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小肠类癌的临床诊治现状

闫朝岐 综述　杨维良 审校

（哈尔滨医科大学附属第二医院 普通外科，黑龙江 哈尔滨 １５００８６）

　　摘要：９０％以上的类癌发生于胃肠道，占胃肠道肿瘤的 １．５％。其中小肠类癌占全部消化道类癌的
４４．７％，患病率居于胃肠道类癌之首。笔者复习相关文献，对该病的病理及临床特点、诊断和治疗等方面

的进展作一综述。
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　　类癌 （ｃａｒｃｉｎｏｉｄ）又称类癌瘤，是

一组发生于胃肠道和其他器官的嗜银

细胞新生物，其临床表现、组织化学和

生化特征可因其发生部位不同而异。

类癌可被银复合物染色，又称为嗜银

细胞癌。９０％ 以 上 类 癌 发 生 于 胃 肠

道，能分泌生物学活性因子，如 ５－羟

色胺 （５ＨＴ、血清素）、肠肽类、组织

胺等，引起血管运动障碍、胃肠道症

状、心脏和肺部病变等表现，称为类癌

综合征。小肠类癌发生于小肠李氏腺

中的嗜铬细胞。Ｌｕｂａｒｓｃｈ于 １８８８年最

先描述了小肠类癌。由于此类肿瘤不

常见，故临床医生应对其应有所了解

和熟悉，以利于本病的诊治［１］。

１　概　述

按国外统计，类癌患病率为３．８５／

ｌ０万，约占全部恶性肿瘤的０．０５％ ～

０．２％，占胃肠道恶性肿瘤的 ０．４％ ～

１．８％。Ｍａｇｇａｒｄ等［２，３］发 现，９０％ 以

上的类癌发生于胃肠道，占胃肠道肿

瘤的 １．５％；其中小肠类癌占全部消
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化道类癌的 ４４．７％，患病率居于直肠

