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 临床经验 CLINICAL PRACTICE

巨大型先天性胆管扩张症手术治疗20例

李忠廉, 张西波, 尚海涛, 张鸿涛, 鲍建亨, 郑 帅

®

■背景资料
先天性胆管扩张
症又名先天性胆
总管囊肿, 病变可
以发生在肝内、
肝外胆道的任何
部位, 好发于胆总
管. 根据其部位、
形态、数目等有
多种类型. 其治疗
方法主要包括外
引流术、囊肿与
肠道间内引流术
以及胆管扩张部
切除胆道重建术
等, 根据其类型不
同, 须采取不同的
手术方式 .  因此 , 
根据不同分型探
讨其手术治疗方
式意义重大.
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Abstract
AIM: To discuss our experience of surgical treat-
ment of giant congenital bile duct dilatation. 

METHODS: The clinical data for 20 patients 
with giant congenital bile duct dilatation who 
underwent cyst excision at our hospital from 
June 2001 to August 2010 were retrospectively 
analyzed.

RESULTS: According to the Todani classifica-
tion, 19 patients had type 1 disease and 1 had 
type IV disease. After surgery, bile leakage oc-
curred in two cases, pancreatic leakage in two 
cases, and wound infection in two cases. Ninety 
patients were followed up (follow-up rate, 95%) 
for 3 mo to 8 years. The average follow-up du-
ration was 53.6 mo. During follow-up, mild 
cholangitis occurred in three cases, anastomotic 

stenosis in two cases, and no malignant transfor-
mation was found.

CONCLUSION: Cyst resection and biliary-enter-
ic Roux-en-Y anastomosis is the preferred radi-
cal surgery for congenital bile duct dilatation.
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摘要

目的: 探讨巨大型先天性胆管扩张症手术治
疗的经验体会.

方法: 回顾分析2001-06/2010-08我科收治的巨
大型先天性胆管扩张症20例手术治疗资料. 按
Todani分类法分型:Ⅰ型19例, Ⅳ型1例. 所有
病例均行囊肿切除.

结果: 术后胆汁漏2例, 胰漏2例, 经非手术治
疗治愈, 切口感染2例. 20例中获随访19例, 随
访率为95%, 随访3-96 mo, 平均随访53.6 mo, 3
例表现轻度胆管炎, 2例吻合口狭窄, 余下疗效
皆为优, 未发现恶变者.

结论: 囊肿切除、胆肠Roux-en-Y吻合术是根
治先天性胆管扩张症首选手术方法. 对于巨
大型先天性胆管扩张症在选择手术时, 术前行
PTCD治疗以改善肝功能和凝血异常.

关键词: 先天性胆管扩张症; 巨大型; 手术治疗
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0  引言

先天性胆管扩张症(congenital biliary dilatation, 
CBD)又称胆管扩张症或先天性胆总管囊肿, 可
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■研发前沿
先天性胆管扩张
症一经确诊应尽
早 手 术 ,  否 则 可
因反复发作胆管
炎 导 致 肝 硬 化 , 
癌变或囊肿破裂
等 严 重 并 发 症 . 
单纯囊肿-胃肠道
吻 合 术 ,  虽 能 暂
时解除梗阻和缓
解 症 状 ,  但 由 于
囊 肿 的 存 留 ,  胰
液、肠液的反流, 
可导致感染、结
石、吻合口狭窄
和癌变等严重后
果.

以发生在肝内、外胆管的任何部分, 是胆道畸

形中最常见的一种类型. 本文回顾分析我科收

治的20例巨大型先天性胆管扩张症手术治疗的

临床资料. 

