年因血糖升高伴

皮疹)消瘦就诊"查血浆胰高血糖素明显升高"符合

?6?@

典型临床表现"并且
%

年后出现肝脏转移$

临床上诊断
?6?@

可通过
@HI

等典型临床表

现)影像学检查)血浆胰高血糖素水平及组织病理

学检查等$ 组织病理仍为
?6?@

的诊断金标准"其

中免疫组化肿瘤细胞表达胰高血糖素阳性有诊断

价值'

&

"

(

(

$ 本例患者两次手术后肿瘤组织免疫组化均

示胰高血糖素阳性"*胰高血糖素瘤+诊断明确$目前

核素显像技术发展迅速" 生长抑素受体显像在诊断

神经内分泌肿瘤中有其独特的优势" 无论是原发性

或转移性神经内分泌肿瘤" 其敏感性均优于其他影

像学方法'

#4

"

##

(

$ 本例患者
!4#3

年
#!

月查生长抑素

受体显像提示胰高血糖素瘤伴多发肝脏及腹膜后淋

巴结转移"对比普通
67

或
HJK

"该项检查更具有诊

断价值$

?6?@

最主要的临床表现为
@HI

" 故在
?6?@

明确诊断前通常需与皮肤损害性疾病进行鉴别"如

湿疹)银屑病)系统性红斑狼疮)脂溢性皮炎)天疱疮

等'

#!

(

$ 其次"原发性糖尿病)柯兴综合征等内分泌疾

病也需与本病鉴别"因
?6?@

本质上是一种神经内

分泌肿瘤"且常表现为血糖升高$ 同时"

?6?@

也应

与其他恶性肿瘤相鉴别"如胰腺癌)肝细胞癌等$

目前外科手术治疗是
?6?@

的首选方法"肿瘤

切除后血浆胰高血糖素水平可明显降低" 从而改善

患者症状及生活质量'

&

(

$ 同时"对于有肝脏转移的患

者也可以选择性行肝动脉灌注或肝动脉栓塞术"对

肿瘤也有明显抑制作用$本例患者
!4#4

年第一次手
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术后血浆胰高血糖素就明显降至正常水平 !

!=!

!>>?6@A-

"#且
<BC

$舌炎情况较前有所好转#证实该

肿瘤大量分泌胰高血糖素# 手术切除可使胰高血糖

素分泌减少%

!>9%

年患者空腹血糖较前升高#影像

学检查发现肝转移并行手术# 手术后血糖未见明显

下降#由于对该病认识不足#当时未行血浆胰高血糖

素测定#手术后未再行进一步治疗%

D/D<

的内科治疗中内分泌治疗有重要的意

义#生长抑素是一种多肽类激素#广泛分布于胃肠$

胰腺等全身组织中# 可抑制生长激素及各胃肠胰内

外分泌系统产生的多肽$血清素的分泌#醋酸奥曲肽

微球是一种长效生长抑素类似物# 通过抑制胰高血

糖素的分泌降低血浆胰高血糖素水平# 迅速缓解皮

疹$高血糖症状等#但对是否能抑制肿瘤生长无明确

证据&

9>

#

9%

'

% 对于有转移的患者#可在内分泌治疗基础

上加上化疗#化疗药物常可选择链佐霉素$阿霉素$

氮烯咪胺及氟尿嘧啶等# 但疗效还需进一步研究证

实(放疗的效果尚不明确%分子靶向药物对本病也可

能有效# 多项临床试验表明舒尼替尼及依维莫司在

进展期神经内分泌肿瘤中可能取得较好疗效&

9E

'

% 该

例患者
!>9=

年发现病情进展后予醋酸奥曲肽微球

内分泌治疗#

!

周期后复查
/F

示病灶较前相仿#疗

效评价为
GH

#但血浆胰高血糖素仍有升高#皮疹等

情况较使用前也未见明显好转# 故此例患者不能证

明奥曲肽降低血浆胰高血糖素的作用# 后续可考虑

化疗联合醋酸奥曲肽微球治疗# 其疗效有待继续治

疗后随访观察% 肝转移瘤也可尝试选择性肝动脉灌

注或栓塞术%

综上#

D/D<

发病率极低#起病隐匿#诊断主要

依靠临床表现及相关的辅助检查# 手术切除是最理

想的治疗手段# 通过积极的手术治疗及其他综合性

治疗# 获得良好的生活品质及长期的生存期也成为

可能(但
D/D<

临床容易误诊漏诊#导致患者病情

的延误#应引起重视%
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