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　　【摘要】　目的　探讨先天性肝内胆管囊性扩张症的诊断、治疗、并发症与预后分析。 方法　分析我院
２０００ 年 ６月至 ２０１０ 年 ２月收治的先天性肝内胆管囊性扩张症患者 ８３ 例的临床资料。 本组 Ｔｏｄａｎｉ 分型Ⅳａ
型 ４８例，Ⅴ型 ３５例，其中男 ３４例，女 ４９例，发病年龄１８ ～７３ 岁，中位年龄５２岁。 ４４例患者曾接受过手术治
疗；６４例合并结石；１０例癌变。 超声术前检出率为 ８４畅３％，ＣＴ诊断符合率为 ９１畅５％，ＭＲＣＰ 诊断符合率为
９５畅２％，ＰＴＣ、ＥＲＣＰ诊断符合率 １００％。 全组均行手术治疗，７３例行肝叶切除，１例行肝移植，８例内引流术，１
例剖腹探查。 结果　随访时间 １年 ３个月至 ９年，胆管炎发作 １个月内手术患者术后并发症率为 ８３畅３％，超
过 １个月者并发症率为 ３３畅９％，两组并发症发生率差异有统计学意义（P ＜０畅０５）。 肝切除组与内引流组比
较，两组症状缓解率差异有统计学意义（P ＜０畅０５）。 结论　本病术前超声及腹部 ＣＴ、ＭＲＣＰ检查是重要的诊
断手段，ＰＴＣ及 ＥＲＣＰ等有创检查需要在有指征的情况下开展。 反复胆道炎症刺激以及初期不彻底的手术
方式可能是部分患者恶变的原因，应强调初次手术就彻底切除病灶的重要性。 手术切除病变明显的肝脏并
必要时行胆肠吻合术是一种有效的手术方式；肝移植术对一些终末期复杂病例是最终的治疗手段。
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　　先天性肝内胆管囊性扩张症是肝内外胆管的先天性畸形，
包括 Ｔｏｄａｎｉ分型的Ⅳａ 型和Ⅴ型。 近年来，随着影像学技术的
发展和对疾病认识的加深，本病的检出率有所增加。 但是由于
本病病程较长，且常合并肝内外胆管结石、胆管炎、胰腺炎、肝硬
化、门脉高压症、胆管癌等表现，对于本病的及时诊断及有效处
理仍然是胆道外科的难点问题之一。 因此我们回顾性分析中山
大学附属第一医院自 ２０００ 年 ６ 月至 ２０１０ 年 ２ 月共收治的成人
先天性肝内胆管囊性扩张症病例 ８３ 例，分析本病的临床表现、
诊断与手术治疗及近远期疗效，现总结分析如下。

一、资料和方法
１．一般资料：２０００ 年 ６月至２０１０ 年 ２月中山大学附属第一

医院共收治成人先天性肝内胆管囊性扩张症患者 ８３ 例，其中男
３４例，女 ４９例；发病年龄 １８ ～７３岁，中位年龄 ５２岁。 ４４例患者
为再次手术治疗（５３％），１８ 例曾行胆囊切除术，１６ 例行胆总管
切开取石、Ｔ管引流，８例行胆总管切开取石合并肝叶切除，２ 例
行胆管空肠吻合术，其中 ８例曾行两次及以上胆道手术。

２．临床表现及分型：临床主要症状为反复发作性上腹痛伴
畏寒、发热 ８１ 例（９７畅６％），畏寒、发热合并黄疸者 ８ 例（９畅６％）；
以单纯腹部包块为临床表现 １例；体检发现而无临床表现 １ 例。
病程从 １０ ｄ至 ５０余年不等，中位病程为 ２年。 本组患者术前检
查包括超声、ＣＴ、ＭＲＩ／ＭＲＣＰ、ＥＲＣＰ、ＰＴＣ 等检查。 超声检查 ８３
例（１００％），术前诊断符合率为 ８４畅３％；ＣＴ检查 ５９ 例，术前诊断
符合率为 ９１畅５％，ＭＲＩ／ＭＲＣＰ ４２ 例，术前诊断符合率为 ９５畅２％，
ＰＴＣ／ＰＴＣＤ １４例，术前检查符合率 １００％，ＥＲＣＰ／ＥＮＢＤ １０ 例，术
前检查符合率 １００％。 ６４ 例（７７畅１％）患者合并肝内外胆管结
石。 １０ 例（１２％）合并胆管癌，合并胆管癌患者术前 ＣＥＡ ＞
５畅０ μｇ／Ｌ有 ３例（３０％）；ＣＡ１９唱９ ＞３７畅１ Ｕ／ｍｌ ５ 例（５０％）。 Ⅳａ
型中 １９例肝内胆管囊性病变位于左侧胆管，９例位于右侧胆管，
２０例位于左右全肝胆管；Ⅴ型中 １１例肝内胆管囊性病变位于左

