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肝门部胆管癌诊疗湖南专家共识 （2025版）

湖南省医学会肝胆外科专业委员会，湖南省胆道疾病防治临床医学研究中心，胆道疾病防治湖南省重点实验室，数字化肝

胆医疗湖南省工程研究中心，湖南省国际医学交流促进会肝胆外科专业委员会，湖南省肝胆胰外科联盟，湖南省胆道恶性

肿瘤诊疗联盟，芙蓉实验室肝胆胰疾病研究中心

摘     要             肝门部胆管癌 （hCCA） 是一种起源于胆管上皮细胞的恶性肿瘤，手术切除难度大、病死率高、预后差

等特点，是外科领域面临的重大挑战之一。近年来，随着手术理念的不断革新和诊疗技术的持续进

步，hCCA 的诊断与治疗水平取得了一定提升。然而，如何进一步规范 hCCA 的诊疗流程，提高治疗效

果并改善患者预后，仍是当前亟待解决的问题。为此，湖南省医学会肝胆外科专业委员会联合湖南省

胆道疾病防治临床医学研究中心、胆道疾病防治湖南省重点实验室、数字化肝胆医疗湖南省工程研究

中心、湖南省国际医学交流促进会肝胆外科专业委员会、湖南省肝胆胰外科联盟、湖南省胆道恶性肿

瘤诊疗联盟及芙蓉实验室肝胆胰疾病研究中心，组织多学科专家共同讨论并撰写了 《肝门部胆管癌诊

疗湖南专家共识》。本共识旨在规范 hCCA 的诊断与多学科诊疗模式，提高整体诊疗水平，从而改善该

病总体预后。

关键词             Klatskin 肿瘤/诊断；Klatskin 肿瘤/治疗；多数赞同
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Abstract             Hilar cholangiocarcinoma (hCCA) is a malignant tumor originating from the epithelial cells of the bile 

duct, characterized by high malignancy, significant surgical challenges, high mortality, and poor 

prognosis, making it one of the most formidable challenges in the field of surgery. In recent years, 

advancements in surgical concepts and diagnostic and therapeutic techniques have led to improvements 

in the diagnosis and treatment of hCCA. However, standardizing the management of hCCA, enhancing 
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treatment efficacy, and improving patient outcomes remain pressing issues. To confront these challenges, 

the Hepatobiliary Surgery Professional Committee of Hunan Medical Association, Hunan Provincial 

Clinical Research Center for the Prevention and Treatment of Biliary Diseases, Hunan Provincial Key 

Laboratory for the Prevention and Treatment of Biliary Diseases, Hunan Provincial Engineering 

Research Center for Digital Hepatobiliary Medicine, the Hepatobiliary Surgery Professional Committee 

of Hunan International Medical Exchange and Promotion Association, the Hunan Alliance of 

Hepatobiliary and Pancreatic Surgery, the Hunan Alliance for the Diagnosis and Treatment of Malignant 

Biliary Tumors, and the Hepatopancreatobiliary Disease Research Center of Furong Laboratory, 

convened a multidisciplinary panel of experts to develop the Hunan expert consensus on comprehensive 

diagnosis and treatment of hilar cholangiocarcinoma. This consensus aims to standardize the diagnosis 

and multidisciplinary treatment approach for hCCA, enhance overall diagnostic and therapeutic 

standards, and ultimately improve the overall prognosis of the disease.

Key words           Klatskin Tumor/diag; Klatskin Tumor/ther; Consensus

CLCCLC  numbenumberr: R735.7

肝门部胆管癌 （hilar cholangiocarcinoma，hCCA），

又 称 近 端 胆 管 癌 ， 是 指 原 发 于 胆 囊 管 与 胆 总 管 汇

合处和二级胆管之间的胆管细胞癌，主要侵犯左、

右 肝 管 ， 肝 总 管 分 叉 部 及 肝 总 管 ， 是 最 常 见 的 胆

道恶性肿瘤 （约占 40%~60%） [1-2]。 由于肝门部复

杂的解剖学位置和 hCCA 生物学特性，易侵犯肝门

区 血 管 、 神 经 、 淋 巴 组 织 及 邻 近 肝 组 织 ， 因 此 治

疗 难 度 大 、 预 后 不 佳[3]。 根 治 性 手 术 是 hCCA 唯 一

可能获得治愈的治疗方式，然而，约 2/3 的 hCCA 患

者在确诊或探查时是不可切除的[4]。对 hCCA 进行前

期 全 面 评 估 和 多 学 科 综 合 治 疗 （multi-disciplinary 

treatment，MDT） 是实现患者最佳结局的关键。

湖 南 省 医 学 会 肝 胆 外 科 专 业 委 员 会 、 湖 南 省

胆 道 疾 病 防 治 临 床 医 学 研 究 中 心 、 胆 道 疾 病 防 治

湖 南 省 重 点 实 验 室 、 数 字 化 肝 胆 医 疗 湖 南 省 工 程

研 究 中 心 、 湖 南 省 国 际 医 学 交 流 促 进 会 肝 胆 外 科

专 业 委 员 会 、 湖 南 省 肝 胆 胰 外 科 联 盟 、 湖 南 省 胆

道 恶 性 肿 瘤 诊 疗 联 盟 、 芙 蓉 实 验 室 肝 胆 胰 疾 病 研

究 中 心 组 织 肝 胆 专 家 以 及 多 中 心 普 通 外 科 、 超 声

科 、 放 射 科 、 核 医 学 科 、 消 化 内 科 、 肿 瘤 内 科 、

病 理 科 等 学 科 专 家 组 成 《肝 门 部 胆 管 癌 诊 疗 湖 南

专 家 共 识 （2025 版） 》 编 审 委 员 会 （简 称 “ 共 识

编 委 会 ”）， 共 同 讨 论 ， 总 结 了 我 省 在 hCCA 诊 疗

方面的 40 余年的临床实践经验，结合国内外文献，

形 成 共 识 ， 旨 在 规 范 和 指 导 hCCA 的 诊 断 与 治 疗 。

本 共 识 强 调 术 前 精 准 评 估 和 个 体 化 治 疗 方 案 的 制

定 ， 同 时 强 调 术 中 精 细 操 作 提 高 手 术 质 量 ， 改 善

该病总体预后。

2024 年 3 月初启动共识撰写工作，2024 年 5 月—

6 月将草案交由审核组专家审核讨论，其间反复完

善、几易其稿，共识编委会全体成员于 2024 年 11 月

1 日在长沙召开了本共识的定稿会，并对相关推荐

意见进行了投票，形成共识推荐意见和推荐等级，

最终定稿。为系统综述 hCCA 的最新研究进展，共

识 编 委 会 制 定 了 严 谨 的 文 献 检 索 策 略 ， 检 索 数 据

库 包 括 ： PubMed、 MEDLINE、 EMBASE、 Cochrane

系 统 评 价 数 据 库 、 中 国 生 物 医 学 文 献 数 据 库

（CBM）、中国知网 （CNKI）、万方数据库。检索关

键 词 包 括 ： Hilar Cholangiocarcinoma、 Epidemiology、

Diagnosis、Pathology、Staging、Multidisciplinary Care、

Surgical Treatment、Systemic Therapy。文献纳入标准

包 括 与 hCCA 相 关 的 流 行 病 学 、 诊 断 、 治 疗 方 法

（包括外科治疗、局部治疗和系统治疗）、病理学

特 征 、 疾 病 分 期 及 MDT 的 系 统 评 价 、 Meta 分 析 、

随 机 对 照 试 验 （randomized controlled trial， RCT）、

队列研究、病例对照研究等。排除包括基础研究、

简 讯 、 会 议 摘 要 及 其 他 低 证 据 等 级 文 献 。 本 共 识

采用苏格兰学院间指南网络 （Scottish Intercollegiate 

Guidelines Network， SIGN） [5] 证 据 及 推 荐 意 见 进 行

分级 （表 1），并根据证据等级对推荐意见评为 A、

B、0、GPP 四个等级 （表 2）。共识编委会进行投

票，设置强烈共识、共识、不明确意见和无共识，

当推荐意见的强烈共识和共识比例≥75% 时形成专

家共识 （表 3）。
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1     hCCA流行病学和危险因素 

hCCA 主 要 好 发 于 50~70 岁 人 群 ， 男 女 比 例 约

为 1.4∶1[6-8]。 hCCA 的 发 病 具 有 明 显 的 地 域 性 ， 欧

洲、美国和澳大利亚发病率 0.35~2/10 万，而泰国、

中国和韩国发病率高，泰国东北部发病率可高达 85/

10 万。hCCA 的不同区域发病率反映了不同的潜在

危 险 因 素 。 在 欧 美 国 家 ， 原 发 性 硬 化 性 胆 管 炎

（primary sclerosing cholangitis，PSC） 是 hCCA 最常见

的 危 险 因 素 。 而 在 东 南 亚 地 区 ， 最 常 见 的 危 险 因

素是肝吸虫感染[7]。目前确定的其他危险因素还包

括 先 天 性 胆 管 扩 张 症 、 肝 胆 管 结 石 、 肝 硬 化 以 及

慢性乙型和丙型病毒性肝炎等[9-10]。这些危险因素

共 同 的 特 点 是 可 导 致 胆 管 上 皮 的 慢 性 炎 症 和 胆 汁

淤积，从而增加胆管癌的发生风险[10]。

2     hCCA的筛查和诊断 

2.1 临床表现　

hCCA 患者早期缺乏典型症状，可能在肝功能

检 查 或 因 其 他 原 因 进 行 影 像 学 检 查 时 偶 然 发 现 。

随着疾病进展，hCCA 最常见的临床表现是梗阻性

黄 疸 ， 高 达 90% 的 患 者 可 出 现 无 痛 性 黄 疸 ， 表 现

为 不 同 程 度 的 皮 肤 巩 膜 黄 染 ， 呈 进 行 性 加 重 ， 伴

随 陶 土 样 便 、 浓 茶 尿 及 皮 肤 瘙 痒 等 症 状 。 此 外 ，

患 者 还 可 伴 有 上 腹 部 不 适 或 疼 痛 、 疲 乏 、 厌 食 及

体 质 量 减 轻 等 非 特 异 性 症 状 。 约 10% 患 者 可 能 合

并 胆 道 感 染 ， 可 出 现 右 上 腹 疼 痛 、 寒 战 高 热 、 黄

疸等[11-13]。

2.2 实验室检查　

若 患 者 发 生 梗 阻 性 黄 疸 ， 肝 功 能 检 查 通 常 显

示 直 接 胆 红 素 升 高 ， 同 时 伴 有 碱 性 磷 酸 酶 和 谷 氨

酰 转 移 酶 升 高 ， 部 分 患 者 还 可 能 合 并 转 氨 酶 升

高[2]。若患者合并胆道感染，白细胞计数升高、中

性粒细胞增多、C-反应蛋白升高，胆汁或者血培

养结果可能阳性[12]。

糖类抗原 19-9 （CA19-9） 是 hCCA 最常用的肿

瘤标志物，高达 85% 的 hCCA 患者 CA19-9 水平升高。

但约 10% 患者缺乏 Lewis 抗原，不分泌 CA19-9[14]。由

表3　共识强度分级

Table 3　Classification of consensus strength

等级

强烈共识

共识

不明确意见

无共识

内容

>90% 的参与者同意

>75%~90% 的参与者同意

>50%~75% 的参与者同意

<50% 的参与者同意

表2　推荐等级

Table 2　Levels of Recommendation

等级

A

B
0
GPP

定义

至少 1 个 Meta 分析、系统综述或评分为 1++的 RCT，直接适用于目标人群；或证据主要由评分为 1+的研究，直接适用于目标人

群，且证明结果的整体一致性

证据包括评分为 2++的研究，直接适用于目标人群；或证据包括评分为 2+的研究，直接适用于目标人群且证明结果的整体一

致性；或从评分为 1++或 1+的研究推测的证据

3 或 4 级证据；或从评分为 2++或 2+的研究推测的证据

良好的实践点，指南开发小组根据临床经验推荐的最佳实践

表1　证据质量分级

Table 1　Levels of Evidence Quality

等级

1++
1+
1-
2++
2+
2-
3
4

内容

高质量 Meta 分析、RCT 的系统综述或极低偏倚风险的 RCT
运行良好的 Meta 分析、系统综述或低偏倚风险的 RCT
Meta 分析、系统综述或高偏倚风险的 RCT
高质量病例对照队列研究的系统综述、混淆或偏倚风险极低且因果关系可能性高的高质量病例对照队列研究

混淆或偏倚风险高、无因果关系风险大的病例对照队列研究

混淆或偏倚风险极低且因果关系可能性中等的、运行良好的病例对照队列研究

非解释研究、如病例报告或病例分析

专家意见
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于 CA19-9 升高还可见于胆道梗阻、胰腺炎、肝硬

化 、 肝 细 胞 癌 、 胰 腺 癌 等 多 种 疾 病 ， 因 此 其 阳 性

预测值较低 （16%~40%） [13-14]。尽管如此，CA19-9

对于 hCCA 仍具有重要的辅助诊断价值，有效的胆

道引流后 CA19-9 仍持续升高提示恶性肿瘤可能性

大。此外，在 hCCA 根治术后患者中，血清 CA19-9

水 平 升 高 是 预 后 不 良 的 独 立 因 素 ， 可 用 于 监 测 疾

病 的 复 发[15-16]。 癌 胚 抗 原 （CEA） 也 是 hCCA 常 用

的 肿 瘤 标 志 物 ， 建 议 CA19-9 联 合 CEA 作 为 怀 疑

hCCA 患者的筛查项目[17]。大约 15% 的可疑 hCCA 患

者 在 手 术 后 被 最 终 诊 断 为 良 性 病 变 （自 身 免 疫 性

胆管病等） [18-19]。IgG4 相关硬化性胆管炎通常表现

为 胆 管 壁 增 厚 和 胆 管 狭 窄 、 梗 阻 性 黄 疸 ， 在 临 床

中需与 hCCA 相鉴别，通过评估患者血清 IgG4 水平

有助于两者的鉴别[20]。

推荐意见 1：建议肝功能、CA19-9、CEA 和 IgG4

检测作为基线评估。

⑴ 尽管标志物对胆管癌没有特异性，CA19-9 可

因梗阻性黄疸而升高，如果有效的胆道引流后仍持续

升高提示恶性肿瘤。

⑵ 联合 IgG4 检测有助于 hCCA 的鉴别。

[证据等级：1+，推荐等级：A，强烈共识100.0%（25/25）]

