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·病例报告·

小儿胰母细胞瘤３例

冯　强　王家祥　杨合英　张　大　 赵　鸽

　　小儿胰母细胞瘤临床上极为罕见，对其认识不足，常易
造成误诊，延误治疗。现回顾性分析作者近年来收治的３例
患儿临床资料，结合文献，探讨其特点以及诊疗方法。

病例１，女，２岁，因发现腹部肿物１ｄ入院。体查：全腹
膨隆，以左中上腹明显，左侧腹可扪及一巨大包块，肝脾肋下

未触及。血液检查提示：ＷＢＣ９．５×１０９／Ｌ，ＨＧＢ９７ｇ／Ｌ，ＰＬＴ
５６７×１０９／Ｌ，肝功能正常。肿瘤标志物检查提示：ＡＦＰ、ＮＳＥ、
ＣＹＦＲＡ２１—１值升高，ＣＡ１２５、ＣＥＡ均正常。腹部彩超提示：左
肾中下部内侧见一约７．４ｃｍ×６．４ｃｍ×８．２ｃｍ大小的实性
低回声包块，与左肾及胰尾分界不清，内回声欠均匀，可见密

集点状强回声及散在不规则无回声区。腹部 ＣＴ检查提示：
左侧腹膜后可见类圆形软组织密度影，其内密度不均，增强

扫描呈不均匀明显强化（图 Ａ、图 Ｂ）。术前诊断：腹腔巨大
占位性病变：神经母细胞瘤待查？术中探查见肿块位于左侧

腹膜后脾肾之间，直径约８ｃｍ，胰腺体尾部紧贴瘤体，并有较
多血管相连，脾静脉血管紧贴瘤体（图 Ｃ），因粘连紧密无法
分离。术中行肿瘤 ＋胰体尾 ＋脾脏切除术。病理检查结果
提示：恶性肿瘤，考虑胰腺来源，倾向胰母细胞瘤。免疫组化

结果：Ｓｙｎ（部分 ＋），ＣｇＡ（－），ＣＥＡ（－），ＣＫ（＋），ＡＦＰ（灶
＋），ＡＡＴ（＋），ＣＤ９９（＋），ＣＤ５６（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（－），Ｋｉ－６７
（４０％）（图Ｄ），结合病理检查结果诊断为胰母细胞瘤。术后
分别予ＴＨＰ＋ＣＤＤＰ（吡柔比星、顺铂）、ＶＰ—１６＋ＣＤＤＰ（依托
泊苷、顺铂）方案化疗，并结合 ＤＣ—ＣＩＫ方案予生物治疗，术
后７个月，复查腹部ＣＴ，未见肿瘤转移及复发，ＡＦＰ正常。

病例２，男，４岁，因阵发性腹痛伴呕吐３年余，发现左上
腹肿块２ｄ入院，体查：左上腹稍隆起，可触及一质硬包块，
肝脾肋下未触及。血生化检查提示：ＷＢＣ１３．２×１０９／Ｌ，ＨＧＢ
１２０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ９３８×１０９／Ｌ，肝功能正常。肿瘤标志物提示：
ＡＦＰ、ＣＹＦＲＡ２１—１值升高，ＣＡ１２５、ＮＳＥ、ＣＥＡ均在正常范围。
腹部彩超提示：左肾上腺区可见１６．１ｃｍ×８．３ｃｍ×１０．２ｃｍ
实性低回声，其后方紧邻胰尾，边界尚清，其内回声强弱不

均，并可见密集点状强回声，内可见丰富血流信号。腹部 ＣＴ
检查提示：左肾前上方可见一巨大团块状软组织影，其内密

度不均，并可见斑片状低密度影及点条状高密度影，周围肠

管、胰腺及左肾受压移位，增强病灶呈不均强化。术前诊断：

左上腹占位性病变：神经母细胞瘤？畸胎瘤？术中探查见肿

瘤位于腹膜后偏左侧，似来源于胰腺体尾部，包膜不完整，大

小约２０ｃｍ×１２ｃｍ×１３ｃｍ，形状似葫芦状，质硬实性，活动
度差，上界至胃壁后方左侧膈肌下，下方至左侧肾下缘处。

术中行肿瘤 ＋胰体尾切除术。病理检查结果提示：恶性肿
瘤，考虑胰母细胞瘤。免疫组化提示：ＣＫ（＋），Ｓｙｎ（＋），Ｋｉ—

６７（３０～４０％＋），ＣＥＡ（－），ＡＡＴ（＋），ＣＤ９９（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（－），ＣｇＡ（－），结合病理检查诊断为胰母细胞瘤。术后切
口愈合良好，未及时行化疗，术后１年复查腹部 ＣＴ，见肝内
低密度影，约９．３ｃｍ×６ｃｍ大小，考虑转移。未再予手术治
疗，分别给予ＴＨＰ＋ＣＤＤＰ、ＶＰ—１６＋ＣＤＤＰ方案化疗，并结合
ＤＣ—ＣＩＫ方案生物治疗，６个月后复查腹部 ＣＴ，肝内肿块较
前明显缩小，复查ＡＦＰ正常。

