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副 脾 （ a c c e s s o r y  s p l e e n ， A S ） 在 人 群 中 的 发生率较低，其中大部分副脾位于脾门区,少部分

位于或附着于胰腺尾部的副脾,临床上称为胰腺内

副脾(intrapancreat ic  accessory  spleen，IPAS)。

脾 囊 肿 也 是 一 种 少 见 的 病 变 ， 而 发 生 在 I P A S 的

表皮样囊肿（epidermoid cyst  in  in t rapancreat ic 

accessory spleen，ECIPAS）更为罕见。国内外尚

胰腺内副脾表皮样囊肿 1 例并文献复习
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摘   要 目的：探讨胰腺内副脾表皮样囊肿（ECIPAS）的流行病学特点、临床特点及治疗。

方法：报道 1 例 ECIPAS，并检索总结近 30 多年国内外的 37 篇文献 41 例患者，分析该病的流行病学特点、

临床表现、影像学特点及治疗。

结果：ECIPAS 是一种非常罕见的良性疾病，全球报道共 42 例，女性多发，男女比例 1:1.6，不具有典

型的临床特点及影像学特征，常常被误诊为胰腺良性或恶性囊性疾病，误诊率为 95.2%，明确诊断需

手术切除后病理检查，一般首选手术治疗（腹腔镜手术或开腹手术），手术方式包括囊肿切除和保脾

或非保脾的胰体尾切除术。

结论：ECIPAS 是一种非常罕见的良性疾病，不具有典型的临床特点及影像学特征，术前明确诊断比较

困难，需手术后病理检查明确诊断。
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2  国内外文献回顾分析

2.1  文献检索

以“胰腺内副脾（intrapancreat ic  accessory 

spleen）、”“表皮样囊肿（epidermoid cyst）”

为关键词在国内外相关数据库中检索1980—2014年

的相关文献，收集到术后通过病理证实为ECIPAS

共37篇文献41例患者，加上本案报道1例，共42例

（表1）。

无流行病学资料。现将本院收治的1例临床资料并

结合文献报道如下。

1  病例报告

患者　女，53岁。因体格检查发现胰腺占位

性 病 变 5  d ， 于 2 0 1 3 年 1 0 月 2 1 日 收 入 我 科 。 患 者

入 院 前 5  d 健 康 体 检 行 上 腹 部 C T 平 扫 检 查 提 示 胰

尾 部 占 位 ， 考 虑 囊 腺 类 肿 瘤 ， 无 明 显 自 觉 症 状 。

入 院 体 格 检 查 未 见 明 显 阳 性 体 征 。 血 常 规 、 血

生 化 均 未 见 明 显 异 常 ， 肿 瘤 标 记 物 A F P 、 C E A 、

C A 1 9 - 9 、 C A 1 2 5 均 正 常 。 复 查 消 化 系 统 超 声 检

查示：胰腺尾部见一大小约3.2  cm×2.6  cm囊性

肿 物 ， 囊 壁 稍 毛 糙 ， 内 透 声 稍 差 ， 内 无 明 显 实

性 成 分 ， C D F I 示 其 内 未 见 明 显 血 流 信 号 ， 诊 断

意 见 为 胰 腺 囊 性 肿 物 。 上 腹 部 动 态 增 强 C T 检 查

示 ： 胰 尾 部 示 类 圆 形 囊 性 密 度 影 ， 最 大 横 断 面 约

3 3  m m × 2 8  m m ， 边 界 清 ， 囊 壁 可 见 轻 度 强 化 ，

囊 内 未 见 明 显 强 化 ， 诊 断 意 见 为 胰 尾 部 占 位 ， 考

虑囊腺类肿瘤（图1）。于2013年11月1日在全麻

下 行 “ 腹 腔 镜 胰 体 尾 切 除 术 ” ， 术 中 见 胰 腺 尾 部

一3 cm×2 cm肿瘤，肿瘤呈囊实性，球形，边界

清 ， 与 脾 门 及 胃 后 壁 粘 连 轻 ， 胰 腺 其 他 部 位 未 及

异 常 ， 周 围 未 探 及 肿 大 淋 巴 结 ， 遂 行 胰 尾 肿 瘤 切

除 术 。 患 者 术 后 恢 复 顺 利 ， 于 2 0 1 3 年 1 1 月 8 日 治

愈 出 院 。 术 后 病 理 报 告 示 ： （ 胰 腺 ） 送 检 囊 壁 样

组 织 内 见 脾 脏 组 织 伴 出 血 及 囊 性 变 ， 考 虑 为 胰 腺

内的副脾（图2）。

图 2　病理切片镜下胰腺内副脾及囊壁组织（HE×100）

图 1　CT 增强扫描图像　　A、B 分别为动脉期、静脉期，显示胰腺尾部可疑囊腺性肿瘤，囊壁轻度强化，密度高于胰腺，
与脾组织表现相似 

A B
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表 1　42 例国内外文献报道的 ECIPA 主要临床资料
例数 作者 性别 年龄 术前症状 位置 直径（cm） CA19-9 　术前诊断 　手术

