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例先天性胆管囊性扩张症的诊疗分析

岳
!

红!唐先斌!梅礼强&

"重庆市綦江县人民医院外科
!

0'/0''

#

!!

!摘要"

!

目的
!

总结先天性胆管囊性扩张症的临床诊疗经验$方法
!

回顾性分析该院
/112

年
-

月至
%''&

年

-

月诊治的
%-

例先天性胆管囊性扩张症病例的诊疗过程及随访结果$结果
!

大部分患者临床表现不典型!具有典

型的腹痛%黄疸和腹部包块三联征者仅占
04-$5

'

,

超诊断率为
2&4%.5

!

(=

%磁共振胰胆管造影"

3)("

#和经内镜

逆行胆胰管造影"

Q)("

#诊断率均为
/''5

'手术以囊肿切除加胆道重建为主!全组无手术重大并发症病例!随访
0

个月至
-

年!无术后癌变病例$结论
!

先天性胆管囊性扩张症诊断依靠影像学资料!

,

超可用于筛查!术前检查推

荐
3)("

!

Q)("

不作首选'治疗依靠外科手术!手术方式以囊肿切除加胆道重建为基本原则$

!关键词"

!

先天性胆管囊性扩张症'

!

诊断'

!

治疗

+67

!

/'4-1.1

"

8

49::;4/.2%*10$$4%'/'4/.4'/2

中图分类号#

).$2400

文献标志码#

<

文章编号#

/.2%*10$$

"

%'/'

#

/.*/.1&*'%

:',.

0

/%/&'-%,

2

'&/%/,'-#8"6,

K0

&+$&'

2

"'%#,.$

0

/#%$-%.,#,#%&'&+5%."-1$#%'%-$,/"/

!

,2#"4+

1

#

M9$C3.0+(H.+

#

>#76.(

O

.0+

1

&

;F*

B

0?:G*+:4

)

%'?

1

*?

I

#

T.

N

.0+

1

!4'+:

I

J*4

B

/*@="4=

B

.:0/

#

T.

N

.0+

1

#

!&4+

1O

.+

1

0'/0''

#

!&.+0

$

:5/#6,$#

%

!

;5

<

"$#%7"

!

=>:IJJCM9P@AH@?9C

D

;>:9:C;?AM@CAJ@;A@T

F

@M9@;B@>GB>;

D

@;9ACKB

E

:A9B?9KCACA9>;>G

AH@O9K@?IBA4="#8&-/

!

=H@BK9;9BCK?CAC>G%-

F

CA9@;A:N9AHB>;

D

@;9ACKB

E

:A9B?9KCACA9>;>GAH@O9K@?IBAN@M@C;CK

E

P@?

M@AM>:

F

@BA9L@K

E

4>"/1.#/

!

=H@BK9;9BCKJC;9G@:ACA9>;:>GJ>:ABC:@:N@M@CA

EF

9BCKC;?AH@BC:@:N9AHAH@A

EF

9BCKAM9C?

&

CO?>J9;CK

F

C9;

#

8

CI;?9B@C;?CO?>J9;CKKIJ

F

'

N@M@>;K

E

04-$54=H@?@A@BA9>;MCA@>G,A

EF

@IKAMC:>;>

D

MC

F

H

E

NC:

2&4%.5

#

NH9K@AHCA>G(=

#

3)("C;?Q)("NC:/''54=H@JC9;AM@CAJ@;ANC:B

E

:AM@:@BA9>;

F

KI:O9K@?IBAM@B>;*

:AMIBA9>;4X>:@L@M@B>J

F

K9BCA9>;:C;?

F

>:A>

F

@MCA9L@BC;B@MCA9>;BC:@:N@M@G>I;?9;AH@:@

F

CA9@;A:4?&'$.1/%&'

!

=H@

?9C

D

;>:9:>GB>;

D

@;9ACKB

E

:A9B?9KCACA9>;>GAH@O9K@?IBA?@

F

@;?:>;AH@9JC

D

9;

D

?CAC4,A

EF

@IKAMC:>;>

D

MC

F

H

E

B>IK?O@

I:@?G>M:BM@@;9;

D

43)("9:M@B>JJ@;?@?G>M

F

M@>

F

@MCA9L@?@A@BA9>;4Q)("9:;>AM@B>JJ@;?@?G>MG9M:ABH>9B@4(

E

:A

M@:@BA9>;

F

KI:O9K@?IBAM@B>;:AMIBA9>;JC

E

O@M@B>JJ@;?@?C:AH@OC:9B

F

M9;B9

F

K@>G>

F

@MCA9>;4

$

@"

0

3&6-/

%

!

B>;

D

@;9ACKB

E

:A9B?9KCACA9>;>GAH@O9K@?IBA

(

!

?9C

D

;>:9:

(

!

