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A P U D 细 胞 系 统 及 其 肿 瘤
病理解刹学教研 室 史景 泉

、

A P U D系的概念及其某些特点〔 ’ , “ 〕

在身体内有一些内分泌细胞具有这样的特性
:

细胞内 含有胺
,

和八戈乓有摄取胺前体并

进行脱梭反应的能力 ( A m i n e C o n t e n t a n d加
r A n l i n e P r e e u r s o r U p t a k e a n d D e C a r b o x y

-

lat ion )
。

对具有这种特性的细胞
,

P e a r 。 。 ( 1 9 6 8) 拍;之为户u D 细 胞 (有人译作
“

含胺产

胺细胞 ” )
。

把具有这种特性的细胞归入一 类
,

总称为 A P U D细胞系统 (简称 A P U D 系 )
。

A P U D细胞虽形成胺
,

但大多数细胞却以产生多肤类 ( 包括蛋 白质 ) 激素为主
。

应用免

疫学方法
,

在荧光显微镜下观察
,

可显示特异免疫荧光
,
以检测该细胞所合成和分泌的多肤

类激索
。

在超微结构方曲
,

A P U D细胞胞浆内含有一定数量的粗 !如勺质网
,

游 离核蛋白体含量丰

富
,

具有明显的微管和中心体
; 但具有特征性的结构是园形分泌颗粒

,

这些颗粒具有一 电子

致密芯
,

其川围有一亮晕
,

外包以一层单位膜
。

颗粒的大小
、

形状和 电子密度因细胞而异
,

借此对识别各种 A P U D细胞
,

可资参考
。

关 J
二
A P U D细胞系统的胚胎发生 “ ’ ,

有一个认识过程
。

P o ar : e 当 4)J 认为它们起源于胚胎

期的神经啃
,

而且是唯一的来源
。

随着研究的深入
,

新数据的积累
,

P “ a r “ e
等 ( 1 9 7 6) 修改了

原来的观点
,

由神经晴作为 A PU D 细胞唯一来源的观点发展到涵义较广的神经外胚层起源的

观点
,

神经外胚层包括神经晴
、

神经褶
、

神经管和基板的特 化外胚层
。

P e ar s e
在其最近提出

的假说中
,

作了如下阐述
:

所有产生多肤激素的细胞均为
“
特化外胚层

” 的衍生物
,

实际上

它们是起源于外胚层 ( eP ib la st ) 的细胞序列而最终执行神经内分泌功能
。

由于 A P U D 细胞含有神经递质
,

并与神经细胞一样
,

都来源于神经外胚层
,

因而又称为

神经内分泌细胞
。

其胞浆内所含分泌颗粒
,

谓之神经分泌颗粒
。

二
、

A P U D细胞在体内的分布

;口上所述
,

现时认为 A P u D 细胞起源于胚胎时期的神经外胚层
。

由于它们起源弄卜月: 层

的时间早晚不同
,

根据这种差别
,

可将 A P U D细胞分为以下三组
` ” ) :

第一组
:

来源于神经晴
。

包括甲状腺中分泌降钙素的 C细胞
,

颈动脉体的 I 型细胞
,

交

感神经节的 SI F 细胞
,

肾上腺髓质的 A细胞和 N A 细胞
,

黑素母细胞
,

泌尿生殖道的 EC 细胞
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和 E细胞
。

第二组
:

来源于神经外胚层
。

它们主要位于中枢神经系统 (丘脑下部
、

脑干 ) 及基板的

衍化物
,

如脑垂体和甲状旁腺
。

本组细胞包括脑垂体中的生长激素细胞
、

泌乳素细胞
、

卵泡

刺激素细胞
、

黄体生成素细胞
、

促肾上腺皮质激素细胞
、

促 黑色素细胞激素和促 甲状腺素

细胞
;
甲状旁腺 中分泌甲状旁腺素的主细胞

。

第三组
:

