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·病例报告·

婴儿肝内胆管囊腺瘤 １ 例并文献复习

葛　 亮　 张胜男　 詹江华　 包国强
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　 　 肝内胆管囊腺瘤（ Ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ ｂｉｌｉａｒｙ ｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ）是来
源于肝内胆管上皮细胞的罕见肝脏肿瘤，由 Ｈｕｅｔｅｒ 于 １８８７
年最先报道，５ 年后 Ｋｅｅｎ提出了手术切除肝内胆管囊腺瘤的
报道，之后 Ｅｄｍｏｎｄｓｏｎ首次描述了肝内胆管囊腺瘤的病理组
织学特点［１，２］ 。 既往研究提示肝内胆管囊腺瘤好发于肝左

叶，男女发病比例约 １ ∶ ４，占所有肝脏囊性病变病例总数
５％以下［３］ 。 此病在儿童中极其罕见，复习国内外文献，迄今

为止已被报道的儿童病例仅 １３ 例［４ － １６］ 。 天津市儿童医院收

治的 １ 例婴儿肝内胆管囊腺瘤是目前已有报道中年龄最小
的患儿，笔者通过复习有关文献，旨在综合分析小儿肝内胆

管囊腺瘤临床特点，提高小儿外科医生对该病的认识。

患儿男，３８ ｄ龄，因“超声发现腹部肿物 ８ ｄ”入院。 患儿
自发病以来睡眠及精神良好，大小便正常。 查体：发育可，营

养中等，精神可，呼吸平稳，面色红润，皮肤及巩膜无黄染。

腹部稍膨隆，未见肠型及蠕动波，未见腹壁静脉曲张，右上腹

可扌门及一肿物，大小约 ５ ｃｍ × ５ ｃｍ × ３ ｃｍ，质韧，无压痛，无
明显活动，全腹无肌紧张及反跳痛，肝脾未触及，移动性浊音

阴性，肠鸣音正常。 影像学检查：腹部超声示肝脏上界第 ５
肋间，肋下 ２１ ｍｍ，剑下 ０ ｍｍ。 包膜光滑，边缘锐利，血管显
示清晰，实质回声均匀；右上腹可见一 ５． ７ ｃｍ × ５． １ ｃｍ ×
２． ７ ｃｍ无回声肿块，形态不规则，无包膜，内部可见大小不等

分隔，ＣＤＦＩ 内部未检出血流信号。 超声诊断：腹腔囊性肿
物，考虑为淋巴管来源。 腹部 ＣＴ平扫：右上腹部可见囊性低
密度包块影，边界尚清，密度较均匀，大小约 ５． ０ ｃｍ × ４． ２ ｃｍ
× ４． ７ ｃｍ，与肝右叶关系密切（图 １）。 腹部 ＭＲＩ 平扫：右中
上腹可见一不规则长 Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号包块，信号较均匀，其内
可见多发线样低信号分隔，边界尚清晰，大小约 ５． ５ ｃｍ × ５． ４
ｃｍ × ４． １ ｃｍ，病变与肝下缘及周围肠管关系密切（图 ２）。
ＭＲＩ诊断：右中上腹多房囊性包块。 实验室检查：肿瘤标志
物 ＡＦＰ ６３０ ｎｇ ／ ｍＬ。 肝炎病毒、梅毒、艾滋病毒及 ＴＯＲＣＨ检
查结果均正常。 根据患儿病史、查体及辅助检查结果，初步

诊断为右上腹囊性肿物。

患儿于全身麻醉下行开腹探查术，术中见该腹腔肿物来

自肝脏右叶，以囊性为主，大小约 ５ ｃｍ × ５ ｃｍ × ４ ｃｍ，呈外生
性生长，沿肿物边缘行肝脏右叶囊性肿物切除术。 病理检查

可见囊壁衬覆单层粘液柱状上皮及立方上皮细胞，其下可见

粘液性纤维间质，周围可见空泡样变性的肝脏细胞及扩张的

淋巴管（图 ３）。 免疫组化结果：ＥＭＡ（ ＋ ），ＣＤ３４ 部分（ ＋ ），
ＣＤ３１ 部分（ ＋ ），Ｄ２４０ 部分（ ＋ ）。 病理诊断为肝内胆管囊
腺瘤。

