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肝胆管囊腺瘤临床诊治：附 151 例文献分析
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摘   要 目的：探讨肝胆管囊腺瘤（IBCA）临床特点，为临床诊断与治疗提供参考。

方法：收集 15 年来发表的关于 IBCA 临床文章，共计 151 例患者，对患者的诊断、治疗方法及预后等

进行分析。

结 果：151 例 IBCA 患 者 中 81 例 术 前 被 误 诊， 误 诊 率 达 53.6%， 其 中 23 例 个 案 报 告 的 误 诊 率 为

91.3%；患者平均年龄为 49.5 岁，女性明显多于男性（4.3:1），病程一般多在 6 年左右，发病部位左

肝多于右肝（1.4:1）；早期影像学检查和实验室检查特异性不强；手术全切后随访多数预后良好，有

部分癌变。

结论：IBCA 临床表现无特异性，术前容易误诊，术中快速病理切片尤为必要，手术切除为主要治疗方

法；IBCA 有恶变倾向，术中尽量行肿瘤全切。

关键词 胆管，肝内；囊腺瘤 / 诊断；囊腺瘤 / 治疗
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Diagnosis and treatment of intrahepatic biliary cystadenoma:  
a literature review of 151 cases
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Abstract Objective: To investigate the clinical features of intrahepatic biliary cystadenoma (IBCA), so as to provide 

reference for clinical use. 

Methods: The clinical articles concerning IBCA published over 15 years involving a total of 151 patients were 

collected, and diagnosis, treatment methods and outcomes of the patients were analyzed.

Results: Of the 151 IBCA patients, 81 cases had preoperative misdiagnosis, so the misdiagnostic rate was 53.6%, 

which in the 23 reports of single case reached 91.3%. Of the patients, the average age was 49.5 years, number of 

females was higher than that of males (4.3:1), the general disease course was around 6 years, and the lesion was 

more frequently seen in the left liver than that in right liver (1.4:1). Both the imaging examinations and laboratory 

tests had less specificity in the early stage. After complete tumor resection, most cases had better outcomes and 

few cases had malignant transformation during follow-up.

Conclusion: IBCA has no specific clinical manifestations, with high preoperative misdiagnostic rate, and 
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肝胆管囊腺瘤（intrahepatic biliary cystadenoma，

