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摘  要 

肝内胆管囊腺瘤(intrahepatic biliary cystadenoma, IBC)是一种罕见的肝囊性肿瘤，有可能转变为肝内

胆管囊腺癌(intrahepatic biliary cystadenocar-Cinoma, IBCC)。该病多发生于中年女性患者，临床通常

无特征性表现，主要依靠影像学检查，最终诊断必须依病理学检查，根治性完整切除是肝内胆管囊腺瘤

的最佳治疗手段，能达到良好的预后。 
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Abstract 
Intrahepatic biliary cystadenoma (IBC) is a rare liver cystic tumor that has the potential to trans-
form into intrahepatic biliary cystadenocarcinoma (IBCC). The disease mostly occurs in mid-
dle-aged female patients. It usually has no characteristic clinical manifestations. It mainly relies 
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on imaging examinations. The final diagnosis must be based on pathological examinations. Radical 
complete resection is the best treatment for intrahepatic bile duct cystadenomas, which can achieve 
good prognosis. 
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1. 引言 

肝内胆管囊腺瘤(intrahepatic biliary cystadenoma, IBC)是一种好发于女性的罕见的肝囊性肿瘤，约占

所有肝囊肿的 5% [1]，其病因和发病机制尚不完全明确。临床中主要依靠超声、CT、MRI 等影像学检查，

最终诊断需要组织病理学。其诊断及鉴别诊断均较复杂，通常需要与肝囊肿、肝包虫囊肿、肝内胆管囊

腺癌及其他肝脏肿瘤鉴别诊断[1]。 

2. 肝内胆管囊腺瘤的流行病学及人口学特征 

肝内胆管囊腺瘤是一种罕见的肝囊性肿瘤，约占所有肝囊肿的 5% [1]。Hueter 于 1887 年首次报道了

IBC，Keen 在 5 年后首次报道 IBC 的切除[2] [3]。IBC 通常是良性的，有可能恶性转化为肝内胆管囊腺癌

(intrahepatic biliary cystadenocar-Cinoma, IBCC) [4] [5]。研究表明，IBC 患者中约 85%至 95%为女性，平

均发病年龄为 45 岁，但 IBCC 在男性和女性之间的分布更为均匀，且通常在十年后发病[6]。Emre 等[7]
报告了 9 例 IBC，均为女性。王宇等[8]研究回顾性分析了 39 例 IBC 和 IBCC 的患者，其中，男性 7 例，

女性 32 例，平均年龄 47.3 ± 15.5 岁，IBC 为 23 例，IBCC 为 16 例，结果表明，IBC 好发于中年女性患

者，IBCC 预后较差，IBCC 较 IBC 更易出现肝功能异常(P < 0.05)。 
既往一项研究报道了 10名患者接受肝内胆管囊性肿瘤手术，其中 8例患者为 IBC，2例患者为 IBCC，

IBC 患者包括 5 名女性(62.5%)和 3 名男性(37.5%)，2 名 IBCC 患者均为男性[9]。虽然 IBC 转化为 IBCC
的情况很少见，但已有报道[10]，因此，腺瘤-癌序列是一种可能的致癌机制。Kim 等[9]表明，已知 IBC
主要发生在女性，如果 IBC 的癌变发生在腺瘤-癌序列中，那么 IBC 的男女比例应高于迄今为止报道的

发病率。造成 IBC 发病率性别差异的另一机制可能是与口服避孕药有关，研究表明，患病群体至少有 75%
的病例有口服避孕药史，停药后则可见瘤体萎缩，而在口服避孕药尚不普及的 20 世纪 50~60 年代，此病

罕见[11]，且肿瘤组织雌激素受体水平比周围肝组织显著增高[12]。 
目前对肝内胆管囊性肿瘤的认识和预测是基于有限的病例报告，致癌的确切机制仍不清楚。因此，

应收集更多的患者分析肝内胆管囊性肿瘤(囊腺瘤和囊腺癌)的发病机制和发病率。 

3. 肝内胆管囊腺瘤的病因及组织病理特征 

3.1. 肝内胆管腺瘤的病因及发病机制 

关于 IBC 的病因及发病机制尚未明确，目前有以下观点：1) 既往的研究表明，10%的 IBC 起源于肝
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外胆道，但绝大多数起源于肝内胆道系统[6]。2) 基于间充质基质和类似内胚层细胞的上皮，Wheeler 和
Edmondson 假设 IBC 起源于胚胎胆管的异位增生[13]。3) 有人认为 IBC 的发生与胚胎胆囊的发育有关，

