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Abstract
BACKGROUND
Dedifferentiated liposarcoma (DDLPS) is a high-grade 
invasive tumor that more commonly occurs in the 
retroperitoneum, followed by the thighs and groin. DDLPS 
in the pancreas is very rare.

CASE SUMMARY
A patient underwent CT examination due to hidden pain 
in the upper abdomen, which revealed a pancreatic space 
occupying lesion of unknown nature. Based on the patient’s 
preoperative medical history, physical examination, and 
auxiliary examination, it was considered that there was a 
huge space occupying lesion in the head and neck of the 
pancreas, with clear boundaries and surgical indications. 
The patient underwent pancreaticoduodenectomy at our 
hospital, and the postoperative pathology revealed a DDLPS 
of the pancreas. Three months after the surgery, tumor 
recurrence occurred. Dacarbazine combined with epirubicin 
chemotherapy had a poor effect, and the patient passed away 
18 mo later.

CONCLUSION
Due to the fact that DDLPS of the pancreas is usually not 
significantly responsive to radiotherapy and chemotherapy, 
the currently most effective treatment method for DDLPS 
of the pancreas is resection with negative margin under a 
microscope. However, due to the deep location of liposarcoma 
in the pancreas and its proximity to many surrounding organs, 
it is difficult to completely remove the tumor, and many 
patients may develop regional recurrence.

© The Author(s) 2023. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.
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摘要
背景 
去分化脂肪肉瘤(dedifferentiated liposarcoma, DDLPS)
是一种高级别侵袭性疾病, 好发于腹膜后, 其次为大
腿和腹股沟处, 而发生在胰腺的DDLPS非常罕见.

病例简介
本例患者因上腹部隐痛而行CT检查提示胰腺占位性
病变, 性质不明.根据患者术前病史、查体、辅助检
查, 考虑胰腺头颈部巨大占位性病变, 边界尚清, 存在
手术指征, 于我院接受胰十二指肠切除术, 术后病理
提示胰腺DDLPS, 术后3 mo患者复查提示肿瘤复发, 
予达卡巴嗪联合表柔比星化学治疗后效果不佳, 18 
mo后去世.

结论 
由于胰腺DDLPS通常对放化疗不明显, 因此, 目前治
疗胰腺DDLPS最有效的治疗方法为显微镜下的阴性
切除. 但由于发生于胰腺的脂肪肉瘤位置较深, 且临
近周围许多器官, 这使得肿瘤很难完全被切除, 许多
患者因此会发展为区域性复发性疾病.

© The Author(s) 2023. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

关键词: 胰腺; 脂肪肉瘤; 手术治疗

核心提要: 胰腺去分化脂肪肉瘤非常罕见, 目前该类疾病

最有效的治疗方法仍是显微镜下的阴性切除. 但由于胰

腺的特殊位置加上肿瘤对放化疗的不敏感性, 使得该位

置的肿瘤术后复发概率大大提升, 提高了该类疾病的治

疗难度.

文献来源: 杨家立, 金延玲, 孙元水. 胰腺原发性去分化脂肪肉瘤: 案例报道

和文献综述. 世界华人消化杂志 2023; 31(18): 791-796 

URL: https://www.wjgnet.com/1009-3079/full/v31/i18/791.htm  
DOI: https://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v31.i18.791

0  引言

脂肪肉瘤(liposarcoma, LPS)是由间充质细胞引起的一

种罕见的异质性疾病, 是软组织肉瘤最常见的亚型之

一, 约占所有软组织肉瘤的15%-20%[1,2]. 由于它们起源

于成脂细胞和脂肪细胞, 因此可发生在身体的任何部

位, 最常见的部位是四肢和腹膜后[3]. 去分化脂肪肉瘤

(dedifferentiated liposarcoma, DDLPS)作为脂肪肉瘤常见

的亚型之一[4], 其发生在胰腺是非常罕见, 仅占胰腺肿瘤

的1%[5]. 目前, 国内外仅有少数研究报道了发生于胰腺

的脂肪肉瘤. 本文通过报道于我院进行治疗的一例原发

性胰腺去分化脂肪肉瘤的临床资料, 通过我们的报道和

既往的文献研究回顾, 帮助了解原发性胰腺去分化脂肪

肉瘤的诊治方法.