病例３，女，８岁，因腹胀、纳差伴面色苍白１月余入院。
体查：全身皮肤苍白，结膜苍白。腹部膨隆，可触及一质硬包

块，肝脾肋下未触及。血生化检查提示：ＷＢＣ１２．７×１０９／Ｌ，
ＨＧＢ４８ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３５５×１０９／Ｌ，肝功能均正常，肿瘤标志物提
示：ＣＡ１２５、ＮＳＥ值升高，ＣＥＡ、ＡＦＰ、ＣＹＦＲＡ２１—１均正常，腹部
彩超提示腹腔内可见不均质回声团，约２５ｃｍ×１８ｃｍ×１６
ｃｍ，上界位于剑突下，下界平脐，边界不清，内可见不规则液
性暗区。ＣＴ检查可见肝脾间、脾脏弥漫性巨大占位，密度不
均匀，边界不清。增强后呈不均匀强化，其内可见动脉血管

影，肝脏呈受压改变，实质内未见异常密度及强化影，胰腺显

示不清。术前诊断：腹腔内巨大占位：神经母细胞瘤？术中

见肿瘤位于左侧腹部，外有包膜，大小约３０ｃｍ×２５ｃｍ×２０
ｃｍ，形状不规则，囊实性，可见多处囊内出血，无明显活动度，
横跨脊柱两侧，上界侵及膈肌，将脾脏推至左上腹，压迫脾

门，右界达胰腺中部，胰尾与瘤体无明显界限。下界达十二

指肠水平部，后方紧邻腹主动脉，下腔静脉受挤压增宽。术

中行肿瘤 ＋胰体尾切除术。病理检查提示：小细胞恶性肿
瘤，考虑胰母细胞瘤。免疫组化提示：ＣＫ（＋），Ｓｙｎ（灶 ＋），
Ｋｉ—６７（４０％ ＋），ＣＥＡ（－），ＡＡＴ（＋），ＣＤ９９（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（－），ＣｇＡ（－），结合病理检查诊断为胰母细胞瘤。患儿切
口愈合良好，术后给予ＶＣＲ＋ＣＤＤＰ＋ＣＴＸ（长春新碱、顺铂、
环磷酰胺）、ＴＨＰ＋ＣＤＤＰ＋ＣＴＸ（吡柔比星、顺铂、环磷酰胺）
方案化疗，术后１４个月患儿因肿瘤复发并脑转移而死亡。

讨论　胰母细胞瘤（Ｐａｎｃｒｅａｔｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＰＢ）是一种极罕
见的胰腺恶性肿瘤，发病率约占儿童胰腺上皮样肿瘤的

０５％［１］。多见于婴幼儿，又称婴幼儿胰腺癌［２］，１９３２年由
Ｓｔｏｕｔ首先报道该病，以后多为个案报告。Ｈｏｒｉｅ等［３］认为胰

母细胞瘤来源于胰始基细胞，组织学特点与胚胎期胰腺相

似，光镜下为胰腺器官样结构，中心为巢样结构或鳞状小体，

环以髓样中间带，外围为腺泡样结构，与肾母细胞瘤、肝母细

胞瘤、神经母细胞瘤类似，故提出胰母细胞瘤之名。

小儿ＰＢ无特异性临床表现，一般表现包括腹部包块、体
重减轻、食欲不振、呕吐、腹痛、贫血等，本组３例均表现为腹
部包块，１例表现为食欲不振，１例有腹痛伴呕吐，１例因肿瘤
合并囊内出血表现为贫血。也有作者报道患者无任何临床

