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摘  要 

报道1例51岁女性患者，因“外院体检彩超检查发现肝内占位性病变1天”就诊于赣南医科大学第一附属

医院，经右半肝切除术，术后病理证实为：胆管内乳头状粘液性肿瘤，随访1年，未发生复发及转移。 
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Abstract 
We report the case of a 51-year-old woman who was referred to The First Affiliated Hospital of Gan-
nan Medical University after an abdominal ultrasound during a routine health examination at an 
external facility revealed a hepatic mass. The patient underwent a right hemihepatectomy, and post-
operative pathology confirmed the diagnosis of intraductal papillary mucinous neoplasm (IPMN) of 
the bile duct. At the one-year follow-up, there was no evidence of recurrence or metastasis. 
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1. 引言 

胆管内乳头状黏液性肿瘤(Biliary tract intraductal papillary mucinous neoplasm, BT-IPMN)是一种源自

胆道上皮的罕见肿瘤，BT-IPMN 的主要病因包括肝内胆管结石和华支睾吸虫感染[1]。其发病机制尚不明

确。常见临床症状为腹痛和黄疸，由大量分泌的黏液引起胆管梗阻。早期明确诊断较为困难，主要诊断

方式为 CT 或 MRI 检查，影像学特征为胆管局灶性或弥漫性扩张和胆管内肿块。首选治疗方式为手术治

疗。由于该病发病率低，临床医生对其认识可能不足，难以明确诊断，因此此例病例报道有助于增加临

床医生对该疾病的认知，特别是在影像学表现和病理特征方面。本文回顾性分析我院 1 例 BT-IPMN 患者

的临床资料，并结合文献进行讨论。 

2. 临床资料 

 
Figure 1. Diffuse mild cystic dilation of the intrahepatic and extrahepatic bile ducts 
图 1. 肝内外胆管广泛轻度囊状扩张 

 

 
Figure 2. Diffuse mild cystic dilation of the intrahepatic and extrahepatic bile ducts 
图 2. 肝内外胆管广泛轻度囊状扩张 
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Figure 3. Pathology (HE × 100): Intraductal papillary mucinous neoplasm of the bile 
duct with associated invasive carcinoma (moderately differentiated adenocarcinoma) 
图 3. 病理(HE × 100)：胆管内乳头状黏液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌) 

 

 
Figure 4. Pathology (HE × 100): Intraductal papillary mucinous neoplasm of the bile 
duct with associated invasive carcinoma (moderately differentiated adenocarcinoma) 
图 4. 病理(HE × 100)：胆管内乳头状黏液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌) 

 
患者女，51 岁，因“外院体检彩超检查发现肝内占位性病变 1 天入院”。8 月前因胆囊结石于当地

医院行“胆囊切除术”。无乙肝、丙肝病史，无饮酒史。患者于 1 天前在当地医院体检，彩超检查发现

肝内占位性病变，无反酸、嗳气，无恶心、呕吐、呕血，无腹痛、腹胀、腹泻，无便血、便秘，无寒战、

发热等不适。为进一步诊治遂来我院就诊，门诊拟“肝内占位性病变”收住我科。体格检查：全身皮肤黏

膜色泽正常，未见皮疹，无皮下结节、瘢痕，未见皮下出血点及瘀斑，未见肝掌，未见蜘蛛痣。腹部平

坦，软，无压痛及反跳痛，未触及腹部包块，肝脏肋下 2 cm 触及，质硬，边界清，有触痛感，脾脏肋下

未触及，移动性浊音阴性，肠鸣音正常，双侧肾区无叩痛。2024-02-01 上腹部(肝脏，胆，脾，胰) CT 平

扫 + 增强(图 1，图 2)：1) 肝右叶巨大占位，考虑恶性肿瘤，HCC 可能性大；肝右静脉显影不清；2) 肝
硬化征象；肝内外胆管轻度扩张；肝周少量积液；3) 胆囊术后缺如；4) 右肺下叶实性小结节，随诊；5) 
主动脉硬化；6) 甲状腺稍增粗并密度减低，请结合超声及甲状腺功能检查。2024-02-01 肝功能：丙氨酸

