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摘要： 近年来，胆管癌（CCA）的影像学诊断、分子图谱分析及系统治疗取得了显著进展。尽管如此，早期检测、精准分类和

有效管理仍面临诸多挑战。鉴于CCA亚型间的显著差异及最新研究进展，欧洲肝病学会制定了基于证据的肝外胆管癌，包

括肝门部和远端胆管癌的管理推荐意见。本指南特别强调了精准分类系统的需求、新兴分子研究的整合，以及反映真实临

床场景的实用诊断和治疗策略。
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Abstract： In recent years， significant progress has been made in the radiological diagnosis， molecular profiling， and systemic 
therapy of cholangiocarcinoma（CCA）. Nevertheless， there are still many challenges in early identification， precise classification， 
and effective management. Given the marked heterogeneity between CCA subtypes and the recent research advances， the European 
Association for the Study of the Liver has developed evidence-based management recommendations for extrahepatic CCA， covering 
both perihilar and distal subtypes. This guideline particularly emphasizes the need for precise classification systems， the integration 
of emerging molecular studies， and practical diagnostic and therapeutic strategies reflecting real-world clinical scenarios.
Key words： Bile Duct Neoplasms； Europe； Practice Guidelines

肝外胆管癌（extrahepatic cholangiocarcinoma，eCCA）
指源于肝外胆管系统的恶性肿瘤，包括肝总管、胆总管

及相关解剖结构。eCCA可进一步细分为肝门部胆管癌

（perihilar cholangiocarcinoma，pCCA）和 远 端 胆 管 癌

（distal cholangiocarcinoma，dCCA），其与胆囊癌及壶腹癌

在临床表现、分子特征和治疗策略上存在显著差异。由

于解剖结构的复杂性， 且这些肿瘤发现时常处于晚期，

pCCA 和 dCCA 的诊断与治疗极具挑战。尽管影像学和

分子分析技术有所进步，精准鉴别诊断和肿瘤分类仍困

难重重，这直接影响疾病管理和治疗效果。

欧洲肝病学会（EASL）理事会组建了一个多学科专

家小组，涵盖病理学、放射学、内镜学、肝病学、肿瘤学及

肝胆外科等领域，负责制定本临床实践指南［1］。小组采

用 PICO 框架，围绕分类、流行病学、监测/早期诊断、诊

断/分期、治疗及随访6个核心主题提出问题。

证据质量依据牛津循证医学中心框架评估，参考

2011 年版证据等级。推荐意见分为强推荐或弱推荐。

共识程度分为：高度共识（≥95%同意）、共识（75%～94%
同意）、多数同意（50%～74% 同意）及无共识（<50% 同

意）。所有推荐意见的共识水平均≥75%，无须重大修订。

1 分类

1.1 术语“eCCA”是否应排除胆囊、胆囊管及壶腹恶性

肿瘤？

推荐意见：

（1） “eCCA”应专指源于肝管（右、左及肝总管）及胆
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总管的恶性肿瘤。“胆道癌”作为广义术语，涵盖所有源于

