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　　摘要：目的　总结先天性胆管扩张症的病因、分型、临床特点及诊治经验。方法　对 ３７例先天性
胆管扩张症临床诊治资料进行回顾性分析。结果　全组 ３７例中Ⅰ型 ３１例，Ⅱ型 １例，Ⅳ型 ４例，Ⅴ型
１例。全组均行手术治疗包括：２例行囊肿外引流术，３例行囊肿 －空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术，３１例行囊
肿切除、肝管空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术，１例囊肿合并癌变行左肝叶切除术；治愈 ３２例；术后发生并发症
５例，均经非手术方法治愈。无手术死亡病例。结论　先天性胆管扩张症应尽早手术治疗，囊肿切除，
肝管空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术是治疗先天性胆管扩张症，降低手术后远期并发症的合理术式。
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　　先天性胆管扩张症，是一种病因不明的先天
性胆管扩张性疾病，是常见的胆道畸形。先天性

胆管扩张可发生于肝内和肝外胆管的任何部分，

女性多见，男女之比为 １∶３～４［１］。分型复杂，症
状常不典型，手术难度高，并发症多是先天性胆管

扩张症诊治难点。我院自 １９９６年 ６月—２００７年
５月手术治疗 ３７例先天性胆管扩张症患者，疗效
满意，现报告如下。

　　收稿日期：２００７－０５－２９；　修订日期：２００７－０７－１２。

　　作者简介：周刚，男，四川武胜人，四川省绵竹市人民医院主治
医师，主要从事肝胆胰及微创外科方面的研究。

　　通讯作者：周刚　Ｅｍａｉｌ：ｚｈｏｕｇａｎｇ１５７＠１２６．ｃｏｍ

１　临床资料

１．１　一般资料
本组男 ８例，女 ２９例，男女之比 １∶３．６；年龄

２～４６（平均 ２４岁）岁。右上腹痛 ３５例，黄疸
１７例，右上腹包块 ９例，同时具有上述三联症者
２例，具有夏柯氏三联征者 ８例，合并胆汁性肝硬
化 ２例，合并胰腺炎 ３例，合并囊肿内结石形成
１１例，合并胆道感染 １６例，合并胆管狭窄 ５例，
囊肿合并癌变 １例，肝功能异常 ３１例。

按照 Ｔｏｄａｎｉ分型：Ⅰ型 ３１例，Ⅱ型 １例，Ⅳ 型
４例，Ⅴ型 １例。
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１．２　手术方式
３７例均经手术治疗，手术方式见表 １。

表１　３７例手术治疗情况

　　手术方式 例数（％） 分型

囊肿外引流术 ２（５．４） Ⅰ型２例

囊肿空肠

　ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术
３（８．１） Ⅰ型２例，Ⅳａ型１例

囊肿切除，肝管空肠

　ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术
２９（７８．４）

Ⅰ型２７例，Ⅱ型１例，

Ⅳｂ型１例

肝叶切除，肝管空肠

　ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术
２（５．４） Ⅳａ型２例

囊肿合并癌变行

　左肝叶切除术
１（２．７） Ⅴ型１例

２　结　果

２．１　手术并发症
本组均获得病理证实。无手术死亡；术后无

胰瘘．胆肠吻合口出血．应激性溃疡和胆道损伤等
严重并发症；术后切口感染 ２例，并发肺炎 １例，
切口脂肪液化 １例，胆漏 １例，均经保守治疗痊
愈。

２．２　随访
３４例 （囊 肿 外 引 流 术 １例 与 囊 肿 －空 肠

ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术 ２例失访）获随访，随访时间 ３
个月至 １０年。术后 １例囊肿外引流术远期偶发
胆管感染经抗感染控制；１例囊肿空肠 Ｒｏｕｘｅｎ
Ｙ吻合术后出现吻合口狭窄经再手术治愈；而囊
肿切除、肝管 －空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术和肝叶切
除、肝管空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术术后均恢复良
好。随访期间主要临床症状消失，均无癌变；囊肿