1  病例简介

1.1 主诉 患者, 女, 60岁, 以“上腹部隐痛20余天”为主

诉入院. 
1.2 现病史 患者20 d前无明显诱因出现上腹隐痛, 呈持

续性, 伴恶心, 无呕吐、无头晕头痛、无胸闷心悸、无

腹泻、无高热寒战等不适, 1 d前于当地医院查CT提示

上腹部占位, 考虑胰腺来源肿瘤, 胰腺腺泡细胞Ca？神

经内分泌肿瘤？实性假乳头状瘤？今为求进一步治疗

来我院就诊.
1.3 既往史 患者既往体健, 否认其他基础疾病.
1.4 个人史和家族史 无饮酒、吸烟史, 无放射物、毒物

接触史, 家中无肿瘤病史.
1.5 查体 神志清, 精神可, 口唇无发绀, 颈静脉无怒张, 甲
状腺未及肿大, 皮肤巩膜无黄染. 心界不大, 心率84次/
分, 心律齐, 未闻及明显病理性杂音. 双肺呼吸音清, 未
闻及干湿性啰音. 腹软, 无压痛、反跳痛, 肝脾肋下未及. 
双下肢无浮肿. 神经系统初步查体未见明显异常.
1.6 实验室检查  血常规: 红细胞: 93 g/L, 白细胞: 
7.21×109/L, 血小板: 378×109/L, 轻度贫血. 生化: 白蛋

白: 27.7 g/L, 碱性磷酸酶: 168 U/L, 低蛋白血症. 肿瘤标志

物(CEA: 1.7 ug/L, CA-199: 5.1 U/mL, AFP: 0.6 ug/L)、免

疫球蛋白G4(免疫球蛋白IGG4: 0.23 g/L)、凝血功能、大

便常规、尿常规未见明显异常. 
1.7 影像学检查 胰腺增强MRI: 胰体部前方肝胃间隙内

见一巨大团块影, 大小约160 cm×60 cm×170 mm, 与胰

腺分界不清, 可见包膜, 与腹腔其余 器官分界较清, 病灶

边缘包绕部分腹腔干分支血管. 病灶呈T1等-稍低信号

T2稍低-稍高混杂信号, DWI呈不均匀高信号, 增强扫描

动脉期病灶边缘呈不均匀明显强化, 门脉期及静脉期持

续渐进性强化, 病灶中心见不规则无强化区. 胰管未见

明显扩张, 考虑为胰体部前方低度恶性肿瘤, 实性假乳

头状瘤首先考虑, 肉瘤待排. 门静脉CTV: 门静脉主干直

径约18 mm, 腔内未见明显充盈缺损, 局部呈受压性改

变, 提示门脉高压可能(图1). PET/CT: 腹膜后胰腺前方肝

胃间隙可见巨大囊实性软组织团块影, 实性为主, 可见

包膜大小约16.2 cm×7.3 cm×14.6 cm, 放射性摄取不均

匀增高, SUVmax约16.7, 局部可见放射性分布缺损区; 病
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灶与胰腺分界不清, 与临近腹腔干分布不清, 首先考虑

恶性病变伴局部坏死, 胰腺来源可能, 肉瘤待排. 

2  治疗

根据患者术前病史、查体、辅助检查, 考虑胰腺头颈部

巨大占位性病变, 边界尚清, 存在手术指征, 于我院接受

胰十二指肠切除术.

3  最终诊断

标本解剖: 肿瘤位于胰头部、颈部, 包膜完整, 质中, 大
小约10 cm×15 cm×20 cm. 胆管直径约1.2 cm, 可及肝胆

管切缘距十二指肠乳头约9 cm. 术中冰冻提示: 胰腺切

缘阴性. 肿瘤定性: 梭形细胞肿瘤. 术后病理提示: 高级

别肉瘤, 考虑为去分化脂肪肉瘤(去分化成分为多形性未

分化肉瘤), 浸润性生长, 侵及胰腺实质, 大小14 cm×14 
cm×5.5 cm, 核分裂像数10个/10 HPF , 免疫组化染色结

果: Calponin(-)、CK5/6(-)、S-100(-)、SMA(-)、CK(Pan)
(-)、CD34( +)、Ki67(+, 80%)、CD68(+)、CD163(+)、
CD117(-)、DOG1(-)、Desmin(-)、CD35/CR1 (-)、CD23(-
)、MDM2(+)、CD99(+)、CDK4(+). 分子检测结果: 
MDM2基因扩增(+), 支持去分化脂肪肉瘤(图2).

4  结果和随访

术后予抗炎、护肝、维持电解质平衡等对症治疗后, 于
术后第31天出院, 未见明显胆漏、胰漏等并发症. 术后3 
mo, 患者复查腹部CT提示肿瘤复发, 后予达卡巴嗪联合

表柔比星6周期化学治疗, 18 mo后, 患者因该疾病去世.

