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胰高血糖素瘤：附２例报告并文献复习
李永翔１，孟翔凌１，曹立宇２，李贺１，钟兴国１

（安徽医科大学第一附属医院 １．普通外科 ２．病理科，安徽 合肥 ２３００２２）

　　摘要：目的　探讨胰高血糖素瘤的诊断治疗方法。方法　回顾性分析 ２例胰高血糖素瘤临床资
料，并复习文献。结果　２例中 １例为有典型胰高血糖综合征的特征性表现，曾在多家医院误诊为湿

疹、２型糖尿病、系统性红斑狼疮（ＳＬＥ）、胰体尾占位性病变；另 １例因有腹痛而以“胰腺炎”收住院，Ｂ

超及 ＣＴ检查发现胰体尾部占位影像。第 １例采用激素治疗，皮疹稍有改善但未能根治。２例均采用

胰体尾切除等综合治疗，术后痊愈，症状体征消失。结论　胰高血糖素瘤临床少见，容易误诊，影像学

检查有助于诊断。手术根治性切除为有效的治疗手段。

［中国普通外科杂志，２００８，１７（３）：２８６－２８８］
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　　胰高血糖素瘤（ｇｌｕｃａｇｏｎｏｍａ）是一种少见的胰
腺内分泌肿瘤；自 １９２７年 Ｗｉｌｄｅｒ报道该病的首例
以来，至 ２０００年国外文献仅收集到 ５００余例［１］。

１９８１—２００４年我国报告 ３４例［２］，多数缺少完整

的实验室及病理资料。我院于 １９９９年及 ２００７年
先后收治 ２例胰高血糖素瘤患者，进行了较系统
的临床和实验检查，采用胰体尾切除手术等综合

治疗，效果佳。现就该病的一般特点及诊治问题，

结合有关文献及笔者的体会报告如下。

１　病例报告

例 １　女，２８岁。因全身皮疹反复发作伴消
瘦１年余，多饮多尿 ２个月，ＣＴ发现胰体尾占位病
变 ２周于 ２００７年 １０月入院。患者 ８年前曾患恶
性葡萄胎在外院刮宫后行正规化疗。自 ２００６年
４月始出现双小腿皮疹，渐累及大腿、下腹、外阴、
腰背、头面部及手足。皮疹特点为：先局部发痒，

渐出现红斑；红斑中心有水泡，不久水泡破溃结

痂，周围红斑进一步扩展，最后结痂脱痂。遗留色

素沉着斑。全身皮疹交替，此起彼伏，迁延不愈。

自红斑出现至脱痂，皮疹演变周期为 ２周。同时
伴有双下肢多处甲沟炎。外院曾诊断为湿疹、系

统性红斑狼疮（ＳＬＥ），以激素治疗。皮疹曾一过
性消退，但停药后复发。２００７年 ８月出现多饮、
多尿，在外院行 Ｂ超及 ＣＴ发现胰体尾部占位病
变。１８个月来体重下降约 ５ｋｇ，另有顽固性舌炎、
口腔炎。无明显家族史。体查：全身皮肤大量圆

形红斑，结痂、脱屑、色素沉着等多种形态并存，

以外阴及手足为多见，浅表淋巴结无肿大，肝脾肋

下未触及，余未见异常。实验室检查：血红蛋白

６６ｇ／Ｌ，白细胞 ３．４８×１０９／Ｌ，血小板 １０７×１０９／
Ｌ。血清白蛋白２８．１ｇ／Ｌ，血钾２．８２ｍｍｏｌ／Ｌ，血钙
磷及 胆 固 醇 正 常。尿 糖 （＋ ＋），空 腹 血 糖
１２．５０ｍｍｏｌ／Ｌ，葡萄糖口服糖耐量试验符合 ２型糖
尿病。甲胎蛋白（ＡＦＰ）阴性，癌胚抗原（ＣＥＡ）阴
性，糖类蛋白 １９９（ＣＡ１９９）阴性，β人绒毛膜促
性腺激素（βＨＣＧ）阴性。补体 Ｃ３０．８５ｇ／Ｌ，血抗
核酸和核蛋白抗体（ＡＮＡ）阴性，影像学检查：腹
部 Ｂ超及 ＣＴ示胰尾肿大，伴有低密度影，为占位
病变。胃镜示轻度浅表性胃炎。胸片正常。入院

诊断：（１）胰体尾占位病变；（２）ＳＬＥ？，（３）Ⅱ型
糖尿病。入院后使用胰岛素及给予糖尿病饮食治

疗后，血糖控制良好。同年 １０月 １７日行手术治
疗。术中见胰尾部肿瘤大小为 ７ｃｍ×５ｃｍ×５
ｃｍ，呈黄白色，质地稍韧，侵及脾动、静脉及脾门，
肝脏无转移灶。行胰体尾切除、脾脏切除术。术