主要由胃肠胰的内分泌细胞组成
,

外加 H ag e
所 描述的肺上皮中的三型

“

内分

泌样
” 细胞

。

本组细胞认为来源于外胚层母 细胞
。

它 们 在 胃肠胰中的分布及分泌的激素如

下 ` “ ’ ` 4 ’ :

E C细胞
:

分布于胃肠各部
,

又 可 分 为 E C
I

和 E C
Z

型
。

E C I型散在分布于胃
、

小肠和大

肠
,

除分泌 5 一

经色胺外
,

尚贮存 P
一

物质
。

E C :
型位于十二指肠

,

除分泌 5
一

经色胺外
,

尚贮

存胃动索
。

G细胞
:

主要位于 胃窦部
,

亦见于十二指肠
,

分泌胃泌素
。

S细胞
:

分布子十二指肠
、

空肠和回肠
,

分泌促胰液素
。

I细胞
: 主要位于十二指肠和空肠

,

偶见于回肠
,

分泌胆囊收缩素
。

K 细胞
:

主要位于十二指肠和空肠
,

偶见于回肠
,

分泌抑胃肤 ( C I )P
。

N细胞
:

主要分布于小肠下段
,

分泌神经降压素
。

B细胞
:

位于胰岛
,

分 泌胰岛素和胰岛素原
。

A细胞
:

位于胰岛
,

分泌高血糖素
。

D细胞
:

分布于胃肠道
、

胰腺
,

分泌生长抑带IJ素 ( S o m a t o s t a t i n )
。

D 、细胞
:

分布于胃肠道
、

胰腺
,

推测它分泌舒血管肠肤 ( V I )P
。

PP细胞 (曾称 D
Z

细胞 )
:

多集中于胰的外分泌部
,

胰岛次之
。

分泌胰多肤 (P )P
。

E G细胞
:

分布于小肠和大肠
,

分泌肠高血糖素
。

三
、

A P U D肿 瘤 ( A p u d o m a )

“
A p u d o m a ” 一词系 zS ij j等 “ ’ ( 1 9 6 9 ) 所倡仪

,

用以描述甲状腺 C细胞起源的肿瘤一甲

状腺髓样癌
,

而后发展为凡 由 A P U D细胞发生的肿瘤
,

统称为 A p u d o m a
.

A p ud
o m a 又称神经

内分泌肿瘤 (包括神经内分泌瘤和神经内分泌癌 )
` “ ’ 。

以下就临床病理上若干较为重要和新

发现的 A p u d o m a
作一扼要叙述

。

胞
,

合征

(一 )

类癌

E C细胞 )

胃肠胰A p u d o m a

是一种生长缓慢
、

低度恶性的内分泌肿瘤
,

起源于 胃肠嗜银细胞 (肠嗜铬细
,

又称嗜银细胞瘤
。

由于类癌具有内分泌功能
,

临床上部分病例可表现类癌综

类癌可发生于胃肠道任何部位
,

但最常见于回盲部 (约占85 % )
,

绝大多数位于阑尾和

末端回肠 ( G
o dw i n 〔 5’ , 1 9 7 5 )

