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胰腺错构瘤 1 例组织病理学诊断及文献复习

沈恬，王彬，王劲松，罗曼，赵有财，黄文斌

[南京医科大学附属南京医院(南京市第一医院)病理科，南京 210006]

[摘　要] 分 析 1 例 胰 腺 错 构 瘤 ( p a n c r e a t i c  h a m a r t o m a s ， P H ) 的 临 床 病 理 学 特 征 ， 患 者 为 女 性 ，  

6 2 岁，因无明显诱因出现上腹部持续性疼痛 6 个月余而入院，影像学检查显示胰腺颈部有 1 个

实性占位，考虑神经内分泌肿瘤而行肿瘤切除术。大体上，肿瘤呈实性结节，与周围胰腺组织

分界清楚，切面实性，灰白灰红色。组织学上，肿瘤与周围胰腺组织界限清楚，但无包膜。

肿瘤由分化成熟的腺泡、导管和胰岛杂乱无章地分布于致密的梭形增生的间质中。免疫组织

化学显示导管上皮和腺泡表达 C K 、 C K 8 / 1 8 ，其间可夹杂少量 Cg A 和 Sy n 阳性表达的神经内分

泌细胞；间质梭形细胞表达 v i m e n t i n 和 C D 3 4 ，不表达 C D 1 1 7 、 C D 9 9 、 S M A 、 B c l - 2 、 S 1 0 0 和

D e s m i n ； K i - 6 7 增殖指数约 2 % 。大多数导管周围同心圆结构的弹力纤维断裂或缺失。 P H是一

种少见的胰腺非肿瘤性病变，术前影像学检查难以明确诊断，明确诊断需要组织形态学结合免

疫组织化学。
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Histopathologic diagnosis of pancreatic hamartoma: A case 
report and literature review
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Abstract The clinicopathological features of a case of pancreatic hamartoma (PH) were retrospectively analyzed. The 

patient, a 62-year-old female, was admitted to the hospital because of persistent upper abdominal pain for more 

than 6 months without obvious inducements. Imaging examination showed that there was a solid mass in the neck 

of the pancreas, and tumor resection was performed for considering neuroendocrine tumor. Grossly, the tumor 

was a well-demarcated and solid nodular with grey-white and grayish red color on the cut section. Histologically, 

there was a clear boundary between the tumor and the surrounding pancreatic tissues without capsule. The 

tumor was composed of mature acini, ducts, and islets which disorderly distributed within the dense spindle cell 

stroma. Immunohistochemical staining showed that CK and CK8/18 were expressed in ductal epithelium and 

acini with a small number of neuroendocrine cells positive for CgA and Syn, interstitial spindle cells, expressed 
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错 构 瘤 是 一 种 良 性 肿 瘤 样 结 节 ， 是 受 累 器

官正常组成的成熟细胞和组织的过度生长所致，

通 常 以 一 种 成 分 为 主 。 胰 腺 错 构 瘤 ( p a n c r e a t i c 
hamartomas，PH)是一种罕见的良性病变，由排列