2.3 影像学检查　

影像学检查是 hCCA 的筛查、诊断、分期、可

切 除 性 评 估 、 疗 效 判 断 以 及 随 访 的 重 要 依 据 。 影

像 学 评 估 应 包 括 肿 瘤 沿 胆 管 树 轴 向 扩 展 的 范 围 、

肿 瘤 突 破 胆 管 壁 轴 向 扩 展 的 范 围 、 肿 瘤 与 门 静 脉

和 肝 动 脉 的 关 系 、 区 域 性 淋 巴 结 转 移 和 神 经 丛 浸

润，以及肿瘤在肝内和远处转移情况[21]。hCCA 影

像学诊断的两个基本证据是胆管梗阻和肿瘤占位。

目前，hCCA 常用的影像学检查包括无创的超

声 检 查 、 CT、 MRI、 磁 共 振 胰 胆 管 成 像 （magnetic 

resonance cholangiopancreatography， MRCP） 以 及 正

电 子 发 射 计 算 机 断 层 显 像 （positron emission 

tomography-computed tomography， PET/CT）。 此 外 ，

还 有 内 镜 逆 行 性 胰 胆 管 造 影 （endoscopic retrograde 

cholangiopancreatography， ERCP）、 经 皮 经 肝 胆 管 造

影 （percutaneous transhepatic cholangiography， PTC）、

胆 道 镜 和 超 声 内 镜 （endoscopic ultrasonography，

EUS） 等有创检查方法。建议在进行胆道减压或内

镜检查之前，先进行 CT 或 MRI 检查，以避免操作

引 起 的 继 发 炎 症 及 导 管 或 支 架 等 情 况 对 肿 瘤 真 实

情况判断的影响[22]。hCCA 诊断流程见图 1。

2.3.1 超声检查　超 声 检 查 是 hCCA 首 选 的 筛 查 方

法，具有便捷、快速、经济和无创等优点。hCCA

在 超 声 检 查 中 表 现 为 肝 内 胆 管 扩 张 ， 并 在 肝 门 处

呈现截断性改变，扩张的胆管内可能见肿瘤回声。

多普勒超声有助于评估肝动脉、门静脉受累情况。

然 而 ， 超 声 在 确 定 梗 阻 的 位 置 、 鉴 别 良 恶 性 肿 瘤

以 及 评 估 肿 瘤 受 累 范 围 方 面 存 在 一 定 难 度 ， 需 要

结合增强 CT 和增强 MRI 进一步明确诊断[23]。超声

检查容易受到腹壁脂肪、肠道气体等因素的干扰，

故主要用于 hCCA 的临床筛查。同时，超声也可用

于引导穿刺活检和胆道引流等操作。

2.3.2 CT　CT 具有较高的空间分辨率，通常作为

hCCA 初始诊断的标准影像学检查方法之一。肝胆

增强 CT 及胸部、下腹部盆腔增强 CT 有助于 hCCA

原 发 肿 瘤 及 其 与 局 部 血 管 关 系 和 整 体 可 切 除 性 的

评估，还可用于评估区域淋巴结转移和远处转移，

但其敏感度低于 PET/CT[24-26]。一项包括 16 项研究，

共 448 例 患 者 的 Meta 分 析[27] 显 示 ， CT 对 门 静 脉 受

无痛性、进行性黄疸怀疑 hCCA 患者

实验室检查（肝功能、CA19-9、CEA、IgG4），腹部 B 超

增强 CT、MRI+MRCP

预期能手术者，术前 PET/CT
不能手术者，超声内镜引导下的细针穿刺抽吸术/活检术（EUS-FNA/B）—ERCP/PTC 刷检—胆管镜活检

分期

可疑 hCCA

图1　hCCA诊断流程图

Figure 1　Diagnostic pathway for hCCA
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累评估的敏感度为 89%，特异度为 92%；对肝动脉

受 累 评 估 的 敏 感 度 和 特 异 度 分 别 为 83% 和 93%。

相比之下 ，CT 在淋巴结转移 （敏感度 61%，特异

度 88%） 和 远 处 转 移 （敏 感 度 67%， 特 异 度 94%）

方面识别准确性较低。而 PET/CT 在远处转移的检

测中具有优势，检出率高达 100%[28]。对于 hCCA 肿

块较小或只局限于胆管腔内浸润的病例，CT 评估

胆管受累程度存在局限性。相关研究[24,29]表明，应

用 胆 管 三 维 重 建 技 术 能 够 更 准 确 地 评 估 胆 道 系 统

的 解 剖 结 构 ， 从 而 提 高 多 层 螺 旋 CT 评 估 hCCA 胆

管受累范围的准确度。hCCA 在 CT 影像上通常表现

为 主 胆 管 汇 合 处 狭 窄 ， 并 伴 有 管 壁 不 规 则 增 厚 的

特 征 ， 一 般 表 现 为 进 行 性 延 迟 强 化 以 及 上 游 胆 管

扩张[30]。

2.3.3 MRI　MRI 具有无放射性、较高的软组织分

辨 率 和 多 参 数 成 像 优 势 ， 且 肝 细 胞 特 异 性 对 比 剂

可提高对肝内微小转移灶的敏感度[31]。MRCP 对胆

道 系 统 具 有 独 特 的 诊 断 价 值 ， 能 够 清 晰 显 示 胆 道

树 结 构 ， 并 可 观 察 到 肝 门 梗 阻 及 相 关 胆 管 上 游 扩

张 。 腹 部 增 强 MRI 联 合 MRCP 是 目 前 评 估 hCCA 的

重要影像学检查方法，可以准确显示 hCCA 肿瘤位

置 与 范 围 、 胆 管 梗 阻 程 度 与 范 围 、 血 管 侵 犯 情 况

以及区域淋巴结转移和肝内转移情况[22]。hCCA 病

灶在 T2 加权成像 （T2WI） 呈稍高信号，在 T1 加权

成像 （T1WI） 呈低信号，在弥散加权成像 （DWI）

呈 高 信 号 ， 在 增 强 扫 描 中 呈 现 进 行 性 强 化[32]。 通

过 MRI 成 像 与 MRI 血 管 成 像 技 术 相 结 合 ， 可 以 实

现 类 似 于 血 管 造 影 的 效 果 来 判 断 肿 瘤 是 否 存 在 血

管侵犯[33]。研究显示增强 MRI 联合 MRCP 在鉴别肝

门 部 良 恶 性 梗 阻 和 判 断 胆 道 扩 张 程 度 方 面 具 有 类

似 ERCP 或 PTC 直接造影的准确度。当发现肝门部

胆 管 壁 不 规 则 增 厚 、 管 腔 不 对 称 性 狭 窄 、 门 脉 期

强 化 、 胆 管 周 围 软 组 织 肿 块 和 淋 巴 结 肿 大 提 示

hCCA[34]。

2.3.4 PET/CT　PET/CT 是 一 种 功 能 成 像 方 式 。 已

经证实 PET/CT 在 hCCA 的术前淋巴结分期 （N 分期）

和 远 处 转 移 （M 分 期） 中 具 有 重 要 作 用 。 一 项 前

瞻 性 研 究[35] 结 果 显 示 ， PET/CT 准 确 评 估 了 76% 患

者的 N 分期，而仅使用 CT 患者的这一比例为 60%。

另 外 一 项 研 究[36] 发 现 ， PET/CT 可 以 检 测 到 隐 匿 的

转移灶，30% （11/36） 患者因此改变了治疗方案。

然而，PET/CT 对于小肿块或管周浸润型 hCCA 敏感

度较低。PSC、胆道感染或肉芽肿等非恶性疾病可

能会导致 PET/CT 出现假阳性结果。。考虑到 PET/CT

价 格 昂 贵 ， 以 及 其 对 炎 性 病 灶 的 假 阳 性 结 果 和 对

较小体积肿瘤或者管周浸润型病变的假阴性结果，

不推荐 PET/CT 作为 hCCA 初始诊断的常规影像学检

查 。 PET/CT 主 要 用 于 远 处 转 移 、 疾 病 复 发 评 估 和

淋巴结转移。

2.3.5 侵入性检查　侵 入 性 检 查 包 括 ERCP、 PTC、

胆 道 镜 、 EUS 等 。 直 接 胆 管 造 影 （包 括 ERCP 和

PTC） 能清晰显示胆管梗阻部位、受累范围以及梗

阻 部 位 上 游 胆 管 的 形 态 ， 通 常 用 于 不 可 手 术 切 除

hCCA 患者获取细胞学或组织进行病理学诊断，以

及 梗 阻 性 黄 疸 的 治 疗 干 预[17]。 因 为 直 接 胆 管 造 影

有 导 致 出 血 和 感 染 的 风 险 ， 故 不 推 荐 作 为 常 规 检

查 手 段 。 胆 道 镜 检 查 具 有 直 接 可 视 化 和 进 行 狭 窄

部 位 活 检 的 优 势 ， 通 过 十 二 指 肠 镜 （母 镜） 的 工

作 通 道 插 入 SpyScope （子 镜）， 使 用 Spybite 获 取 标

本，其敏感度为 64%，适用于 ERCP 收集标本不充

分、难以确定的胆道狭窄病例[27]。在解剖位置上，

肝 外 胆 管 与 十 二 指 肠 的 距 离 非 常 近 。 因 此 ， 通 过

EUS 检查可以对肝外胆管树及其周围结构进行详细

观察。研究[37]表明，EUS 能够检测到腹部横断面影

像 学 未 发 现 的 转 移 性 淋 巴 结 ， 其 检 出 率 为 15%~

20%。然而，腔内超声形态学和回声特征无法可靠

预测恶性淋巴结病变，通常需要进行 EUS-FNA/B。

值 得 注 意 的 是 EUS-FNA/B 可 能 增 加 肿 瘤 播 散 的 风

险 。 因 此 ， 当 肝 移 植 是 治 疗 选 择 时 ， 应 避 免 使 用

EUS-FNA/B[27,38]。

推荐意见 2：怀疑 hCCA 患者，建议完善胸部、腹

部、盆腔增强 CT 和/或增强 MRI+MRCP，以对原发

肿瘤进行诊断、分期，包括评估肿瘤与邻近脉管关系、

远处转移情况和可切除性评估。[证据等级：1-，推荐

等级：B，强烈共识 92%（23/25）]

推荐意见 3：如果需要进行胆道引流，建议在内

镜 鼻 胆 管 引 流 （endoscopic nasobiliary drainage，

ENBD）、内 镜 胆 道 支 架 引 流（endoscopic retrograde 

biliary drainage，ERBD）、经 皮 肝 穿 刺 胆 道 引 流 术

（percutaneous transhepatic cholangial drainage，PTCD）前

进行影像学检查，以获得高质量成像来评估肿瘤，避

免操作引起炎症及导管、支架等对肿瘤的影像学判断

产生影响。[证据等级：1+，推荐等级：A，强烈共识

100.0%（25/25）]

推荐意见 4：PTC、ERCP、胆道镜和 EUS 等侵入

性检查可用于不能手术切除 hCCA 进行病理诊断，为

5
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后续系统治疗提供依据，或作为其他影像学检查的补

充方法，但不推荐作为怀疑 hCCA 的常规检查手段，

可以作为治疗的方法如：胆道引流等。[证据等级：

1+，推荐等级：A，强烈共识 92%（23/25）]

推荐意见 5：推荐 PET/CT 用于 hCCA 常规影像

检查难以确定的远处转移、疾病复发评估、淋巴转移

和鉴别诊断；不推荐 PET/CT 为初始诊断的常规检

查。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈共识 100.0%

（25/25）]