合并癌变 １例行左肝叶切除术后随访至今约 ３年
生存良好，无肿瘤复发。根据陶开山等［２］的疗效

标准，本组疗效优良者 ３２例，占随访者的 ９４．１％
（３２／３４），占全组的 ８６．５％（３２／３７）。

３　讨　论

目前先天性胆管扩张症的病因至今仍未明

确。但大多数学者认为 Ｂａｂｂｉｔｔ的胰胆管合流异常
学说是该病的主要原因；该学说是指胰胆管汇合

异常时，胰液反流造成胆管炎症和黏膜破坏，在管

内压力增高时囊状扩张［３］。先天性胆管扩张症一

般采 用 Ｔｏｄａｎｉ分 型 及 Ｆｌａｎｉｇａｎ分 型 法，本 组 按
Ｔｏｄａｎｉ分型法分型：Ⅰ型，胆总管囊状扩张，最为常

见，占 ９０％左右，其中 ８０％为女性；Ⅱ型，胆总管
憩室型，多发自胆总管侧壁临床上少见；Ⅲ型，胆
总管末端囊肿或膨出，很少见；Ⅳａ型，肝外和肝
内胆 管 多 发 性 囊 肿，为 临 床 第 二 常 见 类 型；

Ⅳｂ型，肝外胆管多发性囊肿，罕见；Ⅴ型，即Ｃａｒｏｌｉ
病，表现为肝内胆管多发囊肿［４］。

先天性胆管扩张症临床表现多不典型，三个

典型症状为腹痛，黄疸和腹部肿块，即“三联征”，

具有典型三联征者并不多见，相关文献报道仅有

７．５％［５］。本组 ２例为 ５．４％；因此无特异性，仅
凭症状和体征尚难以做出正确诊断，故较易误诊，

因而确诊时多已有较长的病史。诊断主要靠影像

学检查。Ｂ超为一种无损伤检查，确诊率在 ９０％
以上，应首选，缺点是易致误诊；ＥＲＣＰ是本症最直
观，最可靠的影像学检查，不仅能详细了解囊肿的

大小、部位分布、是否合并结石、肿瘤，更能清晰

地显示其他方法难以发现的与本病有关的胆胰管

下端的异常连接，尤其是对Ⅲ型囊肿具有更重要
的义，ＥＲＣＰ检查的主要并发症有胆管炎和急性胰
腺炎。ＭＲＣＰ能清楚地显示胆管情况，且属无创
检查，无诱发急性胆管炎和急性胰腺炎的后顾之

忧。Ｂ超及 ＭＲＣＰ联合应用更有利于对胆管囊肿
的全面认识［６］。

外科手术仍是目前治疗先天性胆管扩张症的

首选方法。先天性胆管囊肿术式选择，应根据病

人的具体情况、术前和术中辅助检查、Ｔｏｄａｎｉ分型
等决定具体术式｝。先天性胆管扩张症根治性手

术的治疗原则是切除病灶，解除狭窄，通畅引

流［８］。先天性胆管扩张症一旦确诊，即使目前无

症状，也要早行根治性切除术，否则易出现继发性

病变，而先天性胆总管囊性扩张症也被视为癌前

病变［９］。手术方式目前不主张应用单纯囊肿空肠

吻合内引流术，因该术式未去除囊肿，术后易出现

胆肠液返流，吻合口狭窄，结石形成，囊肿恶变等

并发症。目前公认的首选术式为囊肿切除，肝管

空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ吻合术［１０］。对Ⅰ，Ⅱ，Ⅳ型行胆总
管囊肿切除和肝总管空肠 Ｒｏｕｘｅｎｙ吻合术，Ⅳ型
的肝内胆管囊肿如局部某个肝叶或肝段可同时行

肝叶或肝段切除术，对肝叶切除难，肝内胆管呈弥

漫性囊性改变的，行肝移植术才是治疗良策［１１］。

近年来，随着腹腔镜技术的发展，腹腔镜下胆总管

囊肿切除，肝总管空肠吻合手术也可完成，该方式

具有微创，美观的效果，值得推广［１２］。为了能更

好地把握手术时机，降低手术风险，笔者将术前患

者病情分为 ３类：（１）无胆道梗阻、胆管炎症状，

７３６
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择期行根治性手术；（２）急性胆管炎合并胆总管
结石，无腹膜炎体征，先行保守治疗，经补液、抗

感染治疗，如 ３ｄ仍无好转，急诊行胆总管探查取
石 Ｔ管引流术，３个月后行根治手术；（３）胆总管
囊肿破裂形成胆汁性腹膜炎，立即行胆总管切开

Ｔ管引流与腹腔引流术，３个月后行根治性手术；
急诊手术时，如患者不能耐受较大手术，可行囊肿

外引流术以引流胆汁，等待二期手术。本组 １例
肝内胆管扩张（位于左叶），术中病检证实癌变，

行肝左叶切除，术后随访至今约 ３年生存良好，无
肿瘤复发。

综上所述，笔者认为应重视先天性胆管扩张

症的诊治。ＭＲＣＰ及 Ｂ超检查是重要的诊断手
段，根治性手术囊肿切除，肝管空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ
吻合术 ＋抗反流术是治疗先天性胆管扩张症的合
理术式；肝移植术对弥漫性肝内型胆管扩张症是