。

其次为直肠 ; 结肠
、

胃
、

十二指肠和空肠则比较少见
。

形态学 胃肠类癌通常体积较小
,

常为单个
,

偶而多发
。

肿瘤常位于粘膜下
,

表面复盖

以完整但往往变薄了的粘膜
。

由于肿瘤生长
,

局部粘膜和粘膜下层呈斑片状增厚
,

或呈息肉



状
、

结节状肿块突入肠腔
。

当肿瘤体积较大时
,

局部偶有溃疡形成
。

眼观肿瘤切面呈浅黄色
。

肿瘤的组织结构
,

瘤细胞排列成巢状
、

带状或腺泡状
,

细胞多呈园形
、

多角形
、

或柱状
,

形

态比较一 致
; M as so n

嗜银细胞染色法
,

瘤细胞内可见嗜银颗粒
。

小肠类癌在电镜下
,

瘤细胞

的超微结构与正常 E C 细胞极为相似
。

细胞顶端有微 绒毛簇
,

神经分泌颗粒常位于细胞基底

部
,

颗粒大小 (直径 1 5 0一 5 0 0n m ) 形状不一
` 2 。 ’ 。

生长方式 与转移 肿瘤位于粘膜下
,

呈局部浸润性生长
,

常侵 犯肌层
,

有时累及浆膜层

而直接蔓延到肠系膜
。

通过淋巴道转移至局部淋巴结
;
经血路转移

,

通常到肝 (多见于小肠

类癌 )
,

偶可转移至远隔部位
,

如骨骼和肺
。

类癌 综合征 ` “川 ’
类癌组织可释放 5 一

握色胺及其他生物活性物质
,

引起 一 系列全身症

状
,

称为类癌综合征
。

表现为皮肤潮红
、

腹泻
、

支气管痉挛 (呼吸困难或哮喘样发作 )
、

心

瓣膜病变 (肺动脉瓣狭窄和 /或三尖瓣关闭不全 ) 以及水肿
。

本 综合征多见于小肠和胃的类

癌 (约50 % )
,

特别是小肠类癌伴有肝转移者
。

何 以当伴有肝转移时出现这类症候群 ? 因肝

脏含有单胺氧化酶
, 5 一

经色胺进入肝脏后
,

在肝内被降解而灭活
。

.

当肝有转移时
,

转移灶

所产生的 5 一

羚色胺经肝静脉而进入血循环
。 `

同 时肝转移瘤往往体积甚大 (比原发肿瘤大得

多 )
,

产生大量生物活性物质
,

进入体循环后引起全身症状
。

皮肤潮红通常系 由于 5 一

经色胺 的作用所致
,

但 在某些病例 (如胃类癌 ) 可 由于组织胺

的影响
。

有证据表明潮红还可能与瘤组织释放的激肤 ( 如缓激肤 ) 作用有关
。

,

腹泻是由于肠

蠕动增加
,

也许是 5 一

经色胺直接作用所致
。

支气管痉挛可能由 5 一

羚色胺直接作用所致
,

但

与激肤亦有关
。

心瓣膜的病变表现为右心瓣膜 (三尖瓣和肺动脉瓣 ) 的纤维性增厚
,

归因于

5 一

经色胺和激肤的作用
,

使内皮通透性增加
,

导致内皮下慢性水肿
,

继之发生纤维组织增

生
。

5 一

经色胺 ( 5 一
H T ) 在肝

、

肾 中经单 胺氧 化 酶 催 化
,

氧 化 成 为 5
一

经 叫噪 乙酸

( 5 一
H IA A )

,

后者 由尿排出
。

尿中 5 一
H I A A含量

,

可反映体内 5 一
H T 水平

,

因此
,

检查

尿 5 一
H I A A含量

,

成为临床上诊断类癌一个有意义的指标
。

胃肠道不同部位的类癌
,

其瘤组织对 5
一
H T的合成与代谢功能亦有所不同

,

如 胃类癌
,

由于瘤组织相对缺乏 5 一

经色胺酸 ( 5
一
H T P )脱梭酶

,
`

因而瘤组织不能将所形成的 5 一
H T P有

效地进行脱叛反应
,

瘤组织含有较多的 5 一
H T P并释放入血

,

患者血清中 5 一
H T P含量增高

。

胃肠道不同部位的类癌
,

除上述生化特性不尽相 同外
,

瘤细胞对银盐的反应亦有区别
,

兹列表比较之 (见 99 页 )
。

胃泌案瘤 引起卓
一

艾氏综合征 ( Z
o l l i n g e r E l l i s o n S y n d r o m e ,

Z E S )
。

Z E S 最 初 描

述于 1 9 5 5年
,

其特征为
:

①严重消化性溃疡 ; ②胃酸分泌过度 ; ③胰内非卜细胞瘤
。

胰内非

卜细胞瘤现时称为胃泌素瘤
。

Z E S重要的临床表现
`吕 ,
有二

:

1
,

消化性溃疡
.