IBCA）发病率低，临床少见，文献报道多为小宗

病例及个案报道。本文通过分析国内15年来的文

献，来探讨IBCA临床特点以指导临床。

1　资料与方法

收集统计15年（1999—2014）来国内发表的

文 献 （ 中 国 知 网 查 询 ） ， 检 索 词 ： 肝 胆 ； 二 级 检

索词：囊腺。共计84篇[1-10]文章进行统计及分析。

文 献 纳 入 标 准 ： ⑴  题 目 及 内 容 明 确 是 关 于 肝 胆

囊 腺 瘤 的 诊 断 、 影 像 检 查 及 治 疗 等 方 面 的 文 献 ； 

⑵  同 一 医 院 文 章 取 最 近 期 ； ⑶  虽 有 囊 腺 瘤 和 其

他肿瘤共同分析但关于描述IBCA方面独立且清晰

者 。 剔 除 标 准 ： 囊 腺 瘤 和 其 他 肿 瘤 报 道 中 甄 别 不

清者。共计151例患者，其中个案报道23例。

将 文 献 中 所 描 述 的 患 者 按 照 性 别 、 年 龄 ， 发

病 时 间 和 临 床 表 现 及 辅 助 检 查 、 治 疗 和 预 后 、 并

发 症 等 逐 项 给 予 统 计 并 分 析 ， 文 献 中 没 有 描 述 的

项目不予统计。

2　结　果

2.1  术前诊断

在分析文献中，发现IBCA术前误诊率极高，

151例患者被误诊81例，误诊率达53.6%；个案报

道 的 2 3 例 患 者 中 术 前 诊 断 明 确 者 仅 2 例 ， 误 诊 率

达 到 9 1 . 3 % ， 其 中 术 前 误 诊 为 肝 囊 肿 者 1 1 例 ， 误

诊为卵巢囊肿1例，误诊为肝包虫囊肿者2例，误

诊 为 先 天 性 肝 内 胆 管 扩 张 1 例 ， 没 有 标 明 诊 断 者 

6例。

2.2  患者性别与年龄

统计所分析的151例，因有文献将囊腺瘤和囊

腺 癌 病 例 综 合 分 析 ， 筛 选 关 于 囊 腺 瘤 病 例 有 明 确

男女区分的共有106例，其中男20例（18.9%），

女86例（81.1%），男女比例1:4 .3。描述囊腺瘤

患 者 年 龄 的 共 1 0 1 例 ， 年 龄 1 3 ~ 8 0 岁 ， 平 均 年 龄

49.5岁。

2.3  临床表现和发病时间

对 明 确 诊 断 为 囊 腺 瘤 者 进 行 总 结 分 析 ， 而

将 囊 腺 瘤 和 囊 腺 癌 症 状 混 合 一 起 描 述 者 ， 不 予

采 纳 ， 共 有 适 合 病 例 9 6 例 。 其 中 无 症 状 3 4 例

（ 3 5 . 4 % ） ， 右 上 腹 部 胀 痛 5 4 例 （ 5 6 . 3 % ） ，

右 上 腹 饱 胀 不 适 3 6 例 （ 3 7 . 5 % ） ， 发 热 1 3 例

（ 1 3 . 5 % ） ， 黄 疸 6 例 （ 6 . 2 5 ） ， 恶 心 呕 吐 9 例

（ 9 . 3 8 % ） ， 上 腹 部 包 块 3 9 例 （ 4 0 . 6 % ） ， 布 加

氏综合征2例（2.08%）。有明确描述发病时间者 

43例，最短3个月，最长14年，平均6.5年。有手术

史者22例，分别为：肝囊肿手术者12例，胆结石胆

囊切除患者8例，先天性胆总管囊性扩张症2例。

2.4  瘤体位置及大小

文 献 中 有 明 确 报 道 囊 腺 瘤 位 置 者 1 1 8 例 。

其 中 肿 瘤 位 于 左 肝 6 5 例 （ 5 5 . 1 % ） ， 右 肝 4 6 例

（39.0%），左右比为1.4:1。其他部位：左右交界 

1例，肝左内叶肝门处1例，肝圆韧带处1例，尾状叶

与胆囊交界处4例。有明确报道瘤体大小者36例，直

径3.0~30.0 cm，平均直径（13.7±４.2）cm。

2.5  辅助检查情况

2.5.1  实验室检查　实验室数据入选标准：⑴ 文

献病例明确为囊腺瘤；⑵ 为囊腺瘤报道中有局部

癌变者。剔除标准：文献中已经明确区分囊腺瘤和

囊腺癌，但实验室报道中不加以区分者。有确切实

验室检查报道者共 68 例患者，其中肝功能完全正

常者 58 例（85.3%），有异常者 10 例（14.7%）。

分析后发现，肝功能异常的 10 例患者皆有合并症，

其中合并胆结石患者 2 例、合并阻塞性黄疸 3 例、

局 灶 性 癌 变 3 例、 交 界 性 囊 腺 瘤 1 例、 手 术 复 发

性 IBCA 1 例。肿瘤标志物检查：根据文献搜集有

报 道 CA19-9 的 病 例 55 例， 其 中 46 例（83.6%）

报 道 CA19-9 正 常，9 例（16.7%） 升 高。 根 据 其

病 理 结 果 显 示： 单 纯 性 IBCA 51 例（92.7%），

IBCA 合 并 有 恶 变 4 例（7.3%）， 且 4 例 皆 有

intraoperative rapid frozen section procedure is important. Surgical resection is the main method of treatment. 