3     hCCA的病理特征 

3.1 病理诊断方法　

病 理 组 织 学 和/或 细 胞 学 检 查 是 确 诊 hCCA 的

金标准。对于不能手术的患者，需要病理学诊断，

指导后续治疗和判断预后[19,37]。对于计划接受手术

切 除 的 患 者 ， 因 活 检 的 敏 感 度 低 且 有 肿 瘤 播 散 的

风 险 ， 可 不 行 术 前 病 灶 活 检[17]。 目 前 病 理 诊 断 方

法包括 ERCP、PTC 引导的刷检、活检，胆道镜引

导 取 样 ， EUS-FNA/B， 腹 部 超 声 引 导 或 CT 引 导 的

经 皮 穿 刺 活 检 术 等 。 大 多 数 hCCA 是 管 周 浸 润 型

癌 ， 较 少 采 用 经 皮 穿 刺 活 检 技 术 获 取 组 织 标 本 。

ERCP、 PTC、 胆 道 镜 和 EUS 能 够 提 供 细 胞 学 刷 检

和 活 检 通 道 ， 以 获 取 标 本 明 确 病 理 诊 断[39]。 因 瘤

体 较 多 的 纤 维 结 缔 组 织 成 分 限 制 了 刷 检 获 得 的 细

胞数量，hCCA 的刷检细胞学敏感度较低，约 30%~

60%[39-40]。因此，建议细胞刷检和组织活检联合应

用以提高诊断敏感度[37]。

目前 ERCP 术中细胞刷检和 （或） 胆道钳活检

技 术 上 需 要 依 靠 X 线 进 行 辅 助 ， 通 过 造 影 来 不 断

显 示 操 作 路 径 和 位 置 ， 无 法 直 视 胆 道 情 况 。 通 过

胆 道 镜 系 统 可 经 口 直 接 观 察 胆 道 内 部 情 况 ， 用 于

评估胆道狭窄和判断病变性质。研究[41-43]显示，胆

道 镜 诊 断 恶 性 胆 管 狭 窄 的 敏 感 度 、 特 异 度 和 准 确

率 分 别 为 86.7%~100%、 71.2%~95% 和 77.2%~

95.1%。专用的 SpyBite 活检钳能在直视下对病灶进

行 活 检 ， 其 敏 感 度 为 63.6%~86%， 特 异 度 高 达

100%[41,43-44]。 一 项 对 16 例 接 受 原 发 病 变 经 腹 FNA

患者的研究[38]显示，6 例组织学检查为腺癌的患者

中，5 例在手术时发生腹膜转移。肝移植为治疗选

择 时 ， 应 避 免 EUS-FNA。 因 此 ， 对 于 疑 似 胆 管 癌

引 起 的 恶 性 肝 门 部 狭 窄 患 者 ， 应 避 免 首 先 使 用

EUS-FNA/B 和经皮穿刺方法活检原发病变，推荐在

ERCP 时进行多种方法 （如刷检、透视引导下活检

钳 活 检 、 胆 道 镜 引 导 下 活 检 等） 管 腔 内 取 样[45]。

EUS-FNA/B 可用于获取区域性肿大淋巴结的活检 ，

以及在 ERCP 或 PTC 引导下的活检阴性或者不确定

时，对肿瘤部位进行活检[13,19]。建议根据胆管狭窄

的部位和范围、肿块的大小、操作者的技能经验，

结 合 患 者 的 胆 道 引 流 方 式 ， 同 时 考 虑 到 肿 瘤 播 散

风险，为患者选择最佳取样的方法。

推荐意见 6：由于肝门部切除标本病检中有 15%

左右为良性病变（自身免疫性胆管病等），建议对不可

切除的 hCCA，放化疗前必须行组织学或细胞学检

查；对可切除的 hCCA，可不行术前病灶活检；对不可

切除病变，且多次取样结果阴性时，MDT 讨论决定治

疗方案；对潜在可切除 hCCA，MDT 讨论决定是否活

检。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈共识 100.0%

（25/25）]

3.2 病理学分型　

大多数的 hCCA 起源于柱状黏液性胆管细胞或

胆 管 周 围 腺 体[10]。 建 议 在 分 化 分 类 中 ， 以 肿 瘤 中

分 化 程 度 最 低 的 成 分 为 依 据 进 行 分 级 ， 而 非 依 赖

腺 体 成 分 在 肿 瘤 中 的 比 例 进 行 评 估 。 根 据 腺 体 分

化 程 度 、 黏 蛋 白 产 生 、 有 丝 分 裂 活 性 及 核 特 征 ，

hCCA 可被分为高分化、中分化或低分化腺癌。如

果 存 在 异 质 性 ， 则 报 告 最 差 的 分 级[46]。 日 本 肝 癌

研究组将 hCCA 分为管周浸润型、肿块型、管内生

长 型 和 混 合 型 。 管 周 浸 润 型 是 最 常 见 的 类 型 ， 肿

瘤沿胆管壁生长，以胆管的不规则增厚为特征[47]。

3.3 免疫表型和分子学特征　

hCCA 与肝内胆管癌大胆管型具有相似的病理

和 分 子 特 征[48-49]。 在 免 疫 组 织 化 学 染 色 中 ， hCCA

通常表现为 CK7 和 CK19 阳性。具有分型意义的标

志 物 MUC5AC、 MUC6、 S100P 阳 性 。 hCCA 的 典 型

分子学特征：极少出现 IDH 基因突变和 FGFR 基因

融 合 ； KRAS 基 因 和 TP53 基 因 突 变 频 率 高 ， 但

KRAS G12C 突 变 率 只 有 1% 左 右 ； HER2 扩 增 和

SMAD4 表达缺失较常见等[10,48,50]。

随 着 精 准 诊 疗 理 念 和 基 因 检 测 技 术 的 发 展 ，

更多的治疗靶点被发现，为 hCCA 治疗领域带来了

新的突破。对于不可手术或转移的 hCCA 患者，建

议 可 根 据 治 疗 需 求 对 相 关 靶 点 进 行 检 测 ， 以 指 导

系统性治疗，如 HER2 过表达或扩增、IDH1/2 基因

突变、FGFR2 基因融合、BRAFV600E 突变、NTRK 基

因融合、RET 基因融合、KRAS 基因突变、微卫星
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不 稳 定 状 态 （microsatellite instability， MSI）、 PD-

L1 等[17]。

推荐意见 7：推荐对不可手术或转移性的 hCCA

患者，根据治疗需求对相关靶点进行检测，以指导系

统性治疗，如 HER2 过表达或扩增 、IDH1/2 基因突

变、FGFR2 基因融合、BRAFV600E 突变、NTRK 基因融

合、RET 基因融合、KRAS 基因突变、微卫星不稳定状

态、PD-L1 等。[证据等级：2-，推荐等级：B，强烈共识

92%（23/25）]

3.4 病理诊断要点　

hCCA 最常见的类型是管周浸润型。对管周浸

润型及管内生长型 hCCA 取材时，应沿胆管长径切

取 肿 瘤 及 胆 管 周 围 肝 组 织 ， 并 沿 病 变 胆 管 壁 纵 向

剖 开 。 测 量 受 累 胆 管 长 度 、 管 壁 厚 度 以 及 肿 瘤 至

切 缘 的 最 近 距 离 ， 对 受 累 胆 管 壁 与 周 围 肝 实 质 交

界处以及胆管切缘取材。对肿块型 hCCA 按“7 点”

基 线 取 材 法 取 材[51]。 根 据 国 际 癌 症 报 告 合 作 组 织

（International Collaboration on Cancer Reporting，

ICCR） 病 理 报 告 标 准 （附 录 1）， 内 容 需 要 包 括 ：

大体标本描述；送检肿瘤部位、数目；肿瘤大小，

受 累 胆 管 的 长 度 、 管 壁 厚 度 ； 肿 瘤 生 长 类 型 ； 组

织 学 类 型 ； 组 织 学 分 级 ； 局 部 侵 犯 范 围 ； 神 经 侵

犯 ； 血 管 侵 犯 ； 淋 巴 结 状 态 ； 切 缘 状 态 ； 癌 前 病

变 ； 伴 随 病 变 ， 如 胆 管 结 石 、 慢 性 肝 炎 等 ； 新 辅

助 治 疗 后 肿 瘤 组 织 学 反 应 评 估 ； TNM 分 期 ； 其 他

辅助检查如免疫组织化学染色，基因检测等[46]。

推荐意见 8：规范病理取材，对管周浸润型及管

内生长型 hCCA，沿胆管长径切取肿瘤及周围肝组

织，肿块型 hCCA 按“7 点”基线取材法取材。病理报

告标准参照 ICCR，规范的病理诊断报告，有助于提

高诊断的一致性和均质化。[证据等级：3，推荐等级：

GPP，强烈共识 100.0%（25/25）]

4     hCCA的分型和分期 

hCCA 的分型和分期对于指导手术和判断预后

具有重要价值。目前主要有三个常用的国际分型/

分期系统。但因为 hCCA 的发生部位复杂和肿瘤浸

润特点，常用的分型/分期系统存在一定的局限性。

4.1 Bismuth-Corlette分型　

该分型最早由 Bismuth 等[52] 提出。之后经几次

修改补充，于 1992 年形成了目前临床广泛应用的

Bismuth-Corlette 分型。具体分型标准见图 2 和表 4。

该 分 型 以 肿 瘤 累 及 胆 管 树 的 位 置 及 程 度 作 为 分 型

依 据 ， 分 型 简 单 ， 对 于 手 术 方 案 的 制 订 具 有 很 高

的指导价值。然而，Bismuth-Corlette 分型缺乏关于

血 管 侵 犯 、 淋 巴 结 转 移 、 远 处 转 移 、 肝 萎 缩 等 情

况 的 评 价 ， 因 此 ， 无 法 判 断 预 后 和 全 面 的 可 切 除

性评估。

I 型 Ⅱ型 Ⅲa 型 Ⅲb 型 Ⅳ型

图2　hCCA Bismuth-Corlette分型示意图[52]

Figure 2　Illustration of Bismuth-Corlette classification for hCCA[52]

表4　hCCA Bismuth-Corlette分型[52]

Table 4　Bismuth-Corlette classification system for hCCA[52]

分型

Ⅰ型

Ⅱ型

Ⅲa 型

Ⅲb 型

Ⅳ型

肿瘤特征

肿瘤源于胆管汇合部邻近的肝外胆管，未侵犯左、右肝管

肿瘤源于胆管汇合部邻近的肝外胆管，扩散至左、右肝管

肿瘤源于胆管汇合部，扩散至右肝管达二级胆管

肿瘤源于胆管汇合部，扩散至左肝管达二级胆管

肿瘤源于胆管汇合部，扩散至双侧肝管达二级胆管
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4.2 美国纪念斯隆—凯特琳癌症中心（The Memorial 

Sloan-Kettering Cancer Center， MSKCC）

hCCA分期　

MSKCC hCCA 分期包括观察肿瘤累及范围、门

静 脉 是 否 受 到 侵 犯 和 是 否 存 在 肝 叶 萎 缩 等 三 方 面

内容，主要目的是对 hCCA 进行可切除性评估 （表 5）。

由 于 增 加 了 对 门 静 脉 侵 犯 及 肝 叶 萎 缩 两 大 评 价 因

素 ， 在 判 断 可 切 除 性 方 面 优 于 Bismuth-Corlette 分

型。但 MSKCC hCCA 分期未考虑到肝动脉受累、淋

巴结和远处转移等因素，评估内容不够全面[53]。

4.3 美国癌症联合委员会（American Joint Com‐

mittee on Cancer，AJCC）/国 际 抗 癌 联 盟

（Union for International Cancer Control，

UICC）TNM分期　

TNM 分 期 试 图 与 其 他 恶 性 肿 瘤 国 际 通 用 分 期

统 一 ， 其 优 点 是 既 关 注 到 肿 瘤 局 部 侵 犯 范 围 和 深

度，又注意到肝血管、淋巴结、远处转移等改变，

是 评 估 患 者 预 后 的 标 准 。 但 主 要 依 赖 病 理 组 织 学

的标准，术前往往难以获得[54]。当前版本的 AJCC 

TNM 分期系统既考虑肿瘤局部侵犯，也关注血管、

淋 巴 结 和 远 处 转 移 情 况 ， 为 评 估 预 后 和 制 定 治 疗

计划提供了标准化的框架 （表 6）。

推荐意见 9：hCCA 有三个常用国际分型/分期系

统 ，各 分 型/分 期 均 存 在 一 定 的 优 势 和 局 限 性 ：

Bismuth-Corlette 分型描述肿瘤解剖位置，结合血管、

淋巴结受侵犯情况，指导手术方案的选择；MSKCC 分

期用于肿瘤的可切除性评估；AJCC/UICC 的 TNM 分

期用于指导术后治疗和判断预后。[证据等级：3，推

荐等级：GPP，强烈共识 100.0%（25/25）]

5     MDT 

hCCA 侵 袭 性 强 ， 发 现 时 多 为 晚 期 ， 预 后 差 。

hCCA 患 者 分 为 可 切 除 、 潜 在 可 切 除 和 不 可 切 除

三类。对于早期 hCCA，以外科手术为主，力争 R0

切除。对于有以下影像学特征：⑴ 肝十二指肠韧

带及腹膜后转移淋巴结；⑵ 累及门静脉或/和肝动

脉 、 肝 静 脉 、 下 腔 静 脉 ， 需 联 合 血 管 切 除 的 潜 在

可切除的 hCCA 患者，不能保证 R0 切除。进展期或

晚期的不可切除 hCCA 患者以全身治疗为主，包括

化 疗 、 靶 向 、 免 疫 治 疗 ， 结 合 放 疗 、 介 入 等 局 部

治 疗 手 段 。 单 一 手 段 疗 效 欠 佳 ， 通 常 需 要 多 种 治

疗 手 段 合 理 组 合 、 序 贯 进 行 。 MDT 为 主 的 诊 疗 模

式 已 经 成 为 复 杂 hCCA 患 者 延 长 生 存 的 重 要 策 略 。

完 成 影 像 学 检 查 后 ， 应 在 MDT 会 议 上 综 合 病 史 、

临床表现、血液检查和影像学检查进行全面评估，

同时考虑胆道狭窄/梗阻的可能良性原因，确定疾

病分期并制定科学合理的治疗策略。《中国胆道肿

瘤 多 学 科 综 合 治 疗 专 家 共 识》 [55] 建 议 参 与 MDT 的

科 室 主 要 包 括 肝 胆 外 科 、 肿 瘤 内 科 、 放 射 科 、 介

入 科 、 消 化 内 科 、 放 疗 科 、 超 声 科 、 病 理 科 等 。

MDT 旨 在 汇 集 各 学 科 最 新 发 展 动 态 及 患 者 全 面 资

料 ， 综 合 考 虑 患 者 的 疾 病 分 期 、 诊 疗 需 求 、 经 济

能 力 及 心 理 承 受 能 力 等 诸 多 因 素 ， 权 衡 利 弊 后 制

订 出 更 科 学 、 合 理 、 规 范 的 诊 疗 决 策 ， 并 监 督 治

疗 方 案 的 执 行 、 定 期 评 估 疗 效 及 调 整 方 案 ， 从 而

保证患者获益最大化[56]。

推荐意见 10：MDT 诊疗模式已成为延长 hCCA

患者生存的重要策略，建议对复杂 hCCA 患者的诊疗

采取早期 MDT，确定疾病分期和潜在的治疗策略。

多种治疗手段合理组合、序贯进行。[证据等级：4，推

荐等级：GPP，强烈共识 100.0%（25/25）]