Z E S之溃疡性质严重
,

具有易于复发
、

出血和穿孔的倾向 ; 除可见于

溃疡病通常的部位外
,

常发生异位溃疡
,

如远端十二指肠和空肠近侧端
;
淡 疡有时为多发

性
,

如一个溃疡位于十二指肠球部
,

其他溃疡位于远端十二指肠或空肠上部
。

2
.

腹泻 其发生率各家统计不一
,

36 一 80 %
,

常伴随着消化性溃疡
,

但有部分病例
,

它可出现于溃疡之临床症状之先
。

腹泻又有①单纯腹泻 ; ②脂性腹泻 ; ③严重水样腹泻伴有

低血钾症三种情形
。
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由于肿瘤分泌大量 胃泌素
,

进入血液
,

使患者 血清中胃泌素含量显著升
一

高
,

可达正常人

的 10 涪
,

甚至更高
。

近来应用放射免疫法测定血清胃泌素浓度是最好的伎术
,

它比生物检测

法更为灵敏
、

可靠
。

形 态学 肿瘤夕( 多数位于胰 内
,

可发生在胰的任何部位
,

亦可发生于十二指肠壁及胃窦

部
。

常为多发性
,

体积大小不一
,

小者直径 1一 2 毫米
,

大者可达 1 0厘米
。

肿瘤的生物学行

为
,

至少有 35 %是恶性的
,

瘤体逐渐增长
,

破坏周围的胰腺组织 (外分泌部分 )
,

并可扩散

至局部琳巴结和肝脏
。

组 织结 构
:

瘤细胞排列成巢状
、

带状或腺泡状
,

与胰岛 3 一细胞瘤并无多大差另l]
。

超微结 构
:

据 电镜观察
,

胃泌素瘤瘤细胞的超微结构有几种不 同的情况
,

据此
,

胃泌素

瘤可 区别为以下 4 型 ( C
r e u t z f e l d t等

` 。 , , 2 9 7 5 )
:

1
.

肿瘤瘤细胞所含分泌颗粒
,

为人胃窦 G细胞典型的分泌颗粒
;

2 二 肿瘤瘤细胞含有典型的 G
一

细胞颗粒及瘤细胞 含有不典型分泌颗粒两种
;

3
.

肿瘤瘤细胞仅含有不典型分泌颗粒
;

4
.

产生多种激素的肿瘤
,

其瘤细胞含有其它 胃肠内分泌细胞的特征性分泌颗粒
。

第 ”
、

4 两种情形
,

仅辉据超微结构难以作出判断
,

需结合免疫组织化学
,

方可确定 胃

泌素瘤的诊断
。

oP la k等
` “ ’ ( 1 9 7 2) 通过一组 Z E S病例 ( 8 例 ) 的分析

,

发 现胃沁素瘤仅见于一部分病

例
,

共余部分病例在胰内或其它部位未 查见肿瘤
,

仅见 胃窦部 G细胞增生
。

因而该作者提出

Z E S可分为两种 类型
:

工型为单纯 G细胞增生
,

患 消化性溃疡的病史较短
,

_

血 清 胃 泌素高

(或极 l苛) ;
I 型胰内有 肿瘤灶

,

患消化性溃疡的病程长
,

血清 胃泌素水平虽高
,

但较 I 型

为低
。

约有 20 一 30 % Z E S 病例
,

除胰内胃泌素 瘤 病 灶 外
,

停发一至数 个 其 他 内分泌腺的

腺瘤
,

构成多发性内分泌腺瘤病
。

其中常见者有甲状旁腺
,

垂体前 叶 和 肾 上 腺等处的腺

瘤
。

内。
亡卜̀卜息魄



.

1 0 0
.