紊乱的腺泡、胰岛和导管细胞等3种成分以不同比

例组成，临床上可误诊为胰腺其他类型肿瘤。PH
于1977年由Anthony等首次报道，至今文献报道病

例约43例。本文报道1例PH，并结合国内外文献进

行分析总结，以帮助临床病理医生认识和熟悉该

病，避免漏诊和误诊，指导临床准确治疗。

1  临床资料

患者女性，62岁。6个月余前，无明显诱因出

现上腹部持续性疼痛，以剑突下及右上腹为主。

无腰背部放射痛，有恶心，无呕吐。皮肤巩膜无

明显黄染，无畏寒发热，无明显腹泻。当地医院

检查示胰颈部结节状异常强化灶，考虑神经内分

泌肿瘤。入院PET-CT断层显像示胰腺颈部小结节

样放射性浓聚影，SUVmax为11.5(图1)，考虑神经

内分泌肿瘤可能性大，请结合临床。实验室检查

凝血功能、血淀粉酶、胃泌素、胰岛素、C肽、神

经特异性烯醇化酶水平等均未见异常。临床考虑

为神经内分泌肿瘤而行肿瘤切除术。

1.1  方法

标本经 1 0 % 中性甲醛液固定，常规脱水，石

蜡包埋， 4  μ m 切片， H E 染色，在光镜下观 察。

免 疫 组 织 化 学 染 色 采 用 E n  V i s i o n 两 步 法 。 一 抗

采用CK、E M A、Sy n、Cg A、CD56、Vimentin、

CK8/18、CD99、SMA、CD34、CD117、Bcl-2、

S100、Desmin和Ki-67，试剂均购自北京中山金桥

生物技术有限公司。组织化学染色采用弹力纤维染

色，染色试剂购自珠海贝素生物技术有限公司。

1.2  病理检查结果

1.2.1  肉眼观

不规则组织一块，大小1.5 cm × 1.1 cm × 0.9 cm，

组织已被临床切开，切面见灰白灰红色肿物1个，

大小1.4 cm × 1.0 cm × 0.9 cm，切面质稍韧，肿物

与周围组织界清，无明显包膜。肿物内未见出血

和坏死。

1.2.2  镜下观

在 低 倍 镜 下 ， 肿 瘤 与 正 常 胰 腺 组 织 界 限 清

楚，但无包膜，周围见少量正常胰腺组织  (图2)。

肿 瘤 由 导 管 、 腺 泡 和 胰 岛 细 胞 呈 杂 乱 无 章 地 排

列，分布于明显硬化的梭形纤维母细胞样细胞背

景中，间质内也可见一些显著深染挤压变形的索

状结构(图3)。在高倍镜下，导管形成大小形状不

一 的 小 管 状 或 挤 压 成 条 索 状 ， 导 管 上 皮 呈 立 方

形，核卵圆形，位于中央，核仁不明显，无异型

性 ； 腺 泡 细 胞 形 成 管 状 ， 细 胞 多 边 形 ， 有 嗜 酸

性 胞 质 ， 核 圆 形 ， 位 于 基 底 部 ； 胰 岛 细 胞 形 成

的模糊结节不同于周围胰腺组织内的 L a n g e r h a n
岛，后者边界较清楚，胰岛细胞呈条索、缎带或

巢 状 分 布 ， 其 间 可 见 薄 壁 血 管 ， 而 错 构 瘤 内 的

L a n h e r h a n s岛较模糊，且体积明显缩小，其内组

成细胞呈圆形，胞质淡染或淡嗜碱酸性，细胞核

圆 形 ( 图 4 ) 。 肿 瘤 性 间 质 内 富 含 梭 形 的 纤 维 母 细

胞样细胞，病变中央间质硬化，增生的梭形细胞

无异型性，也未见核分裂象，间质内也未见明显

的淋巴浆细胞浸润(图5)。

vimentin and CD34, but not CD117, CD99, SMA, Bcl-2, S100 and Desmin. Ki-67 proliferation index was about 

2%. Histochemical staining showed that most of the elastic fibers of concentric structures around the ducts were 

broken or missing. PH is a rare non-neoplastic lesion of the pancreas. It is difficult to make a definite diagnosis by 

imaging examination before the/an operation, and histomorphology and immunohistochemistry are required for 

the diagnosis. 