表5　MSKCC hCCA分期

Table 5　MSKCC staging system for hCCA

分型

T1
T2
T3

肿瘤特征

肿瘤侵犯胆管汇合部±单侧扩散到二级胆管

肿瘤侵犯胆管汇合部±单侧扩散到二级胆管且同侧的门静脉受侵±同侧肝叶萎缩

肿瘤侵犯胆管汇合部+双侧扩散到二级胆管；单侧扩散到二级胆管伴对侧门静脉侵犯；单侧扩散到二级胆管伴对侧肝萎缩，

或侵犯门静脉主干或双侧分支
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6     hCCA外科手术治疗 

外 科 手 术 是 目 前 唯 一 可 能 治 愈 hCCA 的 方

法[57]。R0 切除是目的，但非 R0 切除的发生率很高。

合 理 有 效 的 术 前 准 备 以 及 规 范 的 手 术 方 案 ， 是 实

现高质量 hCCA 根治性切除的必要条件。建议加强

术 前 评 估 ， 包 括 疾 病 的 详 细 分 期 和 全 面 身 体 状 况

评 估 ， 制 定 详 细 的 手 术 计 划 ， 以 提 高 成 功 率 和 减

少 术 后 并 发 症 。 同 时 ， 术 后 应 根 据 病 理 结 果 和 患

者 恢 复 情 况 ， 定 期 复 查 ， 必 要 时 配 合 其 他 治 疗

方式。

6.1 术前准备　

6.1.1 胆 道 引 流　 hCCA 患 者 的 术 前 胆 道 引 流

（preoperative biliary drainage， PBD） 是 围 手 术 期 处

理 的 重 要 手 段 。 梗 阻 性 黄 疸 对 线 粒 体 功 能 有 负 面

影 响 ， 可 降 低 身 体 免 疫 力 ， 引 起 肠 道 屏 障 功 能 损

害、增加细菌易位风险[58]。PBD 目的在于缓解梗阻

性黄疸，改善肝功能，为接受根治性手术作准备。

研究[59] 显示，PBD 能降低患者肝切除术后并发症，

促 进 残 肝 再 生 ， 然 而 可 能 会 导 致 肿 瘤 播 散 、 延 长

住 院 时 间 和 增 加 感 染 风 险 等 。 目 前 不 推 荐 常 规 进

行 PBD， 建 议 适 应 证 如 下 ： 合 并 胆 管 炎 ； 长 时 间

胆 道 梗 阻 ； 门 静 脉 栓 塞 （portal vein embolization，

PVE） 术前准备；血清总胆红素>200 μmol/L；计划

接 受 大 范 围 肝 切 除 术 [ 剩 余 肝 体 积 （future liver 

remnant，FLR） <40%]；计划术前接受新辅助化疗/

转 化 治 疗 ； 全 身 情 况 不 佳 或 肝 、 肾 功 能

不全[39,58,60-62]。

关 于 最 佳 胆 红 素 水 平 、 引 流 时 间 以 及 具 体 引

流 方 式 ， 在 临 床 实 践 中 存 在 争 议 。 不 同 研 究 中 血

清胆红素的最佳水平不同，以 50 μmol/L （≈3 mg/dL）

和 85 μmol/L （≈5 mg/dL） 两者居多[4]。PBD 的最佳

引 流 时 间 目 前 没 有 明 确 的 循 证 医 学 依 据 ， 若 引 流

时 间 过 长 ， 存 在 引 流 管 故 障 的 风 险 ， 引 流 引 发 的

炎 症 可 能 加 大 手 术 难 度 ， 并 且 可 能 增 加 术 后 吻 合

口 漏 以 及 肿 瘤 进 展 的 风 险 。 既 往 研 究 中 ， 引 流

时 间 大 多 为 10~32 d ， 胆 红 素 降 至 正 常 大 约 需 要

4~8 周[63]。目前 PBD 的方法有三种：经皮经肝胆汁

引 流 （percutaneous transhepatic biliary drainage，

PTBD）、 ENBD 和 ERBD， 各 有 优 缺 点 。 如 何 选 择

最 佳 的 引 流 方 法 ， 目 前 仍 有 争 议 ， 没 有 足 够 的 数

据 来 建 立 共 识 ， 各 中 心 可 根 据 患 者 病 情 进 行 多 学

科 评 估 后 决 定 引 流 方 法 ， 决 定 之 前 要 考 虑 以 下 因

素 ： 梗 阻 的 解 剖 定 位 、 引 流 的 目 的 、 医 疗 中 心 设

备 可 及 性 、 医 生 的 专 业 技 术 水 平 、 患 者 的 状 态 和

偏好等。

欧美国家推荐 hCCA 术前实施胆道引流，却并

未 指 明 引 流 途 径[37]。 日 本 《胆 道 肿 瘤 治 疗 临 床 实

践指南 2019：第 3 版》 [64]建议，计划接受大范围肝

切 除 术 的 hCCA 患 者 接 受 PBD， 首 选 ENBD 途 径 胆

道引流，术前血清总胆红素应≤50 μmol/L。而我国

学者李斌等[65] 建立了计划保留侧肝叶进行 PTBD 的

“短周期”（3~4 周内） 胆道引流方案。该方案将术

前血清总胆红素≤85 μmol/L 作为肝储备功能可耐受

大 范 围 肝 切 除 的 标 准 ， 并 且 重 视 胆 汁 回 输 。 研

究[66] 显示，在相对更短的引流周期内，PTBD 并不

会 显 著 增 加 肿 瘤 播 散 风 险 。 这 一 方 案 有 助 于 缩 短

表6　AJCC第8版hCCA TNM分期

Table 6　AJCC 8th TNM staging system for hCCA

分期

原发肿瘤（T）

Tx
T0
Tis
T1
T2a
T2b
T3
T4

区域淋巴结（N）

Nx
N0
N1

N2
远处转移（M）

M0
M1

分期

0 期

Ⅰ期

Ⅱ期

ⅢA 期

ⅢB 期

ⅢC 期

ⅣA 期

ⅣB 期

描述

原发肿瘤无法评估

无原发肿瘤

原位癌

肿瘤局限于胆管，可到达肌层或纤维组织

超出胆管壁到达周围脂肪组织

侵及邻近肝脏实质

侵及门静脉或肝动脉的一侧分支

侵及门静脉主干或双侧分支，或肝总动脉，或一侧

的二级胆管和对侧的门静脉或肝动脉

区域淋巴结无法评价

无区域淋巴结转移

1~3 枚区域淋巴结转移（区域淋巴结定义为沿肝

门、胆囊管、胆总管、肝动脉、门静脉及胰十二指

肠后方分布的淋巴结）

4 枚及以上区域淋巴结转移

无远处转移

有远处转移（区域淋巴结以外的淋巴结转移属于

远处转移）

TisN0M0
T1N0M0
T2N0M0
T3N0M0
T4N0M0
任何 TN1M0
任何 TN2M0
任何 T 任何 NM1
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术 前 准 备 周 期 ， 并 同 时 降 低 患 者 出 现 胆 管 炎 的

风险。

推荐意见 11：不推荐常规进行 PBD。下列情况

建议行 PBD：⑴ 合并胆管炎；⑵ PVE 术前准备；⑶ 血

清总胆红素>200 μmol/L；⑷ 计划接受大范围肝切除

术（FLR<40%）；⑸ 计划术前接受新辅助化疗/转化治

疗；⑹ 全身情况不佳或肝、肾功能不全患者。[证据等

级：1-，推荐等级：B，强烈共识 100.0%（25/25）]

6.1.2 PVE　FLR 是肿瘤可切除性评估与患者术后

肝 功 能 不 全 风 险 的 关 键 因 素 。 未 达 到 FLR 必 需 值

的患者术后发生肝衰竭与死亡风险显著增加[67-68]。

通常情况下，正常肝脏 FLR 至少是 20%，化疗后患

者 FLR 至 少 是 30%， 肝 硬 化 患 者 FLR 至 少 是

40%[69]。 研 究[68] 显 示 ， FLR 与 体 质 量 比 值 （FLRV/

BW） 对预测术后并发症、死亡和肝衰竭的临界值

为 0.5%， FLRV/BW 低 于 0.5% 的 患 者 术 后 并 发 症 、

死 亡 和 肝 衰 竭 发 生 风 险 明 显 升 高 。 目 前 经 研 究 证

实 可 用 于 诱 导 FLR 增 大 的 常 用 方 法 有 PVE 和 联 合

肝 脏 离 段 和 门 静 脉 结 扎 分 阶 段 肝 切 除 术

（associating liver partition and portal vein ligation for 

staged hepatectomy，ALPPS） 等。

PVE 是 通 过 栓 塞 拟 切 除 侧 门 静 脉 诱 导 肝 脏 血

流 重 新 分 布 ， 以 达 到 增 大 FLR 的 目 的 ， 适 用 于 预

计因手术切除而导致 FLR 过小的患者。PVE 能降低

手 术 风 险 ， 为 FLR 不 足 的 患 者 提 供 手 术 机 会 ， 是

一种有效的术前准备措施[70-71]。PVE 有助于使计划

残 余 肝 叶 在 术 前 即 预 适 应 血 供 的 动 力 学 变 化 ， 降

低 大 范 围 肝 切 除 术 后 残 余 肝 叶 急 剧 门 静 脉 血 供 和

压 力 改 变 引 发 的 肝 衰 竭 风 险 。 荷 兰 的 一 项 肝 切 除

临床研究[72] 发现，PVE 3 周后 FLR 增长的同时肝功

能 也 明 显 得 到 强 化 ， 并 且 肝 功 能 强 化 响 应 率 超 过

了 肝 体 积 增 长 反 应 率 。 正 常 健 康 的 肝 脏 ， PVE 后

一 般 2~4 周 可 以 观 察 到 肝 脏 体 积 一 定 程 度 上 的 增

加。相关研究[73]显示，PVE 治疗之后 FLR 平均增加

8%~27%。 ALPPS 可 以 诱 导 FLR 增 大 ， 然 而 一 期 手

术 所 致 的 术 后 感 染 、 出 血 等 并 发 症 及 短 时 间 内 的

二 次 手 术 冲 击 使 得 患 者 并 发 症 发 生 率 与 病 死 率 居

高不下[74-75]。在一项国际 ALPPS 登记的病例对照分

析[58]中，ALPPS 组病死率是接受标准肝切除术匹配

患 者 的 2 倍 （48% vs. 24%）。 因 此 ， PVE 可 作 为 首

选方法来增加 FLR。

hCCA 术 前 实 施 PVE 的 指 征 并 无 确 切 的 标

准 ， 日 本 《胆 道 肿 瘤 治 疗 临 床 实 践 指 南 2019 ：

第 3 版》 [64] 中 推 荐 PVE 适 用 于 计 划 肝 切 除 体 积/肝

脏总体积比≥50%~60% 的病例。中国抗癌协会 《肝

门部胆管癌规范化诊治专家共识 （2015）》 [76]建议

为 实 施 扩 大 肝 切 除 术 （ ≥5 个 肝 段 ） 患 者 行

PVE， 且 推 荐 先 行 胆 道 引 流 ， 将 血 清 总 胆 红 素 降

至 85 μmol/L 以下再行 PVE。

推荐意见 12：建议在大范围肝切除前，对预期

FLR<30% 的患者施行 PVE，同时联合吲哚菁绿排泄试

验（indocyanine green clearance，ICG）判断。建议 PVE

后 2~4 周再次评估 FLR，提高安全切除的可能性。[证

据等级：1+，推荐等级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]

6.2 手术方案　

6.2.1 根治性切除定义　病理检测手术标本所有切

缘 包 括 胆 管 、 毗 邻 肝 脏 、 血 管 、 软 组 织 等 全 部 阴

性 （pR0 切 缘） 可 定 义 为 hCCA 根 治 性 切 除 。 故 评

价 肿 瘤 是 否 达 到 根 治 性 切 除 ， 不 应 仅 仅 是 确 定 胆

管 切 缘 镜 下 无 瘤 即 可 ， 还 应 彻 底 清 扫 肝 十 二 指 肠

韧 带 至 肝 门 区 域 软 组 织 ， 实 现 门 静 脉 和 肝 动 脉 的

骨 骼 化 。 手 术 标 本 病 理 分 析 也 需 做 到 规 范 化 、 标

准化取材和处理流程，以提高病理诊断准确率[77]。

由于 hCCA 切缘的研究证据不多，以及胆管癌

和胰腺癌之间的相似性，ICCR 建议，对 R0 切除的

定义采用相同的方法，即手术切缘 1 mm 无癌细胞

浸 润 ， 但 关 于 其 预 后 意 义 的 证 据 有 限[46]。 与 大 多

数肝内肿瘤边缘清晰可见不同，由于 hCCA 的生长

特 点 ， 肉 眼 有 时 难 以 准 确 判 断 肿 瘤 的 边 界 ， 因 此

术 中 快 速 病 理 以 明 确 胆 管 切 缘 性 质 十 分 重 要[78]。

但 日 本 的 一 项 研 究[79] 发 现 ， 术 中 冷 冻 病 理 证 实 胆

管切缘 pR1 而后再次切除胆管获得继发性 pR0 切缘

的手术队列，与 pR1 切缘手术队列的无瘤生存、总

生 存 （overall survival， OS） 期 差 异 并 无 统 计 学 意

义，两队列预后均劣于初始切缘即为 pR0 切缘的队

列 ， 提 示 术 中 保 持 胆 管 肿 瘤 的 完 整 性 切 除 对 预 后

具 有 重 要 意 义 ， 建 议 尽 可 能 一 次 性 获 得 胆 管 阴 性

切缘。此外，还有研究[80-82]结果显示，R1 切除患者

的 OS 高于 R2 切除和无法手术切除的患者，因此对

有可能实现 R1 切除的 hCCA 推荐选择姑息性切除，

而非保守治疗。

推荐意见 13：术中保持胆管肿瘤的完整性切除

对预后具有重要意义，建议尽可能一次性获得胆管阴

性切缘；文献显示 R1 切除患者的 OS 高于 R2 切除和无

法手术切除的患者 ，因此对有可能实现 R1 切除的

hCCA 推荐选择姑息性切除，而非保守治疗。[证据等
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级：1+，推荐等级：A，共识 88%（22/25）]