胆道系统的恶性肿瘤，包括肝内胆管癌（intrahepatic 
cholangiocarcinoma，iCCA）、eCCA、胆囊癌及壶腹癌（证据

等级5，强推荐，高度共识）。

1.2 CCA 亚分类应采用二分法（肝内/肝外）还是三分法

（iCCA、pCCA、dCCA）？

推荐意见：

（1） 鉴于病理生物学、临床表现及管理策略的显著

差异，CCA 亚分类应采用三分法：iCCA、pCCA 及 dCCA
（证据等级5，强推荐，高度共识）。

1.3 分子分析能否区分 iCCA与pCCA/dCCA？

推荐意见：

（1） 目前无法通过基因变异区分 iCCA 与 pCCA/
dCCA（证据等级5，弱推荐，共识）。

2 流行病学

2.1 是否应记录CCA患者的已知风险因素？

推荐意见：

（1）应常规记录 CCA 患者是否具有已知风险因素，

明确具体风险因素或注明无已知风险因素，以监测流行

病学特征（证据等级5，强推荐，高度共识）。

2.2 是否应为特定 eCCA 患者提供遗传咨询以识别遗

传性癌症综合征？

推荐意见：

（1）目前不建议对所有诊断为pCCA和dCCA的患者进

行胚系突变检测和遗传咨询（证据等级4，弱推荐，共识）。

（2）对于有个人或家族癌症史提示遗传性癌症综合

征、有微卫星不稳定或可能与遗传性综合征相关的基因

改变的 pCCA/dCCA 患者，应酌情接受遗传咨询和胚系

突变检测（证据级别5，强推荐，高度共识）。

3 监测/早期诊断

3.1 哪些疾病需监测以实现 eCCA早期诊断？

推荐意见：

（1）原发性硬化性胆管炎（PSC）患者应定期监测以

发现恶性病变（证据等级3，强推荐，高度共识）。

（2）胆总管囊肿患者应接受手术治疗并进行后续监

测（证据等级3，强推荐，共识）。

（3）肝吸虫感染者需接受治疗，但因证据不足，暂无

具体监测方案推荐（证据等级4，弱推荐，高度共识）。

3.2 高危人群应采用何种监测方案？

推荐意见：

（1）PSC 患者应每年接受超声和/或 MRI 检查，可酌

情检测糖类抗原 19-9（CA19-9），并根据风险因素调整

（证据等级3，强推荐，共识）。

（2）胆总管囊肿及肝吸虫术后可采用血生化及超声

随访（证据等级4，弱推荐，高度共识）。

4 诊断/分期

4.1 疑似pCCA或dCCA患者应采用哪些影像学检查？

推荐意见：

（1）增强 CT 及增强 MRI 优于超声，推荐用于 pCCA
及dCCA诊断（证据等级4，强推荐，高度共识）。

（2）磁共振胰胆管造影（MRCP）评估胆道梗阻程度

及范围优于增强CT，（证据等级3，强推荐，高度共识）。

4.2 CA19-9是否用于诊断或预后判断？

推荐意见：

（1）不推荐 CA19-9 用于 eCCA 诊断（证据等级 2，强
推荐，共识）。

（2）CA19-9 可作为 pCCA 及 dCCA 总生存期的预后

标志物（证据等级4，弱推荐，高度共识）。

4.3 是否需在所有 pCCA 或 dCCA 患者中获取细胞/组
织学确诊？

推荐意见：

（1）应尽一切合理努力获取组织学或细胞学确诊

（证据等级5，开放推荐，共识）。

（2）若细胞/组织学结果不明确但临床高度怀疑，建

议与多学科团队及患者讨论后，对潜在可切除病变按分

期行手术治疗；化疗或放疗通常需肿瘤组织证据（证据

等级5，开放推荐，高度共识）。

4.4 疑似 pCCA/dCCA 患者应采用何种术前检查获取细

胞/组织学确诊？

推荐意见：

（1）推荐经内镜逆行胰胆管造影术（ERCP）联合刷

检细胞学及 ERCP引导下钳夹活检作为主要手段（证据

等级4，弱推荐，共识）。

（2）若先前ERCP采样阴性或所在中心/可转诊医院

具备胆道镜能力，推荐胆道镜引导下活检（证据等级 4，
弱推荐，高度共识）。

4.5 细胞/组织学确诊失败时是否考虑液体活检或胆

汁/血浆分子分析？

推荐意见：

（1）胆汁或血浆液体活检在CCA诊断中具潜力，但目

前仅限研究或临床试验使用（证据等级4，开放推荐，共识）。

4.6 pCCA/dCCA分期应采用哪些影像学检查？

推荐意见：

（1）分期应在放置胆道支架前进行，推荐多期增强

胸部 -腹部 -盆腔 CT 评估肝动脉及门静脉受累情况并
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排查有无远处转移（证据等级 3，强推荐，高度共识）。