侧胆管，１２例位于右侧胆管，１２例位于左右全肝胆管。
３．手术资料：全组均行手术治疗，７３例（８８％）行肝叶切除，

其中左半肝切除 １６ 例，左半肝及胆总管囊肿切除、右肝管空肠
吻合 ２８例，左外叶切除 ６例，左外叶及胆总管囊肿切除、右肝管
空肠吻合 ２例，左内叶切除 ２例，左三叶切除、右肝管空肠吻合 ２
例。 右半肝切除 ６例，右半肝及胆总管囊肿切除、左肝管空肠吻
合 ３例，右前叶切除 ２例，右后叶切除 ２ 例。 左外叶联合右后叶
切除 ３例。 １例切除肝萎缩的 Ｓ２ ～Ｓ８ 段，仅留下代偿增生的尾
状叶。 １例行肝移植手术。 行肝切除手术患者中，最近一次胆管
炎发作 １个月内手术 １２例，超过 １ 个月手术 ６２ 例。 此外，非肝
叶切除手术有 ９ 例，其中胆肠吻合 ４ 例，胆总管囊肿切除、胆肠
吻合 ２例，肝管 Ｕ管引流、胆肠吻合 ２ 例，另有 １ 例由于囊肿癌
变并腹腔内广泛性转移仅行开腹探查加活检术。 附加手术有胆
囊切除 ４３例，胆总管切开取石 Ｔ管引流 ２２例。

４．观察指标：本组主要观察术后病理以及癌变情况，记录出
现的各种术后并发症，通过电话和门诊复查的方式进行随访，统
计症状缓解及结石复发情况。

５．统计学方法：使用 ＳＰＳＳ １３畅０ 软件进行统计分析，对两组
发生率的比较行卡方检验和 Ｆｉｓｈｅｒ 确切概率法。 双侧检验
α＝０畅０５。

二、结果
１．术后病理及癌变情况：术后病理均报告肝内胆管扩张，管

壁增厚，或合并胆总管囊状扩张。 １０例病理报告恶性，其中 ８例
报告胆管细胞性腺癌，１ 例为肝细胞癌，１ 例为恶性炎症性肌纤
维母细胞瘤。 １０ 例癌变患者中，既往有胆道手术史恶变率为
１５畅９％（７／４４），既往无胆道手术史恶变率为 ７畅７％（３／３９），两组
癌变率差异无统计学意义（P ＝０畅３２２）；合并胆道结石患者的恶
变率为 １２畅５％（８／６４），无合并结石患者的恶变率为 １０畅５％（２／
１９），癌变率两组差异无统计学意义（P ＝１畅０）。

２．术后并发症：术后 ３３ 例患者出现并发症，并发症发生率
为 ３９畅８％，主要并发症有腹腔感染 ６ 例；伤口感染 ４ 例；胆瘘 ９
例；肺部感染 ２例；上消化道出血 ２例；腹腔出血 ３ 例；膈下积液
６例；胸腔积液 ８例；本组无住院死亡病例。 对于合并肝切除的
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患者，手术距离最近一次胆管炎发作 １ 个月内，术后并发症率
８３畅３％（１０／１２），手术距离最近一次胆管炎发作超过 １ 个月后，
并发症率为 ３３畅９％（２１／６２），两组并发症发生率差异有统计学意
义（P ＝０畅００３）。

３．随访：７２ 例患者获得随访，随访时间 １ 年 ３ 个月至 ９ 年。
７３例肝切除组中，６５例获得随访，４５例无腹痛或偶有腹痛不适，
无胆管炎发作，优良率为 ６９畅２％（４５／６５）。 １５ 例术后结石复发
２３畅１％，１例囊肿复发。 ８ 例内引流组中，７ 例获得随访，２ 例症
状好转，缓解率为 ２８畅６％，３ 例结石复发（４２畅９％），表现为间发
性胆管炎，其发作频率和炎症程度较术前明显改善，症状易控
制。 肝切除组与内引流组比较，两组症状缓解率（P ＝０畅０４５）差
异有统计学意义（P ＜０畅０５），结石复发（P ＝０畅２５１）两组差异无
统计学意义（P ＞０畅０５）。

