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胆管囊腺肿瘤的诊断与治疗

耿小平

　　【摘要】　胆管囊腺肿瘤（ＢＣＴｓ）是一种较少见的肝脏
囊性肿瘤，占肝脏全部囊性病变的比例≤５％。ＢＣＴｓ好发于
中老年女性，术前缺乏特异性诊断指标，主要依赖影像学诊

断，影像学相对特征表现为多房性伴乳头状突起及分隔的囊

性肿瘤。其误诊误治率极高，尤其需与肝囊肿相鉴别。

ＢＣＴｓ疑似患者应首选完整的根治性切除，手术切除范围包
括囊性肿瘤在内的部分正常肝组织。根治性切除术后 ＢＣＴｓ
患者总体预后较好，但仍有一定的复发率，需规范化随访检

查，一旦发现肿瘤复发，及时行再手术仍可获得较好疗效。

　　【关键词】　胆管囊腺瘤；　胆管囊腺癌；　诊断；　治疗
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　　胆管囊腺肿瘤（ｂｉｌｉａｒｙｃｙｓｔｉｃｔｕｍｏｒｓ，ＢＣＴｓ）是一
种肝脏少见的囊性肿瘤，包括胆管囊腺瘤（ｂｉｌｉａｒｙ
ｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ，ＢＣＡ）和胆管囊腺癌（ｂｉｌｉａｒｙｃｙｓｔａｄｅｎｏ
ｃａｒｃｉｎｏｍａ，ＢＣＡＣ）。因其发病率较低，目前的文献
多为个案报道，缺乏典型的临床、影像学及病理学特

征，临床医师对此病认识不足，故其误诊误治率极

高，常致患者多次手术后才最终确诊。安徽医科大

学第一附属医院２００３－２０１４年外科手术治疗 ＢＣＴｓ
１９例（ＢＣＡ７例，ＢＣＡＣ１２例）。本文结合国内外研
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究报道及笔者单位经验，分析其临床特点，实验室、

影像学、病理学特征，进行诊断和鉴别诊断从而制订

治疗策略，以期提高对 ＢＣＴｓ的认识水平，减少误诊
误治。

１　诊断和鉴别诊断
１．１　临床特点
　　１８８７年Ｈｕｅｔｅｒ报道世界首例ＢＣＡ，５年后Ｋｅｅｎ
报道世界首例外科切除 ＢＣＡ［１］。从此打开了临床
医师对ＢＣＴｓ认识的大门。但由于此类肿瘤少见，
临床缺乏针对性研究，长期以来，难以在第一时间确

诊并给予恰当的治疗。目前研究结果发现：这类囊

性肿瘤占肝脏全部囊性病变的比例≤５％［２］。ＢＣＡ
可发生于任何年龄，８５％发生于中年女性；ＢＣＡＣ好
发于中老年人，男女均可发病。笔者单位诊断与治

疗ＢＣＡ发病患者男女比例为２∶１０，ＢＣＡＣ男女比例
为３∶４；ＢＣＡ成年发病平均年龄为 ５０．４岁。１例
８个月男婴因腹腔巨大包块行手术治疗，术后病理学
检查证实为 ＢＣＡ。ＢＣＡＣ发病平均年龄为６０．１岁。
ＢＣＴｓ生长缓慢。Ｔｈｏｍａｓ等［３］的研究结果显示：

ＢＣＡ从首发症状到接受外科治疗平均间隔时间为
３年。目前至少有 ３例报道间隔 １０年以上［４－５］。

多数患者肿瘤直径较大，肿瘤平均直径 ＞１０．０ｃｍ
（１．５～３５．０ｃｍ）［３］。ＢＣＴｓ患者无特异性临床症状，
大多数患者系体格检查时发现，并多被诊断为肝囊肿，