氨基转移酶(速率法) 14 U/ml 天门冬氨酸氨基转移酶(速率法) 20 U/ml。2024-02-01 肿瘤五项：AFP2.63 
ng/ml，CEA 癌胚抗原(电化学发光) 238 ng/ml，肿瘤相关抗原 199 (电化学发光) 46.7 U/ml，CA125 15.6 
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ng/ml CA153 21.3 ng/ml，乙肝、丙肝阴性，排除手术禁忌症，于 2024 年 2 月 4 日在全麻下行“右半肝切

除术+肠粘连松解术”，手术过程顺利。术后恢复佳，病理提示(右半肝)考虑胆管内乳头状黏液性肿瘤伴

浸润性癌(中分化腺癌)，待免疫组化检查协助诊断。(图 3，图 4)术后免疫组化：(右半肝)胆管内乳头状黏

液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌)，结合形态及免疫组化检查，考虑胰胆管型。2401861-A12#：CK19(+)、
MUC5AC(部分+)、CK7(部分+)、CEA(+)、CK20(−)、CDX-2(−)、MUC2(+)、MUC6(−)、Villin(+)、Pax-8(−)、
Ki-67(热点区约 40%，+)、Hepatocyte(部分+)、GS-6(−)。(图 5，图 6)术后 9 天出院。最终诊断：胆管内

乳头状黏液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌)。出院后 1 年随访，患者存活。 
 

 
Figure 5. Immunohistochemistry: MUC5AC(+) The diagnosis was intraductal papillary mucinous neoplasm 
of the bile duct with associated invasive carcinoma (moderately differentiated adenocarcinoma). Based on 
the histological features and immunohistochemical profile, the pancreatobiliary subtype was considered 
图 5. 免疫组化：MUC5AC(+)胆管内乳头状黏液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌)，结合形态及免疫组

化检查，考虑胰胆管型 
 

 
Figure 6. Immunohistochemistry: CK19(+) The diagnosis was intraductal papillary mucinous neoplasm of 
the bile duct with associated invasive carcinoma (moderately differentiated adenocarcinoma). Based on the 
histological features and immunohistochemical profile, the pancreatobiliary subtype was considered  
图 6. 免疫组化：CK19(+)胆管内乳头状黏液性肿瘤伴浸润性癌(中分化腺癌)，结合形态及免疫组化检

查，考虑胰胆管型 
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3. 讨论 

胆管内乳头状黏液性肿瘤(Biliary tract intraductal papillary mucinous neoplasm, BT-IPMN)是一种源自

胆道上皮的罕见肿瘤，BT-IPMN 的主要病因包括肝内胆管结石和华支睾吸虫感染。BT-IPMN 也与原发性

硬化性胆管炎及先天性胆道疾病相关[1]。然而，BT-IPMN 的确切发病机制仍不清楚。2010 年世界卫生组

织将胆管内乳头状肿瘤(Intraductal papillary neoplasm of the bile tract, IPNB)正式采用为一类单独的胆道肿

瘤类型[2]。依据 IPNB 的细胞结构分级，提出了 IPNB 分型，IPNB 根据导管内乳头成分的显微结构分为

1 型和 2 型。1 型 IPNB (BT-IPMN)是典型类型，具有结构良好的乳头状结构、胆管囊性扩张及大量黏液

分泌。由于其病理特征与 IPMN 相似，1 型 IPNB 被认为是其在胆道系统的对应形式。2 型 IPNB，也被

称为乳头状胆管癌。其特征尚未完全明确。其乳头状结构较为复杂，表现出不规则分支、筛状腺体以及

导管内成团坏死，且很少分泌大量黏液分泌[3]。最近，提出了一种证明形态学和病理学特征之间相关性

的形态学分类。可能通过术前预测其亚型来补充病理分类。将 IPNB 分为三种形态类型——分支、主导管

和混合。该分类与术后预后具有明显的相关性，可能有助于指导针对 IPNB 患者每种形态类型量身定制

的手术策略[4]。在本病例中，患者右半肝书页状切开后，可见切面呈胶冻样，且可见黏液分泌，患者术

后病理分型为 1 型。 
IPNB 主要特征是腔内生长的上皮肿瘤，伴有细小的纤维血管柄。受累胆管因导管内肿瘤肿块和粘液

分泌过多而出现扩张，临床上可通过影像学检查和内窥镜检查识别。IPNB 被认为是胆道癌的浸润前前体。

而从前体进展为浸润性癌很可能是胆道癌的一个主要过程[5]。胆管周围毛细血管丛(The peribiliary capil-
lary plexus, PCP)的免疫染色可能是评估前体恶性进展的新病理工具。IPNB 的茎或基质中 PCP 样毛细血