6.2.2 肝切除范围　hCCA 早 期 症 状 不 明 显 ， 多 数

患 者 发 现 较 晚 ， 根 治 性 手 术 需 要 联 合 扩 大 的 半 肝

切 除[29]。 R0 切 除 是 手 术 的 目 的 ， 而 保 留 足 够 的 术

后 FLR 是术前需要考虑的问题。Bismuth-Corlette Ⅰ型

和Ⅱ型的手术方式在是否单纯肝外胆管切除还是联

合 肝 叶 切 除 的 问 题 上 有 所 争 议[83]。 目 前 主 流 观 点

认 为 ， 血 管 未 受 到 侵 犯 的 Bismuth-Corlette 分 型 Ⅰ型

和Ⅱ型肿瘤无须联合大范围肝切除，推荐 Ⅰ型行胆

管肿瘤联合肝外胆管切除+区域淋巴清扫，Ⅱ型建

议 联 合 尾 状 叶 切 除 术 。 由 于 尾 状 叶 胆 管 具 有 直 接

汇 入 肝 门 部 胆 管 的 解 剖 特 点 ， 以 及 单 凭 尾 状 叶 胆

管 不 扩 张 的 影 像 学 检 查 难 以 排 除 肿 瘤 侵 及 尾 状 叶

胆 管 支 ，Ⅱ型 及 以 上 的 hCCA 建 议 联 合 尾 状 叶 切

除术[4,21,65-66,76]。

Bismuth-Corlette 分 型Ⅲ型 和Ⅳ型 hCCA 手 术 方

式则是联合半肝、肝中央叶或更大范围的肝切除。

对Ⅲa 型 hCCA，应实施右半肝联合尾状叶切除术。

对 Ⅲb 型 hCCA， 应 实 施 左 半 肝 联 合 尾 状 叶 切 除

术[4,13]。Ⅳ型 hCCA 曾 一 度 被 认 为 不 可 切 除 ， 近 年

来 部 分 患 者 可 以 通 过 扩 大 半 肝 或 肝 三 叶 联 合 尾 状

叶 切 除 以 及 血 管 切 除 重 建 获 得 根 治 性 切 除[84-85]。

如：右侧肿瘤向左侧波及，浸润左内叶胆管 （S4）

根部的Ⅳ型 hCCA，可实施右三肝联合尾状叶切除

术 ； 左 侧 肿 瘤 向 右 侵 犯 ， 累 及 右 前 叶 胆 管 根 部 的

Ⅳ型 hCCA，可实施左三肝联合尾状叶切除术。

若 肿 瘤 在 中 心 位 置 ， 扩 大 的 右 肝 和 左 肝 切 除

都可以治疗，文献显示两类手术的 OS 率和复发率

相 似 ， 基 于 解 剖 学 考 虑 ， 外 科 医 生 更 倾 向 于 右 肝

切 除 术 ， 原 因 是 胆 管 汇 合 处 在 右 侧 、 左 肝 管 的 肝

外 路 径 更 长 ； 右 肝 动 脉 在 肝 总 管 后 走 行 ， 有 被 肿

瘤 侵 犯 的 风 险 ； 右 侧 的 解 剖 变 异 更 多 等 。 但 右 半

肝+全尾叶切除后，也因 FLR 降低，肝切除术后肝

衰竭的发生率更高[4,86-87]。 另外 ， 共识编委会在长

期临床实践中发现，右半肝+全尾叶切除后残存左

肝 增 大 、 肝 门 向 右 转 位 、 胆 肠 吻 合 口 受 压 、 引 流

不 通 畅 ， 导 致 残 存 肝 发 生 胆 管 炎 、 胆 管 结 石 的 风

险 升 高 ， 值 得 关 注 。 另 外 ， 对 经 评 估 无 法 耐 受 大

范 围 肝 切 除 的 Bismuth-Corlette 分 型Ⅲ型 、Ⅳ型 病

例，采取肿瘤联合 S4b、S5 段切除或者联合肝中央

叶 （S4、5、8、1、9 段，S4、1、9 段） 切除方案

以追求根治效果、并实现损伤控制。

推荐意见 14：根据患者病情制定个体化手术方

案，R0 切除是目的，保留足够功能性 FLR 是必需。单

凭尾叶胆管不扩张的影像学检查难以排除肿瘤是否

侵及尾状叶胆管，建议血管未受到侵犯的 Bismuth-

Corlette 分型 Ⅰ型 hCCA 行肿瘤联合肝外胆管切除+区

域淋巴清扫，Bismuth-Corlette 分型 Ⅱ型联合尾状叶切

除术，Ⅲ型和Ⅳ型需要联合半肝、肝中央叶或更大范

围的肝切除。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈共识

92%（23/25）]

6.2.3 联合血管切除　肝 脏 的 脉 管 结 构 特 殊 ， 胆

管 、 动 脉 和 门 静 脉 一 同 包 裹 在 Glisson 鞘 内 ， 加 上

胆管癌具有轴向蔓延、辐向浸润的特点，hCCA 容

易 侵 犯 伴 行 的 血 管 。 特 别 是 肝 右 动 脉 常 穿 行 于 肝

总 管 后 方 及 紧 邻 右 肝 管 起 始 处 ， 故 比 肝 左 动 脉 更

容易受侵犯。

近 期 的 文 献 、 共 识 和 指 南 对 门 静 脉 受 侵 的

hCCA 患者，联合门静脉节段性切除、重建的临床

价值并无异议，认为联合受累门静脉节段性切除、

重 建 ， 并 不 会 增 加 术 后 并 发 症 发 生 率 ， 且 能 够 提

高 R0 切 除 率 ， 改 善 患 者 术 后 OS[4,21,65,88]。 门 静 脉 切

除 的 长 度 由 病 变 的 浸 润 范 围 决 定 ， 重 建 的 难 度 与

位 置 有 关 ： 门 静 脉 右 支 比 较 短 ， 分 成 前 支 和 后 支

后 立 即 进 入 肝 内 ， 而 左 支 比 较 长 ， 其 横 部 和 角 部

没 有 大 分 支 ， 可 供 切 除 的 血 管 较 长 。 因 此 ， 右 侧

肝切除后的门静脉如果长度足够，可行单纯切除、

修 补 或 吻 合 。 而 左 侧 肝 切 除 后 ， 如 果 门 静 脉 右 支

重 建 可 能 需 要 补 片 或 行 静 脉 移 植 。 另 外 ， 需 要 注

意 的 是 ， 术 前 还 需 了 解 门 静 脉 分 叉 是 否 存 在

变异[89]。

联合肝动脉切除虽也能提高 R0 切除率，使部

分 原 本 没 有 手 术 机 会 的 患 者 从 中 获 益 ， 却 对 改 善

预 后 的 价 值 远 低 于 门 静 脉 切 除 重 建 ， 原 因 在 于 肝

动 脉 重 建 难 度 较 大 ， 术 后 重 建 动 脉 血 管 长 期 通 畅

率 低 ， 并 发 症 （如 出 血 、 血 栓 和 动 脉 瘤） 发 生 率

高，且病死率也有上升，故其临床意义尚无共识[72,90]。

《肝门部胆管癌诊断和治疗指南 （2013 版） 》 [21] 建

议重 建 肝 动 脉 ， 而 日 本 《胆 道 肿 瘤 治 疗 临 床 实 践

指南 2019：第 3 版》 [64] 并未明确推荐。我们认为，

对 影 像 检 查 显 示 肿 瘤 侵 犯 肝 动 脉 的 病 例 ， 术 前 要

认 真 分 析 肝 动 脉 系 统 形 态 特 征 ， 权 衡 不 同 手 术 方

案的可行性和利弊，重点考虑⑴ 剩余肝是否能保

留 部 分 肝 动 脉 的 分 支 供 血 ， 或 是 否 存 在 膈 动 脉 支

供血；⑵ 剩余肝的动脉是否可进行高质量动脉重

建 （包 括 利 用 患 侧 未 受 侵 犯 的 肝 动 脉 或 利 用 胃 十
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二指肠动脉，利用脾动脉）；⑶ 如果影像检查怀疑

肿 瘤 侵 犯 双 侧 肝 动 脉 支 或 肝 固 有 动 脉 ， 术 中 应 尽

量 避 免 游 离 剩 余 肝 、 保 护 其 肝 周 韧 带 内 血 管 支 ；

⑷ 若切除受累动脉无法实施动脉重建，术后严密

监 控 肝 脓 肿 的 可 能 ， 并 尽 早 采 取 预 防 性 措 施 ；

⑸ 若发现肿瘤仅侵及动脉鞘、没有侵犯血管外膜，

可进行鞘内解剖、血管外膜平面剥离肿瘤；⑹ 鞘

内解剖的风险在于容易过度牵拉、伤及动脉内膜，

导 致 术 后 发 生 假 性 动 脉 瘤 及 出 血 ， 对 高 龄 或 动 脉

硬化的患者实施动脉鞘内解剖尤其要谨慎[72]。

推荐意见 15：评估肿瘤对血管的侵犯程度，合理

选择联合血管切除重建。门静脉受侵的 hCCA 患者，

为提高 R0 切除率，建议联合受累门静脉阶段性切除、

重建。对于肿瘤明显侵犯肝动脉者，应慎重考虑利

弊，综合评估手术风险与预期益处。[证据等级：1++，

推荐等级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]

6.2.4 淋巴结清扫　据 Kitagawa 等[91] 报道，hCCA 淋

巴 结 转 移 规 律 ， 胆 总 管 周 围 淋 巴 结 最 常 受 累

（42.7%），其次为门静脉周围淋巴结 （30.9%）、肝

总动脉周围淋巴结 （27.3%） 和胰十二指肠后淋巴

结 （14.5%）。AJCC/UICC 第 8 版 TNM 分期中取消了

对淋巴结清扫总数的推荐意见，对 hCCA 淋巴清扫

范 围 也 未 明 确 ， 仅 提 出 为 准 确 评 估 淋 巴 结 转 移 情

况，应至少清扫 6 枚淋巴结，将区域淋巴结定义为

沿 肝 门 、 胆 囊 管 、 胆 总 管 、 肝 动 脉 、 胰 十 二 指 肠

后 部 和 门 静 脉 分 布 的 淋 巴 结 ， 区 域 淋 巴 结 以 外 的

阳 性 淋 巴 结 划 分 为 M1 疾 病[72]。 pN0 期 定 义 为 区 域

淋 巴 结 阴 性 。 如 果 区 域 淋 巴 结 检 查 阴 性 ， 但 检 查

的淋巴结数目没有达到要求，仍可归类为 pN0 期。

pN1 期定义为 1~3 枚区域淋巴结转移 。pN2 期定义

为 ≥4 枚 区 域 淋 巴 结 转 移[54]。 日 本 肝 胆 胰 外 科 学 会

分期[92] 中，定义 hCCA 淋巴清扫应包括肝十二指肠

韧带内淋巴结 （12 组），肝总动脉旁淋巴结 （8 组）

和 胰 头 后 上 方 淋 巴 结 （13a 组）， 而 对 淋 巴 清 扫 数

目未作明确规定。

建议采用第 8 组淋巴结入路 （根治性切除手术

从清除第 8 组淋巴结开始，显露、悬吊肝总动脉，

开 始 向 左 、 向 右 、 向 上 解 剖）， 顺 势 清 除 第 9 组 、

12 组和 13a 淋巴结，有利于标本整块切除，若未发

现肿大的淋巴结，清扫范围不主动扩大至 16 组和

13b 组。

推荐意见 16：hCCA 常规淋巴结清扫应包括肝

十二指肠韧带内淋巴结（12 组），肝总动脉旁淋巴结

（8 组）和胰头后上方淋巴结（13a 组），清除第 9 组有利

于标本整块切除。若未发现肿大淋巴结，清扫范围不

主动扩大至 16 组和 13b 组。[证据等级：1++，推荐等

级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]

6.2.5 肝移植　美国梅奥医学中心提出了基于新辅

助 放 化 疗 后 的 肝 移 植 治 疗 方 案 ， 并 制 定 了 严 格 的

患 者 入 选 标 准 （即 “ 梅 奥 肝 移 植 标 准 ”）， hCCA

的术前诊断至少符合以下一项标准：⑴ 在胆管造

影时获得刷检或活检结果呈阳性；⑵ 血清 CA19-9

值>100 U/mL，同时存在影像学上具有特征性的恶

性狭窄。在无 PSC 的情况下，由经验丰富的肝胆外

科医生评估，判定为不可切除。合并 PSC 即使是可

切除患者亦可纳入研究。肿瘤直径要求<3 cm。有

肝 内 转 移 、 有 肝 外 病 变 证 据 （包 括 局 部 淋 巴 结 转

移）、未控制的感染、既往切除手术、既往接受过

放疗或化疗、经腹穿刺活检的患者被排除本研究。

该方案包括外照射放疗 （45 Gy/30 次），在照射的

前 3 d 内联合 5-氟尿嘧啶 （5-FU） 注射。外照射放

疗结束后 2~3 周开始使用铱-192 （192Ir）（20~30 Gy）

近距离放疗，同时给予 5-FU 输注，直至移植，也

可 在 等 待 期 口 服 卡 培 他 滨 。 所 有 患 者 在 肝 移 植 前

均接受分期开腹手术。2000 年公布了 11 例患者的

初 步 结 果 ， 结 果 令 人 鼓 舞 。 该 研 究 的 最 终 结 果 于

2005 年公布：5 年 OS 率达到 82%[93-95]。此后，在梅

奥标准的指导下，多中心临床研究相继开展。

多项研究[96-97] 表明，对于不可切除的 hCCA 患

者 ， 新 辅 助 放 化 疗 后 进 行 肝 移 植 ， 可 为 经 过 严 格

筛 选 的 患 者 提 供 长 期 生 存 ， 尤 其 是 在 PSC 相 关

hCCA。对于可切除的 hCCA 患者，其能否从肝移植

中 获 益 ？ Croome 等[98] 研 究 发 现 ， 对 于 可 切 除 的

hCCA 患者仍建议根治性手术切除，因为尚没有高

级 别 的 证 据 支 持 肝 移 植 效 果 优 于 手 术 切 除 ， 同 时

考 虑 到 肝 移 植 器 官 的 稀 缺 性 以 及 肝 移 植 技 术 的 复

杂性。目前各大指南推荐 hCCA 的标准治疗仍然是

根 治 切 除 手 术 。 大 部 分 指 南 建 议 参 加 临 床 试 验 或

经过严格筛选合并慢性肝病基础如 PSC 可考虑肝移

植[17,19,39]。肝移植作为治疗终末期肝病的“终极武

器”，对于合并 PSC、经过严格筛选的 hCCA，既实

现了肿瘤的 R0 切除，又能恢复患者的肝功能。

推荐意见 17：由于供体器官紧缺，且国内多数患

者无 PSC 背景，多数符合梅奥肝移植标准的患者可通

过手术切除达到根治；对于丧失手术机会且无淋巴结

转移和远处转移时，才考虑行肝移植。[证据等级：
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1-，推荐等级：B，强烈共识 92%（23/25）]

