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患者　女，62 岁。3 个月前在当

地医院体检发现肝囊性占位性病变，

无 腹 痛、 复 胀， 无 发 热 及 皮 肤 黄 染

等 不 适。 专 科 体 检 未 见 异 常。 实 验

室 检 查 均 未 见 明 显 异 常， 甲 胎 蛋 白

（AFP）及糖类抗原 19-9（CA19-9）

等其它肿瘤相关抗原均阴性。B 超：

于 肝 左 叶 至 右 前 叶 探 及 一 囊 实 性 混

合 包 块， 大 小 8.6 cm×7.6 cm， 边

界 尚 清， 形 态 欠 规 则， 其 内 可 见 稍

低回声物附壁，部分相连。CT 诊断

为 肝 占 位， 囊 腺 瘤 可 能， 囊 腺 癌 不

排 除（ 图 1A-B）。MRI 考 虑 为 囊

腺癌或神经内分泌瘤（图 1C-D）。

拟 诊 为 肝 内 胆 管 囊 腺 癌， 行 左 半 肝

切 除 术， 术 中 见 肿 瘤 大 小 8.5 cm× 

9.2 cm×8.0 cm 囊 实 性 肿 块， 囊 性

为 主， 有 明 显 包 膜， 后 方 与 腔 静 脉

约 10 根肝短血管连接。解剖肿瘤见：

肿 瘤 实 质 部 分 呈 鱼 肉 状， 囊 腔 为 黏

液 性。 病 理 检 查： 肿 瘤 已 被 切 开，

见直径约 9 cm 囊实性包块，囊液已

流，可见结节状突起，肿块实性区域，

切 面 灰 白 灰 红、 质 中 等。 免 疫 组

化：CK 广 /L-CK/MOC31/CK19/CK7 

（灶 +）/Hepa（+）/P53（灶 +）均为（+），

CK20/Villin/CEA/CA125/WT-1/P16/

Ki67（10%）ER/PR 均 为（-）。

病理诊断：乳头状囊腺癌 ( 图 2）， 

切 缘（-）。 患 者 术 后 恢 复 良 好，

于术后半月出院，术后 MRI 未见肿

瘤 残 留（ 图 3）。 随 访 6 个 月， 未

见明显不适。

讨论　肝 内 胆 管 囊 腺 癌 是 一 种

少见的肝脏恶性肿瘤，约占肝脏恶

性 肿 瘤 的 0.41%[1]， 不 足 肝 囊 性 病

变的 5%[2]，发病以女性为主。目前

对于肝内胆管囊腺癌的病因及发病

机制尚不明确，综合文献 [3-4] 资料，

巨大肝内胆管囊腺癌手术完整切除 1例
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图 1　CT 和 MRI 检查　　A：CT 示肝左叶萎缩，左内叶及尾状叶见囊实混合性占位，其
内见分隔；B：CT 增强分隔及实性部分强化；C：MRI 示肝左外叶萎缩，左内叶见
囊实混合性肿块，形态不规则；D：MRI 示大小约 8.4 cm×9.0 cm×7.8 cm，其内见
实性壁结节，增强实性壁结节及囊壁强化
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图 2　术后病理见腺体异常增生，腺细胞浆
增多，核异性化明显（HE×100）

图 3　术后MRI 复查病灶已经完成切除
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肝 内 胆 管 囊 腺 癌 主 要 由 肝 内 胆 管 囊

