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病例简介：患者，男，69岁。因“反复上腹痛10年，加重伴
黑便、全身乏力、恶心呕吐1个月”于2020年3月1日入住日照市人
民医院，既往体健。入院后行血常规、生化、免疫等实验室检查，
甲胎蛋白(alpha fetoprotein，AFP)、糖类抗原125(carbohydrate 
antigen，CA125)、癌胚抗原(carcinoembryonic antigen，CEA)、
糖类抗原19-9(carbohydrate antigen，CA19-9)均正常，细胞角蛋
白19片段稍高，为4.04ng/mL(正常值参考范围0~3.3ng/mL)，血
红蛋白为77g/L(正常值120~160g/L)，提示贫血。CT检查(图1A~1I)

示左下腹空肠肠管见类圆形软组织肿块影伴肠套叠，长径约为
4.5cm，肝脏多发转移瘤可能。术后病理检查报告小(空)肠异位胰
腺腺泡细胞癌。免疫组织化学：CK+, CK7+, CgA+, CK8+, CK18+, 
β-catenin膜+， CK20-, PSA-, Syn(-), CD56(-), NSE(-), CDX2(-), 
Ki-67阳性肿瘤细胞约50%。特殊染色：PAS(-)。患者术后恢复良
好，未诉不适，于2020年3月13日出院。术后于2021年1月28日、
2021年4月12日、2021年6月13日复查腹部CT增强扫描，肝脏病变
持续增大，于2021年8月患者死亡。

图1A-图1J 男，69岁，空肠异位胰腺癌变伴肠套叠、肝多发转移瘤。1A-1D：空肠异位胰腺腺泡细胞癌的平扫、动脉期、静脉期和延迟期。病灶位于空肠，平扫呈
稍低密度，动脉期明显强化，静脉期持续强化，延迟期强化程度较静脉期略减低；1E-1H：肝转移病灶的平扫、动脉期、静脉期和延迟期。肝内多发病灶，肝左叶
病灶平扫呈稍低密度，动脉期明显强化，静脉期持续强化，延迟期呈等/稍低密度，内可见低密度无强化区。
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图1I：冠状位。显示空肠自近端套入远端小肠。图1J：空肠异位胰腺腺泡细胞癌病理图。肿瘤细
胞呈腺泡状排列，细胞大小一致，胞浆嗜酸，可见核仁(HE ×40)。
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讨论：异位胰腺(heterotopic pancreas，HP)是胰腺的先天
发育畸形，是指生长在正常解剖位置之外，有独立的血管和导管
系统，与原位胰腺缺乏解剖连通。于1729年首次被报道[1]，其发
生机制尚不明确，有研究[2]认为胚胎时期胰腺原基与原肠粘连，
发育过程中原肠旋转、分离而被异常移植所致，或由其他部位的
内胚层原始细胞在发育过程中异常转化，脱落的胰腺原始细胞异
常种植、胰腺原基胚胎发育过程中萎缩不全引起。异位胰腺可含
有正常胰腺腺泡、导管、胰岛和小叶结构。临床上异位胰腺比较
少见，可发生于任何部位[3]，主要位于胃肠道，目前也有文献报
道异位到食管、肠系膜、纵隔等部位[4-6]。异位胰腺可在任何年龄
发病，40~50岁为著，男性偏多[7]。异位胰腺一般无临床症状，
多在体检中发现，当并发炎症、消化道出血、梗阻或恶变时，患
者可以出现腹痛、恶心、呕吐等症状，其临床表现与发病部位、
大小及胃肠道受累情况等有关。

原位胰腺腺泡细胞癌(pancreatic acinar cell carcinoma，
PACC)是一种罕见的胰腺外分泌肿瘤，起源于胰腺外分泌腺泡细
胞，发病率低，好发于中老年男性。类似于原位胰腺，异位胰腺
亦可并发急/慢性胰腺炎、胰腺假性囊肿和肿瘤等，但都比较少
见，异位胰腺发生恶变特别是发生于空肠的异位胰腺恶性转化极
为罕见[8]。诊断异位胰腺恶性转化的诊断有三个标准[9]：(1)肿瘤必
须位于或靠近异位胰腺组织，(2)必须观察到胰腺组织和癌组织之
间的直接过渡；(3)非肿瘤性胰腺组织必须包括完全发育的腺泡和
导管结构。目前对于异位胰腺恶性转化的病因尚不清楚，文献报
道[10]胃或十二指肠的异位胰腺较其他部位的异位胰腺更易恶变。

目前，因小肠异位胰腺腺泡细胞癌的病例较少，没有相关文
献对其影像特征进行系统的阐述，结合相关文献报道[11-14]及本例特
点，胰腺腺泡细胞癌表现为边界清楚的圆形或椭圆形肿块，可有囊
性成分，肿瘤一般体积较大，当肿瘤较大时可有坏死，该肿瘤多为
乏血供肿瘤，动脉期强化低于胰腺组织，静脉期呈持续强化；也可
为富血供强化。本例空肠异位胰腺腺泡细胞癌的CT表现为实性为
主的软组织肿块影，平扫呈稍低密度，增强扫描动脉期病灶呈明显
强化，静脉期病灶仍呈明显强化，延迟扫描病灶强化较静脉期略减
退，并可见小的无强化区；该病例的强化方式总体呈持续强化特
点，但延迟期强化程度较静脉期减低，接近胰腺实质，与何少武等
[15]的报道不一致，强化方式的差异可能与肿瘤间质内富含血窦有
关，从而导致总体强化方式呈富血供的强化方式。

目前小肠异位胰腺腺泡细胞癌的预后尚不清楚，文献报道
[16]胰腺腺泡细胞癌的预后优于胰腺导管腺癌，但未见异位胰腺腺
泡细胞腺癌预后相关的文献报道。本例肿瘤位于空肠，伴有肠套
叠，肠周未见肿大淋巴结，就诊时已发现肝脏多发转移病灶，术
后恢复良好出院，随访期间CT提示肝转移瘤持续增大，术后一年
半患者死亡。该病例报道旨在提高影像科医师对异位胰腺腺泡细
胞癌的诊断水平，减少误诊、漏诊，从而指导临床的进一步诊断
与治疗。
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