临床多无症状，少数可因肿瘤较大压迫腹腔器官引

起腹痛、腹胀、腹部包块、黄疸等非特异性症状就诊。

１．２　实验室检查
　　ＢＣＴｓ实验室检查无特异性，血生化检查一般正
常，若肿瘤压迫肝内外胆管则可出现 ＴＢｉｌ等升高。
肿瘤标志物主要检查血清和囊液 ＣＥＡ、ＣＡ１９９和
ＡＦＰ等。ＡＦＰ一般正常，若血清 ＣＥＡ及 ＣＡ１９９增
高，则诊断 ＢＣＴｓ可能性大［６］。穿刺囊液 ＣＥＡ及
ＣＡ１９９检测有助于鉴别 ＢＣＴｓ及单纯性肝囊
肿［７－８］。但也有文献报道单纯性肝囊肿囊液 ＣＥＡ
及ＣＡ１９９也可增高［９］。Ｆｕｋｓ等［１０］检测囊液黏蛋

白７２，以２５Ｕ／ｍＬ为界鉴别单纯性肝囊肿及ＢＣＴｓ，
其灵敏度和特异度分别为７９％和９７％。虽然细针
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吸取细胞学检查一定意义上有助于术前 ＢＣＴｓ鉴别
诊断，但穿刺活组织检查有发生腹膜种植转移的风

险［１１］。因此，不建议常规行超声引导下细针吸取细

胞学检查。

１．３　影像学检查
　　ＢＣＴｓ缺乏特异性临床表现及实验室检查方法，
术前诊断较困难，临床诊断主要依赖影像学检查。

影像学诊断应关注囊壁、分隔、乳头状突起及实性

成分。

　　ＢＣＴｓ超声检查典型表现为肝内单发或多发囊
性包块，边界清楚，多腔低回声区，多伴分隔或乳头

状突起，外周被高回声壁包绕。超声造影检查ＢＣＴｓ
灌注特点为动脉期囊壁、分隔及乳头状突起强化，门

静脉期及延迟期强化减弱。乳头状突起虽然不是

ＢＣＡ特有特征，但当乳头状突起 ＞１ｃｍ提示 ＢＣＡＣ
可能性大，无乳头状突起提示为 ＢＣＡ可能性大［１２］。

Ｘｕ等［１２］的研究结果显示：超声造影检查可显示

ＢＣＴｓ的血供特点，但无法鉴别 ＢＣＡＣ和 ＢＣＡ。因
此，超声检查鉴别诊断 ＢＣＴｓ主要依据囊壁是否增
生、光整、是否有分隔及乳头状突起和乳头状突起的

大小。

　　ＢＣＴｓ的ＣＴ平扫表现为单房或多房性肝内低密
度囊性包块，或呈囊中囊征，囊内有分隔或乳头状突

起，因囊内液体成分不同，各囊密度可不一致。ＣＴ
增强扫描后肿瘤实质成分和分隔呈现持续性强化为

该病的一个明显特征［８，１３－１４］。Ｋｉｍ等［１５］的研究结

果表明：ＣＴ检查示囊肿上端胆管扩张、囊肿位于肝
左叶、囊肿数目 ＜３个以及肝实质暂时性密度差别
则多考虑ＢＣＴｓ，以此鉴别肝囊肿。
　　ＭＲＩ检查具有更高的软组织分辨率，可以更清
晰地显示肿瘤内部结构，例如多房、囊壁、分隔、乳头

状突起等病变特征。ＭＲＩ典型表现为 Ｔ１ＷＩ呈均匀
低信号，Ｔ２ＷＩ呈均匀高信号，囊壁及囊内分隔
Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ呈稍低信号。由于 ＢＣＴｓ内容物不同，
ＭＲＩ检查时可表现为不同的信号。ＭＲＩ增强扫描与
ＣＴ增强扫描类似，肿瘤实质成分（囊壁、分隔、乳头
状突起）呈明显强化［１４，１６－１７］。