1 Davidson, 等 [1] 1980 男 40 恶心、消瘦 胰尾 5.5 / 假性囊肿、囊腺
瘤或癌

胰体尾 + 脾

2 Hanada, 等 [2] 1981 男 51 右下腹不适 胰尾 6 / 假性囊肿 胰体尾 + 脾
3 Jibu, 等 [3] 1987 男 37 无症状 胰尾 4 / NR 胰体尾 + 脾
4 Morodoshi, 等 [4] 1991 女 32 左腹痛 胰尾 6 / 胰腺囊肿 囊肿切除
5 Nakae, 等 [5] 1991 女 37 上腹痛 胰尾 6.5 / 胰腺囊肿 保脾胰体尾
6 Tang, 等 [6] 1994 男 38 无症状 胰尾 1.4 / NR 胰体尾 + 脾
7 Furukawa, 等 [7] 1998 男 45 无症状 胰尾 2 / 囊性肿瘤 胰体尾
8 Higaki, 等 [8] 1998 女 46 左背部疼痛 胰尾 3 201 恶性肿瘤 胰体尾 + 脾
9 Tateyama, 等 [9] 1998 女 67 腹胀、上腹痛 胰尾 3 201 NR 胰体尾 + 脾
10 Sasou, 等 [10] 1999 女 49 无症状 胰尾 4.3 / 胰腺囊性肿瘤 胰体尾 + 脾
11 Choi, 等 [11] 2000 女 54 上腹痛、恶心、呕吐、

体质量减轻
胰尾 15 / 胰腺良性囊肿或

副脾
胰体尾 + 脾

12 Tsutsumi, 等 [12] 2000 男 51 无症状 胰尾 2.5 正常 胰腺良性囊肿 胰体尾 + 脾
13 Horibe, 等 [13] 2001 男 48 无症状 胰尾 2 53 胰腺黏液性肿瘤 胰体尾 + 脾
14 Sonomura, 等 [14] 2002 女 45 上腹痛 胰尾 3.5 159 胰腺囊腺癌 胰体尾 + 脾
15 Fink, 等 [15] 2002 女 12 发热 胰尾 2 / 腹部囊肿并感染 囊肿切除
16 Yokomizo, 等 [16] 2002 男 38 无症状 胰尾 3 410 黏液性囊腺瘤，

腺癌，ECIPAS
胰体尾 + 脾

17 Kanazawa, 等 [17] 2004 女 58 无症状 胰尾 2.5 62 黏液性肿瘤 保脾胰体尾
18 Watanabe, 等 [18] 2004 女 55 餐后上腹痛 胰尾 3 明显升

高
黏液性囊腺瘤或

囊腺癌
胰体尾 + 脾

19 Won, 等 [19] 2005 男 32 无症状 胰尾 7.5 升高 胰腺假性囊肿 保脾胰体尾
20 Won, 等 [19] 2005 女 49 左上腹痛 胰尾 2 正常 浆液性或黏液性囊

腺瘤
腹腔镜胰体尾

21 Ru, 等 [20]  2007 男 41 无症状 胰尾 2.5 / 胰腺囊性病变 胰体尾 + 脾
22 Itano, 等 [21] 2008 男 40 无症状 胰尾 4 正常 ECIPAS 胰体尾 + 脾
23 Servais, 等 [22] 2008 女 52 无症状 胰尾 10 升高 胰腺恶性肿瘤 胰体尾 + 脾
24 Gleeson, 等 [23] 2008 女 32 右上腹痛 胰尾 1.5 / 胰腺囊性肿瘤 胰体尾 + 脾
25 Zhang, 等 [24] 2009 女 26 无症状 胰尾 2.5 正常 胰腺原发性黏液

性囊腺瘤
保脾胰体尾

26 Reiss, 等 [25] 2009 男 49 无症状 胰尾 3.6 / 黏液性肿瘤 胰体尾 + 脾
27 Kadota, 等 [26] 2010 女 57 无症状 胰尾 6 正常 胰腺囊性肿瘤 胰体尾 + 脾
28 Kadota, 等 [26] 2010 女 70 无症状 胰尾 2.6 48 胰腺黏液囊性肿瘤 胰体尾 + 脾
29 Kadota, 等 [26] 2010 男 37 无症状 胰尾 2.6 647 浆液性囊性肿瘤

