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非寄生虫性肝脏囊性疾病的诊断与治疗

刘连新　梁英健

　　【摘要】　随着影像学技术的飞速发展，非寄生虫性肝
脏囊性疾病的临床诊断取得了巨大的进步，但对于某些疾

病的鉴别诊断仍显不足。单纯多发肝囊肿与多囊肝病的鉴

别诊断需结合家族遗传史、囊肿数目、是否合并多囊肾、有

无分隔及Ｂ超检查特点；单纯单发肝囊肿与肝内胆管囊腺
瘤的鉴别需结合影像学特点及活组织病理学检查结果。在

治疗上，腹腔镜技术已广泛应用于肝脏囊性疾病的治疗，但

并不能完全取代开腹手术，具体选择仍需依据患者的特点

采取个体化、多样性的治疗手段。
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　　非寄生虫性肝脏囊性疾病是临床上常见的肝脏
疾病，包括单纯性肝囊肿、多囊肝病、肝囊腺瘤和肝

囊腺癌。目前，伴随影像学技术的飞速发展、腹腔镜

等新技术的应用和推广，该病的诊断与治疗取得了

巨大进展。但上述疾病的鉴别诊断与治疗方法的选
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择上还缺少针对性的指南。本文探讨国内外治疗非

寄生虫性肝脏囊性疾病的现状与问题，以促进对其

诊断与治疗达成共识。

１　单纯性肝囊肿与多囊肝病
１．１　单纯性肝囊肿与多囊肝病的临床特点
　　非寄生虫性肝脏囊性疾病的发病率约为５％，单
纯性肝囊肿占其中的６１．１７％，多囊肝病占３６．０７％［１］。

单纯性肝囊肿一般认为是胚胎发育异常所致，肝内

胆管、淋巴管上皮异常增生及分泌潴留形成囊

肿［１］。而多囊肝病目前认为是常染色体显性遗传

性疾病，曾称成人多囊肝病，若与常染色体显性肾病

同时存在则称为多囊肾相关型多囊肝病。多囊肝病

采用Ｇｉｇｏｔ等［２］提出的分型方法：ＧｉｇｏｔⅠ型为囊肿
直径＞１０ｃｍ，数目＜１０个；Ⅱ型为囊肿数目≥１０个，
囊肿间存在正常肝实质结构；ＧｉｇｏｔⅢ型与Ⅱ型类
似，但囊肿间不存在正常肝实质结构。

　　临床表现上非寄生虫性肝脏囊性疾病可长期无
明显症状，若囊肿较大或数目较多，则可对邻近器官

产生压迫症状。若压迫胃肠道，可引起与进食和体

位改变相关的腹胀与腹痛；若压迫下腔静脉，可引起

双下肢凹陷性水肿；若压迫门静脉、上腔静脉及胆管

可引起门静脉高压及黄疸。若囊肿发生出血、破裂

或继发感染时，可引起腹痛及发热等症状。

１．２　单纯性肝囊肿与多囊肝病的诊断
　　影像学检查为诊断单纯性肝囊肿的主要手段，
可提示囊肿的位置、大小、毗邻等信息。超声为最常

用的检查方法，典型表现为肝实质内存在单个或多

个类圆形液性无回声区，多边界清楚，壁不厚且光

滑，囊肿壁及后方可见增强效应［３］。ＣＴ检查的准确
率亦较高，表现为肝实质内单发或多发类圆形低密

度影，边界清楚，增强扫描无强化。ＭＲＩ检查对于肝
囊肿诊断的准确率不及超声和ＣＴ检查，应用较少。
　　对于 ＧｉｇｏｔⅡ、Ⅲ型的多囊肝病，由于临床表现
较典型，诊断并不难，而对于ＧｉｇｏｔⅠ型多囊肝病，临
床表现缺乏特异性，常需要与多发单纯性肝囊肿相

鉴别，以下几点有助于鉴别诊断：（１）囊肿数目：多
发单纯性肝囊肿一般数量≤５个。（２）５０％以上的
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多囊肝病常合并有多囊肾病。（３）多发单纯性肝囊
肿少有分隔，而多囊肝病常可因多房融合而形成分