　　以上３种影像学检查均可显示ＢＣＴｓ一定的特征
性表现。超声检查简单易行；ＣＴ检查对钙化的分辨
率优于ＭＲＩ检查；而ＭＲＩ检查具有更高的软组织分
辨率，对囊液性状的判断、肿瘤内部结构的显示及病

变进展范围方面存在一定的优势。但仅凭这些影像

学特征性表现难以鉴别 ＢＣＡＣ和 ＢＣＡ。Ａｒｎａｏｕｔａｋｉｓ
等［１８］回顾性分析２４８例ＢＣＴｓ的７项特征性影像学

表现：多房、分隔、乳头状突起、钙化、高血流信号、强

化、胆管扩张，ＢＣＡＣ和 ＢＣＡ合并以上任何一种特
征概率分别为８１．５％和７９．２％，上述表现两种疾病
比较，差异无统计学意义。合并以上特征诊断

ＢＣＡＣ具有较高的阴性预测值为９１％，而较低的阳
性预测值为１１％，也就是说合并以上特征性表现的
不一定是ＢＣＡＣ，而不合并以上特征的ＢＣＴｓ往往提
示为ＢＣＡ［１８］。综合分析，Ｗａｎｇ等［１９］提出 ＢＣＡＣ和
ＢＣＡ鉴别诊断评分标准，包括年龄、性别、症状持续
时间、囊肿位置及血供５大因素，以１０．２５６为界值，
诊断灵敏度和特异度分别为１００．０％和 ９３．８％。
１．４　病理学特征
　　ＢＣＴｓ常单发，病变体积较大，呈多腔，囊腔较
大，由一层厚薄不均的纤维囊壁包裹，部分形成壁

结节并凸向囊腔，局部囊壁可见钙化。腔内可见分

隔，腔内液体黏稠，偶呈水样或血性［１３，１８］。１９５８年，
Ｗｈｅｅｌｅｒ和Ｅｄｍｏｎｄｓｏｎ［２０］首次将 ＢＣＴｓ定义为由密
集的柱状上皮和卵巢样间质细胞组成的多房病变。

这种定义覆盖大部分ＢＣＴｓ的病理学特征［１８，２０］。这

也正好能解释为什么 ＢＣＡ好发于女性并在激素治
疗及怀孕期间肿瘤生长较快。通常这种类型的

ＢＣＴｓ由３层组织构成：（１）分泌黏蛋白的柱状或立
方上皮细胞为衬里的上皮层。（２）未分化的间质细
胞层，位于上皮内衬下面。（３）胶原结缔组织的稠
密层，将囊肿与肝实质组织分开，位于基质细胞带外

面［２０］。而当内衬上皮明显异型，极向消失，复层排

列，出现核分裂象或癌巢穿出囊壁、浸润肝实质时则

应列为ＢＣＡＣ。大多数ＢＣＡ病理学检查发现卵巢间
质样细胞，这部分患者几乎均为女性，但一小部分

ＢＣＡ病理学检查未发现卵巢间质样细胞，男女发病
比例相当［１７］。因此，ＢＣＴｓ病理学诊断与胰腺黏液
性囊性肿瘤病理学诊断不同，上皮细胞层下的卵巢

样间质为其诊断的非必要条件。卵巢样间质细胞是

预测 ＢＣＡＣ预后的重要因素。Ｄｅｖａｎｅｙ等［２１］依据

ＢＣＡＣ病理组织类型，将其分为含有卵巢基质和无
卵巢基质两个亚型，其结果显示：５例含有卵巢基质
ＢＣＡＣ侵袭程度低，患者预后较好，随访４～８年无
一例患者死亡；７例不含有卵巢基质 ＢＣＡＣ恶性程
度较高，患者预后差，易转移，中位生存时间为３年。
１．５　鉴别诊断
　　由于 ＢＣＴｓ临床罕见，缺乏特异性临床症状和
体征，早期实验室及影像学检查亦无特异性，加之临