1  材料和方法

1. 1 材料 2001-06/2010-08我科共收治巨大型

先天性胆管扩张症20例, 女12例, 男8例. 年龄

17-52岁, 平均年龄28.9岁. 临床表现为右上腹

疼痛14例(70%), 腹部包块15例(75%), 间歇性黄

疸9例(45%), 同时具有腹痛、黄疸和腹部包块

8例(40%). 兼有反复发作胆管炎8例(40%), 慢性

胆囊炎、胆囊结石11例(55%), 胆总管结石6例
(30%), 1例合并妊娠. 均无癌变发生. 
1. 2 方法

1. 2. 1 影像学检查及分型: 全组18例行B超检查, 
确诊14例(77.8%); 行CT检查14例, 确诊13例(92. 
9%); 行MRCP检查9例, 均得以确诊. 根据直接影

像学检查及术中观察, 按Todani分类法分型[1]: Ⅰ
型19例, Ⅳ型1例. 囊肿最大直径: 8-19 cm, 平均

13.7 cm. 本文巨大型先天性胆管扩张症指囊肿

最大直径≥8 cm. 
1. 2. 2 术前准备: 本组病例术前均予以对症治

疗, 合并黄疸、肝功能异常者给予经皮肝穿刺

胆道引流(percutaneous transhepatic cholangial 
drainage, PTCD), 待囊肿缩小、肝功能改善后行

手术治疗; 合并胆囊炎者给予抗生素治疗; 合并

凝血异常给予补充脂溶性维生素和适量含凝血

因子药物; 合并贫血和低蛋白血症给予纠正贫

血和低蛋白血症; 合并水、电解质紊乱者给予

维持水电解质平衡. 
1. 2. 3 手术方式: 本组17例行囊肿切除、胆肠

Roux-en-Y吻合术. 患者取仰卧位, 采用右上腹

经腹直肌切口. 进入腹腔即可见圆球状扩大的

胆管, 完全游离囊肿壁, 切除囊肿后同时切除胆

囊, 使囊肿残端呈漏斗状, 切除范围上界至左右

肝管交界处下方1.0-1.5 cm, 下界达狭窄部总胰

管上方, 远端残存囊壁的黏膜用无水乙醇烧灼. 
在十二指肠悬韧带下15 cm处切断空肠及其系

膜. 将空肠远侧端自横结肠后上提, 与肝总管接

近, 并与之行端侧吻合. 吻合口大小在1.5 cm以

上, 再将空肠近侧端与远侧空肠袢做端侧吻合. 
两个吻合口相距30-40 cm, 缝闭横结肠系膜及空

肠系膜孔隙. 2例行囊肿前壁和侧壁切除、后壁

黏膜剔除, 胆管空肠Roux-en-Y吻合术. 1例一期剔除, 胆管空肠Roux-en-Y吻合术. 1例一期

切除囊肿前壁, 在囊肿远、近端各放置引流管

体外引流胆汁和反流胰液, 二期行囊肿切除、

胆肠Roux-en-Y吻合术[2,3]. 

2  结果

急诊手术1例, 择期手术19例, 囊肿切除、胆肠

Roux-en-Y吻合术17例; 部分囊肿壁切除、黏膜

剔除、胆肠Roux-en-Y吻合术2例, 即Lilly法. 1例
因腹部外伤囊肿破裂、胰腺损伤, 急诊行囊肿

外引流术, 限期行囊肿切除、胆肠Roux-en-Y吻

合术, 先后二期完成手术. 术后胆汁漏2例, 胰漏

2例, 经非手术治疗治愈, 切口感染2例. 20例中

获随访19例, 随访率为95%, 随访3-96 mo, 平均

随访53.6 mo, 3例表现轻度胆管炎, 2例吻合口狭

窄, 余下疗效皆为优, 未发现恶变者. 