隔。（４）超声检查特点：多发单纯性肝囊肿超声检
查中常可观察到典型的囊肿声像学特点，囊肿间可

见正常肝实质，而多囊肝病囊肿多呈簇分布，各囊肿

间多彼此相连，之间无正常肝实质。（５）多囊肝病
的囊肿所占肝脏体积常＞５０％。
　　对于多囊肝病患者，明确的诊断标准为：（１）具
有常染色体显性遗传家族史。（２）≤４０岁的患者肝
脏发现任何囊肿或 ＞４０岁的患者肝脏发现４个以
上囊肿者为表现型确定者；年龄 ＞４０岁但肝脏无囊
肿者为未受累型；而年龄 ＞４０岁且有１～３个囊肿
或≤４０岁无肝囊肿者为表现型不确定者［４］。

　　值得一提的是，由于多囊肝病是常染色体显性
遗传疾病，因此，分子学诊断目前已被用于该病。分

子学诊断是一项较新的技术，目前已知与多囊肝病

相关的基因包括：独立型多囊肝基因 ＰＲＣＫＳＨ和
ＳＥＣ６３，多囊肾病基因 ＰＫＤ１和 ＰＫＤ２。但由于目前
尚无统一的诊断标准，临床应用有一定的局限性。

１．３　单纯性肝囊肿与多囊肝病的治疗
　　对于无症状的患者，可观察病情变化，定期复查
随诊。有文献报道，直径 ＞５ｃｍ的单个囊肿，易导
致出血、破裂及感染等并发症，应尽早予以治疗［５］。

对于有症状的患者也应尽早予以治疗，方法主要包括：

１．３．１　经皮囊肿穿刺抽液注入硬化剂：单纯性肝脏
囊肿抽液虽创伤小可迅速缓解症状，但长期随访报

道有近１００％复发率［６－９］。因此，目前更多的医师

倾向于在抽液的同时于囊肿内注入无水酒精等硬化

剂，从而破坏具有分泌功能的上皮细胞，减少复

发［１０－１２］。该方法特别适用于位于肝Ⅳ、Ⅵ、Ⅶ段位
置较深的囊肿以及年高体弱不能耐受手术的患者。

１．３．２　腹腔镜囊肿开窗术及开腹囊肿开窗术：腹腔
镜技术由于创伤小、视野好，目前已经广泛应用于肝

脏疾病的诊断与治疗。腹腔镜下肝囊肿的处理既避

免了开腹的痛苦又克服了反复穿刺的缺点。对诊断

不明者可进一步明确诊断，大部分肝囊肿（８８％）可
在腹腔镜下处理，但不能全部代替开腹手术［１３］。对

于位置较深在的囊肿由于操作风险较高，常需行开

腹囊肿开窗术。

１．３．３　肝部分切除联合囊肿开窗术：开腹手术切除
包含囊肿在内的肝脏组织是治疗肝囊肿较为彻底的

方法，缺点是手术创伤较大。因此，仅适用于位于肝

脏边缘的囊肿或仅位于某一段或某一叶的囊肿。

　　对于多囊肝病的治疗目前仍以手术治疗为主。

生长抑素类药物曾因可以抑制胰泌素而被应用于多

囊肝病的治疗，但由于其无法抑制囊肿的增大，目前

已很少应用。因此，目前治疗多囊肝病的方法主要

有：囊肿穿刺抽液注入硬化剂、囊肿开窗术、肝切除

术以及肝移植等。对于 ＧｉｇｏｔⅠ型患者可行囊肿开
窗术；对于 ＧｉｇｏｔⅡ、Ⅲ型患者可行肝切除术或联合
囊肿开窗术，必要时行肝移植［１４］。

２　肝内胆管囊腺瘤与肝内胆管囊腺癌
２．１　肝内胆管囊腺瘤与肝内胆管囊腺癌的临床特点
　　肝内胆管囊腺瘤与肝内胆管囊腺癌在临床上较
为少见，占所有肝脏囊性疾病的５％［１５］。患者多有

右季肋区不适或疼痛等非特异性症状，部分患者可

有黄疸和体质量减轻等症状，少数患者亦可出现发

热、腹痛等症状，这可能为肿瘤较大压迫胆管所致。

２．２　肝内胆管囊腺瘤与肝内胆管囊腺癌的诊断
　　实验室检查中患者多无病毒性肝炎病史，ＡＦＰ
也多在正常范围内。ＣＡ１９９对肝内胆管囊腺瘤与
肝内胆管囊腺癌以及与其他肝脏病变鉴别诊断可能