AM@CAJ@;A

!!

先天性胆管囊性扩张症俗称先天性胆管囊肿)该病在临

床上不常见#但随着
,

超*

(=

及磁共振等影像学技术的快速

发展和普及#对其诊断率逐年提高)由于本病与胆管癌的发生

密切相关#且早期治疗方式对预后有着至关重要的影响#故应

该引起临床医生的重视)现将本院
/112

年
-

月至
%''&

年
-

月诊治的
%-

例先天性胆管囊性扩张症病例资料总结如下)

A

!

临床资料

A4A

!

一般资料
!

本组共计
%-

例)其中男
$

例#女
/&

例#男女

之比为
/j-4.

(年龄
/%

!

$&

岁#平均
--

岁#其中
/&

岁以下
%

例&

&42'5

'#

/&

岁以上
%/

例&

1/4-'5

')反复发作上腹部不

适
&

例&

-042&5

'#上腹部不适伴黄疸
.

例&

%.4'15

'#具有夏

科三联征&发热*黄疸及腹痛'

$

例&

%/4205

'#具有典型的腹

痛*黄疸及腹部包块三联征
/

例&

04-$5

'#无症状于健康体检

发现
-

例&

/-4'05

')

A4B

!

诊疗情况

A4B4A

!

诊断
!

本组病例实验室检查结果提示!血常规白细胞

及中性粒细胞明显增高
2

例&

-'40-5

'#肝功能黄疸指数及胆

系酶明显增高
/'

例&

0-40&5

'#同时伴有转氨酶明显增高
%

例

&

&42'5

')本组病例全部接受
,

超检查#明确诊断胆管囊肿
/&

例&

2&4%.5

'#诊断梗阻性黄疸原因待查
%

例&

&42'5

'#漏诊
-

例&

/-4'05

'(

1

例接受
(=

检查#确诊率
/''5

(

//

例接受磁共

振胰胆管造影&

3)("

'检查#确诊率
/''5

(

-

例接受经内镜逆行

胆胰管造影&

Q)("

'检查#确诊率
/''5

)根据
=>?C;9

分型法#

最后确诊
-

型
/2

例&

2-41/5

'#

)

O

型
$

例&

%/4205

'#

.

型
/

例

&

04-$5

'(合并急性胆管炎
.

例&

%.4'15

'#合并胆管结石
/0

例

&

.'4&25

'#合并胰胆管合流异常
-

例&

/-4'05

')

A4B4B

!

治疗
!

对于合并急性胆管炎的
.

例病例&

-

型
$

例#

)

型
/

例'均
-

期急诊行囊肿切开减压及3

=

4管引流术#术后
-

个月病情稳定后
#

期行囊肿切除及肝总管空肠
)>IT*@;*Y

吻

合术(另外
//

例
-

型及
0

例
)

型病例直接行囊肿切除及肝总

管空肠
)>IT*@;*Y

吻合术(

/

例
-

型病例既往曾行囊肿十二指

肠吻合术#本次术中发现吻合口癌变合并腹膜广泛转移#仅行

外引流术(

/

例
.

型病例因无症状且为弥漫性肝内胆管囊性扩

张#经与家属沟通后未作处理&建议肝移植')

B

!

结
!!

果

全组手术病例均成功#病理诊断均为胆管囊肿&

/

例癌变

病例为胆管低分化腺癌')术后
/

例轻度胆漏#经充分引流治

愈)全组病例随访
0

个月至
/%

年#随访率
/''5

)

/

例癌变病

例术后
0

个月死亡(

/

例
.

型病例一直无症状也未进行治疗(

$

例病例术后
/

!

-

年内有不同程度*反复发作的发热*腹痛#均

经保守治疗治愈(无术后癌变病例)先天性胆管囊性扩张症
#

型病例
(=

图像可见左右肝内胆管普遍囊状扩张#部分扩张胆

-

&1./

-

检验医学与临床
%'/'

年
&

月第
2

卷第
/.

期
!

WCO3@?(K9;

!

<I

D

I:A%'/'

!

#>K42

!

X>4/.



管内可见结石影像#见图
/

)

!!

注!左图为横截面#右图为冠状面重建图#可见左右肝内胆管普遍

囊状扩张#部分扩张胆管内可见结石影像)

图
/

!

先天性胆管囊性扩张症
#

型病例
(=

C

!

讨
!!

