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肝左右肝管分别由左右半肝

内的毛细胆管逐渐汇合而成，

走出肝门之后即合成肝总管。



肝门部胆管（一级和二级分支肝内段）

肝内胆管

周围胆管（肝内胆管和二级分支以上）

胆管系统

肝外胆管



发生在二级胆管至小叶间胆管的原发性胆管细胞癌，

约占胆管细胞癌的10%，在原发性肝脏恶性肿瘤中占

5%-10%。

多发生于60-70岁，男性稍多于女性，但无明显

优势。

缺乏典型的临床症状，可有腹痛、消化不良等非

特异性症状。具有起病隐匿，发展迅速，恶性程

高，预后不佳的特点。



ICC

依据肿瘤大体表现分为结节型、管周浸润型和

管内型。其中结节型最多见，管内型外科手术切

后预后好于其他类型。

：大多数ICC为不同分化程度的腺癌，伴纤维间质

反应。类似于肝门，肝外胆管或胰腺的腺癌。





依据解剖结构分为：

大管型（肝门型）ICC

小管型（周围型）ICC



ICC

常起源于肝门部大胆管，由具有大导管或乳头状结构的富含黏液

的柱状肿瘤细胞组成，并表现出浸润或扩张的生长模式。



ICC

起源于肝内导管周围腺体，由缺乏黏液的的立方体细胞组成，形

成小的导管或管状结构，并形成分支状、筛状、乳头状等模式。



ICC ICC

危险因素：大管型ICC：慢性胆道疾病（如：肝内胆管结

石和原发性硬化性胆管炎）或胆管上皮内瘤变。

小管型ICC：与慢性肝炎或肝硬化相关

基因改变：大管型ICC：KRAS、SMAD4突变。

小管型ICC：IDH1/2、BAP1、FGFR2
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共184名临床上通过常规检查（包括临床表现、影

像学改变、上、下消化道内窥镜检查和外科手术）

确定患有ICC的患者。共分为4组：大管

组（LD），小管组（SD1、SD2），IND组（不

明确组）。

免疫组化：HepPar1 、Arginase-1 、Glypican-3 、

S100P 、 CD56、 CK19、CA19-9、CK7。

原位杂交：检测白蛋白RNA。



男：女=81:103，中位年龄66岁。 110例患者可得到血清

学结果，肝炎患者占17%。吸烟占46%，酗酒患者为9%，

肝硬化病人8%，自身免疫疾病患者占8%，脂肪变性占3%，

原发性硬化性胆管炎比例为2%。



LD 肿瘤成分主要为由大的不规则浸润的腺体组成，腺体

被覆柱状细胞，小灶出现的微乳头或小管样结构也

纳入LD组。
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SD 肿瘤主要由小至中等大小和/或吻合异型腺体组成，

腺体被覆立方体或多角形细胞。

SD1 主要由小至中等大小腺体组成。

SD2 主要由吻合腺体组成。







IND 形态无法纳入LD或SD组的病例。





LD组更容易
出现神经侵犯

SD组结节状
形态多见



LD组细胞内、
外黏液比SD组

更多见
与LD组相比，SD组更
容易出现肝样细胞、
向周围浸润性生长以

及硬化性间质



LD组多见细胞内、外黏液；间质纤维化和神经侵犯。

SD组常见结节状形态；肿瘤向周围浸润性生长；硬

化性间质和肝样细胞。



（1）LD组白蛋白表达率更低
（2）SD1组与SD2组比较，SD2

组白蛋白表达更多见

LD组细胞外MUC
阳性更多见

LD组CA19-9
阳性更常见



白蛋白阳性与
细胞外MUC
染色呈负相关

CA19-9表达
与神经周侵犯

相关



LD组白蛋白表达阳性率低于SD组

LD组CA19-9阳性表达通常高于SD组







无法证实LD组与SD组预后差异

AJCC（第8版）pT分期及导管周浸润可作为预后的

独立预测因素



（1）LD组：北美人群发病率较低，与原发性硬化性胆管炎相关。

形态与肝外胆道肿瘤类似，常可见黏液，缺乏白蛋白表达。

（2）SD组：本课题中最多见的肿瘤类型，肿瘤主要由小管或吻

合的小导管组成，也可见黏液，白蛋白杂交阳性多见。可

通过白蛋白原位杂交方法区分LD与SD。

（3）目前无法通过临床或生物学角度进一步区分SD组亚型

（SD1， SD2）

（4）试验结果显示LD与SD预后并无明显差异，但通过识别LD与

SD形态学的差异，将来能够进一步研究这两种亚型不同的

形态与生物和遗传特征的相关性。
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