（2）建议增强MRI+MRCP用于分析胆管解剖及肿瘤

纵向浸润范围（证据等级4，强推荐，高度共识）。

（3）手术前推荐超声内镜引导下淋巴结细针穿刺抽

吸术/活检术以排除淋巴结转移（证据等级 4，强推荐，

共识）。

（4）不推荐 18F-FDG-PET 用于 eCCA 诊断及局部分

期（证据等级3，强推荐，高度共识）。

4.7 pCCA分期系统如何选择？

推荐意见：

（1）推荐采用美国癌症联合委员会（AJCC）TNM 分

期系统（证据等级4，开放推荐，高度共识）。

5 治疗

5.1 （疑似）局部（即非转移性）pCCA患者是否应手术切

除以延长生存期？

推荐意见：

（1）若可行R0切除且术后死亡率可接受，推荐手术

切除（证据等级2，强推荐，高度共识）。

5.2 （疑似）淋巴结阳性（N1）pCCA 患者是否应手术

切除？

推荐意见：

（1）仅当阳性淋巴结局限于肝门区且术后病死率可

接受时，推荐手术切除（证据等级3，弱推荐，高度共识）。

5.3 需血管重建的pCCA患者是否应手术切除？

推荐意见：

（1）为实现R0切除，可对特定患者行门静脉或动脉

重建（证据等级3，弱推荐，高度共识）。

5.4 应该考虑将新辅助放化疗后进行肝移植作为改善

不可切除pCCA患者预后的选择吗？

推荐意见：

（1）对于早期（TⅠ/TⅡ期肿瘤<3 cm，N0，M0）不可

切除 pCCA 的选定患者，可以考虑新辅助化疗后行肝移

植术（证据等级3，弱推荐，高度共识）。

5.5 不可切除或转移性 eCCA一线治疗方案？

推荐意见：

（1）吉西他滨、顺铂联合度伐利单抗或帕博利珠单

抗为标准一线治疗（证据等级2，强推荐，共识）。

5.6 无靶向治疗靶点的 eCCA二线治疗方案？

推荐意见：

（1）一线治疗进展后，推荐 FOLFOX 作为二线治疗，

基于伊立替康的方案可作为替代（证据等级 2，强推荐，

共识）。

5.7 晚期pCCA/dCCA是否需分子谱分析？

推荐意见：

（1）推荐分子检测以识别可靶向治疗的基因突变，

支持参加临床试验（证据等级2，强推荐，高度共识）。

5.8 eCCA术后是否需卡培他滨辅助治疗？

推荐意见：

（1）除原位癌外，无论 T、N和切缘状态如何，所有浸

润性eCCA术后患者推荐卡培他滨辅助治疗（证据等级2，
强推荐，共识）。

5.9 eCCA术后是否需辅助放化疗以延长生存期？

推荐意见：

（1）R0/R1切除的 eCCA不推荐常规放化疗，但R1切

除患者可考虑（证据等级3，弱推荐，共识）。

5.10 术前是否需常规胆道引流？

推荐意见：

（1）对于适合手术治疗的 eCCA患者，应避免常规术

前胆道引流（证据级别1，强烈推荐，共识）。

（2）避免常规术前胆道引流，除非出现胆管炎、肾衰

竭、顽固性瘙痒、高胆红素、需新辅助化疗、计划行大范

围肝切除手术或预计手术等待时间较长等情况（证据等

级3，强推荐，高度共识）。

5.11 术前胆道引流方式如何选择？

推荐意见：

（1）对于适合手术治疗且有胆道减压指征的 dCCA
患者，应首选内镜引流而非经皮引流（证据级别 3，强烈

推荐，高度共识）。

（2）对于可手术治疗且有胆道减压指征的 pCCA 患

者，由于证据不足，内镜引流与经皮引流目前没有推荐

意见（证据级别3，弱推荐，共识）。

5.12 术前胆道引流支架如何选择？

推荐意见：

（1）dCCA 首选覆膜金属支架（证据等级 1，强推荐，

高度共识）。

（2）pCCA 推荐可移除支架，具体类型无明确推荐

（证据等级4，弱推荐，高度共识）。

5.13 晚期 eCCA首选哪种引流方式？

推荐意见：

（1） dCCA首选内镜下经乳头自膨式金属支架（证据

等级4，强推荐，高度共识）。

（2） ERCP 失败时，优先内镜超声引导胆道引流而

非经皮引流（证据等级2，强推荐，高度共识）。

（3） 对于BismuthⅠ型和Ⅱ型患者，内镜下经乳头引

流可能优于经皮引流；对于Bismuth Ⅲ型和Ⅳ型患者，经

皮引流或内镜/经皮联合引流可能更为合适，推荐无覆膜
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自膨式金属支架（证据等级3，弱推荐，高度共识）。

5.14 内镜消融技术是否提高生存率或支架通畅率？

推荐意见：

（1）导管内射频消融可与支架置入联用以提高通畅

率，但生存获益尚无定论（证据等级 2，弱推荐，强烈

共识）。

6 随访

6.1 eCCA根治性切除术后随访检查间隔及内容？

推荐意见：

（1）术后 1 年内每 3～4 个月、2 年内每 6 个月、之后

每年进行胸部-腹部-盆腔增强 CT或腹部增强 MRI联合

胸部 CT，检测 CA19-9、CEA（癌胚抗原）（可加或不加

CA125），直至术后5年（证据等级4，强推荐，共识）。

6.2 接受姑息系统性治疗的 eCCA 患者如何进行随访

检查以评估疗效？

推荐意见：

（1）每3个月进行胸部-腹部-盆腔增强CT或腹部增强

MRI联合胸部CT，检测CA19-9、CEA（可加或不加CA125），
以评估系统/局部治疗效果（证据等级 4，强推荐，高度

共识）。

影像学、分子分析及系统治疗的进展已显著改善

eCCA 的管理。然而，复杂的解剖结构及肿瘤异质性仍

使早期诊断、精准分类及有效治疗充满挑战。未来需完

善分子和遗传分析以区分 CCA 亚型并识别可治疗的靶

点、扩展新型治疗组合的临床试验、优化高危人群的监

测策略。通过整合液体活检及基于胆汁的分子分析，有

望提高诊断准确性并实现个体化治疗。胆道引流方法

应着眼于降低并发症的发生率，使更多患者能够接受治

疗。国际间的努力协作对于标准化分期系统、提高治疗

效果以及确保公平获取新技术至关重要，为CCA更加个

体化的治疗和有效管理奠定基础。
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