管的丢失可能与 IPNB 的恶性进展有关[6]。约一半的 IPNB 病例均劫持了 PCP 作为其支持血管(血管共同

选择)，腔内肿瘤成分与稀疏的毛细血管相关，几乎没有纤维化[7]。IPNB 根据免疫组织化学粘蛋白核心

蛋白的形态和各种表达分为四种表型：胰胆、肠、胃和嗜酸细胞。其中，最常见的亚型是胰胆型，其次是

肠、胃和嗜酸细胞型。IPNB 的免疫组织化学研究通常基于粘蛋白核心蛋白，包括粘蛋白 MUC1、MUC2、
MUC5AC 和 MUC6，以及许多肿瘤相关分子，包括 p53、p16、SMAD4、β-catenin、KRAS、GNAS、CDX2、
细胞角蛋白 7、和细胞角蛋白 20。而晚期病变(高度异型增生或伴有相关浸润性癌的 IPNB)和 MUC1 的高

水平表达与不良结果相关[1]。在我们的病例中，结合病理形态及免疫组化检查，考虑胰胆管型。而未来

在胆道肿瘤序贯致癌机制、病理学–基因组相关性和潜在治疗靶点方面或许可以进行更多相关研究。 
IPNB 作为胆管癌的癌前病变，多发生在老年男性患者中。IPNB 的常见症状是腹痛和黄疸。实验室

检查可能显示胆红素和转氨酶升高。CA19-9，癌胚抗原 CEA 对 IPNB 具有一定诊断价值，但特异度和敏

感度较差，影像学检查为其主要的检查方法，影像学特征为胆管扩张[8]。当超声检查发现导管内肿块或

囊性实性肿块伴胆管扩张，或显著胆管扩张无导管内肿块时，应考虑 IPNB，但通常不建议使用超声成像

来确认诊断，因为超声成像的敏感性低、准确性低。此外，在超声图像中很难识别小病灶，导管内肿块

有时会与淤泥、非阴影结石或血凝块混淆[9]。而超声造影剂增强可用于区分导管内或壁内肿瘤与胆道系

统中的淤泥、脓液和凝块。导管内乳头状黏膜变化表现为高回声带状增厚，超声造影上显示有高增强。

腔内重要淋巴结在动脉期过度增强，然后显示清除[10]。故而推荐常规行 CT 或 MRI 检查。CT 和 MRI 在
疑似胆道肿瘤患者诊断 IPNB 中均具有临床意义。IPNB 的影像学表现因胆管内病变的位置、大小和数量

而异。通常，IPNB 表现为胆管局灶性或弥漫性扩张和胆管内肿块[11]。PET-CT 联合 CA19-9 水平升高的

检测方案，在预测伴有高级别瘤变或癌变的胆管内乳头状肿瘤时，显示出 91.8%的敏感性和 61.9%的特异

性[12]。MRI 在评估 IPNB 方面比 CT 更准确和可靠。术前 MRI 不仅在区分 IPNB 亚型方面具有临床价

值，而且在提示肿瘤侵袭性方面具有临床价值。磁共振胰胆管造影(Magnetic Resonance Cholangiopancre-
atography, MRCP)可以直观地显示胆管系统的扩张及其梗阻部位，并确定病变是否与其相连。MRCP 有助
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于区分 IPNB 合并相关浸润性癌和 IPNB 合并上皮内瘤变[13]。近年来，随着内镜技术的不断发展和应用，

