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成人先天性胆总管囊肿的诊断与治疗

张国伟，周杰

（南方医科大学南方医院 肝胆外科，广东 广州 ５１０５１５）

　　摘要：目的　探讨成人先天性胆总管囊肿的诊断及治疗。方法　回顾性分析近 １０余年来共收治
的 ７８例成人先天性胆总管囊肿患者临床资料。结果　７８例患者中，接受手术治疗手术治疗 ７４例，其

中术式包括：（１）囊肿完整切除、肝总管空肠端侧吻合 ５２例；（２）囊肿大部分切除、肝总管空肠端侧吻

合 ９例；（３）胰十二指肠切除术 ２例（其中 １例为胆总管下端囊肿癌变）；（４）１１例癌变患者 １例行胰

十二指肠切除术，７例行胆管癌根治术，３例行姑息性外引流术；（５）１例患者因合并胆总管囊肿破裂

出血并胆汁性腹膜炎而行单纯外引流术。７４例手术患者中获随访 ５４例，随访率为 ７３．０％，随访 ２个

月至 ７年，平均 ３９个月，良性患者情况良好。癌变患者中，１例行胰十二指肠切除术患者失访，７例行

胆管癌根治术患者 ５例得到随访，生存期 ２～５年，中位生存时间 ２．３年，３例行姑息性手术患者生存

期 ２～１６个月，中位生存时间 ７．８个月。结论　成人先天性胆总管囊肿易发生癌变，早期诊断、早期

治疗是先天性胆总管囊肿诊治的关键所在，其治疗以手术切除囊肿及胆 －肠重建为基本原则。
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　 　 先 天 性 胆 总 管 囊 肿 （ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｈｏｌｅｄｏｃｈａｌ
ｃｙｓｔ，ＣＣＣ）是指肝内、外胆管单独或联合先天性发
育异常，女性多见，常于婴幼儿期发生症状。随着

胆道影像学技术的发展，成人先天性胆总管囊肿

的发现率有明显增加的趋势，其临床表现多不典

型，容易造成误诊误治。我院自 ２０００年 ３月—
２０１０年 １０月共收治成人先天性胆总管囊肿
７８例，现报告如下。

１　临床资料

１．１　一般资料
７８例中男 １７例，女 ６１例，男女比率为１∶３．６；

年龄１４～７４（平均３２．７）岁。临床表现：病程１个
月至 １２年，腹痛 ６７例（６７／７８，８５．９％），黄疸
３６例（３６／７８，４６．２％），具有腹痛、发热、黄疸三
联征者 ２８例（２８／７８，３５．９％），查体发现腹部包
块者 ３７例（３７／７８，４７．４％）。
１．２　辅助检查及诊断

影像学检查：Ｂ超检查 ７４例，确诊 ６７例（６７／
７４，９０．５％），ＣＴ检查 ７８例，确诊 ７２例（７２／７８，
９２．３％），ＥＲＣＰ检查 ２１例，确诊 １６例（１６／２１，
７６．２％），ＭＲＣＰ检查 ２４例，确诊 ２１例（２１／２４，
８７．５％）。依胆总管囊肿 ＡｌｏｎｓｏｎＬｅｊ分类，Ⅰ型
７１例，Ⅱ型 ３例，Ⅲ型 １例，Ⅳ型 １例，Ⅴ型 ２例。
胆管囊肿直径 ２．８～１５．４ｃｍ，平均５．７ｃｍ。术前
确诊 ７３例（７３／７８，９３．６％），误诊 ５例（５／７８，
６．４％）。
１．３　合并症

此次就诊的 ７８例中 ３７例（３７／７８，４７．４％）
合并胆管结石，３２例（３２／７８，４１．０％）合并急性
胆管炎，１５例（１５／７８，１９．２％）合并急性胰腺炎，
８例（８／７８，１０．３％）合并胆汁性肝硬化，１１例癌
变（１１／７８，１４．１％）。发生癌变的 １１例患者中男
３７例，女 ８例，年龄 ２１～６９（平均 ３９．６）岁。病
程 ６个月至 １２年；既往行胆总管囊肿空肠 Ｒｏｕｘ
ｅｎＹ侧侧吻合术 １例，胆囊切除、囊肿外引流术
１例。
１．４　手术方式