患儿术后病情逐渐恢复，无并发症出现。 门诊随访 ３ 年
生长发育正常，腹部超声检查未见肿瘤复发征象。

图 １　 腹部 ＣＴ示右上腹部可见囊性低密度包块影，边界尚清，密度较均匀，与肝右叶关系密切　 图 ２　 腹部 ＭＲＩ示右中上腹
可见一不规则长 Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号包块，信号较均匀，其内可见多发线样低信号分隔，边界尚清晰，病变与肝下缘及周围肠管关系
密切　 图 ３　 镜下所见：囊壁衬覆单层粘液柱状上皮及立方上皮细胞，其下可见粘液性纤维间质，周围可见空泡样变性的肝脏
细胞及扩张的淋巴管（ＨＥ染色， × ２００）
Ｆｉｇ． １　 Ａｂｄｏｍｉｎａｌ ＣＴ ｓｈｏｗｅｄ ａ ｌｏｗｄｅｎｓｉｔｙ ｃｙｓｔｉｃ ｍａｓｓ ｉｎ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔ ｕｐｐｅｒ ａｂｄｏｍｅｎ ｗｉｔｈ ｃｌｅａｒ ｂｏｕｎｄａｒｙ ａｎｄ ｕｎｉｆｏｒｍ ｄｅｎｓｉｔｙ，ｃｌｏｓｅｌｙ
ｒｅｌａｔｅｄ ｔｏ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔ ｌｏｂｅ ｏｆ ｔｈｅ ｌｉｖｅｒ　 Ｆｉｇ． ２　 Ａｂｄｏｍｉｎａｌ ＭＲＩ ｓｈｏｗｅｄ ａｎ ｉｒｒｅｇｕｌａｒ ｍａｓｓ ｉｎ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔ ｍｉｄｄｌｅ ａｎｄ ｕｐｐｅｒ ａｂｄｏｍｅｎ． Ｔｈｅ
ｍａｓｓ ｗａｓ ｕｎｉｆｏｒｍ ａｎｄ ｂｏｕｎｄａｒｙ ｗａｓ ｃｌｅａｒ． Ｌｉｎｅａｒ ｌｏｗ ｓｉｇｎａｌ ｓｅｐｔａｔｉｏｎｓ ｗｅｒｅ ｓｅｅｎ ｉｎ ｔｈｅ ｍａｓｓ． Ｔｈｅ ｌｅｓｉｏｎ ｗａｓ ｃｌｏｓｅｌｙ ｒｅｌａｔｅｄ ｔｏ ｔｈｅ ｌｉｖｅｒ
ａｎｄ ｔｈｅ ｓｕｒｒｏｕｎｄｉｎｇ ｉｎｔｅｓｔｉｎｅ　 Ｆｉｇ． ３　 Ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃａｌｌｙ，ｔｈｅ ｃｙｓｔ ｗａｌｌ ｉｓ ｌｉｎｅｄ ｗｉｔｈ ａ ｓｉｎｇｌｅ ｌａｙｅｒ ｏｆ ｍｕｃｏｕｓ ｃｏｌｕｍｎａｒ ｅｐｉｔｈｅｌｉｕｍ ａｎｄ ｃｕ
ｂｏｉｄａｌ ｅｐｉｔｈｅｌｉｕｍ． Ｍｕｃｕｓ ｆｉｂｒｏｕｓ ｓｔｒｏｍａ ｉｓ ｖｉｓｉｂｌｅ ｂｅｎｅａｔｈ ｉｔ． Ｖａｃｕｏｌａｒ ｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ ｏｆ ｈｅｐａｔｏｃｙｔｅｓ ａｎｄ ｄｉｌａｔｅｄ ｌｙｍｐｈａｔｉｃ ｖｅｓｓｅｌｓ ａｒｅ ｖｉｓ
ｉｂｌｅ． （ＨＥ， × ２００）

　 　 通过 ＰｕｂＭｅｄ及万方数据库检索关键词“肝内胆管囊腺

瘤 ／肝胆管囊腺瘤（ Ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ ｂｉｌｉａｒｙ ｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ ／ Ｈｅｐａｔｏｂｉｌ

ｉａｒｙ ｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ）”，本研究纳入文献发表时间截至 ２０１８ 年