胰岛素瘤 为胰岛细胞瘤中最常见者
。

起源于 卜 细 胞
,

前称口细胞瘤
,

具有功能者临

床上出 现 低血 糖综合 征
。

症状常在饥饿时 (如早餐前 ) 或运动后发作
,

发作时血中胰岛

索含量显著增高
,

伴有盗汗
、

震颤
、

抽搐和昏迷等症状
,

进 食 或 服 用葡萄糖后症状可缓

解
〔川

。

形态学 肿瘤可发生于胰内任何部位
,

但位于胰尾和胰体部略较胰头邓为多
,

偶见于十

二指肠和胃壁
。

肿瘤常为单个
,

偶可多发
。

体积通常较小
,

直径 1 ~ 3 匣米
,

但有个别报导

大至直径达 n 厘米者
。

组 织 结构
:

瘤细胞排列成带状
、

腺泡或巢状
,

瘤细胞形态 比较一致
。

超微结构
:

据 电镜观察
,

胰岛素瘤可分为 4 种超微结构类型 ( C r e u t z f e ld t等 `。 ’ , 1 9 7 3 )
:

1
.

瘤细胞含典型的 卜颗粒
;

2
.

瘤细胞含典型和不典型的 p
一

颗粒
,

即两者兼有
;

3
.

瘤细胞仅含不典型的颗粒
;

4
.

瘤细胞实际上为无颗粒细胞
。

从超微结构的角度看
,

仅 第 1
、

2 型含有典型 日颗粒者对本瘤才有诊断价值
,

因不典型

颗粒亦可见于胃肠道其它内分泌肿瘤
,

如 胃泌素瘤和致腹泻的肿瘤
。

高血糖素瘤 为一种少见的胰岛细胞瘤
。

认为来 自
a 一

细胞
,

又称 a 一

细胞瘤
。

临床表现

不十分明确
。

M al l i二 on 等 ( 1 9 74) 收集 9 例
,

临床表现可归纳为
:

①游走性红斑 ; ② 口炎 ;