类癌和阑尾类癌之前。其与以往报道

略有差异，原因可能与多种因素有关，

如人均寿命的延长、饮食习惯的改变、

生活环境的变化以及医疗检测手段的

飞速发展等。小肠类癌主要发生在回

肠，很少发生在空肠和十二指肠；发病

年龄平均 ６０岁左右，较多见于女性。

２　分　类

Ｗｉｌｌｉａｍｓ等根据胚胎学起源和分泌

产物不同，将类癌肿瘤分为前肠 （呼

吸道、胃、十 二 指 肠、胆 道 系 统 和 胰

腺），中肠（空回肠、阑尾、盲肠和近段

结肠），后肠（远段结肠和直肠）。前

肠来源者分泌 ５－羟色氨酸脱羧酶和

促肾上腺皮质激素，很少分泌 ５ＨＴ；

中肠来源者可分泌高产量的 ５ＨＴ；后

肠来源者主要分泌生长激素等。小肠

类癌属于中肠来源类癌，大多发生在

最后 １ｍ的回肠。回肠类癌转移倾向

最高，可达 ３５％。

３　病理学特征

典型的小肠类癌，常为细小的黄

色或灰色黏膜下结节样肿块，单发或

多发。黏膜表面多完整，形态不一，有

结节状，息肉样或环状等。少数瘤体

表面形成溃疡，常侵入肌层和浆膜层，

外观酷似腺癌。部分患者可有多源性

类癌存在。回肠类癌常为多发，瘤体

较小，直径在 ３．５ｃｍ以下，多为１．５ｃｍ

左右。切面观呈灰白或灰黄色，质硬，

边界清楚。

小肠类癌的不典型增生和核分裂

相均不明显，一般很难从细胞形态来

判断其良恶性程度。以下几点可供参

考：（１）类癌的大小。小肠类癌一般

较小，３／４肿瘤直径小于 １ｃｍ。最大

直径在 １ｃｍ以下者，９０％ ～１００％表

现为良性病程；１～２ｃｍ之间者，３０％

～５０％ 有转移；直径 ＞２ｃｍ者，８０％

～１００％有转移。（２）浸润程度。据

统计已侵犯小肠肌层的类癌，９０％发

生转移。

小肠类癌转移与肿瘤的位置、大

小、浸润深度、生长方式有关，其转移

途径可以直接浸润生长，穿透浆膜至

周围组织内，亦可发生淋巴转移或血

行转移。无局部淋巴结转移而直接发

生血行转移者亦偶见报道。血行转移

以肝最多见，亦可转移至骨、肺及脑；

其他少见之转移部位见诸报道的有卵

巢、附睾、皮肤、骨髓、腹膜后、眼眶、

肾上腺、脾、胰、肾、甲状腺、膀胱、前

列腺、子宫颈等。亦有转移入乳腺的

报道，其临床体征与原发乳腺癌极为

相似。

徐洪等［４］对消化道类癌进行免疫

组化和 ＤＮＡ定量分析发现，类癌患者

异倍体占 ６５％。典型类癌多为二倍

体，非典型类癌与低分化类癌多为异

倍体。当 类 癌 表 达 ＣＥＡ 和 ＶＩＰ时，

ＤＮＡ含量大多为异倍体，并为非整倍

体。故认为 ＣＥＡ和 ＶＩＰ的表达，ＤＮＡ

含量的分析有助于类癌的分化、生物
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学行为对预后的估计。

４　临床表现

多数小肠类癌生长缓慢，可不引

起显著的或只引起轻微的临床症状，

处于相对静止状态而不被发现，或可

因其他原因手术时偶尔发现。当出现

症状时，瘤体多已较大且引起肠腔狭

窄、套叠等导致不全肠梗阻，少有出现

腹泻、出血、穿孔者。部分病例在后期

可以出现皮肤棕黄色色素沉着及过度

角化，呈糙皮样改变，也可发生肌病、

关节病。临床表现多为右下腹痛、腹

块和不全梗阻。

类癌综合征的全身表现包括：皮

肤潮红、腹泻、哮喘、发绀、指间关节

疼痛、低血压、精神失常及心内膜纤维

病变致右心衰竭等；其中心脏病变为

类癌患者的主要死因。全身表现大多

在恶性小肠类癌发生肝转移后出现。

大约 ２８．３％以上的患者有肝转移，常

有肝肿大。

５　诊　断

小肠类癌缺乏特异征象，诊断颇

为困难。大部分无症状的小肠类癌在

手术时意外发现。临床上，凡有下列

情况者应考虑类癌的可能性：（１）右

侧腹部肿块，长期体重减轻，有腹泻病

史；（２）出现用其他原因不能解释的

间歇性腹泻，面部毛细血管扩张、阵发

性潮红、哮喘或精神症状，如伴有肝肿

大，提示类癌综合征存在；（３）慢性肠

梗阻伴有便血，病程相对较长，一般情

况尚好。若伴有血清 ５ＨＴ含量增加

和尿中 ５－羟吲哚乙酸（５ＨＩＡＡ）排出

增多，对诊断有意义，如 ５ＨＩＡＡ超过

２６１．５～５２３．０ｍｍｏｌ／２４ｈ，诊 断 即 可

成立。

类癌的原发部位、是否有转移以

及是否伴有多发性类癌，需要根据病

情选择以下辅助检查：（１）影像学检

查。经小肠钡剂透视能确认肠扭转、

外生性或内生性的肿块。应用１３１ＩＭ

ＩＢＧ（放射性 １３１碘标记的间位磺代

苄胍）和奥曲肽作扫描，利用其可选

择性浓缩沉积于类癌部位，阳性率可

达 ７０％左右，以资诊断。据报道［５，６］

此种扫描有时可检出 Ｂ超和 ＣＴ不能

显示的微小病灶。（２）小肠镜及病理

检查。通过小肠镜可直观病变肠段，

取病理活检和嗜银染色，有助于确认

小肠类癌。（３）代谢产物检查。近年

来，采用多种免疫组化检测方法，更提

高了类癌诊断的正确性。常用的有嗜

铬颗粒蛋白 Ａ、生长抑素、血管活性肠

多肽、神经肽 Ｋ、神经激肽 Ａ等标记