会有帮助。Ｋｏｆｆｒｏｎ等［１６］认为：囊液中 ＣＡ１９９的升
高对肿瘤的治疗、复发及预后的评估方面有重要的

参考价值，但其有效性尚待进一步研究。

　　影像学检查主要表现为肝内囊性包块，需与肝
囊肿等肝脏囊性占位性病变鉴别。典型的肝内胆管

囊腺瘤和肝内胆管囊腺癌的影像学特点主要有以下

几点：（１）Ｂ超检查可见肝内单发或多发囊性病灶，
囊壁可明显增厚，囊内可探及分隔回声，囊壁和囊内

分隔探及血流信号。部分肝内胆管囊腺瘤与肝内胆

管囊腺癌囊壁上可见低回声结节，结节内可探及血

流信号。（２）ＣＴ平扫检查常为圆形或椭圆形、边界
清楚的低密度囊性包块，部分肝内胆管囊腺瘤和肝

内胆管囊腺癌囊内可见囊壁结节、乳头状突起或多

数分隔等软组织影，偶可见斑点状或环线状钙化；增

强扫描时可见肿瘤包膜呈环状强化，囊内分隔、壁结

节或乳头状突起强化后显示更清楚，其程度和数量

不等。（３）ＭＲＩ检查典型表现为 Ｔ１ＷＩ呈均匀的低
信号，Ｔ２ＷＩ呈均匀的高信号，瘤内可见分隔、壁结节
或乳头状突起等成分，囊内含胆汁或丰富蛋白质的

内容以及合并囊内出血时，Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ出现不同
的信号强度。

２．３　肝内胆管囊腺瘤与肝内胆管囊腺癌的治疗
　　对于可疑肝内胆管囊腺瘤的患者，应采用手术
完整切除，既有利于确诊，又达到治疗的目的。一旦

术后病理学检查确诊后，应严格定期复查。目前，肝
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内胆管囊腺癌的治疗原则仍是以根治性手术切除为

主、放疗和化疗为辅的综合性治疗，多数患者行根治

性完全切除术后有望获得长期生存的机会。手术范

围应该包括距肿瘤＞２ｃｍ的正常肝组织，可根据具
体病变的病理类型、侵犯范围、剩余肝功能状况及患

者全身情况，选择局部肝切除术或者规则性肝叶切

除术，甚至半肝切除术。对于因复发、转移无法行根

治性切除术患者，可采用放疗和化疗等保守疗法，必

要时行置管引流术予以减压治疗。

３　结语
　　非寄生虫性肝脏囊性疾病在临床上并不少见，
以Ｂ超、ＣＴ及 ＭＲＩ检查为核心的影像学检查是诊
断非寄生虫性肝脏囊性疾病的主要方法，其中对于

多囊肝病，家族遗传史对于诊断具有重要的意义，而

基于ＰＲＣＫＳＨ、ＳＥＣ６３、ＰＫＤ１和ＰＫＤ２基因的分子诊
断技术的准确性目前尚无定论，有待进一步观察。

对于单发单纯性肝囊肿与肝内胆管囊腺瘤、多发单

纯性肝囊肿与多囊肝病需要注意鉴别诊断。

　　在治疗上，对于单纯肝囊肿及 ＧｉｇｏｔⅠ型多囊
肝病，超声引导下穿刺抽液注入硬化剂常可缓解症

状，但极易复发，需行囊肿开窗术。对于 ＧｉｇｏｔⅡ、
Ⅲ型患者多需行肝切除术或联合囊肿开窗术，必要
时行肝移植。总之，国外关于肝脏囊性疾病的研究

近３０年，已经形成了很多的共识，制订了许多此方
面诊断与治疗的指南和规范。中国内地尽管对于该

类疾病的广泛关注起步较晚，但是，经过相关学科研

究者的共同努力，临床医师起点较高，进步很快。今

后，我国的医师更需要强化对于指南、共识的学习，

规范诊断与治疗，使患者得到最大收益。
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