因此病变更常位于左半肝[14] [15]。然而，Anne 等[16]研究未发现左右半肝之间的肿瘤位置存在统计学上

的显著差异。4) 国内一项研究认为 IBC 与乙型肝炎病毒感染引起的炎症损伤有关，在炎症因子持续刺激

下，胆管上皮由良性增生逐渐发展为异型增生，最终发生癌变[17]。了解 IBC 的病因及病理生理机制对

疾病的发生及恶变具有重要意义，今后研究仍需进行组织病理学研究以进一步阐明 IBC 的发病机制。 

3.2. 肝内胆管腺瘤的组织病理学特征 

术后病理学检查是诊断 IBC 的金标准，既往研究表明，IBC 通常是孤立含液的多房囊性病变，多灶

性少见，囊肿壁可出现致密纤维化甚至钙化[18]。囊壁通常分为三层：粘蛋白产生细胞的上皮层；中间层

为未分化的间充质细胞；外层为致密的胶原结缔组织[19]。IBC 的典型特征是卵巢型基质，通常表达雌激

素和孕激素受体，这一发现可能解释了女性中的高发病率[20]。林观生等[21]报道了 1 例 34 岁女性诊断

为 IBC，镜下肿瘤囊壁内衬单层立方或柱状上皮细胞，排列较规则，无明显异型性。徐凌翔等[22]报道了

1 例 26 岁青年女性，初步诊断为肝囊腺瘤？术后病理检查提示囊性包块，切面呈多房，囊内为清亮液体，

病理诊断为(肝内胆管)黏液性囊腺瘤。这与既往研究结果基本一致。但也有研究并未发现典型的 IBC 镜

下病理，等研究报告的 1 例 IBC 患者其病理显示导管局灶性增生，大多数囊性结构没有清晰的边缘上皮，

只有免疫组织化学结果提示胆管囊腺瘤，可能的一种原因是慢性乙型肝炎导致 IBC 的非典型发展，另一

种是腹腔镜肝肿瘤切除术的手术方法可能会对标本的形态造成一些损伤[23]。 
研究表明，IBC 生长缓慢，但有恶变和局部复发的倾向，恶性转化率高达 30% [24]。多层上皮细胞、

频繁的有丝分裂、极性丧失和核多形性是 IBC 转化为 IBCC 的特征[6]。卵巢样基质的存在具有重要的预

后意义，与没有这种独特成分的 IBC 相比，没有卵巢样基质的 IBC 似乎更容易发展为恶性肿瘤，传播更

快，预后更差[25]。病理诊断可以降低 IBC 和 IBCC 的误诊率，先前的研究表明了肝左叶肿瘤发生率高于

其他叶，而 Zhang 等[26]研究发现肿瘤的位置在 IBC 和 IBCC 的鉴别诊断中无统计学意义。 

4. 肝内胆管囊腺瘤的影像学特征 

目前的研究尚缺乏对 IBC 具体的临床表现和实验室检查，因此，当在临床中发现肝脏囊性病变，尤

其是大型肝囊肿时，应进行 CT 和 MRI 检查。在 CT 图像上，IBC 体积大，包裹良好，每个囊肿的密度

可能有所不同，囊内出血可能会增加其密度，并在液体和气体之间形成界面[27]，囊壁的一部分可能与壁

结节和隔膜有关，结节的数量随着壁或隔膜上的少量钙化而变化[27]。何剑等[28]研究发现，增强后囊壁

软组织结节、囊壁有明显持续强化，动脉期囊壁及壁结节呈轻度强化，门脉期及平衡期强化更加明显，

呈现明显而且持续强化，该特征可以作为肝内胆管囊腺瘤的一个重要诊断依据。 
国内也有研究探讨了彩超检查在肝囊腺瘤诊断中的价值，在行肝囊肿检查的过程中，应注意囊壁是

否光滑，厚薄是否均匀，囊内透声是否好，有无光点及实性光团，有无分隔光带，观察囊肿的生长速度

及图像变化，以使患者及时得到有效治疗[29]。刘琳娜等[30]回顾性分析了经病理证实的 5 例 IBC 和 5 例

IBCC 患者的常规超声和超声造影表现，结果显示，5 例 IBC 常规超声检查全表现为无回声肿物，与周围

肝组织分界清晰，内部可见纤细的分隔，这与其病理特点是相对应的，而恶性病例表现为实性或囊实混

合且囊/实比例 < 1，壁上结节多见，形态多不规则、且直径多大于 1 cm。因此，肝内囊实混合性病变如

实性成分增多，囊壁或分隔上有实性结节且直径大于 1 cm 应高度怀疑肝内胆管囊腺癌的可能。 
IBC 的 MRI 表现与 CT 类似，但 MRI 检查发现较小肿瘤比 CT 检查更具优势。囊腺瘤因含囊液，在

T1WI 加权像为低信号，实性肿物部分信号略低于肝组织；T2WI 加权像囊液为高信号，囊壁及实性肿物
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为中等高信号，在弥散加权序列呈现稍高信号[31]。国内一项研究表明，在常规形态学分析的基础上，结