７８例患者中接受手术治疗 ７４例，术式包括：
（１）囊肿完整切除、肝总管空肠端侧吻合 ５２例；

（２）囊肿大部分切除、肝总管空肠端侧吻合 ９例；
（３）胰十二指肠切除术 ２例（其中 １例为胆总管
下端囊肿癌变）；（４）１１例癌变患者 １例行胰十
二指肠切除术，７例行胆管癌根治术，３例行姑息
行外引流术；（５）１例患者因合并胆总管囊肿破裂
出血并胆汁性腹膜炎而行单纯外引流术。患者均

获得病理证实。

２　结　果

２．１　手术并发症及手术死亡
并发胆瘘 ３例，并发反流性胆管炎 ４例，切口

感染 ４例，均经非手术治疗治愈。术后 ２ｄ因胆
总管囊肿破裂出血并胆汁性腹膜炎死亡 １例。
２．２　随访

７４例手术 患者 中获 随访 ５４例，随 访率为
７３．０％，中位随访时间为 ３９（１０～６８）个月，良性
患者无结石、癌变、黄疸等，随访恢复情况良好。

１１例癌变患者中 １０例获随访，７例行胆管癌根治
术患者 ５例得到随访，生存期 ２～５年，中位生存
时间 ２．３年，３例行姑息性手术患者生存期 ２～
１６个月，中位生存时间 ７．８个月。

３　讨　论

成人先天性胆总管囊肿的特点为病程长，反

复炎症甚至已曾有多次手术病史可使囊肿周围瘢

痕增厚，与门静脉、肝动脉粘连紧密，剥离困难。

由于受长期胰胆反流的影响，囊肿易发生癌变，

ＣＣＣ恶变率高达 ２．５％ ～１５．０％，是正常人群的
２０倍，Ⅴ型（Ｃａｒｏｌｉ氏病）癌变率更高，是正常人群
的 １００倍［１］。本组病例中 １１例发生癌变，癌变率
为 １４．１％，与文献报导接近［２－３］。

对于先天性胆总管囊肿的手术方式已较为定

性，金标准为：囊肿切除、肝总管空肠端侧吻合。

该术式切除了囊肿，去除了癌变的基础，并且可有

效防止术后胰腺炎的发生，为首选治疗方案。值

得指出的是“囊肿空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ侧侧吻合术”是
错误的术式，至少要求做到胆管横断，阻断胰胆