论

先天性胆管囊性扩张症发病年龄较小#多见于小儿#本组

病例中
/&

岁以下病例仅占
&42'5

#可能与本地区儿童患者多

就诊于儿童医院有关)目前对该病的病因多数学者赞成先天

性因素学说+

/*%

,

#包括先天性胆管上皮增殖异常*胆胰管合流异

常及胆管周围神经发育异常)先天性胆管上皮发育异常导致

部分管壁薄弱#胆胰管合流异常导致胰酶在胆管内激活破坏胆

管上皮#胆管周围神经发育异常可导致胆管下段痉挛*胆管内

压增高#促进胆管扩张)尤其是胆胰管合流异常#几乎存在于

所研究的全部病例中)另外#部分学者认为后天因素如胆道梗

阻可能也参与其发病机制)

关于先天性胆管囊性扩张症的临床分型#目前国际上普遍

使用的是
=>?C;9

分型法+

-

,

!

-

型为胆总管梭形或球形扩张(

#

型为胆总管憩室(

(

型为胆总管末端囊肿(

)

C

型为肝内外胆

管多发性囊肿(

)

O

型为胆总管多发性囊肿(

.

型为肝内胆管

单发或者多发性囊肿&即
(CM>K9

病')其中以
-

型发病率最高#

约占报道总病例的
1'5

以上(

#

*

(

型均罕见(

)

*

.

型相对少

见)本组病例中
-

型占
2-41/5

#

)

型占
%/4205

#

.

型占

04-$5

#符合国际报道趋势)

先天性胆管囊性扩张症的典型临床表现是腹痛*黄疸和腹

部包块三联征#但往往有此典型表现的病例并不多#大概在

&5

!

-&5

(腹痛是最常见的就诊症状&

$'5

!

1%5

'#黄疸次之

&

-15

!

.&5

'#腹部包块相对少见&

-.5

!

0%5

'

+

0

,

)本组病例

基本符合该趋势)临床上本病常常伴有其他合并症如胆道结

石*胆管炎及肝脓肿等#故单纯根据临床表现的临床诊断率很

低&

-4$5

')影像学技术的发展大大提高了本病的诊断率)

,

超对本病的诊断率在
1'5

以上#可作为首选初查方法+

$

,

#但作

为术前准备#则需要更清晰的影像学资料)

(=

可清晰显示囊

肿大小和部位#并便于与其他占位性病变相鉴别&图
/

')

3)("

在本病的诊断中有突出的优势#其水成像技术可清晰*

立体地显示胆道树三维结构#诊断率几乎为
/''5

#且无创*无

痛#应推荐为本病的首选诊断方法+

.

,

)经皮肝穿刺胆管造影

&

"=(

'和
Q)("

在诊断价值上不次于
3)("

#尤其是
Q)("

对

胆胰管合流异常有较高的检出率#并且可同时做活检*取石及

乳头切开等操作#有一定优势#但因其有创性和严重并发症#建

议在常规影像学检查无法确定的病例中谨慎使用+

2

,

)

先天性胆管囊性扩张症的治疗必须依靠外科手术#具体手

术方式根据临床分型和病情缓急而不同)目前推荐以下术

式+

&

,

!

-

型病例为囊肿切除加胆道重建(

#

型病例可行单纯囊

肿切除(

(

型病例行乳头部括约肌成形术(

)

C

型病例须切除

胆总管囊肿和部分肝内胆管囊肿#然后做肝门部囊肿和空肠的

吻合术(

)

O

型病例行囊肿切除加胆道重建(局部肝内胆管扩

张的
.

型病例可行肝叶切除加胆道重建#弥漫性肝内胆管扩张

者只能做肝移植术+

1*/'

,

)对于因合并急性胆管炎等急症者可

-

期行外引流术后
#

期再做根治手术)

%'

世纪
.'

年代以前

对本病的外科治疗以内引流术为主#但现在认为单纯的内引流

术既不能很好地解决临床症状#同时会提高胆管囊肿恶变的概

率)因为单纯的内引流术容易引起反流导致反复发作的胆管

炎#炎症长期反复刺激易引起胆管上皮细胞癌变+

//*/%

,

)

=>?C;9

等报道在胆管囊肿癌变病例中有
$24/5

的患者曾经做过内引

流术)本组病例中惟一
/

例癌变病例也属于此种情况)因此#

除非因囊肿癌变而无手术切除机会外#不主张对可切除病例做

单纯的内引流术#也不主张对没有临床症状的弥漫性肝内胆管

扩张的
#

型病例做预防性的内引流手术)

目前外科治疗先天性胆管囊性扩张症的主要难题在于对

囊肿侵犯范围广的病例#如侵入胰腺段者#或者弥漫性肝内胆

管扩张者#如何完整的切除病变组织)探索胰十二指肠切除术

和肝移植术以外的创伤较小的手术方式#已成为外科学者的努

力方向之一)另外#如何有效减少胆道重建后引起的反流等并

发症也是研究方向之一)目前采用的胆管空肠
)>IT*@;*Y

吻

合法*间置空肠法*人工乳头法+

//

#

/-

,等已广泛应用于临床并取

得一定效果)
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