三、讨论
先天性肝内胆管囊性扩张症的确切发病机制至今仍未阐

明，但先天性的胆管壁发育异常与胆道继发梗阻是形成本病的
两个重要因素。 囊状扩张的胆管可以发生在全部肝内外胆道，
也可以累及肝内外部分或者全部胆管。 目前国内外广泛采用的
是 Ｔｏｄａｎｉ １９７７ 年提出的 Ｔｏｄａｎｉ 分型［１］ ，其中的Ⅳａ型表现为肝
内外胆管囊性扩张，Ⅴ型表现为肝内胆管囊性扩张，即 Ｃａｒｏｌｉ病。
由于两型均存在肝内胆管的囊性扩张，因此临床表现、诊断和治
疗可能会存在一定的共性，本文进行合并研究。

１．临床表现和诊断：成人先天性肝内胆管囊性扩张症的临
床表现多样，大多表现为腹痛、腹胀、发热等症状，很少具有典型
的三联征（上腹疼痛、黄疸及腹部包块）。 本组 ６４ 例合并肝内外
胆管结石，因此临床表现为胆管结石、胆管炎改变者占大多数。
也有部分病例临床并无不适症状，因此临床表现缺乏特异性，很
难单纯通过临床表现来进行诊断。 本组再手术率高达 ５３％，与
不少患者在外院误诊为普通的肝内外胆管结石予以简单的胆道

取石手术有关。 本病确诊主要依据超声、腹部 ＣＴ 以及 ＭＲＣＰ、
ＥＲＣＰ等无创性检查来明确诊断［２］ 。 本组病例术前影像学检查
的诊断率都较高，与我们对于此病有较高的警惕性有一定联系。
我们主张常规应首先考虑行无创性检查以明确诊断，特别是
ＭＲＣＰ因其无创并且有间接胆管成像的功能，能够清晰的显示
整个胆道树的影像，已越来越多应用于临床。 对于部分 ＭＲＣＰ
无法获得满意的胆道图像的肝内胆管积气明显或者胆管内充满

型结石的病例，以及需要胆道引流减黄，控制胆道感染的病例，
可考虑进一步行有创的 ＥＲＣＰ 或者 ＰＴＣ 等检查，本组患者行
ＰＴＣ／ＰＴＣＤ、ＥＲＣＰ／ＥＮＢＤ检查就是属于这种情况。

２．囊肿恶变：先天性肝内胆管囊性扩张症可以恶变为胆管
癌，本组有 １０ 例癌变，占 １２％，与我们之前报道的相当［３］ 。 本研
究中恶变患者的术前检查中 ３０％患者 ＣＥＡ 升高，有 ５０％患者
ＣＡ１９唱９升高，提示这些指标可能对术前诊断囊肿恶变有一定的
帮助，但还需要大样本量的研究来进一步明确。 １０ 例癌变患者
的年龄 ３３ ～７１岁，平均 ５２岁，平均病程为 ５ 年半。 虽然既往有
手术史以及合并结石患者的恶变率稍高于无手术病史与合并结

石患者，但是两组病例差别无统计学意义（P ＞０畅０５），估计与本
组恶变患者例数较少有关。 本组患者 ５３％曾经进行胆道手术，
部分病例曾行 ２ ～３ 次胆道手术，且恶变更为常见，因此反复胆
道炎症刺激以及初期不彻底的手术方式可能是部分患者恶变的

原因。 有研究认为未行囊肿空肠吻合的患者恶变的平均年龄是
５０岁，而行囊肿空肠吻合的患者恶变的平均年龄是内引流术后
的 １０ 年左右［４］ ，本组有两例恶变患者分别于 １５年、１０年前行胆

囊切除、胆总管空肠吻合术。 因此应重视术前诊断，必要时进行
ＰＥＴＣＴ检查或者活检，以提高癌变的诊断率和准确率。 术中判
断恶变也很重要，本病恶变的征象包括囊壁内乳头状突出物、肝
内软组织影、后腹膜淋巴结肿大、肝门部血管侵犯、血清 ＣＥＡ、
ＣＡ１９唱９升高等，手术当中如怀疑有癌变，应做快速冰冻病理检
查证实。 一旦证实恶变，应争取行根治性切除 ＋周围淋巴结清
扫，尽可能达到肿瘤根治的目的，以提高手术疗效。