IBCA has a tendency to become malignant, so if possible, total resection of IBCA should be performed. 

Key words Bile Ducts, Intrahepatic; Cystadenoma/diag; Cystadenoma/therapy

CLC number: R735.8
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CA19-9 升高。

2.5.2 　彩超检查　行彩超检查 143 例，其中 133 例

（93.0%）显示 IBCA 瘤体与肝组织有界限，10 例

未提及；79 例（55.2%）提示肝内多房性囊性病灶，

33 例（23.1%） 提 示 单 房 性，31 例（21.7%） 未

提及；囊壁：67 例（46.9%）提示囊壁均匀，（有

部 分 文 献 描 述 为 边 缘 规 则），37 例（25.9%） 囊

壁不均匀，39 例（27.3%）未明显描述；囊性回声：

37 例（25.9%） 提 示 无 回 声，76 例（53.1%） 提

示含实质性致密影并边缘不规则的混合性回声。

2.5.3  CT 检查　有明确的 CT 描述 109 例，剔除

将囊腺瘤和囊腺癌混合描述的 28 例患者，单纯描

述囊腺瘤者 81 例。其中 12 例（14.8%）囊腺瘤呈

单囊性病变，69 例（85.2%）为多囊性病变。描述

瘤 体 边 缘 光 滑 者 58 例（71.6%）， 描 述 囊 壁 壁 薄

均 匀 者 64 例（79.0%）， 有 73 例（90.1%） 描 述

囊内液性密度均匀，有 39 例（48.1%）描述有结节，

有 23 例（28.4%）描述有乳头状突起，7 例（8.6%）

描 述 有 部 分 钙 化， 描 述 有 混 杂 密 度 考 虑 出 血 者 有 

2 例（2.5%）。瘤体内可有实质性密度影。有明确

报 道 行 CT 增 强 检 查 者 26 例， 显 示 囊 壁 及 分 割 强

化者 19 例（73.1%）。

2.5.4  MRI 检 查　 有 MRI 检 查 描 述 者 28 例， 有

明 确 报 道 呈 T1W1 低 信 号 及 T2W1 高 信 号 者 8 例

（28.6%），两者皆呈稍高信号者 2 例（7.1%），

均呈高信号例数 3 例（10.7%）。其余报道描述不

能详尽区分，没有比较区间。

2.5.5  病 理 学 检 查　151 例 患 者 中 有 ICBA 病 理

诊 断 描 述 者 132 例， 但 有 详 细 的 病 理 切 片 描 述 者

仅 48 例，其中为黏液性 34 例（70.8%），描述为

浆液性囊腺瘤者为 5 例（10.4%），描述为乳头状

囊 腺 瘤 伴 恶 变 者 4 例（8.3%）， 黏 液 性 乳 头 状 囊

腺 瘤 3 例（6.3%）， 有 2 例（4.2%） 描 述 为 交 界

性囊腺瘤。有囊腺瘤癌变描述者 12 例（9.1%），

病 理 报 告 中 重 点 描 述 检 测 卵 巢 样 间 质 者 共 49 例

（37.1%）。

2.6  治疗及预后

123例患者实施囊腺瘤切除手术，其中部分切

除加分流术32例。明确报道随访71例，随访时间