或淋巴囊肿
胰体尾

30 Itano, 等 [27] 2010 男 67 上腹痛、体质量下降 胰尾 3 正常 ECIPAS 腹腔镜胰体尾
31 Horn, 等 [28] 2011 男 62 左腹痛 胰尾 4.8 / 腹膜后囊性肿物 囊肿切除
32 Yamanishi, 等 [29] 2011 女 55 无症状 胰尾 3.3 90 黏液性肿瘤 胰体尾
33 Iwasaki, 等 [30] 2011 女 36 无症状 胰尾 3.4 79 黏液性肿瘤 腹腔镜胰体尾 + 脾
34 Urakami, 等 [31] 2011 女 50 无症状 胰尾 3 / ECIPAS 或其他

IPAS 囊性肿瘤
腹腔镜保脾胰体尾

35 Khashab, 等 [32] 2011 女 49 非特异性腹痛 胰尾 2.3 / 胰腺神经内分泌
肿瘤

腹腔镜保脾胰体尾

36 徐丽梨 , 等 [33] 2011 女 34 乏力、腰背部酸胀感 胰尾 3.7 831 胰腺恶性肿瘤 腹腔镜胰体尾 + 脾
37 徐丽梨 , 等 [33] 2011 女 26 无症状 胰尾 4 正常 胰腺浆液性囊腺瘤 胰腺体尾部十脾
38 方剑锋 , 等 [34] 2011 男 42 无症状 胰尾 2 正常 胰尾占位 保脾胰体尾
39 Harris, 等 [35] 2012 女 39 无症状 胰尾 2 / 恶性囊性肿瘤 腹腔镜胰体尾 + 脾
40 Hong, 等 [36] 2013 女 54 腹部不适 胰尾 2.3 / 胰腺恶性肿瘤 保脾胰体尾
41 Zavras, 等 [37] 2014 女 63 恶心、呕吐 胰尾 12.6 222 胰腺恶性肿瘤 胰体尾 + 脾
42 本例 女 53 无症状 胰尾 3.3 正常 胰腺囊性肿瘤 腹腔镜胰体尾