６ 月。

既往已发表文献中共有 １３ 例儿童肝内胆管囊腺瘤病
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例，结合笔者收治的 １ 例，本研究一共分析了 １４ 例患儿的临
床资料（见表 １）。 其发病年龄从 ３８ ｄ到 １６ 岁（中位年龄 ４． ７
岁），男 ９ 例，女 ５ 例。 临床主要症状为腹部肿块（６ 例）及腹
胀（３ 例），其他包括黄疸（２ 例）、腹痛（１ 例）、恶心（１ 例）、呕
吐（１ 例）、食欲减退（１ 例）及便秘（１ 例）。 也有患儿最初无
明显症状，通过检查意外发现（３ 例）。 术前诊断肝脏囊性肿
物 ８ 例，腹部囊性肿物 ３ 例，肝脏间质错构瘤 ２ 例，结核性腹
水 １ 例（该例为早期病例，未行超声、ＣＴ等辅助检查）。 肝内

胆管囊腺瘤位于肝脏左叶 ８ 例，位于右叶 ５ 例，位于肝左右
两叶 １ 例。 行肝脏肿物部分切除术 １ 例，肿物剜除术 １ 例，
肿物完整切除术 ４ 例，肝左外叶切除术 ４ 例，左半肝切除术 ２
例，右半肝切除术 １ 例。 肝脏左右两叶均受累的患儿Ⅰ期行
肿物部分切除及去顶减压术，后行肝动脉栓塞术，待肿瘤缩

小后行肝脏肿物完整切除术。 除 １ 例早期患儿术后因心力
衰竭死亡外，其他患儿术后均恢复良好，无一例复发。

表 １　 肝内胆管囊腺瘤病例列表
Ｔａｂｌｅ １　 Ｌｉｓｔ ｏｆ ｃａｓｅｓ ｏｆ ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ ｂｉｌｉａｒｙ ｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ

