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·儿童罕见病·

先天性支气管胆管瘘 １ 例报道及漏诊分析

吴向铭　 陈亚军　 庞文博　 黄金狮

【摘要】 　 目的　 探讨先天性支气管胆管瘘的临床诊治过程，减少漏诊。 　 方法　 回顾性分析首都
医科大学附属北京儿童医院收治的 １ 例先天性支气管胆管瘘患儿的相关临床表现及各项检查结果，对
该病的诊治进行经验总结。 　 结果　 本例患儿最终通过支气管镜检查发现黄色粘液溢出的异常开口，
但前期就诊多家医院均未行该项检查，胸部 ＣＴ、ＭＲＩ检查结果也未能提供有力诊断依据；从临床表现上
看，先天性支气管胆管瘘易与先天性消化道畸形、重症肺炎、气管食管瘘、胃食管反流等疾病相混淆。 　
结论　 先天性支气管胆管瘘临床上非常罕见，临床应提高对本病的认识，减少漏诊。

【关键词】 　 支气管瘘 ／先天性； 支气管瘘 ／并发症； 胆瘘 ／先天性； 误诊； 外科手术
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ｇｉｃａｌ Ｐｒｏｃｅｄｕｒｅｓ，Ｏｐｅｒａｔｉｖｅ

　 　 先天性支气管胆管瘘（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｂｒｏｎｃｈｏ ｂｉｌｉａｒ
ｙｆｉｓｔｕｌａ，ＣＢＢＦ）是由于支气管与胆管之间异常连接
形成的瘘管畸形，可伴发胆道闭锁、食道闭锁、膈疝

等其他先天性畸形［１］ 。 该病为临床罕见疾病，容易

因漏诊而延误治疗，造成患儿不良预后。 为分析其

漏诊原因，现将首都医科大学附属北京儿童医院

２０１７ 年 １１ 月收治的 １ 例 ＣＢＢＦ患儿报告如下。

病例摘要

患儿为女童 ，３ 岁 ５ 个月，足月剖宫产，出生体
重 ３ ２００ ｇ。 患儿生后 ５ ｄ出现咳嗽，有痰不易咳出，
痰液为黄色胆汁样，后出现呼吸困难、拒食、嗜睡，

当地县人民医院查胸部 ＣＴ 提示：双肺散在斑片影，
右肺中下叶不张，以“重症肺炎”转入某市妇幼保健

院 ＩＣＵ，给予吸氧、吸痰、抗感染治疗。 考虑同时合
并胃食管反流，遂改变体位，２ 周后肺部炎症得到控
制，４ 周后呼吸道症状好转出院，出院后患儿偶尔出
现溢奶，奶中仍伴有黄色物质，味苦，量少，每日 ２ ～
４ 次，与进食无关，哭闹时显著。 夜间有阵发呛咳，
发热，呼吸困难，偶见口角、鼻腔金黄色物质，大便

色黄，１０ 天后就诊于某市中医院，查胸片后仍考虑
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为重症肺炎，诊断为“过敏导致的特殊类型肺炎，先

天性食管狭窄”，继续予抗感染治疗，追查上消化道

造影未见异常提示，症状逐渐缓解出院。 出院后患

儿呼吸道症状虽然好转，但溢奶伴黄色物质情况较

前无明显变化。 ３ 年来反复间断咳嗽，咳出黄绿色
物经抗炎治疗后症状改善不够彻底，于我院就诊，

入院查体：生命体征平稳，精神反应可，呼吸平稳，

三凹征阴性。 右侧胸廓塌陷，左侧肋间间隙正常，

右侧肋间隙狭窄。 双肺呼吸音粗，可闻及湿音及

哮鸣音。 心律齐，心音有力，各瓣膜听诊区未及病

理性杂音。 腹软，全腹无压痛、反跳痛，未触及明显

异常。 脊柱稍向左凸，四肢可见杵状指。 电子支气

管镜提示：右主气管开口内侧壁接近隆突水平可见

一异常开口，不断有金黄色粘液溢出。 右上、右中、

右下各支开口位置正常（图 １）；食管造影示食管通
畅，未见造影剂外溢；胸部 ＣＴ 示右中间段支气管内
侧壁异常开口，向下可见一含气管腔，沿脊柱右前

方下行，达食管远端前方，呈不规则含气囊腔，肝内

可见少量气体密度影，提示支气管胆管瘘（图 ２、图
３），双肺支气管壁增厚，扩张明显，右肺高密度影，
其内可见支气管充气征，提示肺炎；胸部 ＭＲ提示薄
层原始图肝左右叶交界处可见细条高信号，斜行向

上走行，上端观察不清；ＳＰＥＣＴ 结果提示右中间段
支气管内侧异常开口，并与左胆管相通，存在支气

管胆管瘘。 入院诊断为：“先天性支气管胆管瘘，慢

性肺炎，肺不张，支气管扩张”。

入院抗感染治疗 ３ 周后行胸腔镜下支气管胆管
瘘切除术，术中探查右中下肺与胸膜纤维膜状黏

连，松解黏连游离右肺，打开胸膜，切断结扎奇静

脉，奇静脉稍下方后纵膈可见一大小约 １． ５ ｃｍ × ０．
８ ｃｍ淋巴结，轻柔游离该淋巴结；位于淋巴结右侧
后方可见一异常条索管道（瘘管），长约 ５ ｃｍ，直径
约 ０． ７ ｃｍ，头侧 ３ ／ ５ 为硬质软骨结构，余 ２ ／ ５ 为软质
胆管样结构，透壁可见黄绿色胆汁，瘘管左后方脊