6.2.6 微创技术　腹 腔 镜 技 术 最 初 应 用 于 hCCA 的

目的是进行术中探查和肿瘤分期[99-100]。hCCA 腹腔

镜 探 查 应 首 先 检 查 肝 脏 、 腹 膜 、 肝 门 以 外 淋 巴 结

转移情况，再进一步探查确定区域切除的可行性，

如 16 组 淋 巴 结 肿 大 ， 应 进 行 术 中 快 速 病 理 检 查 ，

活检阳性应放弃根治性手术，进行系统治疗。

腹 腔 镜 技 术 已 逐 渐 应 用 于 hCCA 根 治 术 。

2020 年 一项系统综述[101]探讨我国腹腔镜 hCCA 根治

术 的 现 状 ， 纳 入 13 篇 文 献 ， 共 189 例 患 者 。 结 果

显示，平均手术时间为 354 min，平均术中出血量

为 324 mL，R0 切除率为 95.2%，淋巴结清扫数目平

均为 9.5 枚，中转开腹率为 2.6%，并发症发生率为

21.2%，患者 1 年 OS 率为 84.5%。2023 年国内学者进

行了一项多中心真实世界研究[102]，比较腹腔镜与

开腹手术在 hCCA 中的疗效，结果表明，无论是短

期 疗 效 还 是 长 期 预 后 ， 两 种 手 术 方 式 均 具 有 相 当

的效果。《腹腔镜肝门部胆管癌根治性切除术操作

规范专家建议共识》 [103] 中建议的适应证是没有血

管 侵 犯 的 Bismuth-Corlette Ⅰ型 和Ⅱ型 、 部 分 Bismuth-

Corlette Ⅲ型和Ⅳ型 hCCA 患者。肝门区血管侵犯 ，

因 操 作 空 间 小 、 难 度 大 ， 明 显 增 加 腹 腔 镜 术 式 实

施 的 难 度 。 尽 管 有 腹 腔 镜 下 肝 动 脉 切 除 重 建 的 报

道，但该技术难度高、风险大、吻合质量不确定，

因此不推荐常规腹腔镜下肝动脉切除重建[104]。门

静 脉 侵 犯 的 切 除 重 建 相 对 容 易 些 ， 不 少 有 经 验 的

肝 胆 外 科 中 心 有 成 功 实 施 的 先 例 。 机 器 人 手 术 是

hCCA 根 治 的 新 兴 微 创 手 段 ， 相 较 于 腹 腔 镜 技 术 ，

机 器 人 辅 助 技 术 具 有 高 清 的 三 维 立 体 视 觉 及 有 效

滤除手臂震颤的优化算法，弥补其“筷子效应”，

为 狭 小 空 间 中 手 术 操 作 提 供 可 能 。 但 是 目 前 国 内

外 的 研 究 较 少 ， 多 为 各 中 心 的 个 案 报 道 ， 缺 乏 大

规模的样本分析。

hCCA 的解剖复杂性及生物学特性，根治术通

常 涉 及 联 合 肝 段 和 尾 状 叶 切 除 、 胆 肠 吻 合 、 区 域

淋 巴 结 清 扫 、 血 管 切 除 重 建 等 ， 腹 腔 镜 手 术 和 机

器 人 手 术 实 施 难 度 较 大 ， 技 术 要 求 较 高 。 目 前 相

关 研 究 报 道 ， 多 为 个 案 报 道 和 小 样 本 研 究[105-106]。

微 创 腹 腔 镜 手 术 是 一 个 有 前 景 的 领 域 ， 但 需 要 进

一 步 地 开 展 随 机 对 照 试 验 来 证 明 相 较 于 传 统 开 放

手术的优势，并且制订规范化的操作流程。因此，

腹腔镜和机器人 hCCA 根治术建议在具有丰富微创

经验的肝胆外科中心，并且经过仔细筛选 hCCA 病

例后应用。

腹腔镜和机器人 hCCA 根治术主要具有以下优

势：⑴ 镜下直视操作，使操作更精确和安全。⑵ 放

大作用和多变的视角，利于结构辨别。⑶ 气腹的

压 力 是 良 好 止 血 因 素 ， 配 合 术 中 低 中 心 静 脉 压 、

入 肝 血 流 阻 断 和 超 声 刀 的 使 用 ， 可 有 效 减 少 术 中

出血。⑷ 患者术后可达到快速康复的效果，并发

症发生率更低。⑸ 微创探查作用，对存在隐匿性

转移 hCCA，可避免不必要的手术。⑹ 机器人在胆

管成形及胆肠吻合方面更具有优势。

推荐意见 18：对于准备行手术治疗的 hCCA 患

者，建议先行腹腔镜探查，确定根治性切除的可行性；

腹腔镜和机器人 hCCA 根治术建议在具有丰富微创

经验的肝胆外科中心、经过仔细筛选的 hCCA 病例中

应用。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈共识 100.0%

（25/25）]

7     局部治疗 

7.1 胆道引流　

绝大多数 hCCA 伴有恶性梗阻性黄疸，PBD 有

利 之 处 已 逐 渐 达 成 共 识 ， 那 么 ， 对 于 姑 息 治 疗 患

者，胆道引流不仅可以让患者从全身治疗中获益，

还 可 以 治 疗 和 预 防 胆 管 炎 ， 缓 解 患 者 症 状 。 胆 道

引流最常用的技术是 PTBD 和 ERCP。

目 前 ， 关 于 PTBD 还 是 ERCP 是 胆 道 引 流 的 首

选方式一直有争议[107]。PTBD 的优点是引流管能够

较 精 确 地 定 位 ， 以 最 大 限 度 引 流 胆 汁 ， 首 次 尝 试

使 胆 红 素 下 降 达 到 满 意 水 平 的 时 间 要 优 于 ERCP，

且 胆 道 感 染 率 低 ； 但 缺 点 为 有 创 ， 可 能 增 加 肿 瘤

种植播散的风险[108-109]，PTBD 持续时间超过 60 d 是

种 植 转 移 和 术 后 OS 缩 短 的 重 要 独 立 危 险 因 素[110]。

ERCP 具有较小的创伤性，但技术难度较大且可能

增加胆道感染率。我国学者更倾向于 PTBD，而日

本学者更倾向于 ERCP[64-65]。《英国胃肠病学会胆管

癌 指 南》 [39] 提 出 根 据 不 同 病 情 选 择 引 流 方 式 ， 如

需 要 活 检/刷 检 的 患 者 首 选 ERCP， 而 对 于 Bismuth-

Corlette Ⅳ型的复杂 hCCA 患者 ERCP 失败率往往较

高，PTBD 可能更为适宜。

近 年 来 ， EUS 引 导 下 的 胆 道 引 流 （EUS-BD）

受到越来越多的关注，因 EUS-BD 对操作者要求更

高 ， 并 且 临 床 疗 效 和 预 后 仍 需 进 一 步 研 究 支 持 。

因此，建议 EUS-BD 可用于 ERCP 引流失败的患者。
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EUS-BD 联合肝胃吻合术，可用于 ERCP 和/或 PTBD

引 流 不 充 分 的 恶 性 不 可 手 术 肝 门 部 胆 道 梗 阻 、 左

肝管扩张患者[111]。对于 hCCA 患者选择最佳胆道引

流 方 式 ， 建 议 采 用 个 体 化 方 法 ， 需 综 合 考 虑 梗 阻

的解剖定位、引流的目的、医疗中心设备可及性、

医生的专业技术水平以及患者的状态。

7.2 内镜胆道支架植入　

恶 性 肝 门 部 胆 道 梗 阻 支 架 植 入 的 主 要 争 议 包

括 ： 支 架 类 型 （塑 料 或 金 属） 和 引 流 范 围 （单 侧

或双侧）。塑料支架 （plastic stent，PS） 易于更换，

且 不 会 干 扰 其 他 治 疗 措 施 ， 如 局 部 消 融 治 疗 或 手

术。因此，建议使用 PS 进行 PBD。然而 ，由于直

径 较 小 ， 支 架 故 障 的 发 生 率 较 高 ， 因 此 需 要 频 繁

更 换 支 架 ， 这 可 能 会 降 低 患 者 生 活 质 量 并 增 加 费

用 。 直 径 较 大 的 金 属 支 架 具 有 更 长 的 通 畅 性 ， 而

且 自 膨 胀 金 属 支 架 （self-expandable metal stent，

SEMS） 能 够 更 容 易 通 过 狭 窄 段[112]。 比 较 SEMS 和

PS 的 临 床 研 究[113-114] 表 明 ， SEMS 具 有 更 高 的 技 术

和 临 床 成 功 率 ， 并 通 过 减 少 再 次 干 预 的 次 数 延 长

支架通畅性，从而提高成本效益。因此，SEMS 主

要 用 于 姑 息 治 疗 胆 道 引 流 。 预 测 OS<3 个 月 的

hCCA，建议使用 PS 或未覆膜 SEMS 进行胆道引流；

预 测 OS>3 个 月 的 hCCA， SEMS 优 于 PS[27]。 然 而 ，

如 果 未 来 的 治 疗 策 略 尚 不 确 定 ， 则 应 避 免 SEMS

植入[115]。

双 侧 支 架 是 否 优 于 单 侧 支 架 ， 目 前 还 没 有 明

确 的 共 识 。 越 来 越 多 的 学 者 认 为 ， 在 肝 门 部 狭 窄

患 者 中 ， 支 架 植 入 的 目 标 是 引 流 超 过 50% 的 肝 脏

体积。当 1 个支架无法达到引流总肝容量 50% 以上

时 ， 应 考 虑 进 行 双 侧 引 流 以 获 得 良 好 的 临 床

疗效[45]。

推荐意见 19：PBD 建议使用 PS。SEMS 主要用于

姑 息 胆 道 引 流 。 预 测 OS<3 个 月 的 hCCA，建 议 使

用 PS 或未覆膜 SEMS 进行胆道引流；预测 OS>3 个

月的 hCCA，SEMS 优于 PS。如果治疗策略尚不确定，

应避免 SEMS 植入。在肝门部狭窄患者中，支架植入

的目标建议是引流超过 50% 的肝脏体积。[证据等

级：1+，推荐等级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]

7.3 胆管腔内治疗　

大多数不可切除的 hCCA 患者由于梗阻性黄疸

需 要 胆 道 引 流 ， 通 过 胆 道 支 架 植 入 改 善 患 者 的 生

活 质 量 。 在 胆 道 引 流 的 同 时 ， 可 以 进 行 胆 管 腔 内

局部治疗。已有研究[116-118] 表明，化疗和胆管腔内

治疗的联合应用可改善不可切除的 hCCA 患者的 OS

和 生 活 质 量 ， 主 要 通 过 控 制 局 部 肿 瘤 的 生 长 和 延

长 支 架 的 通 畅 时 间 。 胆 管 腔 内 治 疗 技 术 主 要 包 括

射 频 消 融 （radio frequency ablation， RFA）、 光 动 力

治疗 （photodynamic therapy，PDT） 和腔内近距离治

疗 （intraluminal brachytherapy，ILBT）。

7.3.1 腔内 RFA　RFA 是 通 过 高 频 电 流 产 生 热 量 ，

致 使 细 胞 内 外 水 分 蒸 发 、 固 缩 、 凝 固 坏 死 ， 进 而

达 到 杀 死 肿 瘤 细 胞 的 目 的[112]。 RFA 主 要 用 于 不 可

手术切除 hCCA 的姑息性治疗，相对于单纯胆管支

架引流，可以提高患者的 OS 和生活质量[119]。两项

小样本研究[120-121]结果显示，RFA+支架组较单纯支

架组延长患者 OS，并延长支架通畅时间，且不增

加 不 良 事 件 率 。 此 外 RFA 联 合 全 身 化 疗 可 进 一 步

提 高 不 可 手 术 hCCA 的 疗 效 ， 延 长 患 者 OS[122-123]。

胆 道 支 架 复 发 性 闭 塞 和 肿 瘤 生 长 仍 然 是 恶 性 胆 道

梗 阻 患 者 的 主 要 关 注 点 ， 金 属 支 架 腔 内 RFA 可 用

于 疏 通 由 于 肿 瘤 生 长 所 导 致 的 堵 塞 ， RFA 与 支 架

联合应用，可能提高支架通畅率[119,124]。

7.3.2 PDT　PDT 是利用光敏剂在增殖活跃的肿瘤

细 胞 中 选 择 性 摄 取 和 聚 集 ， 并 在 特 定 波 长 激 光 的

作 用 下 产 生 光 动 力 效 应 的 一 种 局 部 治 疗 方 法， 具

有 微 创 、 精 准 和 可 重 复 等 优 点 ， 其 主 要 应 用 于 不

可手术切除 hCCA 患者的姑息治疗[125]。2022 年一项

Meta 分 析[126] 结 果 显 示 ， PDT 与 胆 管 支 架 联 合 应 用

可延长不可切除 hCCA 患者的 OS，且不增加不良事

件 。 PDT 与 支 架 联 合 还 可 延 长 支 架 通 畅 时 间[127]。

此 外 ， 研 究[117-118,128] 显 示 ， PDT 联 合 化 疗 具 有 协 同

作 用 ， 多 采 用 PDT 在 前 、 化 疗 在 后 的 序 贯 方 式 。

PDT 具 有 可 重 复 的 优 点 ， 时 间 间 隔 控 制 在 3 个月

左右[129]，目前部分研究探索 PDT 用于 hCCA 新辅助

治 疗 方 案 的 价 值 （NCT04824742）。 基 于 PDT 具 有

微 创 、 精 准 的 优 点 ， 具 有 一 定 的 应 用 前 景 ， 可 能

成为 hCCA 姑息性治疗的重要手段之一。

7.3.3 ILBT　 ILBT 具 有 辐 射 半 径 小 、 半 衰 期 长 、

可对肿瘤细胞产生持续性杀伤而对 周 围 正 常 组 织

损 伤 小 的 优 点 [130] 。 一 项 共 纳 入 981 例 恶性胆道梗

阻患者的 Meta 分析[131] 显示，ILBT 与单纯支架植入

相 比 可 减 少 支 架 梗 阻 的 风 险 并 且 改 善 生 存 ， 且 并

未 增 加 并 发 症 发 生 率 。 但 由 于 该 技 术 的 复 杂 性 ，

放 射 性 物 质 的 合 理 管 理 和 一 些 迟 发 性 不 良 事 件

（十二指肠狭窄、胃肠道出血和胆道出血） 的并发

症 问 题 ， 限 制 了 ILBT 在 临 床 上 的 应 用[130]。 目 前
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ILBT 新 的 应 用 领 域 是 胆 管 支 架 联 合 碘 -125 （125I）