合 MRI 多期增强 pCER 和 ADC 图直方图定量分析更有助于客观、全面的反映 IBC 的特征，多期增强

MRI 和 ADC 直方图定量分析对 IBC 及 IBCC 的鉴别诊断有一定的价值，且以 ADC 直方图第 10 百分位

数值诊断效能最高[32]。Anne 等[16]发现 CT、MRI 和超声联合对单纯性肝囊肿与 IBC 的鉴别具有较高的

敏感性(87.5%~100%)，但特异性较差(43.1%~53.4%)。一种可能使用的成像技术是超声造影，其灵敏度为

81.3%~93.8%，特异性为 47.1%~88.2% [33]。未来的研究应侧重于改善诊断工作的方法，例如将 CT 和

MRI 与超声造影相结合。Fuks 等[34]研究发现了一种区分单纯性肝囊肿和 IBC 的新方法，其依赖于测量

囊内肿瘤标记物 TAG-72，结果表明，TAG-72 用于区分两种囊肿的临界值为 25 单位/ml，高于 25 单位/ml
的 TAG-72 水平诊断 IBC 的敏感性和特异性分别为 79%和 97%，从而更准确的识别 IBC 和 IBCC。 

5. 肝内胆管囊腺瘤与肝囊肿的鉴别诊断 

既往的研究认为，肝脏大多数囊性病变为肝脏单纯性囊肿，早期通常为良性且临床症状较少，囊肿

增大后临床症状与 IBC 类似，易混淆[31]。因此，术前对 IBC 和肝囊肿鉴别诊断具有重要意义。Hyo 等

[35]回顾性分析了 31 例经病理诊断为 IBC 或肝囊肿的患者，通过囊液分析和放射学检查分析在 IBC 和肝

囊肿鉴别诊断中的意义。结果显示，两组患者在囊液 CA19-9 和癌胚抗原水平在统计学上没有显著差异，

IBC 与女性(P = 0.032)、隔膜存在(P = 0.001)和隔膜增厚(P = 0.021)显著相关，表明隔膜、隔膜增厚和女性

有助于区分 IBC 和肝囊肿[35]。而 Koffron 等[36]检测了 22 例 IBC 患者和 8 例单纯肝囊肿患者的囊液

CA19-9 水平，发现 IBC 患者囊液的 CA19-9 水平均升高，而单纯性肝囊肿患者中未出现该指标升高。 
IBC 在临床和放射学易被误诊为肝包虫囊肿，术中需彻底地去除囊肿和囊液，因为手术期间囊肿壁

破裂可能导致囊肿内容物泄漏到体内，导致过敏性休克[37] [38]。然而，肝包虫囊肿最常见的治疗方法是

抽吸囊肿内容物并对囊腔进行消毒，以及部分囊肿切除[39]，但是囊肿不完全或次全切除或通过腹腔镜开

窗治疗肝囊性肿瘤会导致早期复发，且发生恶性转化的可能高达 20% [40]。因此，术前正确的诊断可以

降低肝囊性肿瘤的复发率及恶性转化的几率，其具有重要的临床意义。 

6. 治疗及预后 

目前用于治疗肝内胆管囊腺瘤的方式较多，例如穿刺抽液，但如果囊内液体外漏入腹腔，可以导致

腹腔多发种植转移，而腹腔镜手术对病例的选择性要求较高，肿瘤应居肝脏的外周部位且大小应 < 5 cm 
[40]。该病治疗不彻底，术后复发率较高。Xu 等[41]研究发现，根治性切除是延长生存期的独立预后因

素，对于接受根治性切除的患者，5 年生存率高达 66.1%。考虑到良好的结果，手术的目标应该是对正常

肝组织进行宽边缘(>2 cm)的根治性切除，当完全切除可能危及肝内血管结构时，才建议行囊肿切除术，

手术边缘病理组织为阴性时，则可以获得满意的结果[41]，在单变量分析中，有局部淋巴结转移的患者和

没有局部淋巴结转移的患者的预后有显著差异(P = 0.046)，可以推测淋巴结转移是晚期肿瘤的指征[41]，
多变量分析发现只有根治性切除(HR = 0.079, 95% CI: 0.016~0.378, P = 0.002)和非侵袭性肿瘤类型(HR = 
0.161, 95% CI: 0.042~0.629, P = 0.009)是生存的独立影响因素。Hoang 等[42]报告了 1 例 32 岁女性多房性

IBC，该患者在两所不同的医院接受了为期两年的两次肝囊肿部分切除术，其组织病理结果为肝内胆管囊

腺瘤，但在第 2 次复发后成功地通过根治性切除术治疗。国外一项系统回顾分析了 971 例 IBC 和 247 例

IBCC，IBC 患者多为女性，为 91%，结果显示，IBC 切除术后复发率为 5.4%，IBCC 切除术后复发率

为 4.8%，囊肿开窗术后复发率为 81.6%~100%，IBC 患者的死亡率为 0%，IBCC 患者的死亡率为 24% 
[16]。 
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7. 结论 

综上所述，根治性完整切除是 IBC 的最佳治疗手段，肝内胆管囊腺瘤能达到良好的预后，IBC 具有

较高的恶性转化率及术后复发率，术后需要密切随访[43]。因此，临床医师应结合各种诊断手段，术前能

够正确诊断及鉴别诊断，降低误诊率，能够有效治疗肝囊性肿瘤。 
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