Keywords pancreatic neoplasm; hamartoma; CD34; differential diagnosis; clinical pathology

图1 PET-CT显示胰腺颈部见小结节样放射性浓聚影

Figure 1 PET- CT shows small nodular-like radioactive 

concentrated shadow in the neck of the pancreas
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1.2.3  免疫组织化学  
导 管 和 腺 泡 上 皮 细 胞 呈 C K ( 图 6 ) 、 E M A 、

CK 8 / 1 8和CD 9 9阳性，胰岛细胞和挤压深染的细

胞 表 达 C g A ( 图 7 ) 和 S y n ， 弱 阳 性 表 达 C D 5 6 ， 而

S - 1 0 0、 S M A 、D e s m i n 阴性；间质梭形细胞表达

V i m e n t i n 和 C D 3 4 ( 图 8 ) ， 而 不 表 达 C K 、 E M A 、

CD117、CD99、SM A、Bcl-2、S -100和Desmin，

Ki-67增殖指数约2%。

1.2.4 特殊染色  
弹力纤维染色仅个别腺管周围可见同心圆结

构，大部分腺管周围同心圆结构弹力纤维断裂或

缺失(图9)。

图2 肿瘤与胰腺界限清楚，胰腺无慢性炎改变 (HE, ×40)

Figure 2 The boundary between tumor and pancreas was clear, 

and no chronic inflammatory changes in the pancreas (HE, 

×40)

图3 肿瘤由导管、腺泡和胰岛等3种成分分布于硬化性纤维

性间质内。 (HE, ×100)

Figure 3 The tumor is composed of ducts, acini, and islets 

which distributed in the sclerosing fibrous stroma C (HE, 

×100)

图5 间质硬化明显，由梭形纤维母细胞样细胞组成，无炎

症细胞浸润 (HE, ×100)

Figure 5 The stroma which was composed of f usiform 

fibroblast-like cells was obvious sclerosis and without 

inflammatory cell infiltration (HE, ×100)

图6 导管及腺泡细胞表达CK (EnVision, ×100)

Figure 6 The duct and acini cells were positive for CK  

(EnVision, ×100)

图7 挤压导管内可见CgA阳性神经内分泌细胞 (EnVision, 

×100)

Figure 7 CgA-positive neuroendocrine cells were located 

within the crushed ducts (EnVision, ×100)

图4 导管呈小管或条索状，腺泡呈管状结构，胰岛形态不

完整 (HE, ×200)