注   /：无信息
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2.2  病例分析

在以上42例患者中，男16例，女26例，男女

比例1:1.6。年龄12~70岁，平均46岁。有24例患者

无明显临床表现，占总数的57.1%。有临床症状者

18例，包括体质量减轻、恶心、呕吐、腹部不适

感 、 腹 痛 、 腰 痛 和 发 热 等 。 一 般 情 况 下 实 验 室 检

查 无 明 显 异 常 ， 血 常 规 、 血 生 化 、 肿 瘤 标 记 物 等

无 明 显 异 常 ， 有 7 例 患 者 C A 1 9 - 9 明 显 升 高 。 所 有

病变均位于胰腺尾部。肿瘤大小1.4~15 cm，平均

4.0 cm，以2~6 cm常见。由于该疾病罕见，无明

显 临 床 特 点 及 影 像 学 特 点 ， 常 常 被 误 诊 为 胰 腺 囊

性 肿 瘤 ， 包 括 浆 液 性 囊 腺 瘤 、 黏 液 性 囊 腺 瘤 、 胰

腺假性囊肿等，甚至有7例术前CA199明显升高，

常 常 被 误 诊 为 胰 腺 恶 性 肿 瘤 ， 仅 有 2 例 术 前 考 虑

ECIPAS，误诊率为95.2%。所有患者均接受手术

治 疗 （ 腹 腔 镜 手 术 或 开 腹 手 术 ） ， 手 术 方 式 包 括

囊 肿 切 除 和 保 脾 或 非 保 脾 的 胰 体 尾 切 除 术 。 术 后

病理均证实为ECIPAS，且均为良性病变，无1例

恶性报道。ECIPAS组织学表现为单房或多房，大

部 分 为 单 房 ， 内 衬 角 化 或 非 角 化 复 层 上 皮 或 立 方

上皮，并且在一些患者中表现为混合上皮。

3  讨　论

脾 囊 肿 是 一 种 罕 见 的 病 变 ， 在 脾 切 除 标 本 中

的 发 生 率 小 于 1 % [ 2 0 ]。 副 脾 是 一 种 正 常 脾 组 织 的

先天性异位，大部分都位于脾门，IPAS发生率较

低 ， 占 副 脾 发 生 的 1 6 % [ 3 8 ]， 因 而 E C I P A S 的 发 生

更 为 罕 见 。 从 1 9 8 0 年 D a v i d s o n 等 [ 1 ]报 道 了 第 1 例

ECIPAS到目前为止，国内外仅仅报道了41例。该

病 没 有 系 统 的 流 行 病 学 资 料 ， 也 不 具 备 典 型 的 临

床 表 现 及 影 像 学 特 点 ， 使 得 对 该 病 做 出 正 确 地 术

前诊断非常困难。

ECIPAS的组织发生可能与脾的表皮样囊肿的

发 生 是 相 同 的 。 总 结 文 献 有 三 种 假 设 被 提 出 。 第

一 种 假 设 是 基 于 对 正 常 脾 组 织 表 皮 样 囊 肿 发 生 的

类 似 研 究 ， 认 为 是 间 皮 细 胞 化 生 为 鳞 状 上 皮 细 胞

并 内 陷 后 形 成 囊 肿 [ 3 9 - 4 0 ]。 第 二 种 假 设 认 为 是 从 畸

胎瘤演变过来或者夹杂着胎儿鳞状上皮 [ 41]。第三

种假设认为ECIPAS是因胰管突入IPAS而形成 [9]。

总结文献，没有证据支持第二种假设，ECIPAS的

病 理 结 果 分 析 并 没 有 发 现 其 他 畸 胎 组 分 如 内 胚 组

织 等 ； 关 于 胎 儿 鳞 状 上 皮 ， 也 没 有 发 现 皮 肤 附 件

如毛囊、皮脂腺或汗腺等。在Kado ta等 [26]报道的

案 例 中 ， 胰 管 存 在 于 围 绕 副 脾 组 织 中 的 纤 维 组 织

中 并 表 现 出 鳞 状 和 立 方 形 上 皮 彼 此 转 化 。 此 外 ，

免 疫 组 化 分 析 表 明 ， 囊 肿 上 皮 细 胞 的 染 色 结 果 与

胰 管 相 同 。 这 些 结 果 均 支 持 了 第 三 个 假 设 。 但 是

Y o k o m i z o 等 [ 1 6 ]和 I w a s a k i 等 [ 3 0 ]通 过 逆 行 性 胰 管 造

影，与Urakami等[31]通过使用磁共振胰胆管造影检

查发现胰管和ECIPAS没有任何关系。因此，明确

ECIPAS的组织发生，需要更多的病案报道及临床

相关研究。

通过对42例患者资料的统计分析，ECIPAS没

有典型的临床表现，其中24例患者无明显临床症

状 ， 是 在 健 康 查 体 或 者 因 其 他 原 因 查 体 时 偶 然 发

现。有临床症状患者共18例，包括体质量减轻、

恶 心 、 呕 吐 、 腹 部 不 适 感 、 腹 痛 、 腰 痛 和 发 热

等，但是以上症状不具有特征性，也与ECIPAS并

没 有 直 接 相 关 性 ， 通 常 是 因 以 上 症 状 行 相 关 检 查

偶然发现。因此，笔者认为ECIPAS一般不会引起

临床症状。

E C I P A S 不 具 有 典 型 的 临 床 特 点 ， 同 时 也 不

具 有 典 型 的 影 像 学 特 征 。 在 我 们 统 计 的 文 献 结 果

中，根据术前CT及MRI表现，只有2例ECIPAS[21,27]