床医师缺乏对该病的确切认识和足够重视，术前极

易误诊误治。Ｔｈｏｍａｓ等［３］回顾性分析范德比尔特
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大学医学院收治的１９例 ＢＣＴｓ患者临床资料显示：
每例 ＢＣＴｓ患者术前均被１～４名外科医师及多名
内科医师诊断与治疗，其中８例在既往做过２０次姑
息性手术治疗。临床上 ＢＣＴｓ需与复杂性和不典型
性肝囊肿相鉴别。这对治疗和判断预后具有重要意

义。笔者的经验是：（１）对此病保持警惕并注意鉴
别诊断，特别是中老年女性肝囊肿患者。（２）熟知
其影像学特征是单房或多房囊性肿瘤伴分隔或乳头

状突起。（３）对术后复发或肿瘤标志物升高的“肝
囊肿”应高度重视鉴别诊断。（４）重视“有疑问”的
肝囊性病变的手术规划，术中送快速冷冻切片病理

学检查，综合考虑决定手术方案。通过对 ＢＣＴｓ影
像学和临床特征的不断总结和加深认识，可避免对

ＢＣＴｓ的错误治疗。不轻易放过任何有疑问的肝囊
肿病变极为重要。

２　治疗和预后
　　ＢＣＴｓ术前良恶性难以鉴别，ＢＣＡ恶性倾向较
高，国内外文献报道 ＢＣＡ恶变率高达２０％，非完整
切除或局部切除术后局部复发率极高［３，５，８，１８］。因

此，ＢＣＴｓ的治疗原则为完整切除病变组织，切除包
括肿瘤在内的部分肝脏。应避免或禁忌行穿刺抽

液、注射硬化剂、内引流、开窗或肿瘤部分切除术等

姑息性手术方式治疗。已行肝囊肿开窗引流术后复

发患者，应高度警惕 ＢＣＴｓ可能［３，８，１８］。对肝囊肿开

窗引流术中怀疑ＢＣＴｓ，建议行术中快速冷冻切片病
理学检查。２０１４年，一项来自世界范围多中心２４８例
外科手术治疗的 ＢＣＴｓ患者资料显示：姑息性手术、
腹腔镜手术、Ｒ１或 Ｒ２切除、病理类型为 ＢＣＡＣ是
ＢＣＴｓ复发的独立危险因素［１８］。开窗或肿瘤部分

切除术后ＢＣＴｓ复发率为４８．６％，大多数开窗引流
患者采用腹腔镜手术；而大范围肝切除组患者术后

复发率仅为１０％［１８］。具体手术方式可根据患者一

般情况、肿瘤位置及术者经验选择肝切除术或肿瘤

剜除术。笔者的经验是：（１）若肿瘤位置表浅或局
限一叶的肿瘤可联合肝叶切除术。（２）若位于肝
中叶邻近重要的血管及胆管的 ＢＣＡ可选择行肿瘤
的完整剜除术。（３）ＢＣＴｓ若位于肝外胆道系统则
需联合胆道切除重建。（４）对无肝外转移而难以
根治性切除 ＢＣＡＣ患者可考虑行同种异体肝移植。
尽管根治性切除术后，ＢＣＴｓ仍有一定的复发率，对
复发患者仍可反复多次手术完整切除，获得较好预