Figure 4 The dcuts are tubular or cord-shaped the acini were 

tubular, and islets were morphologically incomplete (HE, 

×200)
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1.3  病理诊断

(胰腺)错构瘤，肿瘤大小1.4 cm × 1.0 cm × 0.9 cm，

周围胰腺组织无异常。

2  讨论

错构瘤是指在原发组织器官内的细胞和组织

局灶性过度生长，形成的非肿瘤性肿块样病变。

PH自1977年A nthony等首次被报道以来，目前国

外英文文献[1-19]报道39例，国内文献[20-23]报

道4例。文献[4,14]报道：PH可发生于任何年龄，

年龄范围为23周~78岁，平均年龄51.34岁，3例发

生于新生儿，而其中 2 例伴有 1 8 号染色体三体综

合体，提示新生儿PH可能与该染色体异常有关，  
1例伴有S A P H O综合征。男女比例大致相当，约

为1:1.15。病变大小0.3~11.5 cm，平均为3.22 cm。

肿瘤位于胰腺头部22例、尾部6例、体部3例、沟

突部3例、颈部2例、体尾部3例、弥漫性3例、部

位不 详 1 例 。 临 床 表 现 大 多 数 无 症 状 ， 是 由 于 其

他疾病检查而偶然发现，少数病例主要表现为腹

痛、上腹部不适或体重减轻，个别病例出现阻塞

性黄疸 [10]。

CT和MRI显示70%的病例病变边界清楚，83%
病例病变内部不均匀。 M R I 显示 8 6 % 病例实性成

分T 1 W 1呈等低信号，8 3 %的病例T 2 W 1为等高信

号 ， 增 强 C T 或 M R I 均 表 现 为 晚 期 强 化 ， 与 胰 腺

实质相比，表现为早期低对比度，晚期等高对比

度 [ 1 6 , 1 8 - 1 9 ]。 F D G -P ET 证实 2 0 % 的病变有摄入，因

而可误诊为胰腺癌 [13]。肿瘤标志物检查除了少数

病 例 有 C E A 和 C A 1 9 - 9 轻 度 增 高 外 ， 其 余 标 志 物

均正常。

大体上，PH根据肿瘤形态可分为实体型、实

性和囊性型。在文献报道有大体形态记录的3 7例

病例中，实体型占22例，实性和囊性型15例。实

体型PH小于实性和囊性型，推测可能是随着病变

增大，由于纤维组织增生导致病变内的胰腺导管

堵塞而扩张呈囊状或者胰腺导管受间质纤维组织

牵拉扩张形成囊状。组织学上，病变通常含有成

熟的导管和腺泡细胞，包埋于丰富的纤维性间质

内，导管和腺泡结构扭曲，无非典型性。病变内

可见到一些缺乏分化良好的胰岛。缺乏统一的PH
组织学诊断标准。目前比较支持Pauser等[1-2]于2005
年提出的PH组织学诊断标准：1)肿块界限清楚；

2)由成熟的腺泡和结构扭曲的导管组成；3)缺乏分

化良好的胰岛。Nagata等[3]认为PH的诊断除了上述

3个组织学标准外，还需要增加病变局限于无慢性

胰腺炎的胰腺内，因慢性胰腺炎常显示纤维性间

质内腺泡细胞的缺失，非常类似于缺乏腺泡细胞

的错构瘤。Yamang uchi等 [9]研究认为PH缺少正常

胰腺实质中恒定存在的3种成分：导管壁同心圆分

布的弹力纤维、周围神经和形态完好的Langerhans
岛 。 实 体 型 与 实 性 和 囊 性 型 P H 镜 下 均 表 现 为 病

变呈钝性推挤性生长方式，周围可见正常胰腺组

织。实体型PH中腺泡、胰岛和导管细胞等3种细胞

成分以不同比例包埋于明显致密的梭形细胞间质

内，导管挤压成条索状或轻度开放的管腔，而实

体和囊性型PH除了导管明显扩张而形成大体上囊

状改变外，其余形态学特征与实体型PH相同。肿

块内梭形细胞间质数量因病例而异。病变内几乎

没有正常胰腺小叶结构，胰岛细胞也几乎不形成

形态完整的胰岛。汪小霞等 [23]报道PH可伴有卵巢

样间质，提示少数PH可能起源于胚胎发育过程中

错位的苗勒管组织继而形成的一种瘤样病变。

免 疫 组 织 化 学 上 ， P H 内 的 导 管 和 腺 泡 上 皮

表达C K、C K 8 / 1 8等上皮性标记，病变导管内可

见一些散在的Cg A、Sy n阳性的神经内分泌细胞。

PH的一个比较明显的特征为病变内梭形细胞可表

达CD34和CD117，有些病例表达bcl-2，但不表达

图8 病变内间质梭形细胞表达CD34 (EnVision, ×200)

Figure 8 The spindle cells within the stroma in the PH 

expressed CD34 (EnVision, ×200)

图9 弹力纤维染色显示导管周围弹力纤维断裂 (弹力纤维

染色, ×200)

Figure 9 Elastic fiber staining showed elastic fiber disrupted 

around the ducts (Elastic fiber staining, ×200)
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S100、Desmin。弹力纤维染色显示病变中几乎所