部包块，１例表现为食欲不振，１例有腹痛伴呕吐，１例因肿瘤
合并囊内出血表现为贫血。也有作者报道患者无任何临床

Ｘ母细胞瘤，术后病理检查结果提示为 ＰＢ。ＰＢ可有恶性肿

·５４４·
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图１　病例１　临床资料，Ａ、Ｂ：ＣＴ提示左侧腹膜后可见类圆形软组织密度影，大小约７６ｍｍ×５２ｍｍ，其内密度不均，增强
扫描呈不均匀明显强化。与肾脏、脾脏分界清，肾脏、脾脏呈受压改变；Ｃ：病理结果：瘤体呈灰白、灰红扁圆形，大小７．５ｃｍ
×６ｃｍ×３．５ｃｍ，包膜不完整，切面灰白灰褐，质软；Ｄ：免疫组化：Ｓｙｎ（部分＋），ＣｇＡ（－），ＣＥＡ（－），ＣＫ（＋），ＡＦＰ（灶＋），
ＡＡＴ（＋），ＣＤ９９（＋），ＣＤ５６（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（－），Ｋｉ－６７（４０％）。

瘤的临床特征，表现为浸润、转移和复发等。文献报道约

１５％的患者出现转移，其中超过 ８０％的患者出现肝转移，
３０％还可出现淋巴结和腹膜的转移［５］；肺部及骨转移也有极

少报道，本组１例因脑转移而死亡，考虑为肿瘤细胞经淋巴
系统转移至脑。

彩超、ＣＴ、ＭＲＩ均有辅助诊断意义。细致的产前检查有
助于早发现、早诊断及早治疗。彩超检查可见异质性或低回

声团块，有时可见少量液性暗区，肿瘤血管主要来源于肠系

膜和下腔静脉，钙化不常见。在ＣＴ及 ＭＲＩ上肿瘤呈低密度
灶，多房腔，并见增强的腔隔是 ＰＢ的一大特点［６］。ＥＲＣＰ常
见主胰管阻塞，但胆管扩张不多见，因其检查困难，临床极少

采用。

同时，在血清和免疫组织检测中有６８％的 ＰＢ患儿出现
ＡＦＰ升高［７］。因此，ＡＦＰ可作为ＰＢ一个重要的肿瘤标志物，
有助于诊断和手术及化疗、生物治疗期间的随访。本组３例
有２例术前ＡＦＰ明显升高，术后随访恢复正常。

由于小儿胰母细胞瘤为胰腺恶性肿瘤，若能及时发现并

手术彻底切除同时辅以化疗和放疗可延长生存期。有文献

报道，ＰＢ以胰头部肿瘤为主，２／３的肿瘤发生在胰头，且多发
生在胰头腹侧［８］。本组３例瘤体均发生于胰腺体尾部，回顾
其他相关病例报道，胰母细胞瘤发生于胰腺体尾部并不少

见。手术要根据肿瘤部位、大小及与周围组织的关系、有无

远处转移而定，常用手术为肿瘤局部切除和胰体尾切除术

等［９～１３］。本组３例肿瘤均发生在胰腺体尾部，术中胰腺体尾
部连同瘤体一并切除。术后予积极营养支持，防止水、电解

质紊乱。ＰＢ的治疗应首选手术治疗，文献报道多为肿瘤局
部切除。祝秀丹［１４］认为扩大切除术（Ｗｈｉｐｐｌｅ）手术难度大，
并发症多，应慎重选择。而作为综合治疗的一部分，术前化

疗可使肿瘤缩小，提高手术切除率，对于肿瘤已切除的患者，

化疗能起到良好的辅助治疗效果。Ｏｈａｔａ等［１５］报道１例胰
头部胰母细胞瘤经化疗后肿瘤缩小，成功完成胰十二指肠根

治手术，因而推荐胰头部胰母细胞瘤先化疗后手术。目前公

认化疗有效，作者采用上海儿童医学中心胰母细胞瘤化疗方

案，主要为ＴＨＰ＋ＣＤＤＰ、ＶＰ—１６＋ＣＤＤＰ等。同时，放疗对
ＰＢ也有效，此外，生物治疗作为一种新兴的肿瘤治疗模式，
通过干扰肿瘤细胞的发生、生长、分化、凋亡、侵袭、转移和复

发，促进机体免疫细胞重建，使细胞毒性物质集中于肿瘤组

织，达到直接恢复和提高人体免疫功能，增强对肿瘤细胞的

免疫力而实现肿瘤特异性治疗，主要包括细胞因子治疗、单

克隆抗体治疗、过继性免疫细胞治疗、基因治疗、肿瘤疫苗治

疗等，是目前肿瘤治疗的第４种方法。本组２例均采用ＤＣ—

ＣＩＫ方案生物治疗，属过继性免疫细胞治疗的一种，随访２
例患儿预后良好。
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