5  讨论

5.1 流行病学特征 软组织肉瘤是由间充质细胞引起的

一组罕见的异质性疾病, 其中脂肪肉瘤是最常见的软

组织肉瘤, 约占所有软组织肉瘤的15%-20%[1]. 目前, 世
界卫生组织(WHO)主要将其分为4种: 高分化脂肪肉瘤

(well-differentiated liposarcoma, WDLPS), DDLPS, 粘液样

脂肪肉瘤(myxoid liposarcoma, MLPS)和多形性脂肪肉瘤

(pleomorphic liposarcoma, PLPS), 其中, WDLPS和DDLPS
共同占LPS的大多数[6]. 相比于WDLPS, DDLPS是一种高

级别侵袭性疾病, 局部和转移性复发率高, 疾病特异性

死亡率是WDLPS的6倍[7].  DDLPS最常见于中老年人, 表
现为大而深的肿块, 最常见的部位为腹膜后, 其次为大

腿和腹股沟处, 而发生在胰腺的DDLPS非常罕见[8], 对于

发生于胰腺的DDLPS, 其最常见病变位置通常位于胰尾

部[9]. 本文介绍了1例罕见的, 发生于胰头部的原发性去

分化脂肪肉瘤. 
5.2 临床表现及诊断 由于胰腺脂肪肉瘤位置的的特殊

性, 其早期常常没有明显的症状, 部分患者因肿瘤体积

巨大而压迫周围组织出现腹部症状, 如腹胀、腹痛、恶

心、呕吐等后被发现. 本文患者因持续性隐痛伴呕吐, 
后于当地医院行CT检查后发现存在胰腺占位性病变. 
在实验室检查包括酶值、肿瘤标志物均在正常值范围, 
部分患者会因肿瘤压迫胰腺而表现出CA-199的轻度升

高[5]. 在影像学检查方面, CT和MRI是诊断出胰腺占位

性病变最常用的检查方法, 但特异度不高. 相比于其他

类型脂肪肉瘤, DDLPS由于其脂肪细胞和非脂肪细胞元

图  1  胰腺去分化脂肪肉瘤影像学表现. A: T1: 胰腺部前方肝胃间隙等-稍低信号影; B: T2: 胰腺部前方肝胃间隙稍低-稍高信号影; C: 门脉

CTV: 门脉局部受压, 提示门静脉高压可能; D: 冠状位: 胰腺部巨大团块影, 大小约160 mm×60 mm×170 mm.

A B

C D
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素比例的不同, 其在影像学上往往表现出不同的成像结

果[10]. Hong等[11]根据DDLPS病灶内脂肪成分的多少, 分
为4种类型, Ⅰ类: 主要脂肪中的非脂肪成分, Ⅱ类: 大块

非脂肪内的局灶性脂肪成分, Ⅲ类: 明确的脂肪团和明

确的非脂肪团, Ⅳ类: 两个主要含有非脂肪成分的物质. 
Ⅰ, Ⅲ类在影像诊断上, 与DDLPS定义相符, 比较容易诊

断, 而Ⅱ, Ⅳ类由于其脂肪含量微乎其微, 在诊断上比较

困难, 难以与其他软组织肿瘤相区分[12]. 在CT上, DDLPS
通常表现为软组织密度、等密度或者液性密度影, 在
MRI上, 其表现为T1WI上低密度或等密度, T2WI上混杂

高低或中高信号影[12,13], 由于MRI在检出脂肪成分上较

CT明显, 因此, 对于CT未显示脂肪而怀疑DDLPS的患者, 
进行MRI检查有利于进一步明确诊断. 超声内镜在检测

胰腺组织病变的敏感性非常高(94%-100%), 当放射学上

难以确认肿块性质, 必要时可采用超声内镜引导下的穿

刺活检(EUS-FNA)明确肿块性质[14]. 在本例中, 由于该患

者胰腺肿瘤较大, 因此, 我们在CT基础上, 完善了胰腺增

强MRI和门静脉CTV以明确肿瘤与周围血管的关系, 同
时, 行PET/CT检查排除患者远处转移的可能. 