一有效的治疗手段。早期诊断，早期治疗，减少并

发症是改善先天性胆管扩张症预后的关键。

参考文献：

［１］　吴在德，吴肇汉．先天性胆管扩张症［Ａ］．吴在德，吴
肇汉．外科学［Ｍ］．第 ６版．北京：人民卫生出版社，
２００４．５６６．

［２］　陶开山，窦科锋，李开学，等．成人型先天性胆总管囊
肿术式的选择与疗效分析［Ｊ］．中华普通外科杂志，
２０００，１５（１２）：７３３－７３５．

［３］　樊献军，耿协强，陈辉，等．不同类型胆管囊肿的手术
治疗［Ｊ］．中国普通外科杂志，２００４，１３（７）：４８９－
４９１．

［４］　韦军民．先天性胆管囊肿的诊治原则与进展［Ｊ］．中国
医刊，２００７，４２（２）：９２－９４．

［５］　王平，游建．成人先天性胆总管囊肿的诊断及治疗
［Ｊ］．临床外科杂志，２００３，１１（４）：２２８－２２９．

［６］　ＬｉＪ，ＬｉＹＨ．ＵｌｔａｓｏｕｎｄａｎｄＭＲｏｆｃｈｏｌｅｄｏｃｈａｌｐａｎｃｒａｅａｔｉｃ
Ｄｕｃｔ／ＭＲａｐｐｅａｒａｎｃｅｓａｎｄｔｈｅｉｒｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ［Ｊ］．Ｃｈｉｎｅｓｅ
ＪｏｕｒｎａｌｏｆＵｌｔｒａｓｏｕｎｄＤｉａｇｎｏｓｉｓ，２００４，５（１１）：８４１－８４３．

［７］　缪辉来，林木生，包仕廷，等．先天性胆管囊肿的临床
特点 ［Ｊ］．中华普通外科杂志，２００２，１１（２）１２０－
１２１．

［８］　ＫｉｔＦＬ，Ｅｔｉｃ，ＰａｕｌＬ．ＡｄｕＩｔｃｈｏｌｃｄｏｃｈａｌｃｙｓｔ［Ｊ］．ＡｓｉａｎＪ
Ｓｕｒｇ，２００５，２８（１）：２９－３３．

［９］　贾友鹏，巩鹏，王忠裕，等．ＴＮＦａ及其受体Ⅰ在胆管癌
和先天性胆总管囊性扩张症中的表达及其意义［Ｊ］．
中国普通外科杂志，２００７，１６（２）：１８０－１８２．

［１０］ ＳｔａｉｎＳＣ，ＧｕｔｈｒｉｅＣＲ，ＹｅｌｉｎＡＥ，ｅｔａｌ．Ｃｈｏｌｅｄｏｃｈａｌｃｙｓｔｉｎｔｈｅａｄｕｌｔ
［Ｊ］．ＡｎｎａｌｓｏｆＳｕｒｇｅｒｙ，１９９５，２２２（２）：１２８－１３３．

［１１］彭淑牖，王建伟．先天性胆总管囊肿术后远期并发症
［Ｊ］．中国实用外科杂志，２００２，２２（７）：３８９－３９０．

［１２］李龙，余奇志，黄柳明，等．经腹腔镜行先天性胆总管
囊肿根治术的技术要点 ［Ｊ］．中华普通外科 杂 志，
２００２，１７（８）：４７２－４７５．

本刊２００８年各期重点内容安排

本刊２００８年各期重点内容安排如下，欢迎赐稿。

第１期 肝脏外科及肝肿瘤 第７期 肝脏外科及肝移植

第２期 胆道外科及胆石症 第８期 胆道外科及胆道肿瘤

第３期 胰腺外科及胰腺炎 第９期 胰腺外科及胰腺肿瘤

第４期 胃肠道外科及消化道肿瘤 第１０期 胃肠道外科及大肠肿瘤

第５期 乳腺、甲状腺外科 第１１期 甲状腺、乳腺外科

第６期 血管外科及门静脉高压症外科 第１２期 微创外科及其他
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