后病理报告：胰神经内分泌肿瘤；肿瘤细胞异形性

较大、增生活跃、核分裂像易见，并见周围神经及

脾脏实质浸润，生物学行为考虑为恶性病变（图

１）。免疫组织化学结果：胰高血糖素（ＧＣＧ）阳
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性，嗜铬素 Ａ（ＣｇＡ）阳性，突触素（Ｓｙｎ）阳性，波
形蛋白（Ｖｉｍ）阳性，嗜铬粒蛋白（Ｃｈｒ）阳性。结
合形态学及免疫组化结果，考虑为胰高血糖素瘤。

术后第 １天即予生长抑素皮下注射，１次／１２ｈ，共
１周。间断输注白蛋白、血浆及复方氨基酸。手
术后未见新皮疹出现，旧皮疹慢慢减退，至术后

３周皮疹完全消失，血糖恢复至正常水平。随访
至 ２００８年 ３月患者情况良好。

例 ２　女，５８岁。因右下腹痛 １ｄ于 １９９９年
３月２日拟诊为胰腺炎入院。患者平时无尿频病
史，无家族遗传病史。体检见急性病容，一般情况

尚可，中腹部压痛（＋）。实验室检查：血红蛋白
１２３ｇ／Ｌ，白细胞 ７．５×１０９／Ｌ，血小板 ７９×１０９／Ｌ，

空腹血糖 １０．６５ｍｍｏｌ／Ｌ，尿糖（＋），血钙磷正
常。血淀粉酶升高，肝肾功能正常。ＡＦＰ阴性，
ＣＥＡ阴性，ＣＡ１９９阴性，腹部 ＣＴ示胰体尾占位。
同年 ３月 ９日行手术治疗。术中见胰体尾部肿瘤
大小为 １０ｃｍ×１０ｃｍ×６ｃｍ，呈哑铃状，侵及脾
动、静脉，胰周未见明显肿大的淋巴结。行胰体尾

切除，脾切除术。术后病理报告：胰腺体尾部神经

内分泌肿瘤，肿瘤细胞轻度异形，局部浸润胰腺包

膜，核分裂像罕见，神经元烯醇化酶（ＮＳＥ）阳性，
结合临床符合胰高血糖素瘤。术后以抗感染、支

持、对症治疗空腹血糖恢复正常出院。随访至

２００８年 ３月无肿瘤复发及转移征象。
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图 １　胰高血糖素瘤的 ＣＴ图片及病理组织学图片　Ａ：胰腺 ＣＴ扫描（红箭头处为肿瘤）；Ｂ：ＨＥ染色（红箭头处
为肿瘤，绿箭头处为受浸润的脾脏包膜，×４００）；Ｃ：胰高血糖素染色（黑箭头处为胰岛，×４００）；Ｄ：胰高
血糖素染色（红箭头处为肿瘤，×４００）

２　讨　论

胰高血糖素瘤是胰岛 Ａ细胞肿瘤，肿瘤细胞
可分泌过量的胰高血糖素，是一种罕见性疾病，

本病患病率为 ０．０１／１００万 ～０．１／１００万［３］。

１９６６年 ＭｃＧａｖｒａｎ［４］应用电子显微镜技术发现肿

瘤细胞有 Ａ细胞颗粒的特征，并用放射免疫方法
测出切除肿瘤组织中含有大量胰高血糖素，成为

本病的首次确定性诊断。有学者［４］将胰高血糖素

瘤产生的一系列典型症状群（如轻度糖尿病，迁

移性坏死性皮炎、舌炎、口角炎、贫血和体质量减

轻）命名为胰高血糖素瘤综合征。该作者将其分

为 ３种类型：（１）有皮肤综合征的胰高血糖素瘤，
有典型的坏死性红斑；（２）无皮肤综合征的胰高
血糖素瘤，仅有轻度糖尿病，血浆胰高血糖素浓

度升高；（３）有多种综合征的胰高血糖素瘤。本
文第 １例为 １型，第 ２例患者仅表现为高血糖属
２型。

胰高血糖素瘤的瘤体较其他功能性内分泌肿

瘤大，其直径为 ３～３５ｃｍ，且大多数为单发，多发
性者仅有 ２％ ～４％。恶性者占 ６０％ ～８２％。
５０％以上的患者诊断时已远处转移，最常见转移

部位是肝脏和淋巴结，也有转移至骨和肾上腺

者［６］。本组 ２例虽为恶性但尚未见周围淋巴结及
远处转移。本病几乎都发生在胰腺，其中 ５０％
位于胰尾，３８％位于胰体，１２％在胰头。免疫组
化染色显示含胰高血糖素颗粒阳性，提示肿瘤来