返流［４－７］。

笔者体会手术中需注意以下几点：（１）注意
保护肝门部主要血管。由于成人胆总管囊肿病史

７７１
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时间较长，与门静脉、肝动脉粘连紧密，剥离困

难。如强行切除会伤及血管引起术中大出血，对

于这种情况可采用 Ｌｉｌｌｙ介绍的囊肿内切除法［８］，

尤其是良性患者，切除囊肿内膜，保留其中层和外

层，同样可以达到防止远期癌变的目的。（２）防
止吻合口狭窄及反流性胆管炎。返流性胆管炎和

吻合口狭窄是内引流术后最常见的并发症［９］。吻

合口要求足够大，无张力且血供良好。肝管空肠

ＲｏｕｘｅｎＹ吻合时空肠袢的长度以 ５０～６０ｃｍ较
为理想，并在近端空肠与旷置空肠袢端侧吻合处

将二肠袢在并行位置间断缝合三针形成 Ｙ形，从
而起到加强抗返流的作用［１０］。（３）切断胆总管远
端时，因该段较狭窄不能盲目钳夹切断，以防损伤

胰管。此时应将囊壁切开，从囊内观察胰管的开

口部位，在直视下进行操作［１１］。（４）对于Ⅳ型胆
总管囊肿，如肝内病灶局限于一侧肝叶可行一侧

肝叶切除加肝外胆总管囊肿切除内引流术，但对

于病灶散在的 Ｃａｒｏｌｉ病及Ⅳ型胆总管囊肿目前仍
无有效治疗方法。

成人先天性胆总管囊肿有其如下特殊性。

（１）再 次 手 术 率 高 　 本 组 中 再 次 手 术 共
１３例，约占 １６．７％，包括已行 １次手术者 １１例，
分别为胆总管囊肿空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ侧侧吻合术
５例，囊肿外引流术 ４例，胆囊切除 ２例；２次手术
１例，第 １次为外引流术，第 ２次为 Ｏｄｄｉ括约肌成
形术；３次手术 １例，第 １次为胆囊切除、胆总管 Ｔ
管引流，第 ２次为胆总管切开取石、Ｔ管引流，第
３次为胆总管空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ侧侧吻合术。分析
再次手术的原因：第一，术前诊断不清。按“胆道

扩张、梗阻性黄疸”行手术探查，按“胆总管扩张

并结石，胆总管下段炎性狭窄”进行处理；第二，

前期处理不当。因胆总管囊状扩张症并发胆道感

染，行 Ｂ超引导下经皮囊肿穿刺置管外引流术，
术后出现严重的胆汁性腹膜炎，被迫行急症剖腹

探查、囊肿外引流术；第三，医生观念陈旧。有

５例患者在９０年代初期在明确诊断的情况下还是
行了胆总管囊肿空肠 ＲｏｕｘｅｎＹ侧侧吻合术，说
明手术医师观念陈旧，对该病治疗方法选择的现

代观念比较模糊。

（２）囊肿易发生癌变　本组中 １１例发生癌
变，癌变率为 １４．１％，远高于正常成人胆管癌变
几率。对此笔者的体会是：首先应重视早期诊断。

近年来，随着现代影像技术的进步，ＣＢＤ的术前诊
断已不困难，Ｂ超是首选的辅助检查方法，但 Ｂ超
对胆管下段和十二指肠后方的囊肿探查有困难。

ＣＴ诊断准确率可达 １００％，但不能完整显示胆管
系统。ＭＲＣＰ作为一种无创性检查方法在胆胰疾
病的诊断中起着越来越重要的作用，其优点在于

无创性、三维成像以及无并发症。有学者认为，随

着设备的提高和技术的进步，ＭＲＣＰ将成为术前
诊断和评估 ＣＢＤ的首选方法［１２－１３］。当然除了影

像学检查患者的临床表现对于正确早期判断也起

到了极为重要的作用。其二，应选择正确的手术

方式。一旦发现胆总管囊肿癌变，就要按照胆管

肿瘤的手术方式进行根治性治疗。本组 １１例癌
变患者中 １例行胰十二指肠切除术，７例行胆管
癌根治术，３例行姑息行外引流术。除 １例行胰
十二指肠切除术患者失访外，７例行胆管癌根治
术患者 ５例得到随访，生存期 ２～５年，中位生存
时间 ２．３年，３例行姑息性手术患者生存期 ２～
１６个月，中位生存时间 ７．８个月。可以明显看出
得到根治性治疗的患者中位生存时间明显高于行

姑息性治疗的患者。因此成人 ＣＢＤ的早期发现、
早期切除对于防止囊肿癌变是十分必要的。

（３）胆总管囊肿可能发生破裂　本组 ７８例患
者中，１例 ３４岁产妇因妊娠后合并胆总管囊肿破
裂出血并胆汁性腹膜炎而行单纯外引流术，术后

发生产妇死亡，教训极为惨痛。经查阅近年来国

内外文献［１４－１５］，共发生胆总管囊肿破裂 ５例。说
明先天性胆总管囊肿在一定条件下确实存在自发

破裂的可能性，对于绝大多数临床医生来讲，关于

“胆总管囊肿破裂”的概念较为淡漠，临床工作中

容易忽视，但是一旦发生后果不堪设想，希望在此

引起临床医生的关注。

随着现代影像技术的进步，成人先天性胆总

管囊肿的报道越来越多。针对该疾病在成人中的

特点，临床医生应该重视其诊断及治疗方案的选

择，以期为患者带来最佳的治疗效果。
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走行于直肠阴道隔间的高位内盲瘘１例
吴盟