３．手术治疗：先天性肝内胆管囊性扩张症一经诊断，手术切
除病变的肝脏和胆管是有效的治疗手段［５唱６］ 。 具体术式的选择
则要结合临床病史及分型来加以考虑，以往保留囊壁的引流术
式因术后症状缓解率低，容易恶变，现已多被淘汰，目前多用于
无法切除病例的姑息性治疗。 本病主要根据术前影像评估及肝
功能评估，确定手术切除的范围。 手术的重点是切除明显扩张
的胆管以减少水样、胶冻样胆汁的分泌和恶变机会、去除肝内结
石和炎性病灶、纠正胆管的相对狭窄以及胆肠吻合通畅引流。
一般局限性的病灶采用患侧肝叶或肝段切除可以获得较好的长

期疗效。 如双侧均存在病变扩张的胆管，应尽量切除病灶，本组
有 ６例患者进行了超过半肝区域的肝切除。 罗英等［７］提出对于

此病的精准肝切除理念，根据肝解剖标志和术中超声定位，行以
肝段为本的肝脏切除，达到完整切除病灶，并最大限度保留正常
肝组织的目的。 对于病变广泛分布而无法根治性切除全部扩张
胆管，而且患者状况暂时不需行肝移植术，可以结合术前肝脏与
血管的 ３Ｄ手术评估，切除病变更为明显一侧的肝脏，并保证残
余肝有足够的体积和代偿能力以及足够的血液循环通路，以求
尽量彻底的切除病灶，获得满意的近远期疗效。 在部分情况存
在左右双侧肝脏萎缩明显，而尾状叶明显代偿增生，可以行双侧
肝脏切除而仅仅保留尾状叶。 本组有 １ 例左右肝脏均为囊性扩
张胆管导致左右肝叶全肝结石合并肝叶极度萎缩，而尾状叶体
积明显增生，应用软件进行 ＣＴ 下肝脏体积计算，评估尾状叶的
肝体积后认为能够耐受手术切除，最后手术切除全部左右侧肝
脏［８］ 。 对于囊肿位于肝门部的中心型病变，由于囊壁与肝门部
的脉管混合存在，完全切除囊肿不可能，黄志强［４］认为此时需进

行广泛的囊肿大部切除，大开口低位的胆肠吻合术治疗。 此外，
肝内弥漫型病变、合并肝纤维化晚期、严重的门静脉高压症、肝
功能不全的成人先天性胆管囊性扩张症是肝移植的适应

证［９唱１０］ 。 本组亦有 １例左右肝弥漫性病变诊断Ⅴ型患者行肝移
植手术，术后效果良好，未见复发及排斥反应等并发症。 Ｈａｒｒｉｎｇ
等［１１］报道 １４０ 例 Ｃａｒｏｌｉ 病患者接受肝移植手术，术后 １、３、５ 年
生存率分别为 ８８畅５％、８３畅４％、８０畅９％，患者移植术后总体效果
良好，死亡原因主要有移植物失功、血管栓塞、排斥、感染以及癌
变等。 关于合并肝叶切除的手术时机，本组资料显示，手术距离
最近一次胆管炎发作 １个月内病例术后出现并发症概率明显超
过手术距离最近一次胆管炎发作超过 １ 个月以上的病例
（８３畅３％ vs．３３畅９％，P ＝０畅００３），因此，我们认为至少要胆道感染
控制 １个月以上再进行较为彻底的病灶切除手术，否则术后并
发症率将明显增加。 术前合并胆道感染而一般抗炎治疗无效
时，可以考虑采用 ＰＴＣＤ／ＥＮＢＤ方式控制感染。

总之，我们应该重视成人型先天性胆管囊性扩张症的诊治，
术前超声及腹部 ＣＴ、ＭＲＣＰ检查是重要的诊断手段，ＰＴＣ及 ＥＲ唱
ＣＰ等有创检查需要在有指征的情况下开展。 因反复胆道炎症
刺激以及初期不彻底的手术方式可能是部分患者疗效不佳的原

因，应该强调初次手术的重要性。 手术切除病变明显的肝脏，必
要时胆肠吻合术是一种有效的手术方式；肝移植术对一些终末
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期复杂病例是最终的治疗手段。
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