最短1个月，最长为11年，其中有6例复发，1例因

胆瘘后感染导致死亡。6例复发患者中，因第一次手

术为部分切除因素导致的肿瘤复发者4例，复发时

间分别为术后12、13、17、22个月，平均16个月， 

全部切除术后肿瘤复发者2例，1例11个月后二次

手术无恶变，1例1年后二次手术恶变为囊腺癌。 

2.7  并发症

在文献中，报告有伴随并发症者11例，多为

术后胆瘘、感染等，无特异性。

3　讨　论
 

按 照 W H O 的 最 新 定 义 标 准 ， I B C A 有 以 下 特

点：⑴ 由立方形或柱状上皮组成；⑵ 分泌黏液；

⑶ 含有卵巢样间质；⑷ 多房囊性。是肝脏内少见

的一种良性肿瘤。

通 过 文 献 能 够 看 到 ， 与 多 病 例 报 道 相 比 较 个

案报道误诊率高（χ2=15.48，Ρ<0.005）。个案报

道多出自基层医院，因IBCA病史长，临床症状不

典 型 ， 且 此 类 病 例 相 对 少 见 ， 加 之 基 层 医 院 检 查

设 备 相 对 落 后 ， 基 层 医 院 往 往 对 此 病 认 识 不 足 ，

所以认识IBCA尤为重要。

本文通过对近15年来所报道的151例IBCA分

析 观 察 到 ， I B C A 患 者 常 见 发 病 年 龄 为 4 9 . 5 岁 左

右，女性明显多于男性，一般发现时病程多在6年

左 右 ， 发 病 部 位 左 肝 多 于 右 肝 ， 因 其 临 床 症 状 不

典型，等到发现时肿瘤已经生长较大。

现 有 检 查 手 段 中 彩 超 检 查 优 势 明 显 ， 在 本 文

献 分 析 中 ， 有 3 5 . 4 % 患 者 无 症 状 在 体 检 中 发 现 ，

所 以 完 善 体 检 制 度 ， 有 利 于 发 现 隐 匿 性 疾 病 和 早

期处理。然而对于IBCA而言，虽然行CT、MRI检

查 ， 但 并 不 能 在 术 前 完 全 明 确 诊 断 ， 尤 其 是 与 囊

腺癌及肝胆乳头状瘤鉴别时，IBCA和肝内胆管囊

腺癌CT的鉴别要点是：IBCA囊间的间隔多而壁薄

光 滑 ， 肿 瘤 血 供 少 ， 肿 瘤 界 限 规 整 且 囊 内 液 体 均

匀 ， 增 强 扫 描 可 见 囊 壁 等 在 动 脉 期 有 中 等 强 化 。

而 囊 腺 癌 则 边 界 不 规 整 ， 间 隔 多 而 厚 ， 增 强 多 有

不规则强化。IBCA与肝内胆管乳头状瘤（bil iary 

intraductal  papillary neoplasm，bIPN）相鉴别，

肝 内 胆 管 乳 头 状 瘤 被 命 名 时 间 短 ， 其 特 点 为 胆 管

内 分 泌 黏 液 但 不 含 卵 巢 样 间 质 ， 术 前 鉴 别 困 难 。

根据周钦华等[11]的分析，行ERCP或经皮肝穿刺胆

道（pereutaneous transhepatic  cholangioscopy，

PTCS）等检查有助于鉴别。对于本文中所搜集资

料 ， 部 分 病 理 结 果 并 未 详 尽 描 述 是 否 含 有 卵 巢 样
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间 质 ， 仅 报 告 肝 胆 囊 腺 瘤 ， 是 否 有 两 者 混 淆 ， 尚