③贫血 ; ④糖尿
。

所有病例伴有胰内肿瘤
` ’ 2’ 。

组织学上肿瘤为分化好的胰岛细胞癌
。

在一

些病例瘤细胞的组织化学反应与胰岛 a
一

细胞相同
,

即胞浆内含有
a 一

颗粒
。

要证明分泌高血

糖素的颗粒
,

需用免疫细胞 化学方法
。

生长抑素瘤 (S o m at OS at 七泣。 m a) 是一种新发现的肿瘤
,

近年见 有 两例 报告
〔川 ( L ar

-

SS on 等
, 1 9 7 7 ; C an d a 等

, 1 97 7)
。

两例均为女性患者
,

年约 50 岁
,

糖尿为其共同表现
。

胰内

有肿瘤且已转移
,

瘤细胞与正常D细胞相似
` ’ ” , 。 电镜观察

,

瘤细胞的超微结构具有胰岛D细

胞特征
,

用放射免疫法证实瘤组织含有大量生长抑素 (S S T )
。

舒血管肠肤 V( IP ) 与水泻综合征 本综合征首先为 V e rn e r 和 M or r i s on 所描述
,

故 称

V e r n e r 一 M o r r i由 n 综合征
,

表现为水泻
、

低钾血症和盐酸缺乏 ( W a t e r y l ) i a r r h o e a ,

H y p o k a -

l e m i a a n d A e h l o r h y d r i a )
,

可缩写为WD H A 〔 ` ” ; 又称胰源性霍乱综合征
。

B l o o m 和 P o l a k

( 1 9 7 6 ) 报导 24 例
,

具有上述综合征者伴随着胰内肿瘤
,

患者血浆V IP 浓度增高
,

瘤组织中

亦测得 V IP
。

由此认为水泻综合征系因V尸增高所致
,

有的作者把胰内肿瘤称之为 iV p o m a “ “ ’ 。

但有的作者提 出异议
,

认为VI P是否为水泻综合征的致病原因
,

还不能肯定
。

产生胰多从 ( P P ) 的肿瘤 ( p p o m a) 胰 A p u d o m a 中约有三分之一病例
,

其分泌的激素

中可含有胰多肤 (PP )
,

但单纯产生胰多肤的肿 瘤 (P p o m a) 却十分 罕见
。

据 W e l b o u r
等

( 1 9了8) 报导
,

在他们所检查的胰 A p u d o m a 中
,

有 3 例胰多 k)] 是唯一可检出的多肤激素
( ’ “ ’ ,

但尚无明确的
、

一致的临床表现
。

(二 ) 支气管
一
肺 A p u d o m a

支气管
一

肺类癌 起源于支气管粘膜的嗜银细胞
,

其 组织结构以及对银盐的反应与胃类

癌相似
,

电镜下瘤细胞内合与胃肠类癌相同的神经分泌颗粒
。

瘤组织内含有足量的 5
一

鑫色
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胺 ( 5
一

r l Fr) 或其前体 5
一

经 色 氨 酸 ( 5
一

H TP ) 或两 者兼 有
。

临 床
` ’

! :可 出 现 类 癌 综合

征
。

肺燕麦细胞癌 又称小细胞癌
,

是未分化癌的一种
。

有作者认为它起源丁 支气管粘膜的

嗜银细胞
` ’ 5 ’ “ 6 ’ ,

是一种高度恶性的神经内分泌癌
。

类癌与燕麦细胞癌
一

可能是一个瘤谱的两

个方面
,

前者是高分化肿瘤
,

后者属未分化 (或低分 化 ) 肿瘤
,

两 者之间有过渡或交叉情

形
。

如有作者报告在功能性支气管类癌的组织
一

切片中显示类似燕麦细胞癌的结构
,

患者最后

出现柯兴氏综合征
。

在形态结构上燕麦细胞癌与类癌有相似之处
,

两者 于瘤组织中均可出现

充满粘液素的小管状结构
,

提示燕麦细胞癌可发生异常 的 功 能 分 化
,

由此形成 5 一
H T 和

5 一
H T P

。

临床上
,

许多燕麦细胞癌伴有促肾上腺皮质激素 ( A C T H )
、

抗利尿素 ( A D H )
、

黑素

细胞刺激素 (M S H )
、

5
一

轻色胺
、

降钙素及血管加压胺等
,

由此产生各种症状或症侯群
( “ ’ 。 ’

业 已明确
,

在燕麦细胞癌有些病例产生类癌综合征
,

有些病例则出现
一

阿兴 氏综合征“ 7 , 。

燕

麦细胞癌所致的柯兴氏综合征常伴有低血钾性脸中毒
,

可能由于肥大的肾上腺皮质分泌过量

的皮质醇 ( C
o r t i s o l ) 的缘故

。

组 织结构
:

光镜下见癌细胞呈 园形
、

卵园形
、

短 校 形 (一端稍钝
,

一端稍尖
,

犹如燕

麦 )
,

核深染
,

胞浆少
。

癌细胞排列或密集弥漫
,

或呈片状
,

其间隔以少量间质
。

在癌细胞

群巾有时可见菊形团或假菊形团形成
,

偶见小管状结构
,

腔内可含粘液索
。

超微 结构 ` 2 ’ : 临床
一

L功能性肿瘤在瘤细胞内一致表现有神经分 泌颗粒
,

但颗粒的数目
、

大小
、

电子密度则因细胞而异
。

临床上无功能的肿瘤瘤细胞内亦含有神经分泌颗粒
,

且形态

上与上述功能性肿瘤者不能 区别
。

临床上何以有此 区别
,

解 释 是瘤细胞所含激素的状态不
同

,

一种为激素原
,

如瘤细胞中曾分离出一 种大分子 A c T H
,

无生物活性
,

大分子 A c 乍H 经

胰蛋白酶活化后变成具有活性的 A C IT J
,

才能发挥作用
。

许多肺未分化癌经生化研究瘤细胞

仅含大分子 AC T H
,

有此贝lJ能产生具有活性的八C T H
,

因此临床上表现出上述差别
。

(三 ) 甲状腺髓样癌

又称甲状腺实性癌
,

以癌巢间含有淀粉样物质为特征
。

它由甲状腺滤 泡旁细胞 ( C
一

细胞 )