腺 瘤 恶 变 而 来， 亦 可 直 接 来 源 于 肝

内 胆 管 的 原 发 性 恶 性 肿 瘤， 少 数 为

由 先 天 性 肝 纤 维 化、 先 天 性 肝 囊 肿

等先天性的肝内胆管畸形癌变而来。

肝内胆管囊腺癌临床症状无特异性，

起 病 缓 慢， 病 程 较 长， 有 文 献 [5] 报

道 最 长 病 程 者 为 26 年， 早 期 多 无

症 状， 当 肿 瘤 增 大 到 一 定 程 度 时 可

有 右 上 腹 不 适、 腹 胀、 疼 痛、 右 上

腹 包 块、 肝 肿 大 等 症 状， 当 肿 瘤 压

迫 或 与 胆 道 相 通 可 出 现 黄 疸。 影 像

学 检 查 是 目 前 主 要 的 诊 断 方 法，CT

与 MRI 的表现相似：⑴ 平扫表现为

内 部 具 有 不 规 则 分 隔 结 构 的 多 房 囊

性 肿 块， 少 数 可 为 单 房 囊 性 病 灶，

单 房 者 直 径 相 对 较 大， 囊 壁 厚 薄 不

均， 可 见 多 发 大 小 不 等 的 壁 结 节 或

乳头状突起，偶见囊壁或分隔钙化。 

⑵ 增强扫描可见动脉期囊内分隔、

囊 壁、 壁 结 节 或 囊 内 乳 头 状 突 起 明

显 强 化， 平 衡 期 及 延 迟 期 仍 为 持 续

强 化， 各 房 强 化 可 不 同。 肝 内 胆 管

囊 腺 癌 的 一 个 明 显 特 征 是 强 化 持 续

存在 [6]。B 超检查病变表现为囊实性

混 合 肿 块， 常 以 囊 性 为 主， 囊 内 可

见 漂 浮 不 规 则 光 团 或 散 在 分 布 的 细

小 光 点。 超 声 引 导 下 肝 囊 肿 穿 刺 行

细 胞 学 检 查 虽 有 助 于 术 前 诊 断， 但

腹 腔 种 植 转 移 的 风 险 大， 应 严 格 掌

握穿刺指针，尽量避免。

本 例 患 者 为 老 年 女 性， 体 检 发

现， 无 任 何 阳 性 的 临 床 症 状，AFP

及 CA19-9 等 各 肿 瘤 标 志 物 检 查 均

为 阴 性， 单 纯 通 过 临 床 症 状 和 其 他

检验明确诊断难度较大。CT 和 MRI

可 见 囊 实 性 混 合 肿 块， 囊 内 见 分 隔

及 乳 头 状 突 起， 增 强 动 脉 期 强 化 明

显， 平 衡 期 和 延 迟 期 强 化 持 续 存 在 

（ 图 1A-B）, 符 合 上 述 肝 内 胆 管 癌

的影像学特点。本病需要与肝囊肿、

肝 包 虫 病、 囊 性 肝 转 移 瘤 和 囊 性 腺

瘤 等 肝 囊 性 占 位 病 变 相 鉴 别。 肝 囊

肿 囊 内 为 均 匀 低 密 度， 一 般 无 囊 内

分 隔 和 增 强 无 强 化， 壁 薄； 肝 包 虫

病可出现囊内囊和囊壁分离征象，即

典型的“双边征”，“飘带征”[7] ；

囊性肝转移瘤双期动态 CT 扫描可见

动 脉 期 不 规 则 边 缘 强 化， 门 脉 期 出

现 整 个 病 灶 不 均 匀 强 化， 部 分 患 者

可 出 现 特 征 性 的“ 牛 眼 征”； 故 均

可 排 除。 肝 内 胆 管 囊 腺 瘤 与 肝 内 胆

管 囊 腺 癌 不 管 是 在 临 床 症 状 还 是 在

影 像 学 上 都 比 较 相 似， 术 前 鉴 别 比

较 困 难， 但 两 者 鉴 别 的 临 床 意 义 不

大，因囊腺瘤恶变率较高，原则上手

术 切 除 范 围 应 与 囊 腺 癌 相 同， 否 则

容 易 复 发。 囊 内 见 出 血， 肿 瘤 大 于 

10 cm 或病灶含有壁结节或乳头状突

起 和 分 隔 的 胆 管。 则 囊 腺 癌 的 可 能

性大 [8]。本例囊内可见乳头状突起，

倾 向 于 囊 腺 癌 的 诊 断， 术 后 病 理 证

实 与 术 前 肝 内 胆 管 囊 腺 癌 的 诊 断 相

符。Chen 等 [9] 研 究 得 出 CA19-9 在

肝 内 胆 管 囊 腺 瘤 和 囊 腺 癌 的 鉴 别 诊

断 中 具 有 重 要 的 参 考 价 值。 但 本 例

肝内胆管囊腺癌患者 CA19-9 阴性，

对 于 CA19-9 在 鉴 别 诊 断 肝 内 胆 管

囊 腺 瘤 和 囊 腺 癌 的 价 值 有 待 进 一 步

研究。

因肝内胆管囊腺癌缺乏特异性的

实 验 室 及 影 像 学 检 查 手 段， 鉴 别 困

难， 临 床 误 诊 率 较 高， 建 议 临 床 上

凡 遇 到 症 状 不 典 型、 病 程 较 长、 影

像 学 检 查 提 示 为 肝 囊 性 病 变， 特 别

是 肿 瘤 标 志 物 均 为 阴 性 时， 要 考 虑

到 囊 腺 癌 的 可 能。 虽 然 肝 内 胆 管 囊

腺 癌 的 预 后 比 肝 脏 其 他 恶 性 肿 瘤 预

后 好 [10]， 但 手 术 彻 底 切 除 仍 是 其 唯

一 有 效 的 治 愈 手 段， 也 是 明 确 诊 断

的 方 法， 手 术 切 除 的 范 围 包 括 部 分

周 围 正 常 的 肝 组 织 或 行 规 则 肝 叶 切

除， 术 后 不 需 进 一 步 治 疗。 而 伴 有

癌 转 移 者 的 治 疗，Csatelletto 等 [11]

建议行放、化疗，而不提倡行硬化、

抽吸、囊肿造瘘以及内引流术。
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