序号 作者 性别 年龄 症状
病变肝脏

部位
术前诊断 治疗 预后

１ Ａｌｅｘａｎｄｅｒ ＲＣ［５］ 男 １１ 岁 腹胀、便秘 肝右叶 结核性腹水 部分切除术 术后死亡

２ Ｗｉｋｌｅ ＨＴ［６］ 男 ７ 岁 腹胀、黄疸 肝右叶 腹部囊性肿物 剜除术 ２ 年无并发症

３ Ｆｏｒｒｅｓｔ ＭＥ［７］ 男 ６ 岁 腹痛、呕吐 肝左叶 肝脏囊性肿物 左外叶切除术 －

４ Ｂｅａｓｌｅｙ ＳＷ［８］ 男 １ 岁 腹部肿物、腹胀 肝左叶 肝脏囊性肿物 完整切除 无并发症

５ Ｗｉｌｌｉａｍｓ ＪＧ［９］ 男 ３ 岁 腹部肿物 肝右叶 肝脏囊性肿物 完整切除 －

６ Ｃａｃｃｉａｇｕｅｒｒａ Ｓ［１０］ 女 ８ 月 腹部肿物 肝左叶 肝脏囊性肿物 左外叶切除术 无并发症

７ Ｗｏｏｄ ＪＡ［１１］ 女 ３ 岁 腹部肿物 肝左叶 间质错构瘤 肝左叶切除术 －

８ Ｂｌａｎｃｈａｒｄ ＳＳ［１２］ 女 １６ 岁 黄疸、体重下降 肝左叶 肝脏囊性肿物 肝左叶切除术 －

９ Ｓｅｎｙüｚ ＯＦ［１３］ 男 １ 岁 腹胀
肝脏左、

右叶
间质错构瘤

（１）部分切除术
（２）动脉栓塞术
（３）全部切除术

（１）肝 －结肠 －皮肤瘘
（２）肿瘤体积缩小
（３）无肿瘤复发

１０ Ｍａｒｒｏｎｅ Ｇ［１４］ 男 ９ 岁 孕期检查发现 肝左叶 肝脏囊性肿物 完整切除术 无并发症

１１ Ｔｒａｎ Ｓ［４］ 女 ２ 岁 腹膨隆、腹部肿物 肝左叶 腹部囊性肿物 左外叶切除术 随访 １ 年无并发症

１２ Ｆｅｒｒａｇｕｔｉ ＤＡ［１５］ 男 ６ 岁 无症状，检查发现 肝左叶 肝脏囊性肿物 左外叶切除术 随访 １９ 个月无并发症

１３ 乔广贤［１６］ 女 ６ 个月 腹部包块、食欲减退 肝右叶 肝脏肿物 右半肝切除术 随访 ３ 月无并发症

１４ 本例 男 ３８ 天 无症状，检查发现 肝右叶 腹腔肿物 肝右叶肿物切除 随访 ３ 年无并发症

　 　 讨论　 该病病因迄今不明，早期报道表明，肿瘤的产生
和增长与病毒感染引起的炎症损伤有关，亦有学者发现肿瘤

组织雌激素受体水平比周围肝组织显著增高；此外，口服避

孕药的女性停止口服药物后，其肿块明显缩小［１７，１８］ 。 但这不

能很好地解释儿童患者（尤其年龄 ＜ ２ 岁患儿）发病原因。
目前普遍接受的理论是本病源于先天性胆管畸形（即本病是

由于胚胎发育异常形成的肝内迷走胆管炎性增生或因液体

潴留囊性扩张所致）；胚胎时期原始前肠在肝内退化后残余

组织异常增生；起源于肝内胚胎性胆囊组织的异位卵巢［１７］ 。

有研究认为小儿肝内胆管囊腺瘤与胆道、呼吸道、消化道及

泌尿生殖道畸形均具有关联性［１５］ 。

肝内胆管囊腺瘤无特殊临床表现，可无任何症状、体征，

也可为一般性的腹部不适、腹部膨隆、上腹部钝痛、饱胀感、

恶心、消化不良、呕吐及黄疸等表现。 当肿物压迫肝组织、肝

外胆管及血管时，会产生相应的症状（如腹痛、大便颜色变

浅、皮肤黄染及尿色加深等）。 是否产生压迫症状与肿瘤大

小关系不明确，有病例报道患者肿物直径 ２５ ｃｍ，但患者除腹
部膨隆外，无任何不适及异常［１５］ 。 罕见症状包括囊内出血、

囊肿破裂和感染［１９］ 。 已报道的 １３ 例患儿主要因腹部膨隆
或无症状的腹部肿块就诊［４］ 。

文献报道的 １３ 例患儿几乎均由腹部 Ｘ线片、超声和 ＣＴ
发现。 由于肝内胆管囊腺瘤患儿例数太少，至今没有发现其

影像学或者实验室检查特异性表现，导致术前几乎均不能确

诊。 一般认为：如果 Ｂ超检查肝内占位呈囊性且伴有分隔，
囊液有絮状回声，囊壁不光滑尤其有突起的时候需要考虑肝

内胆管囊腺瘤。 ＣＴ 占位性病变表现为多房性，囊壁呈不规
则增厚，囊内有增强的薄分隔，壁上有结节状突起和局部钙

化，可考虑肝内胆管囊腺瘤。 ＭＲＩ 表现为囊壁、分隔、壁结节
及实性部分均呈 Ｔ１ＷＩ 稍低信号、Ｔ２ＷＩ 稍高信号，囊内液性
部分均呈 Ｔ１ＷＩ 低信号、Ｔ２ＷＩ 高信号［２０，２１］ 。 有学者认为血

清肿瘤标志物 ＣＡ１９９ 和 ＣＥＡ为有诊断意义的检查，但成人
患者中，部分患者血清 ＣＡ１９９ 与 ＣＥＡ并不升高，也有学者研
究发现对于该病而言，囊液中 ＣＡ１９９ 及 ＣＥＡ 水平较血清具
有更为优质的诊断意义［１９］ 。 报道的儿童患者中无论血常

规、肝功能、凝血功能还是血清 ＡＦＰ 均正常。 部分患儿检测
ＣＥＡ及 ＣＡ１９９ 均呈阴性结果。 由于该病临床表现、实验室
检查及影像学上均无特异性，故极易误诊为其他疾病。

在儿童中，该病通常需与肝囊肿、肝间叶性错构瘤、肝包

虫病及肝未分化胚胎肉瘤鉴别： ①肝囊肿：可多发（但无多
房表现），壁薄，厚度均匀，增强后病灶不强化。 无分隔、结
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节。 ②肝间叶性错构瘤：在 ＣＴ及 ＭＲＩ 上也可表现为有间隔
的多房囊性肿块，囊肿大，但大部分为实体。 ③肝包虫病：患
儿通常有牧区疫区生活史，病灶多发，母囊内可见子囊，可出