发生
,

C细胞属 A P U D 细胞系统
,

故甲状腺髓样癌是一种典型的 A p du
o m a 。

癌细胞除产生降

钙素外
,

尚可分泌其它活性物质如 A C T H
,

血管加压胺等
。

最常见的症状为腹泻
,

其次出现

颜面潮红
、

抽搞等
,

血清中降钙索含量增高
。

组 织结构 : 由形态较为一致的癌细胞形成实心癌巢
,

为淀粉样间质所分隔
。

癌细胞呈 园

形
、

卵园形
、

梭形
、

多角形等 ; 按 其排列可分①巢状型 ; ②小梁型 ; ③束状型 ; ④腺状型 ;

⑤弥漫型 ; ⑥类癌型六种类型
。

超微结构 ( ` 8 ’ :
,

癌细胞的超微 结构特点是神经分泌颗粒的存在
,

这 些颗粒由单层界膜
、

电子致密芯以及其间的亮晕组成
。

直 径 1 50 一 2 5 On m ,

常排列成群
,

在同一肿瘤内颗粒的形

态较为一致
。

癌细胞的其它特点是
:

有丰富的粗面内质网
,

高尔基体明 显且常
一

与分泌颗粒紧

密联系着
,

线粒体和溶酶体易见但为数不多
,

微管和微丝也可见到
。

甲状腺髓样癌常伴有嗜铬细胞瘤
,

且 常 有家族史 ; 有时伴发甲状旁腺腺瘤或柯兴氏综

合征
,

提示甲状腺髓样癌是家族性多系统疾病单元的一个组成部分
。
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( 四 ) 嗜铬组织种瘤

交感神经系统肿瘤 可分为两组
:

①神经母细胞瘤一节细胞性神经瘤组听包话的肿瘤反映

了发展中交感神经节及肾上腺髓质的形态学特征
。

②嗜铬细胞瘤
,

特别是 价起源于肾上腺髓

质
,

不仅可视为嗜铬组织肿瘤
,

而且可当作
一

界有内分泌性质的神经母组织帅瘤
。

两组关系密

切
。

嗜铬细胞瘤 肾上腺髓质嗜铬细胞只有一种细胞类型
,

能合成与释放两种密切相关但结

构不 同的活性物质—
`

{号上腺素和去甲肾上腺素
。

正常情况下
,

两种物质虽同时产生
.

,

但肾上

腺素的合成远超过去甲肾上腺素
,

这种生理性活动亦反映在形态上
,

超微结构显示
:

相对较

小
、

具电子致密中心的肾
_

上腺索颗粒 对体积较大
、

电子密度较低
、

偏位的寸冬已的去 甲肾上腺

索颗粒要 占优势
。

嗜铬细饱瘤瘤细胞的超微结构
,

其神经分泌颗粒
一

与正常相 比有一些变动
,

与生物化学测

定相一致
。

生化测定显示去甲肾上腺素通常占优势
,

肾上腺素分泌属于次 要地位
。

在恶性嗜

铬细胞瘤其分泌亦保持同样的型式
。

值得注意的是
,

在所有神经内分泌肿瘤中
,

嗜铬细胞瘤

在临床上几乎总是有功能的
,

表现为阵发性高血压
;
临床上无功能者则颇为少见

` “ ’ 。

神经母细胞瘤
、

节细胞神经母细胞瘤 和节细胞性神经瘤
( 2 ’

生物化学和超微结构研究显

示
: 这三者相互关联的肿瘤能贮存和释放一定量的儿茶酚 RJJ

。

临床
_

E
,

此点甚关重要
,

因为

测定香草扁桃酸 ( V M八) 水平 以及有关儿茶酚胺代谢产物已成为 神 经 泥
.