源于胰岛 Ａ细胞。镜下胰高血糖素瘤为分化较
好的内分泌肿瘤形态，无显著的特征性改变。尽

管大多数为癌瘤，而有丝分裂相或核异形性却少

见。由于该种肿瘤通常体积较大、呈实质性肿块

和具有丰富的血液供应，故较其他胰腺内分泌肿

瘤容易作出定位诊断及判断有无转移，必要时可

反复对比检查。ＣＴ检查对胰高血糖素瘤有很高
的准确性和敏感性。由于约 ９２％胰高血糖素瘤
是高度血管化的肿瘤，故对 Ｂ超和 ＣＴ检查未能
发现肿瘤灶的患者，应行选择性或超选择性腹腔

动脉造影，其诊断率可达 ８０％。经皮肝穿刺门
静脉系置管取血（ＰＴＰＳ）检查对本病的确诊和定
位都有重要意义，但对多数患者似无必要，而且

由于该瘤常常是发作性分泌胰高血糖素，故有时

也会出现取样误差，影响结果的分析和判断。本

文第 １例由于有恶性葡萄胎病史，对胰体尾占位
病变的诊断也造成一定干扰，加之本病的患病率

极低，故容易造成误诊。

７８２
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根据典型的移行性坏死溶解性红斑的特异性

皮肤损害，以及较常见的糖尿病、贫血和体重下

降等体征，容易疑及本病，但也容易误诊为其他

免疫性疾病。本文第１例患者由于多项诊断指标
符合湿疹、ＳＬＥ的诊断，在多家大医院误诊，按湿
疹、ＳＬＥ治疗时间较长，加之患者一般情况较差，
长期使用激素，多家医院不愿承担手术风险，从

而延误了治疗时间。笔者认为，当出现皮肤红

斑，如果同时还有口周炎或舌炎等，特别是合并

糖尿病时，即应考虑本病。

外科手术是目前治疗本病的首选方法。确定

诊断后应及时采用手术，切除肿瘤，对有怀疑者

也应手术探查。手术原则：如瘤体小而孤立，可

采用肿瘤剜出术；对于瘤体较大、肿瘤恶变及多

个瘤灶者，则需行胰腺切除术。由于大多数胰高

血糖素瘤位于胰体、尾部，故通常采用远侧半胰

切除即能满足手术要求；必要时行胰腺次全切

除。肿瘤切除后病情可迅速改善，皮肤损害消失

或明显减轻，术后 ２～３周可恢复正常，血浆氨基
酸水平升高；糖尿病或糖耐量减低也得以痊愈。

对于瘤体很大，或恶性伴有转移的患者，也不应

放弃根治性手术或减瘤手术。因为胰高血糖素

瘤增长很慢。有报道肿瘤恶变伴有转移者，行手

术切除后仍生存 ２１年［７］。对于已经发生肝转移

的病例，除行肝叶或肝段切除外，部分难以切除

者，也可行肝动脉栓塞，因为恶性胰高血糖素瘤

的肝脏转移灶主要由肝动脉供血。据报道栓塞

后瘤体缩小可达 ５０％［８］。也有作者报道在栓塞

时经动脉注射化疗药物或链脲霉素，可增强栓塞

的效果。经外周静脉使用链脲霉素和阿霉素联

合化疗有效率可达 ６０％［９］。奥曲肽对本病也有

效，它能明显降低血中胰高血糖素水平、缓解症

状，并对皮肤损害也有显著的治疗作用，但对肿

瘤生长似无抑制作用［１０］。
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·读者·作者·编者·

本刊决定采用汉语拼音姓名的新写法

编辑学报 ２００７年第 ５期刊登了我国台湾省留美学者许仲平教授提出的中国人汉语拼音姓名写法的建
议：姓在前，名在后，姓的字母全大写，名只首字母大写，双名间不加连接号，名字不缩写。

例如：“杨为民”写作“ＹＡＮＧＷｅｉｍｉｎ”，不写作“ＹａｎｇＷｅｉｍｉｎ”或“ＹＡＮＧ Ｗｅｉ－ｍｉｎ”或 “ＹＡＮＧ Ｗ Ｍ”或
“ＹＡＮＧＷ”。这是一个有助于解决西方人对中国人姓名误解的好建议。

这一建议符合中国人的姓名习惯，与现行有效的国家标准的规范也基本一致，差别只在于建议的姓字母

全大写，而国家标准仅规定姓的首字母大写，而这样做确实便于西方人清楚区别中国人的姓和名。目前本刊

实行的是姓字母全大写，双名间加连接号。经慎重研究，决定从 ２００８年起采用姓的字母全大写、双名间不加
连接号的建议。

中国普通外科杂志编辑部

８８２