粒 子 植 入 ， 研 究 结 果 表 明 可 延 长 支 架 通 畅 期 并 延

长患者生存[132]。此外，胆道粒子支架内照射还可

联 合 全 身 治 疗 ， 中 山 大 学 肿 瘤 防 治 中 心 的 一 项 小

样本回顾性研究，21 例不可手术切除 hCCA 合并梗

阻性黄疸患者，PTCD 术进行胆道支架+125I 粒子条

植 入 序 贯 仑 伐 替 尼 +PD-1 单 抗 治 疗 ， 15 例 患 者 在

4 周内胆红素下降超过 75%，所有患者均未出现严

重并发症，中 位 总 生 存 时 间 （mOS） 6.1 个月，该

研 究 结 果 在 ASCO 2023 年 会 公 布 。 125I 粒 子 的 辐 射

半径小，主要控制局部病灶，对正常组织影响小，

在 hCCA 中联合支架植入，具有良好的应用前景。

胆 管 腔 内 治 疗 的 一 些 研 究 主 要 是 小 样 本 回 顾

性 研 究 ， 作 为 晚 期 患 者 的 一 种 姑 息 治 疗 方 式 ， 在

胆 道 引 流 的 同 时 ， 联 合 胆 管 腔 内 治 疗 作 为 局 部 治

疗 ， 具 有 良 好 应 用 前 景 ， 在 临 床 实 践 中 值 得 进 一

步深入研究。

推荐意见 20：胆管腔内治疗（RFA、PDT、ILBT）

的疗效，目前尚缺乏高质量的临床研究证据，故暂不

推荐其作为 hCCA 患者姑息治疗的首选方案。建议

进行 MDT 讨论胆管腔内治疗的可能获益和风险后，

谨慎开展并纳入临床研究。[证据等级：2+，推荐等

级：B，强烈共识 100.0%（25/25）]

7.4 放疗　

7.4.1 新辅助放疗　hCCA 新 辅 助 放 疗 的 临 床 使 用

价 值 尚 有 待 考 量 ， 鼓 励 参 加 临 床 试 验 。 一 些 小 样

本的研究[133-134]提示 hCCA 在术前进行新辅助放疗可

能 提 高 可 切 除 率 ， 减 少 复 发 ， 并 且 可 能 延 长 OS。

梅 奥 医 学 中 心 提 出 的 新 辅 助 放 化 疗 方 案 作 为 肝

移 植 的 桥 接 治 疗 ， 其 中 放 疗 方 案 为 外 照 射 放 疗

（45 Gy/30 次）， 外 照 射 放 疗 结 束 后 2~3 周 开 始 使

用 192Ir 进行近距离放疗 （20~30 Gy） [95]。

7.4.2 辅助放疗　目前尚无评估辅助放疗或放化疗

的 前 瞻 性 随 机 试 验 。 hCCA 术 后 复 发 率 高 达 60%~

70%， 提 示 单 纯 手 术 切 除 对 于 患 者 预 后 的 改 善 有

限[135]。SWOG S0809 是一项Ⅱ期单臂试验[136]，纳入

79 例 肝 外 胆 管 癌 和 胆 囊 癌 患 者 （38 例 hCCA）， 患

者接受了根治性切除术，病理分期为 T2~T4 或 N1，

或切缘阳性，术后予以 4 个周期吉西他滨联合卡培

他 滨 治 疗 ， 随 后 以 卡 培 他 滨 为 增 敏 剂 进 行 同 步 放

化疗，放疗方案 （区域淋巴结剂量 45 Gy；瘤床剂

量 54~59.4 Gy）。 该 研 究 的 主 要 目 标 （2 年 OS 率 >

45%） 已达到，2 年 OS 率为 65%，mOS 为 35 个月。进

一 步 分 析 发 现 ， 淋 巴 结 阳 性 患 者 2 年 无 病 生 存

（disease free survival， DFS） 率 为 49.8%， 优 于 历 史

对照的 29.7%，同时发现淋巴结阳性患者接受辅助

放化疗，仍然有较高的远处失败率 42.2%[136-137]。一

项 Meta 分 析 纳 入 21 项 回 顾 性 研 究[138]， 共 1 465 例

肝 外 胆 管 癌 和 胆 囊 癌 患 者 ， 辅 助 放 疗 组 的 5 年 OS

率 高 于 非 放 疗 组 ， 尤 其 是 淋 巴 结 阳 性 疾 病 和 手 术

切缘阳性患者，接受放疗的患者局部复发率降低，

但远处转移率无差异。另一项 Meta 分析[139] 纳入 21

项 6 712 例胆管癌和胆囊癌患者，结果表明，辅助

治 疗 最 大 益 处 体 现 在 淋 巴 结 阳 性 （OR=0.49， P=

0.004） 和 R1 切除 （OR=0.36，P=0.002） 的患者中。

ASCO、 ESMO、 NCCN、 CSCO 指 南 均 推 荐

hCCA R1 切除患者接受术后辅助放疗[17,19,62,140]。R0 切

除 淋 巴 结 阳 性 hCCA 患 者 接 受 辅 助 放 疗 ， 可 能 获

益 ， CSCO 指 南Ⅱ级 推 荐[62]。 R2 切 除 患 者 处 理 同 不

可切除 hCCA。现阶段Ⅲ期前瞻性随机试验正在进

行中 （NCT02798510），其结果值得期待。

7.4.3 姑息放疗　对 于 不 可 切 除 的 局 部 晚 期 hCCA

患 者 ， 鼓 励 参 加 临 床 试 验 。 一 些 小 样 本 的 回 顾 性

研 究 表 明 ， 如 体 能 状 态 良 好 ， 相 较 于 单 纯 化 疗 ，

放 化 疗 可 改 善 不 可 切 除 局 部 晚 期 hCCA 患 者 的 OS

和局部控制率。一项纳入美国国家癌症数据库[141]

共 2 996 例 不 可 切 除 的 肝 外 胆 管 癌 患 者 的 研 究 发

现，相比单纯化疗组，放化疗组患者的 mOS 从 12.6

个月延长至 14.5 个月 （P<0.001）。目前放疗的最佳

剂量尚未明确，通常推荐 5 周内剂量 45~50 Gy，一些

研究认为 hCCA 的照射剂量增加与局部控制改善相

关。然而，由于 hCCA 肿瘤毗邻放射敏感器官，如

十 二 指 肠 ， 传 统 放 疗 技 术 限 制 了 肿 瘤 区 的 同 步

推量[64]。

已 有 一 些 小 样 本 研 究 显 示 金 属 支 架 植 入 联 合

姑 息 性 外 照 射 放 疗 和 （或） 近 距 离 放 疗 可 通 过 局

部 抗 肿 瘤 作 用 ， 延 长 支 架 的 开 放 时 间 和 改 善 生

存[142-143]。对于远处转移如骨、脑等，酌情可考虑

姑息放疗，减轻患者症状。

推 荐 意 见 21：新 辅 助 放 化 疗 在 拟 行 肝 移 植 的

hCCA 患者中具有重要地位。可手术切除的 hCCA 新

辅助治疗策略，目前缺乏随机对照的Ⅲ期临床试验证

明其获益，推荐适当的患者参加临床试验；不可切除

局部晚期的 hCCA 患者，鼓励参加临床试验，若体能

状态良好，可考虑行放化疗。[证据等级：1-，推荐等

级：B，强烈共识 100.0%（25/25）]
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推荐意见 22:60%~70% 术后复发率提示单纯手术

对预后改善的效果有限。推荐 R1 切除和 R0 切除淋巴

结阳性的患者接受辅助放化疗；R2 切除患者处理同

不可切除 hCCA。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈

共识 100.0%（25/25）]

8     系统治疗 

8.1 辅助化疗　

英 国 的 BILCAP Ⅲ期 多 中 心 RCT 研 究 ， 纳 入

447 例接受根治性手术的胆管癌及胆囊癌患者。在

意向治疗分析中，卡培他滨组的 mOS 为 51.1 个月，

观 察 组 为 36.4 个 月 ， 差 异 无 统 计 学 意 义 （P=

0.097）。但在符合方案分析中卡培他滨组的 mOS 为

53 个 月 ， 观 察 组 为 36 个 月 ， 差 异 有 统 计 学 意 义

（P=0.028） [144-145]。 尽 管 BILCAP 研 究 的 结 果 存 在 局

限性，国际指南推荐在 hCCA 根治性切除术后使用

卡 培 他 滨 辅 助 治 疗 6 个 月 ， 作 为 目 前 的 标 准

治疗[17, 19, 140]。

辅 助 治 疗 的 使 用 得 到 了 日 本 JCOG1202：

ASCOT Ⅲ期 RCT 试验[146] 的进一步支持 ， 证明了替

吉奥辅助治疗比单纯手术的 OS 延长，替吉奥组和

观 察 组 的 3 年 OS 率 分 别 为 77.1% 和 67.6% （P=

0.008）， 因 此 ， hCCA 术 后 也 可 考 虑 替 吉 奥 进 行 辅

助 化 疗 。 亚 洲 BCAT 试 验 和 法 国 PRODIGE 12 随 机

试 验 未 能 分 别 证 明 吉 西 他 滨 和 GEMOX （吉 西 他

滨+奥沙利铂） 方案与观察组相比，在无复发生存

和 OS 方面有显著改善[147-148]。韩国的前瞻性、随机

Ⅱ期 STAMP 研 究[149] 入 组 了 淋 巴 结 阳 性 的 肝 外 胆 管

癌 患 者 ， GC 方 案 （吉 西 他 滨 + 顺 铂） 对 比 卡 培 他

滨进行辅助治疗，结果显示 2 年 DFS 率和 2 年 OS 率

并没有显著提高。其他一些辅助化疗方案主要是以

吉西他滨为主或 5-FU 为 主 的 方 案 ， 包 括 GC 方 案 、

吉西他滨+卡培他滨、卡培他滨+奥沙利铂、5-FU+

奥 沙 利 铂 、 5-FU 单 药 ， 主 要 来 自 小 样 本 或 回 顾 性

研究。

8.2 新辅助化疗　

新辅助放化疗在拟行肝移植的 hCCA 患者中具

有 重 要 地 位 。 然 而 ， 在 常 规 手 术 切 除 中 的 新 辅 助

治 疗 策 略 ， 目 前 缺 乏 随 机 对 照 的Ⅲ期 临 床 试 验 证

明其获益。推荐适当的患者参加临床试验。

8.3 不可切除或晚期hCCA的一线治疗　

8.3.1 两药联合化疗方案　ABC-02 Ⅲ期 RCT 研究结

果显示 GC 方案对比吉西他滨单药，将晚期胆管癌

患 者 的 OS 期 从 8.1 个 月 提 高 到 11.7 个 月 （P<

0.001），因此奠定 GC 方案用于晚期 hCCA 的一线治

疗地位[150]。Ⅲ期 JCOG1113/FUGA-BT 非劣效研究[151]

表明，GS 方案 （吉西他滨+替吉奥） 一线治疗晚期

胆 管 癌 ， 其 OS 期 可 达 15.1 个 月 ， 不 劣 于 GC 方 案

OS 期 13.4 个 月 ， 可 作 为 晚 期 胆 管 癌 的 一 线 治 疗

选择。

8.3.2 免疫化疗方案　TOPAZ-1 Ⅲ期 RCT 研究结果

显 示 ， 度 伐 利 尤 单 抗 +GC 一 线 治 疗 晚 期 胆 管 癌 ，

将 mOS 由 GC 方 案 单 独 化 疗 的 11.3 个 月 提 高 到

12.9 个 月 ， 中位无进展生存期 （mPFS） 由 5.7 个月

提高到 7.2 个月[152]。KEYNOTE-966 Ⅲ期 RCT 研究[153]

结果显示，帕博利珠单抗 （抗 PD-1 抑制剂） +GC 方

案 一 线 治 疗 晚 期 胆 管 癌 ， 将 mOS 由 单 独 化 疗 的

10.9 个月提高到 12.7 个月，并且毒副作用无显著增

加。因此，推荐度伐利尤单抗 （PD-L1 抑制剂） 或

帕博利珠单抗联合 GC 方案作为晚期胆管癌的一线

治疗方案。

8.3.3 三药联合化疗　日 本 的 KHBO1401 Ⅲ期 RCT

研究[154] 结果显示，GC+替吉奥的联合方案 OS 期为

13.5 个 月 ， 优 于 GC 方 案 的 12.6 个 月 （P=0.046）。

因此，对于体能状况良好的 hCCA 患者，GC+替吉

奥的三药联合方案也可作为一线治疗。

8.4 晚期hCCA的二线治疗　

8.4.1 化疗　ABC-06 Ⅲ期研究入组了一线 GC 方案

化 疗 进 展 后 的 晚 期 胆 管 癌 患 者 ， 结 果 显 示 ， 与 积

极 症 状 控 制 （active symptom control， ASC） 相 比 ，

mFOLFOX 组在 mOS 上显示出一定优势 （6.2 个月 vs. 