性肿瘤鉴别诊断上

的标准步骤
。

超微结构方画
,

这 ”
’

匕肿瘤瘤细胞 中可见神经分泌颗粒
,

颗粒较小
,

真径 80 一

1 5 0 n m ,

与儿茶酚胺的贮存相一致
。

但值得提 出的是
,

患嗜铬细胞瘤时厂 见的高血压及有关

临床表现在神经母细胞瘤或节细胞神经母细胞却很少见到
。

这表明一种只
一

常分泌过程
,

在后

者
,

肿瘤细胞产生的物质在功能上是无活性的
。

(五 ) 副 神 经 节 瘤 〔 “ 〕

舀!1神经节瘤又称化学感受器瘤
。

发生于颈动脉休的称为颈动脉体瘤
。

组织结构
一

与之相类

似的肿瘤也见于主动脉休
、

颈静脉 球等
。

副神经节细胞所含分泌颗粒与肾上腺髓质所见者无

异
,

细胞化学显示副神经节细胞能分泌和贮存儿茶酚胺
。

副神经节瘤超微结构显示
:

瘤细胞

内常含有典型的神经分泌颗粒
,

分 泌产物以去甲肾上腺素为主
,

但除少数例外
,

副神经节瘤

在临床上是无功能的
。

(六 ) 多发性内分泌腺瘤病 〔` 9尸(M u ]t ip ze E n d o e r i , l e

A d e n o m a t o s i s
,

M E A )

多发性 内分泌腺瘤病系指两个或两个以上内分泌器官肿瘤同时或相继发生在同一患者身

上
。

按照组合不同
,

M E九可分为两种类型
:

M E A I 型 称为W e r n e r 综合征
,

累及的内分泌器官为脑垂体
、

甲状旁腺和胰岛
。

本综合
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征中垂体脉瘤通
’

l’污为嫌色性
,

不分泌多员激索但 可有肢端肥大症
。

申朴
、

万肠明泉瘤照例影响钙

的代谢
。

胰岛细胞瘤可引起低血糖
,

或 J盆生胃泌素
、

高 血糖素 或产生 导致腹泻的活性物质
。

M E A 五型 系指 甲状腺髓样癌合少钟青铬细 )匈南
,

最 早由 iS p p le ( 19 61 ) 所描述
。

后来

发展为除上述组合外
,

还包括甲状旁腺腺瘤以及由肾
_

I: 腺皮质腺瘤所致的柯兴氏综合征
。

四
、

A p u d o m a 的识别与判定 〔 ` 〕

识别与判定八p ud on l a的方法包括病 理形态学观察
、

免疫荧光检杳以 及激素的检测等
。

为显示 AP U D细胞特征
,

实际工作中
`

}制 }{的组织学方法是铅苏木索法
,

它 可显示肿瘤细

胞胞浆颗粒
。

鉴于肿瘤组织 巾
a 一

磷酸甘油脱氢酶
、

西片酶和 /或胆硷醋酶的活性常有增高
,

用

梦l织化学方法检查这些酶的活性是有帮助的
。

在超微结构方而
,

注意肿瘤细胞胞 浆内神经分泌颗粒的大小
、

形状和电子密度
,

对识另lJ

具体 A p u d o m a很有裨益
。

A p u d o m a 的识别与判定有赖于多肤类激素和 /或胺类激素的存在
,

·

它们可用细胞化学和

生物化学方法显示或检测
,

目前最常用且最优 良的方法是放射免疫法 ( F ad io im m u
on

a “ “
ay )

,

临床上用以检测患者 血清中有关激素的含量
,

对 A p u d o m a 的诊断
,

很有价值
。

最后
,

免疫荧光法对确诊 A p u d o m a 被认为是最 币要 的方法
,

但只毛
、 ,

i检查结果为阳性时

才有意 义
。
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