有导管周围都缺乏同心圆结构的弹力纤维[1-3,9]。

本 例 中 除 了 文 献 报 道 的 形 态 学 特 征 外 ， 间

质内一些挤压深染、显著变形的条索状组织表达

Cg A和Sy n，提示为神经内分泌细胞，这些神经内

分泌细胞是胰腺导管细胞消失后残留增生的神经

内分泌细胞，而不是神经内分泌肿瘤细胞，推测

PH可能是在胰腺的局限性慢性炎症基础上形成的

瘤样病变。

P H由纤维性间质和3种上皮成分构成，免疫

表型特征为间质梭形细胞可表达CD34和CD117，

同时导管周围同心圆结构弹力纤维断裂或缺失，

需与以下几种形态相似的病变相鉴别：1 )慢性胰

腺 炎 。 慢 性 胰 腺 炎 的 组 织 结 构 特 点 与 P H 相 似 ，

可见腺泡组织呈不同程度的萎缩，间质弥漫性纤

维组织增生，淋巴细胞、浆细胞浸润，大小导管

均呈不同程度扩张；但间质细胞不表达免疫标记

CD34和CD117，并且导管周围同心圆结构弹力纤

维仍然存在。2)胰腺神经内分泌肿瘤(PanNET)。

Pa n N ET 大体表现为界限清楚的肿物，多呈灰白

色实性，少数可见囊性变而与PH相似，但镜下肿

瘤细胞常呈缎带状、梁状或脑回状，肿瘤细胞巢

间血窦丰富，且瘤细胞弥漫表达神经内分泌免疫

标记Sy n、Cg A和CD 5 6。3 )炎性肌纤维母细胞瘤

(Inflammator y myofibroblastic tumor，IMT)。IMT
常 见 于 儿 童 及 年 轻 人 ， 1 5 % ~ 3 0 % 可 见 系 统 性 症

状，包括发热、贫血和体重减轻等；组织学上，

I M T由增生的梭形细胞以及淋巴浆细胞组成，无

P H中见到的3种上皮成分，梭形细胞表达A L K和

SMA，而不表达免疫标记CD34和CD117。4)胃肠

道间质瘤(gastrointestinal stromal tumors，GIST)。

PH中梭形细胞表达CD34和CD117可与GIST混淆，

但 G I S T 大多为相对丰富的梭形细胞，其间无 P H
中的3种上皮成分，且G I ST中梭形细胞除了表达

CD34和CD117，还表达DOG -1。5)胰腺硬化性上

皮样间叶肿瘤(SEMNP)[24]。组织学特点与PH非常

相近，均为边界清楚的实性肿物，无包膜，光镜

下见上皮样细胞和梭形细胞在密集硬化的间质内

形成界限清楚的细胞巢；与PH不同的是，SEMNP
中并没有真正的上皮结构，免疫标记上皮样和梭

形细胞显示多向分化，而 C D 3 4 和 C D 1 1 7 表达阴

性，CD99弥漫阳性，而AE1/3和CK18呈斑片状阳

性。6)孤立性纤维性肿瘤(solitar y f ibrous tumor，

SFT)。PH中梭形细胞无结构状排列，表达CD34、

bcl-2而易误诊为SFT。Tanaka等 [25]最近报道了1例

PH样SFT，免疫组织化学除了表达CD3 4、CD99

和 b c l 2 外，还表达 S TAT 6 ，分子检测存在 N A B 2 -
STAT6基因融合。STAT6免组织化学以及分子检测

可有助于二者的鉴别。

PH为良性病变，目前的主要治疗方式为手术

切除。根据病变大小和生长位置，可采取肿瘤单

纯切除术或肿瘤及部分胰腺组织联合切除术，确

保切缘无病变组织残留。目前报道的病例中随访

时间从3个月到68个月不等，所有病例术后均未进

行任何治疗，也未见复发或转移[3,9]。

综 上 所 述 ， P H 是 一 种 少 见 的 胰 腺 良 性 非 肿

瘤性病变，术前难以明确诊断。PH典型组织学特

征为增生的梭形细胞背景中分布着不同比例的导

管、腺泡和胰岛成分，间质梭形细胞可表达CD34
和CD117以及导管周围同心圆结构弹力纤维断裂或

缺失。该肿瘤临床生物学行为良性，治疗上采用

手术切除，术后无需进一步治疗。当临床出现无

明显症状且符合上述特征的实性肿物时，需考虑

PH的可能。
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