现“飘带征” 、“双边征”，囊壁可见蛋壳样钙化；实验室检查

外周血嗜酸性粒细胞增高、肝包虫血清抗体阳性有助于其诊

断。 ④肝未分化胚胎肉瘤：表现为有间隔的多房囊性肿块，
ＣＴ 与 Ｂ 超检查表现不一致是肝未分化胚胎肉瘤的重要特
点，但术前与肝内胆管囊腺瘤鉴别困难［２０，２２，２３］ 。 本例患儿因

Ｂ超检查发现腹部肿瘤，但被误诊为腹部淋巴管瘤，而 ＣＴ平
扫仅显示腹腔囊性肿物。 腹部 ＭＲＩ 平扫示囊肿内可见多发
线样低信号分隔，边界尚清晰，这与其他文献描述基本一致。

实验室检查发现 ＡＦＰ明显升高，余均正常，考虑 ＡＦＰ升高原
因为患儿为新生儿，处于生理性 ＡＦＰ 升高期，这与其他文献
报道基本一致。

肝内胆管囊腺瘤明确诊断必须依靠病理学检查。 我国

学者报道该肿瘤的病理特征包括： ①位于肝脏包膜下单个
肿块，界限清楚； ②病灶可见大量增生的小胆管，小胆管上
皮细胞分化良好，无明显异型性，罕见核分裂象，伴广泛慢性

炎细胞浸润； ③病变内无扩张的胆管，管腔内无胆汁； ④免
疫组化 Ｋｉ６７ 和 ｐ５３ 阴性，ＣＫｌ９、ＣＫ７ 和 ＣＫ５６ 阳性［２１］ 。 根据

囊液性质分为黏液型和浆液型囊腺瘤。 较多学者根据囊肿

衬覆立方或柱状上皮下的基质类型将其分为三种亚型： ①
Ⅰ型：显微镜下可见致密的卵巢样间充质基质，此为最常见
类型，仅发生于平均年龄 ４０ 岁左右的妇女，为良性肿瘤，基
本无恶变倾向； ②Ⅱ型：显微镜下无卵巢样基质，其特征在
于没有间充质层，但具有透明的纤维性粘液样基质，在平均

年龄为 ５０ 岁的男性中更常见，有恶变倾向； ③Ⅲ型：镜下也
缺乏卵巢样间充质基质，但囊腺瘤内为与肝细胞相似的嗜酸

性上皮细胞，此型最少见，为交界性肿瘤，仅发生于男

性［４，２４，２５］ 。 该患儿标本显微镜下可见囊壁衬覆单层粘液柱

状上皮及立方上皮细胞，其下可见粘液性纤维间质，周围可

见空泡样变性的肝脏细胞及扩张的淋巴管，应属于Ⅱ型，具
有恶变倾向，定期门诊复查目前尚未见肿瘤复发。

既往，肝内胆管囊腺瘤的治疗方法包括简单的抽吸、引

流、营养动脉栓塞、部分切除和完全切除。 最近研究表明，虽

然Ⅰ型肝内胆管囊腺瘤基本无恶变倾向，但逐渐进展仍可形
成巨大占位，Ⅱ型及Ⅲ型均有恶变倾向，故主张此类肿瘤均
行手术治疗。 由于残留病灶可引起复发或者恶变，故肿瘤必

须完全切除。 在成人中若瘤体未完整切除，则肝内胆管囊腺

瘤复发率可高达 ９０％ ，恶变率约 ２０％ ，故完全切除病灶已经
被广泛接受［１５，１９］ 。 有研究曾报道 １ 例巨大囊腺瘤患儿，首先
在影像学帮助下栓塞肿瘤的营养动脉，待瘤体缩小后再行手

术完全切除，预后良好，其余报道的儿童患者均采取开腹手

术，成人中已开展腹腔镜下囊肿完整切除术［１３，２６］ 。 据报道成

人术后出现的并发症包括腹腔内出血、胆瘘、感染等，均予以

积极治疗后治愈［１９］ 。 儿童患者术后尚未见并发症报道。 本

患儿术前诊断不明，术中发现肝脏右叶囊性占位性病变，行

肝脏右叶囊性肿物切除术，术后恢复良好，无并发症发生。

术后随访至今生长发育良好，未见肿瘤复发。

肝内胆管囊腺瘤是儿童非常罕见的肝脏肿瘤，因临床表

现缺乏特异性常导致误诊，治疗时应完整切除，避免肿瘤复

发及恶变。 在临床工作中，对于肝脏囊性肿物我们应该考虑

到肝内胆管囊腺瘤的可能性，以期获得更好的治疗效果。
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