柱前可见食管，沿瘘管上下游离，上方到 Ｔ４ 气管隆
突水平，瘘管头端与右主支气管相连，向下游离至

膈肌食管裂孔处。 术中瘘管造影（图 ４）显示通向肝
左管、胆总管，至十二指肠显影。 远端紧贴食管裂

孔结扎两道，近端瘘管质硬，边剪断边以 ５ －０ 普理
灵线缝合封闭残端，完整切除瘘管，胸腔注水膨肺，

检查气管残端无漏气，无活动性出血后取出瘘管，

置入 １ 根胸腔闭式引流管，拔出 Ｔｒｏｃａｒ，缝合皮肤切
口，术中图片见图 ５。 术后病理结果提示：送检管样
组织大部内衬鳞状上皮，局灶柱状上皮，上皮下可

见混合性腺体、软骨、纤维组织及灶状异位胰腺腺

泡，全段管壁可见淋巴细胞为主的慢性炎细胞浸

润，符合先天性支气管胆管瘘特征。 术后患儿恢复

顺利，无咳嗽，无咳胆汁样痰，无恶心呕吐，无气短、

胸闷，精神饮食良好，大便色黄，术后 ２ 周痊愈出院。

图 １　 支气管镜检查结果（箭头所示为支气管瘘管异常开口，周围可见黄色胆汁样液溢出，其上方为右中下段
支气管主干） 　 图 ２　 胸部 ＣＴ检查结果（箭头所示支气管瘘管，通向膈肌、肝脏方向） 　 图 ３　 ＣＴ 重建结果
（可见右肺支气管异常瘘管存在） 　 图 ４　 术中 Ｘ线片结果（胸腔异常瘘管，远端膈肌，近端气管隆突水平） 　
图 ５　 术中造影结果（胸腔瘘管通向肝左管、胆总管，至到十二指肠）
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讨　 论

ＣＢＢＦ是临床上较为罕见的疾病，１９５２ 年由
Ｎｅｕｈａｕｓｅｒ等首次报道［２］ ，婴儿及成人均可发病［３］ ，

女性多见，以呼吸道症状和反复肺部感染为主要表

现。 本例患儿为 ３ 岁 ５ 个月女性，出生 ５ ｄ 后发病，
出现反复咳嗽、咳黄痰、呼吸困难、胆汁样痰或呕

吐，甚至出现肺炎、肺不张，曾多次因肺部感染辗转

多家医院住院接受抗菌药物治疗，均未找到致病根

本原因。 分析该病漏诊原因我们认为：由于 ＣＢＢＦ
罕见，临床以肺炎或支气管炎表现为主，极易与先
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天性消化道畸形、重症肺炎、气管食管瘘、胃食管返

流等疾病相混淆；除早期排出黄色胆汁样痰液外，

后续症状均为肺炎相关症状，无典型特征。 其次，

因本例患儿每次症状发作时与肺炎表现相似，造成

诊治过程中医生忽视了其他系统疾病的病史采集，

仅局限于对症支持治疗，未能进一步就肺炎反复发

作且咳黄色痰液进行深究（如查找痰液中的胆红素

检查等）［４］ ，治标不治本，诊疗上形成惯性和局限性

思维，也是导致该病漏诊的客观因素。

　 　 ＣＢＢＦ 发病机制尚不明确，目前主要有两种理
论：一是上消化道重复畸形，气管与肝内胆管憩室

发生异常连接；二是肺芽和肝芽之间发生异常连

接［５］ 。 本例患儿瘘管病理近端有呼吸道结构，远端

组织类似消化道，支持第二种发病机制假说。 由于

瘘管的存在，使胆汁通过瘘管引流至气管，持续的

胆汁刺激使支气管、肺组织发生慢性炎症，进而导

致肺实变和肺不张，因此表现为反复发作、持续难

治性肺炎，久而久之引起慢性缺氧，影响儿童及婴

儿生长发育、智力发育［６］ 。 本例患儿也出现杵状

指、体重、发育较同龄儿童偏低等继发临床表现，同

样证明了这一点。 本例患儿虽最终在支气管镜检

查中发现黄色粘液溢出的异常开口位置，但前期就

诊多家医院均未进行该项检查，胸部 ＣＴ、ＭＲＩ 检查
结果也未能提供有力的诊断依据，明确病因的过程

受到一定制约，也是漏诊原因之一。 本例患儿先后

多次 ＣＴ、ＭＲＩ检查结果均提示肺部病变严重程度发
生了变化，但均未观察到异常瘘管结构，可能是因

为本病虽为先天性疾病，但新生儿时期瘘管尚未发

育成熟，受周围条件影响，难以直接发现瘘管，因此

极易漏诊［７］ 。 ＰＴＣ和 ＥＲＣＰ虽为有创检查，但较 ＣＴ
及 ＭＲＣＰ具有不可替代的优势，注射造影剂后可直
接观察到瘘管的存在［８］ ，但上述检查均未在本例患

儿中得到应用。 此外，核素检查还可为诊断及术中

处理瘘管提供依据，但并非临床常规检查，常在考

虑该疾病后行此项检查。 此例患儿在初步诊断为

该疾病后进行核素检查，使得微创手术顺利完成，

因此完善的影像学检查是该病诊断及治疗的保障。

最后，提高对本病的认识，使患儿能够及早得到有

效治疗是减少漏诊的关键。
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