需进一步探讨。IBCA和囊腺癌因预后不同，所以

术 前 诊 断 和 手 术 处 理 措 施 也 不 一 样 ， 尽 量 在 术 中

行快速冷冻切片有利于对两者的鉴别。

IBCA的形成诱因不明，部分研究认为肝内迷

走胆管炎性增生或液体因素导致囊性扩张，也有学

者[12]认为起源于胚胎时期发育异常，或为胆管周围

腺体错构瘤。Lam等[13]发现雌激素受体（ER）和孕

激素受体（PR）在IBCA患者中明显增高，推测可

能与激素水平有关，刘玉江[14]报道1例因长期口服

避孕药的23岁女性患胆管囊腺瘤的病例，所以有

学者 [15]认为IBCA与女性服用避孕药相关，也有学

者[16]趋向于其来源于异位卵巢。本文中曾有6例患

者 术 前 有 肝 囊 肿 开 窗 手 术 史 ， 不 排 除 当 时 已 经 是

IBCA。

有 8 例 患 者 有 胆 结 石 手 术 胆 囊 切 除 史 ， 时 间

6~11年，平均8年，胆囊切除手术史是否与IBCA

具有相关性，尚需临床大宗病例研究。

因为IBCA早期影像学检查和实验室检查特异

性不强，术前误 诊率比较高 [ 17]，目前没有明显证

据支持IBCA CA19-9及CEA等增高，本文献分析中

55例IBCA，有9例出现CA19-9增高，同时在此9例

中有4例通过病理检查发现有部分癌变。有研究[18]

认为CA19 -9为影响肝内胆管囊腺癌生存期和整体

生 存 率 的 独 立 危 险 因 素 。 笔 者 认 为 ， 临 床 诊 断 考

虑为IBCA患者如果有CA19-9增高，务必注意手术

切 除 范 围 要 扩 大 ， 要 按 照 恶 性 病 变 来 处 理 。 有 报

道IBCA囊液中CA19-9增高，以此作为鉴别手段，

但是也有学者 [ 1 9 ]认为此项操作有导致肿瘤转移风

险，不建议采取穿刺办法。

I B C A 应 与 以 下 疾 病 鉴 别 ： 肝 内 胆 管 乳 头 状

瘤 、 肝 内 胆 管 囊 腺 癌 、 肝 囊 肿 、 肝 包 虫 病 及 囊 性

转 移 瘤 等 ， 但 是 在 目 前 影 像 学 检 查 上 完 全 鉴 别 尚

有 困 难 。 高 晓 玉 等 [ 7 ]在 分 析 6 例 I B C A 显 示 ： 囊 液 

CT值为10~50 Hu，多有分隔，增强后有强化，并

多见结节偶有钙化。而肝囊肿的CT值：5~20 Hu；

增强后囊肿无强化，无壁结节，CA19 -9正常。肝

包 虫 病 则 多 发 于 牧 区 ， 或 有 牧 区 生 活 史 ， 表 现 为

囊 性 低 密 度 灶 ， 内 可 有 大 量 斑 片 状 钙 化 ， 与 正 常

肝 组 织 分 界 较 清 ， 囊 壁 可 有 不 清 楚 的 花 环 ， 内 有

子囊，亦可见间断性环形钙化。

I B C A 有 恶 变 倾 向 ， 有 报 道 [ 2 0 ]约 2 5 % 囊 腺 瘤

患者在数年后癌变，但有研究 [ 21]认为癌变的 几率

为 3 0 % 。 所 以 ， 术 前 明 确 诊 断 有 利 于 确 定 进 一 步

的 治 疗 措 施 ， 在 本 组 文 献 数 据 中 ， 有 明 确 随 访 者

约8.5%（6/71）出现复发后部分恶变，但因为所

分析文献中随访时间没有统一性，所以IBCA术后

癌 变 率 尚 不 能 确 定 。 有 报 道 未 行 囊 腺 瘤 完 全 切 除

者，复发率甚至达到90%[22]。Devaney等[23]认为来

源 于 巢 样 间 质 细 胞 的 囊 腺 癌 ， 经 过 根 治 性 手 术 治

疗 其 病 程 相 对 较 长 ， 预 后 好 于 直 接 起 源 于 肝 内 胆

管的囊腺癌。Vogt等 [20]认为虽然行根治性手术，

肝内胆管囊腺癌术后仍在短期内复发。

综 上 ， 笔 者 认 为 I B C A 临 床 少 见 ， 误 诊 率 较

高 ； 掌 握 了 其 发 病 特 点 、 影 像 学 特 征 并 配 合 术 中

快 速 病 理 切 片 ， 能 够 得 到 良 好 外 科 治 疗 效 果 ； 囊

腺瘤有癌变趋势，术中尽量行肿瘤全切。
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