在组织学上, DDLPS具有多种形态学表现, 常常容

易与多形性未分化肉瘤、黏液纤维肉瘤、肌源性肉瘤

等肿瘤相混淆[15]. 因此, 往往需要进一步的分子分析来

明确诊断. 在分子层面, CDK4, MDM2, P16被认为在诊

断DDLPS上最具敏感性和特异性[16]. 而目前该疾病检

测的标准方法为通过使用荧光原位杂交(FISH), 使得

DDLPS染色体区域12 q 13-15扩增, 而这些扩增会持续

影响MDM2(100%)、CDK4(90%)[17]. 在本例中, 该患者

的去分化成分为多形性未分化肉瘤, 因此, 为了与其相

互鉴别, 我们进行了进一步的分子检测, 检测结果提示: 
MDM2基因扩增(+), 支持去分化脂肪肉瘤. 
5.3 治疗及预后 显微镜下的阴性切除是目前治疗脂肪

肉瘤最唯一有效的措施[18], 但由于发生于胰腺的脂肪肉

瘤位置通常较深, 且临近周围许多重要器官, 这使得肿

瘤很难完全被切除, 许多患者因此会发展为区域性复发

性疾病[19]. 这类手术的风险难度较大, 必须进行严密的

术前评估, 必要时进行血管或三维重建判断血管情况, 
对于巨大肿瘤, 需要充分显露肿瘤的位置, 为避免残留, 
切除范围应包括周围足够的正常组织, 必要时联合临近

器官联合切除, 以达到完全切除肿瘤的目的[20]. 然而, 即
使采用这种方法, 这些肿瘤的预后也较差, 其5年生存率

为36%-58%, 其死亡的主要原因为肿瘤的局部复发[21]. 
由于DDLPS通常对放疗和化疗不敏感[1], 术前和术后的

辅助治疗似乎对患者的总生存期没有显著的好处[8]. 近
些年来, 曲贝替定、艾日布林, 靶向药物CDK4抑制剂, 
MDM2拮抗剂等靶向免疫抑制剂被发现在脂肪肉瘤中

可能存在作用, 但由于其处于研究的早期, 疗效仍然不

明确[22]. 
去分化脂肪肉瘤作为一种高级别侵袭性疾病, 局部

转移复发率高[7], 因此, 定期的影像学检查对与术后患者

至关重要. 目前, 根据肉瘤的分级, 高危患者建议前3-4年
每2-3 mo随访一次, 低危患者每5 mo复查一次, MRI被推

荐为复查首选, 与其他影像学相比, 使用MRI检测肿瘤的

局部复发以及远处转移较其他敏感性更高, 更易早期发

现复发[23].

图  2  术后病理及免疫组化图. A: 术后病理图(HEx20); B: 免疫组化Ki67(+, 80%); C: 免疫组化MDM2(+); D: 免疫组化CK(Pan)(-).

A B

C D
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6  结论

综上所诉, 胰腺原发性去分化脂肪肉瘤比较罕见, 早期

通常没有症状, 部分患者会因肿瘤体积较大产生腹部相

关症状. CT, MRI作为其最常用的影像学检查, 可以为术

前胰腺脂肪肉瘤的的诊断提供依据. 手术治疗是目前治

疗胰腺去分化脂肪肉瘤唯一有效的治疗措施, 由于去分

化脂肪肉瘤对放化疗不敏感, 术前、术后的辅助治疗并

不会为患者总生存带来显著益处. 去分化脂肪肉瘤易发

生局部转移, 定期随访检查至关重要.
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书 讯

本刊讯 由池肇春教授等主编的《代谢相关脂肪性肝病肝外并发症》已由天津科学技术出版社出版发行. 
本书的出版为国内首创, 填补了国内有关这方面的空白, 拓宽了对《代谢相关脂肪性肝病》认识的高度和深

度. 《代谢相关脂肪性肝病肝外并发症》分总论和各论两部分. 1-4章为总论, 分别介绍代谢相关脂肪性肝病肝外并

发症研究现状与进展, 包括发病风险、发病机制和治疗近展; 脂肪代谢生物化学和分子生物学; 代谢相关脂肪性肝

病肝外并发病免疫学; 肠道微生物生态失衡与代谢相关脂肪性肝病肝外并发病. 5-18章为各论, 分别介绍代谢相关

脂肪性肝病肝外并发症与机体各系统疾病的相关性. 可为消化科、肝病科、内分泌代谢科、普外科、肿瘤科、影

像科、其他相关科临床医师和从事MAFLD研究的人员学习和参考. 
全书71万余字, 精装、图文并茂. 每册定价188元, 可根据购书数量给予优惠, 欢迎选购. 购书联系电话022-

23332390(发行部何老师). 
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