经内镜逆行胰胆管造影(Endoscopic Retrograde Cholangiopancreatography, ERCP)也被广泛应用于胆道系统

疾病的诊断与治疗，ERCP 可以直视观察乳头处的胶冻样黏液，为提供诊断的重要依据，而联合胆管镜检

查，可以发现肝内导管的细小病变，并且可以用于有针对性的活检和直接检查疾病的范围，以便为手术

提供精确的解剖信息[14]。本例患者术前进行了增强 CT 检查，但仅发现肝内外胆管广泛轻度囊状扩张，

由于临床上此类病例非常罕见，并未在术前明确诊断，而误诊为肝细胞癌。回顾此病例，CT 表现为导管

内肿块及囊性扩张，符合 IPNB 的影像学表现，应考虑诊断为 IPNB。因此掌握该病的特征性影像学表现

对临床诊断具有重要意义，需引起高度重视。 
IPNB 的主要治疗方法是手术治疗，对于放射学怀疑的 IPNB，建议早期手术。因为它通常是侵袭性

的。胰胆 IPNB 表达 MUC1 的比例显著更高(86.4%)，与其他 IPNB 亚型相比，胰胆亚型浸润性癌的发生

率(72.7%)显著高于胃型(26.7%)和肠道(32.6%)亚型。肝内 IPNB 的总生存期优于肝外 IPNB。IPNB 切除术

后绝对生存率的估计值为 1 年时 96%，3 年时为 79%，5 年时为 65% [15]。IPNB 最佳手术策略的确定取

决于病变的部位和范围。位于肝内胆管的肿瘤应进行肝切除术，而位于肝外胆管的肿瘤应进行胰十二指

肠切除术或胆管切除术。R0 切除比 R1 切除具有更好的中位生存期。肿瘤完全切除与良好的生存率相关，

即使在恶性 IPNB 患者中也是如此[16]。此外，由于弥漫型 IPNB 的特点是术前 CT 图像上多个肿块的比

例显著更高，应考虑扩大手术范围，以获得阴性切缘[17]。淋巴结转移在 IPNB 中较少见。对于是否行区

域淋巴结清扫，尚未有定论。但对于恶性 IPNB，淋巴结转移和切除完成度与患者生存率显著相关。建议

对怀疑为恶性 IPNB 患者行规范的淋巴结清扫[18]。对于沿胆管粘膜浅表扩散或手术切缘阳性的患者，肝

移植可能被认为是唯一的确定性治疗方法。但淋巴结阳性或严重肿瘤浸润或相关严重合并症的患者不符

合肝移植条件[19]。近年来关于 IPNB 的姑息性治疗有所进展，但应用并不广泛，疗效缺乏数据支持。在

非手术健康的患者中，已有一些姑息性治疗，如放化疗、经皮经肝胆道引流、胆道支架置入术和内镜入

路(包括胆管镜电凝、氩等离子体凝固术、射频消融术和光动力疗法)。迄今为止，大多数以前的研究是单

个患者的病例报告或缺乏关于放化疗方案或时间表的详细数据的文章。有研究表明，施用立体定向放射

治疗(Stereotactic body radiation therapy, SBRT)治疗不能手术的粘蛋白分泌型 IPNB 可以抑制粘蛋白分泌

并促进黄疸和胆管炎的改善，并可能防止未来发展为胆管癌[20]。内窥镜超声引导下胆总管十二指肠造口

术可以创建了一条通往胆管的通路，插入一个管腔并置金属支架，对胆管中的肿瘤进行氩浆凝固，预防

胆管炎复发[21]。此外，胆管镜引导下激光消融具有良好的消融效果，可能是 IPNB 的一种有前途的治疗

方式[22]。对于局限性病灶，胆管镜引导下的光动力疗法靶向干预在技术上是可行的，有利于实现人类局

限性病灶的精确治疗[23]。因此，对于不适合手术的患者，内镜下射频消融术(Endoscopic Radiofrequency 
Ablation, ERFA)、氩等离子体凝固(Argon Plasma Coagulation, APC)和光动力疗法(Photodynamic Therapy, 
PDT)可用于局部治疗。在此例病例中，予以患者行“右半肝切除术”，虽未在术前明确诊断，但术后获

得了阴性切缘，且患者术后 1 年未见复发转移。因此对于术前评估疑似为 IPNB 的患者，应尽快进行手

术治疗并完成 R0 切除。 
总之，IPNB 是一种罕见的胆管肿瘤，难以诊断。术前诊断主要依靠影像学，常见的诊断方法包括 CT

和 MRI，然而由于 IPNB 的多灶性特点，常无法准确判断肿瘤的病变程度，确诊仍需术后病理。因此术

前评估疑似为 IPNB 且无手术禁忌证的患者，需要在仔细的术前评估的基础上制定准确的计划，手术是

其主要的治疗方式。 

声  明 

该病例报道已获得病人的知情同意。 

https://doi.org/10.12677/acm.2025.1592518
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