5.3 个月，P=0.031），故推荐 mFOLFOX 方案作为晚

期 hCCA 的二线治疗方案[155]。

FOLFLIRI 和 XELIRI （伊立替康+卡培他滨） 方

案 在 晚 期 胆 管 癌 的 二 线 治 疗 中 具 有 良 好 生 存 获 益

和 耐 受 性 ， 因 此 也 可 作 为 二 线 治 疗 的 可 选 方

案[156-157]。另外，Ⅱb 期 NIFTY 研究[158]显示，脂质体

伊 立 替 康 联 合 5-FU、 亚 叶 酸 钙 二 线 治 疗 晚 期 胆 管

癌，无进展生存期 （PFS） 为 7.1 个月，单纯 5-FU、

亚叶酸钙组为 1.4 个月。hCCA 患者化疗主要是以吉

西他滨或 5-FU 为基础的方案，二线化疗还可选择

其 他 未 使 用 的 一 线 治 疗 推 荐 方 案 ， 根 据 患 者 既 往

治疗经过，并结合各中心的使用经验选择。

8.4.2 靶向和免疫治疗　建议对晚期或疾病进展患

者，完善基因检测包括 HER2 基因扩增、IDH1/2 基
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因突变 、FGFR2 基因融合 、BRAFV600E 突变、NTRK

基因融合、RET 基因融合、微卫星不稳定状态等，

指导靶向和免疫治疗[17,159]。针对 IDH1 突变的艾伏

尼 布 、 FGFR2 融 合 的 佩 米 替 尼 已 经 获 批 用 于 晚 期

胆管癌二线治疗。然而，hCCA 患者极少出现 IDH

基因突变和 FGFR 基因融合。HER2 是 hCCA 患者值

得 关 注 的 靶 点 。 MyPathway 研 究[160] 入 组 了 39 例

HER2 阳 性 胆 管 癌 患 者 ， 使 用 曲 妥 珠 单 抗 + 帕 妥 珠

单 抗 ， 客 观 缓 解 率 （objective response rate， ORR）

为 23%，mPFS 为 4 个月，mOS 为 10.9 个月。另外，

HERB 研究是一项多中心、单臂Ⅱ期研究，入组了

30 例吉西他滨治疗失败的 HER2 阳性或低表达胆管

癌 患 者 ， 使 用 德 曲 妥 珠 单 抗 ， HER2 阳 性 患 者 的

ORR 为 36.4%， 疾 病 控 制 率 （disease control rate，

DCR） 为 81.8%，但其长期疗效和安全性仍需进一

步 探 索[161-162]。 其 他 的 靶 点 包 括 BRAFV600E 突 变 、

NTRK 融 合 、 RET 融 合 。 达 拉 非 尼 + 曲 美 替 尼 治 疗

BRAFV600E 突 变 晚 期 胆 管 癌 患 者 ， ORR 为 51%，

mPFS 为 9 个 月 ， mOS 为 14 个 月[163]。 MSI-H 患 者 可

考虑帕博利珠单抗免疫治疗[164]。恩曲替尼、拉罗

替尼是针对 NTRK 融合的抑制剂，已获批用于治疗

具有 NTRK 融合阳性的晚期实体瘤患者。RET 融合

阳性患者可考虑普拉替尼、塞普替尼治疗[17,62]。

绝大部分 hCCA 患者没有有效的精准靶点，我

国 的 临 床 实 践 常 用 的 多 靶 点 药 物 仑 伐 替 尼 、 安 罗

替尼、索凡替尼等，高级别临床证据仍有待积累。

一项单臂研究[165] 纳入 41 例至少经历一次系统治疗

的 晚 期 胆 管 癌 患 者 ， 仑 伐 替 尼 单 药 治 疗 直 至 疾 病

进 展 ， 结 果 显 示 ORR 为 12%， mPFS 为 3.8 个 月 ，

mOS 为 11.4 个月。一项真实世界研究[166] 纳入 57 例

晚期胆管癌患者 （9 例肝外胆管癌），予以仑伐替

尼 联 合 PD-1/PD-L1 单 抗 和 GEMOX 方 案 治 疗 ， 结 果

显 示 mPFS 为 9.27 个 月 ， mOS 为 13.4 个 月 。 一 项 Ⅰb

期研究[167] 纳入 66 例一线治疗失败的晚期胆管癌患

者 ， 予 以 安 罗 替 尼 联 合 贝 莫 苏 拜 单 抗 治 疗 ， 结 果

显 示 ， ORR 为 21.21%， DCR 为 72.73%， mOS 和

mPFS 期分别是 15.77 个月和 6.24 个月。一项Ⅱ期研

究[168] 入组了 20 例一线化疗后进展的晚期胆管癌患

者 ， 在 接 受 了 安 罗 替 尼 联 合 信 迪 利 单 抗 治 疗 后 ，

ORR 为 30%， DCR 为 90%， mOS 和 mPFS 分 别 是

12.3 个 月 和 6.5 个 月 。 另 一 项Ⅱ期 单 臂 研 究[169] 入 组

39 例二线治疗的晚期胆管癌患者，予以索凡替尼

治疗，16 周 PFS 率为 46.33%。

推荐意见 23：⑴ 根治性切除后：推荐卡培他滨辅

助化疗 6 个月。[证据等级：1++，推荐等级：A，强烈共

识 100.0%（25/25）]

⑵ 一线治疗：推荐 GC 方案、GS 方案、GC+度伐

利尤单抗方案、GC+帕博利珠单抗方案[证据等级：

1+，推荐等级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]。体能状

况良好者，推荐三药联合化疗方案（GC+替吉奥）作为

一线治疗。[证据等级：1+，推荐等级：A，强烈共识

100.0%（25/25）]

⑶ 二线治疗：推荐 mFOLFOX 方案[证据等级：

1+，推荐等级：A，强烈共识 100.0%（25/25）]。亦可尝

试 伊 立 替 康 为 主 的 联 合 方 案 ，如 FOLFIRI 方 案 、

XELIRI 方案等。[证据等级：1+，推荐等级：A，强烈共

识 100.0%（25/25）]

⑷ 推荐早期分子分析指导二线治疗：① IDH1 突

变，推荐使用艾伏尼布；② FGFR2 融合阳性，推荐使

用佩米替尼；③ BRAFV600E 突变，推荐使用达拉非尼+

曲美替尼；④ NTRK 融合阳性，推荐使用恩曲替尼或

拉罗替尼；⑤ HER2 扩增，推荐曲妥珠单抗+帕妥珠

单抗或德曲妥珠单抗；⑥ MSI-H，推荐帕博利珠单抗

免疫治疗。[证据等级：1-，推荐等级：B，强烈共识

100.0%（25/25）]　

9     总结和展望 

hCCA 由于高度恶性和手术切除难度大，导致

患 者 预 后 差 ， 成 为 外 科 领 域 最 具 挑 战 性 的 疾 病 之

一。积极进行 hCCA 的筛查与诊断，能有效识别疾

病 ， 提 高 早 期 发 现 率 。 选 择 合 理 的 治 疗 策 略 和 手

术 方 式 ， 在 实 现 肿 瘤 完 整 切 除 的 同 时 保 护 剩 余 肝

功 能 。 通 过 MDT、 规 范 的 局 部 治 疗 及 系 统 治 疗 ，

进行 hCCA 患者的全周期管理，有助于提升治疗效

果，改善患者的总体预后。　　

《肝门部胆管癌诊疗湖南专家共识 （2025版）》 编审
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附录1　
1. 送检标本送检标本

□ 肝切除标本，手术方式与部位：__________________
□ 活检标本，活检方式与部位：____________________
□ 其他：_________________________________________
2. 标本尺寸标本尺寸：：

（对于不规则形状的标本，请注明每个参数的最大测量值）

长度：______mm×宽度：______mm×深度：______mm
肝外胆管长度（仅适用于肝门部胆管癌）：______mm
重量：______g

3. 肉眼肿瘤完整程度肉眼肿瘤完整程度

□ 标本完全碎裂

□ 标本部分破裂

□ 完整

4. 肿瘤部位及数量肿瘤部位及数量

□ 无肉眼可见的残余肿瘤

肿瘤编号 注明 数量 /部位

5. 最大肿瘤尺寸最大肿瘤尺寸

□ 无法评估

肿瘤编号 最大尺寸（mm）

□ 多发性肿瘤，请注明肿瘤的尺寸范围：______mm~______mm
□ 肿瘤沿胆管的线性长度：______mm
6. 肿瘤组织学类型肿瘤组织学类型

参考《世界卫生组织胃肠道肿瘤分类》（2019 年）：

□ 大胆管型

□ 小胆管型

□ 肝门部胆管癌

□ 复合型肝细胞—胆管癌

□ 伴有浸润性癌的导管内乳头状肿瘤

□ 伴有浸润性癌的黏液性囊性肿瘤

□ 未分化癌

□ 癌症类型无法确定

□ 其他：______
7. 肉眼肿瘤类型肉眼肿瘤类型

□ 无法确定

□ 肿块形成型

□ 管内生长型

□ 管周浸润型

□ 肿块形成和管周浸润混合型

8. 肿瘤组织学分级肿瘤组织学分级

□ 不适用

□ 无法评估

□ 1 级：分化良好

□ 2 级：中度分化

□ 3 级：分化差

9. 肿瘤浸润肿瘤浸润

肉眼浸润情况肉眼浸润情况：：

□ 肿瘤局限于肝外胆管（原位癌 /高级别异型增生）

□ 肿瘤累及脏腹膜

□ 肿瘤直接侵入胆囊

□ 肿瘤侵入管周组织，包括脂肪组织或肝组织 
□ 肿瘤直接侵入其他邻近器官：______
显微镜下的浸润显微镜下的浸润：：

□ 肿瘤局限于肝外胆管（原位癌 /高级别异型增生）

□ 肿瘤累及脏腹膜

□ 肿瘤直接侵入胆囊

□ 肿瘤侵入管周组织，包括脂肪组织或肝组织 
□ 肿瘤直接侵入其他邻近器官：______
神经周围浸润神经周围浸润：：

□ 未发现

□ 不确定

□ 存在

血管浸润血管浸润：：

□ 未发现

□ 不确定

□ 肉眼可见浸润（大门静脉或肝静脉）

□ 显微镜下可见浸润（小门静脉、肝静脉或微血管）

10. 并存病变并存病变

其他组织病理学特征其他组织病理学特征（（请选择所有适用项请选择所有适用项）：）：

□ 未发现

□ 脂肪变性

□ 脂肪性肝炎

□ 胆道疾病，请注明已知类型：______
□ 慢性肝炎，请注明已知类型：______
□ 其他，请注明：______
异型异型 /癌前病变癌前病变：：

□ 未发现

胆道上皮内瘤变胆道上皮内瘤变（（BilIN）：）：

□ 不存在

□ 高级别 BilIN
□ 低级别 BilIN
胆管内乳头状肿瘤胆管内乳头状肿瘤（（IPNB）：）：

□ 不存在

□ 高级别 IPNB
□ 低级别 IPNB
11. 新辅助治疗反应新辅助治疗反应

□ 未进行新辅助治疗

□ 完全反应，无存活的癌细胞

□ 部分反应，残留癌症伴有一定的肿瘤退缩

□ 坏死百分比：______%
□ 无反应，广泛的残余癌症且无明显的肿瘤退缩

□ 无法评估，请注明：______
12. 切缘状态切缘状态

□ 无法评估

□ 无浸润性癌累及，肿瘤距离最近切缘的距离：______mm
□ 有浸润性癌累及

□ 被胆管上皮内瘤变（BilIN）累及

13. 淋巴结状态淋巴结状态

□ 无法评估

□ 未提交或未发现淋巴结

□ 提交的淋巴结数量：______
□ 未受累

□ 受累的淋巴结数量：______
□ 无法确定数量

14. 辅助检查辅助检查

□ 未进行

□ 已进行，请注明：______
15. 病理分期病理分期（（AJCC/UICC TNM 第第 8 版版））

原发肿瘤原发肿瘤（（pT））

□ TX：无法评估原发肿瘤

□ T0：无原发肿瘤证据

□ Tis：原位癌

□ T1：肿瘤局限于胆管，可到达肌层或纤维组织

□ T2a：超出胆管壁到达周围脂肪组织

□ T2b：肿瘤累及邻近的肝实质

□ T3：肿瘤侵及单侧门静脉或肝动脉分支

□ T4：肿 瘤 侵 及 主 门 静 脉 或 其 双 侧 分 支 ，或 侵 及 总 肝 动 脉 ，

或单侧二级胆道分支伴对侧门静脉或肝动脉受累

区域淋巴结区域淋巴结（（pN））

□ NX：无法评估区域淋巴结

□ N0：无区域淋巴结转移

□ N1：1~3 个区域淋巴结转移

□ N2：4 个或以上区域淋巴结转移

远处转移远处转移（（pM））

□ 不适用

□ M1-远处转移

TNM 描述描述（（仅在适用时选择仅在适用时选择））

□ m：多原发肿瘤

□ r：复发性

□ y：术后治疗
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