物。其中以嗜铬颗粒蛋白 Ａ阳性率较

高［７］，它不仅有助于诊断，而且有助

于判断预后［８］。而 ２４小时尿液中 ５

ＨＩＡＡ监测［９］，不仅有利于诊断疾病，

而且有利于围手术期各相关科室的辅

助治 疗，超 过 ２６１．５～５２３．０ｍｍｏｌ／

２４ｈ即可确定类癌的诊断。但应注意

采集尿液标本前避免进食含有丰富血

清素的食物，如香焦、番茄、胡桃、凤

梨及吩噻嗪、水杨酸类药等。

６　治　疗

小肠类癌手术的并发症较多，包

括易发生麻醉意外。手术探查肿瘤时

可促发类癌危象，对肿瘤的挤压常可

引起严重的低血压。因此对于术前已

经诊断的类癌患者，尤其是伴有类癌

综合征者，要注意多学科的协同治疗，

作好术前准备，备用血管活性药物及

时纠正低血压。避免使用儿茶酚胺类

药物，慎用硫贲妥纳作诱导，以防止类

癌危象的发生。

６．１　手术治疗

小肠类癌恶变率高，应积极行根

治术。早期手术效果最佳。在肿瘤较

小时，早期切除可给患者提供惟一治

愈的机会，不能因为暂时的无症状或

症状轻微而延误治疗。对于局限于远

段回肠的病变，可采用回结肠切除。

对于出现局部并发症，如梗阻和套叠

等的小肠类癌，更应积极手术治疗。

但即使发生转移，切除大的原发病灶

也能 减 轻 和 消 除 症 状，延 长 生 存

期［１０，１１］。由于小肠类癌纤维化和系

膜的挛缩，切除时可能存在一定的技

术困难。在切除时应注意正确评估病

变范围及病变程度，尽量避免不必要

的大范围切除，可避免造成短肠综合

征［１２］。

如果小肠类癌有区域淋巴结转移

和肝脏转移，不管原发肿瘤的大小，应

当行广泛的包括区域淋巴结的整块切

除；当有肝脏转移灶时，最好的姑息治

疗是肝叶切除或转移瘤切除。有报告

切除肝内大的孤立转移灶后，症状明

显缓解，尿中 ５ＨＩＡＡ明显下降，患者

可生存多年。不能手术切除时可作肝

动脉插管栓塞或灌注介入治疗及其他

综合性治疗［１３］。使用奥曲肽有利于

减少术后并发症。

６．２　化学治疗

配合介入疗法对减轻疼痛、提高

生存率是有益的。阿霉素或 ５ＦＵ均

各有 ２０％左右的有效率。链脲霉素

与 ５ＦＵ的联合应用，可取得 ３３％的

有效率。中 位 数 有 效 维 持 期 为 ７个

月。近年来有报道，使用 α－干扰素

可缓解类癌综合征的症状，每日 ３００

万 ～６００万 Ｕ，肌注，有效率为 ４７％，

中位数有效维持期 ３４个月。

６．３　支持疗法

食物应富含营养和热卡；补充蛋

白质，给予足够维生素。避免可诱发

皮肤潮红和腹泻的食物如牛奶制品、

蛋类、柑桔等。

７　预　后

本病的预后取决于患者年龄、原

发肿瘤的部位、肿瘤大小、周围淋巴结

的情况、远处转移的范围和程度以及

手术 治 疗 的 效 果［５，１４～１６］。一 般 认 为

小肠类癌生长缓慢，即使病情偏晚，亦

应尽量切除，仍然可获较好疗效。小

肠类癌的自然 ５年生存率约为 ５４％。

当肿瘤可以手术切除时 ５年生存率达

到 ７５％，如果伴有远处转移 ５年生存

率仅有 ２０％。当小肠类癌引起类癌

综合征者预后相对较差。
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Ｌｅｍｍｅｌ综合征的研究现状
张东伟 综述　杨维良 审校

（哈尔滨医科大学附属第二医院 普通外科，黑龙江 哈尔滨 １５００８６）

　　摘要：Ｌｅｍｍｅｌ综合征又称为十二指肠乳头旁憩室综合征。因为该病只有少数出现临床症状，不易与
胰头占位性病变、胆囊炎等相鉴别，常致误诊、漏诊或治疗失败，故正确地诊治 Ｌｅｍｍｅｌ综合征具有非常重

要的意义。该病主要以手术治疗为主，一类是直接针对憩室的手术方法，包括憩室切除术和憩室内翻缝合

术；另一类是不直接处理憩室而采用各种转流术。

关键词：Ｌｅｍｍｅｌ综合征；综述文献

中图分类号：Ｒ５７４．５１；Ｒ４４　　　　文献标识码：Ａ

　　Ｌｅｍｍｅｌ综合征，又称为十二指肠

乳头旁憩室综合征系，１９３４年由 Ｌｅｍ
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ｍｅｌ提出［１］，Ｌｅｍｍｅｌ首先报道 ５７例十

二指肠乳头旁憩室。由于其解剖位置

邻近胆胰管汇合处，当憩室因入口较

小引流不畅时，易反复发生憩室及其

周围炎症；同时因憩室膨胀压迫胆管

及胰 管，影 响 Ｏｄｄｉ括 约 肌 功 能 和 结

构，引起反复发作伴黄疸、胆管炎和胰

腺炎等一系列胆胰综合症状。本病只

有少数出现临床症状，故不易与胰头

占位性病变、胆囊炎等相鉴别，常致误

诊、漏诊或治疗失败。因此，正确地诊

治本病具有非常重要的意义。

１　患病率

确定 Ｌｅｍｍｅｌ综合征在总的人群中

的患病率比较困难。已经报道的患病

率为 ０．１６％ ～２７％。常规 Ｘ线胃肠

钡餐检查发现率为 ２％ ～７％，尸检为
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