做 出 了 正 确 的 术 前 诊 断 。 结 合 文 献 及 本 例 影 像 学

特点，ECIPAS的影像学特点为囊肿的固体成分在

增强CT及磁共振T1像上与相邻脾实质表现一致。

Itanoet [21]指出对ECIPAS做出正确的术前诊断需要

囊 肿 周 围 有 足 够 多 的 脾 组 织 。 如 果 遇 到 具 有 以 上

特 点 的 患 者 应 考 虑 到 本 病 。 但 是 这 种 情 况 也 是 很

少见的。因此通过影像学上的表现对ECIPAS做出

诊断也是比较困难的。

细 针 穿 刺 活 检 已 经 被 广 泛 应 用 于 胰 腺 囊 性 肿

瘤的诊断 [ 20]，但是尚未有报道通过细针穿刺 活检

来诊断ECIPAS。细针穿刺活检可以作为一种明确

诊 断 的 辅 助 检 查 方 法 ， 也 需 要 更 多 的 病 例 及 统 一

的标准来验证该方法的实用性。

E C I P A S 的 鉴 别 诊 断 包 括 胰 腺 假 性 囊 肿 、 淋

巴 囊 肿 、 浆 液 性 囊 性 肿 瘤 、 黏 液 性 囊 性 肿 瘤 和 导

管 内 乳 头 状 黏 液 瘤 等 。 假 性 囊 肿 是 胰 腺 的 最 常 见

的 囊 性 病 变 ， 它 通 常 与 急 性 胰 腺 炎 有 关 ； 假 性 囊

肿 的 囊 壁 由 无 上 皮 细 胞 的 肉 芽 组 织 组 成 ； 尽 管 因

慢 性 炎 症 包 括 淋 巴 细 胞 及 巨 噬 细 胞 可 以 明 显 存 在

于 胰 腺 假 性 囊 肿 ， 但 它 不 具 有 脾 组 织 的 组 织 学 特

性 。 胰 腺 淋 巴 囊 肿 也 是 比 较 罕 见 的 疾 病 ， 多 见 于

男 性 ， 并 且 它 可 分 布 在 整 个 胰 腺 ； 这 些 囊 肿 含 有

角 化 物 质 ， 存 在 或 不 存 在 囊 液 ； 囊 壁 由 成 熟 的 角
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化 鳞 状 上 皮 和 基 础 的 淋 巴 组 织 构 成 ， 可 能 含 有 少

量 淋 巴 细 胞 聚 集 ， 甚 至 存 在 生 发 中 心 ， 在 这 种 情

况 下 与 E C I P A S 鉴 别 是 特 别 困 难 的 ； 但 是 淋 巴 囊

肿 缺 乏 红 髓 ， 不 具 备 脾 组 织 的 典 型 特 征 ， 这 一 点

在 两 着 的 鉴 别 诊 断 中 有 重 要 意 义 。 胰 腺 浆 液 性 囊

性 肿 瘤 女 性 多 于 男 性 ， 囊 液 通 常 是 是 透 明 的 ， 虽

然 在 组 织 学 上 囊 肿 壁 是 单 层 立 方 上 皮 ， 但 是 能 确

定 的 是 在 囊 壁 中 不 存 在 脾 组 织 。 胰 腺 黏 液 性 囊 性

肿 瘤 主 要 发 生 在 女 性 ， 它 含 有 黏 性 黏 液 流 体 ， 囊

壁 由 杯 状 细 胞 的 黏 液 柱 状 细 胞 构 成 。 胰 腺 导 管 内

乳 头 状 黏 液 瘤 的 特 征 性 临 床 表 现 为 胰 管 梗 阻 的 症

状 ， 同 时 存 在 乳 头 状 病 变 和 缺 乏 淋 巴 组 织 ， 使 其

诊 断 具 有 特 异 性 。 虽 然 其 他 胰 腺 肿 瘤 可 能 存 在 囊

性 变 或 局 灶 性 囊 性 改 变 ， 但 是 典 型 的 形 态 及 影 像

学表现通常容易明确诊断。

尽 管 E C I P A S 被 认 为 是 良 性 肿 瘤 ， 目 前 也 没

有 恶 性 的 E C I P A S 病 例 报 告 ， 并 没 有 必 要 手 术 切

除 [ 4 2 ] ， 但 是 E l i t 等 [ 4 3 ]曾 报 道 过 来 源 于 正 常 脾 脏 组

织 的 表 皮 样 囊 肿 发 展 成 为 鳞 状 细 胞 癌 。 考 虑 到

E C I A S 的 组 织 学 特 性 与 正 常 脾 脏 组 织 的 表 皮 样 囊

肿相似 [11]，所以不能排除ECIPAS有恶变的可能,建

议 手 术 切 除 。 一 般 手 术 治 疗 主 要 通 过 剖 腹 手 术 或

腹腔镜下病变切除，如有可能尽量保留脾脏。

总之，ECIPAS是一种非常罕见的良性疾病，

不 具 有 典 型 的 临 床 特 点 及 影 像 学 特 征 ， 常 常 不 能

做 出 正 确 的 术 前 诊 断 ， 误 诊 为 胰 腺 良 性 或 恶 性 囊

性 疾 病 ， 明 确 诊 断 需 要 手 术 切 除 后 病 理 检 查 。 随

着ECIPAS病例数的增加及成像技术和其他辅助检

查 的 进 展 ， 进 一 步 熟 悉 临 床 表 现 、 影 像 学 特 点 、

组 织 来 源 及 特 性 ， 可 能 有 助 于 正 确 的 认 识 及 治 疗

这种病变。
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