后。Ａｒｎａｏｕｔａｋｉｓ等［１８］回顾性分析４６例 ＢＣＴｓ患者
的临床资料，其中复发患者３３例（７１．７％）再次接

受手术治疗，１１例行部分肝切除术，２２例行半肝或
扩大性半肝切除术，平均随访 １８．５个月，２６例患
者仍无瘤生存。由于肿瘤可能与胆管相通，因此常

见手术并发症有胆管狭窄以及胆汁漏。Ｓａｎｇ等［８］

报道１０．５％的ＢＣＡ患者术后出现需穿刺引流治疗
的胆汁漏。故术中在处理肝脏断面时，应仔细检查

胆管断端，妥善处理，避免术后胆汁漏。对无法行

根治性手术的 ＢＣＡＣ或 ＢＣＡＣ患者术后行放化疗
是否能够改善患者预后，目前尚缺乏循证医学证

据，因此不作常规放化疗推荐。

　　ＢＣＡＣ作为一种相对惰性肿瘤，其恶性程度较
实体癌（肝细胞癌或胆管细胞癌）低，手术完整切除

后预后较为理想。ＢＣＴｓ完整切除术后复发率较低
（５％～１０％），主要表现为局部复发，肝外转移较少
报道［３，８，１８］。ＢＣＡＣ完整切除术后 ５年总体生存率
为 ６５％～８４％，明显优于肝细胞癌和胆管细胞
癌［３，８，１８］。Ｋｕｂｏｔａ等［４］报道１例 ＢＣＡＣ患者误诊为
ＢＣＡ，随诊１０年后行左半肝切除术，术后随访４年
仍无瘤生存。Ａｒｎａｏｕｔａｋｉｓ等［１８］回顾性分析 ２４８例
ＢＣＴｓ资料显示：ＢＣＴｓ１、３、５年总体生存率分别为
９５．０％，８６．８％和８４．２％，中位生存时间为８．４年。
所以 ＢＣＴｓ只要有切除可能就应尽量争取外科根治
性切除，如有肝内复发或转移，在患者条件允许下，

仍可再次或多次行手术切除。

３　结语
　　综上所述，ＢＣＴｓ是一种较少见的肝脏囊性肿
瘤，临床多无症状，少数可因肿瘤压迫腹腔器官表现

为压迫相关症状。实验室检查时血清和囊液肿瘤

标志物 ＣＥＡ和 ＣＡ１９９常表达异常，但无特异性。
Ｂ超、ＣＴ以及 ＭＲＩ检查可显示 ＢＣＴｓ多房、分隔、乳
头状突起、钙化、高血流信号、强化和胆管扩张的影

像学特征表现。ＢＣＴｓ病理学特征由柱状或立方上
皮细胞、间质细胞层以及胶原结缔组织的稠密层３层
细胞组成。临床上可根据上述特征进行诊断和鉴别

诊断，确诊后及时手术切除可使患者获得良好预后。
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本刊２０１５年第３期重点内容介绍

　　腹腔镜胃癌手术规范化施行的策略与技术 余佩武　罗华星
!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　局部进展期胃癌的合理淋巴结清扫范围 梁寒
!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　小探头内镜超声在早期胃癌Ｔ分期中的应用价值 曹长琦　李士杰　闫炎等
!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　１８ＦＦＤＧＰＥＴ／ＣＴ检查在胃癌与原发性胃淋巴瘤鉴别诊断中的价值 左聪　徐文贵　戴东等
!!!!!!!!!!!!

　　“黄氏三步法”在进展期胃上部癌腹腔镜保脾脾门淋巴结清扫术中的应用 陈起跃　黄泽宁　黄昌明等
!!!!!!!

　　３Ｄ完全腹腔镜胃癌根治术的临床疗效 马君俊　臧潞　洪希周等
!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　腹腔镜胃癌根治术治疗老年进展期胃癌的临床疗效 李益萍　王滢　崔琼等
!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　达芬奇机器人手术系统与腹腔镜胃癌根治术近期疗效的Ｍｅｔａ分析 李政焰　石彦　余佩武等
!!!!!!!!!!!

　　胃癌血管侵犯的临床病理特点分析 余亮　吕成余　赵有财等
!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　多层螺旋ＣＴ评价胃肠道间质瘤危险度的临床价值 马菊香　叶兆祥　李绪斌等
!!!!!!!!!!!!!!!!!

　　胃全系膜切除在胃癌根治性手术中的应用进展 胡林　李昌荣　李红浪等
!!!!!!!!!!!!!!!!!!!
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