（河南省郑州丰益肛肠医院 肛肠外科，河南 郑州 ４５００００）
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　　患者　女，４１岁。患者于 ４个
月前因肛周脓肿在当地医院行“肛周

脓肿切开引流术”，后反复流脓液，

于 ２０１０年 ７月来我院求治。入院体
查：生命体征平稳，神清，精神欠佳；

心肺腹部未查及阳性体征。专科检

查：肛门右前方有一 ３ｃｍ×４ｃｍ包
块隆起，稍红，距肛缘 ４ｃｍ处有一溃
口，溢浓。指诊触及包块质硬，压疼

明显，溃口与肛缘之间有条索状物，

截石位 １点位齿线处有一凹陷，直肠
腔光滑未及肿块，指套无染血。肛镜

检查：截石位 １点齿线附近有一肛乳
头肥大。入院诊断为：单纯性肛瘘。

骶管麻醉后左侧卧位，再次仔细指诊

发现除 １点位肛缘外条索状物外，还
有一条索状物自 １点齿线处向前并
向上，走行在直肠阴道隔之间，直至

距肛缘约 ５ｃｍ之高处。以探针自
１点外口探入，探针从 １点齿线，（内
口）处探出，沿探针自 １点外口向肛
门方向切开瘘管，切至内括约肌处见

瘘管穿行于内括约肌之上，且瘘管在

括约肌间隙处明显膨大、增粗，腐肉

较多，切断部分内括约肌，两断端结

扎，再用探针自 １点内口沿条索向
上、向前探查，至直肠阴道隔上５ｃｍ，
瘘管呈盲端，直肠阴道双合诊时，管

道距直肠前壁和阴道后壁均只有一

膜之隔，加压注射美兰也未见直肠和

阴道内干纱布被染色，提示瘘管与直

肠和阴道均不相通。此盲瘘以近内

口约 ３ｃｍ的一段瘘管较粗大，可刮
出腐肉。用探针在 ３ｃｍ高处向直肠
戳通并挂一皮筋。修剪创口使引流

通畅，检查无活动出血，加压包扎术

毕。术后流质饮食，控制大便３ｄ，给
予抗生素 ５ｄ，首次排便前口服润肠
通便药物，常规换药，术后 １２ｄ橡皮
筋自行脱落，１个月后创口痊愈，３个
月后复查无复发。

讨论　括约肌间肛瘘伴高位内
盲瘘临床较常见，但走行于直肠阴道

隔之间的高位内盲瘘较少见。分析

其原因：（１）女性前位组织疏松，脓
液较多，脓肿未及时切开引流，导致

脓液扩散。（２）脓肿距直肠阴道隔
较近，患者虽觉疼痛但能忍受，常自

行挤压，是瘘管向直肠阴道隔走行的

重要原因。治疗体会：（１）对表面看
上去单纯性的肛瘘也不要掉以轻心，

应谨慎对待。不能满足术前诊断，术

中应仔细、反复指诊检查瘘管的走

向，有无其他瘘管。有条件术前可行

直肠内超声或 ＣＴ和 ＭＲＩ等 检 查。
（２）因直肠阴道隔较薄，瘘管走行其
间，故术中探针检查时动作要轻柔，

要在直肠、阴道指诊引导下轻柔探

查，防止穿透阴道后壁造成直肠阴道

瘘的严重后果。对近内口处较粗大、

腐肉较多的瘘管，可戳穿直肠，挂橡

皮筋，以利引流，防止复发，另外考

虑粪便向前方的冲击力较大，橡皮筋

不要挂的太紧，免得脱线过早。（３）
术后常规换药，动作要轻柔，不能粗

暴，猛戳、猛捅，应用抗生素，防止感

染，保持大便松软通畅，防止直肠阴

道瘘发生。
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