3  讨论

先天性胆管扩张症的病因及发病机制至今尚不

明确, 一般认为与以下因素有关: (1)胰胆管合流

异常学说[4]: 胆总管和胰管在十二指肠壁外汇合

并且超出Oddi's括约肌的控制范围被定义为胰

胆管合流异常(anomalous pancreaticobiliary junc-
tion, APBJ), 正是由于这一特殊的解剖特征使得

共同通道超出Oddi's括约肌的控制和调节胰液

和胆汁范围, 从而导致分泌压较高的胰液逆流

到分泌压较低的胆管内, 逆流胰液中的胰蛋白

酶被激活, 致使胆总管黏膜损伤, 长期炎症使管

壁变薄弱, 局部膨出, 从而形成囊肿. Tashiro等[5]在

对所有日本文献中CBD回顾性研究后发现, 虽
然存在胰胆管合流异常的患者并不一定会发生

先天性胆管扩张, 但是100%的CBD患者都存在

胰胆管合流异常; (2)胆道发育异常学说: 胚胎早

期胆管发生过程中胆管上皮增殖速度不一, 空
泡化不均匀, 造成远段狭窄, 由于胆管内压力升

高, 近段胆管管壁薄弱, 发展成CBD; (3)胆总管

远端神经、肌肉发育不良学说[6]: 胆总管囊状扩

张, 囊肿壁缺乏神经节细胞, 认为神经节细胞缺

乏是胆管囊性扩张的病因. 
本病分型方法较多, 目前尚无统一标准, To-

dani分型[1]在临床上应用较多, 共分5型: Ⅰ型为

囊状扩张; Ⅱ型为憩室样扩张; Ⅲ型为胆总管末

端囊肿; Ⅳ型为肝内外胆管多发囊肿; V型为肝

内胆管囊状扩张(Caroli病). 以Ⅰ型发病率最高[7], 
占85%-90%, 本组此型占95%. 

先天性胆管扩张症的典型临床表现是腹

痛、黄疸和腹部包块, 但同时具备这3个典型

特征的病例很少. 本组因选取病例特殊, 同时

■相关报道
近年主张具有根
治意义的切除胆
管扩张部位以及
胆道重建的方法, 
从而达到去除病
灶, 使胰胆分流的
目的. 可采用生理
性胆道重建术, 将
空肠间置于胆管
与十二指肠之间, 
或加用防返流瓣, 
或采用胆管空肠
Roux-en-Y式吻合
术、胆管十二指
肠吻合术等, 均能
取得良好效果. 主
要的是吻合口必
须够大, 以保证胆
汁充分引流.
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具备这3个典型特征的占40%. 目前临床上主要

依据B超、CT、磁共振胰胆管成像(magnet ic 
resonance cholangio-pancreatography, MRCP)等
检查诊断. B超是首选的辅助检查方法, 但是不

能清楚显示胆管、胰胆共同管及胰管的细微结

构. CT对诊断胆道系统疾病的准确率大大提高, 
其不受组织器官发育程度、周围脏器重叠和肠

腔气体的干扰, 但二维成像不能完整显示胰胆

管系统, 难以明确左、右肝管, 胆囊管与扩张胆

管的解剖关系. MRCP能够显示胰胆管系统, 能
准确的显示由于畸形而致的狭窄、扩张及充盈

缺损的程度, 可以作为确诊检查及术前指导手

术方案的依据. 随着设备的提高和技术的进步, 
MRCP有望成为术前诊断评估胆总管囊肿的首

选方法[8]. 本组18例行B超检查, 准确率77.8%. 14
例行CT扫描, 准确率92.9%. 9例行MRCP检查, 
准确率100%. 经皮肝穿刺胆管造影(percutaneous 
transhepatic cholangiography, PTC)和经内镜逆

行胰胆管造影(encoscopic retrograde cholangio-
pancreatography, ERCP)可直接显示胆胰管系统, 
明确分型. 尤其是ERCP, 在诊断胰胆合流异常方

面有价值, 但是二者均为有创性检查, 因而也增

加了患者胆管出血、胆道感染及胆漏等并发症

发生的危险性. 因此, 这两种检查方法的应用范

围已经受到了很大的限制. 
胆管囊性扩张症, 其远端出口绝对或相对

性狭窄, 往往伴有胰胆管汇合异常, 胰液返流入

胆道, 导致黏膜损伤、炎症, 加上胆汁滞留, 是
胆道感染、结石形成和囊壁癌变的病理基础[8], 
只有切除囊肿、胰胆分流, 才能中止本病的病

理过程. 因此, 先天性胆管扩张症根治性手术的

治疗原则是切除病灶, 阻断胰液反流, 通畅胆汁

引流[9]. 
治疗本病常用的手术方法有囊肿外引流术, 

囊肿局部切除和囊肿内引流术, 囊肿切除、胆

道重建术3种: (1)囊肿外引流术. 他是一种操作

简单, 创伤小的急救手术. 适用于囊肿破裂、严

重感染、重度营养不良、全身极度衰竭、及伴

肝功能严重损害或全身情况差的不能耐受根治

术的急危重患者. 先行一期囊肿外引流手术, 待
病情恢复(3 mo左右)后再行囊肿切除、胆道重

建术. 本组有1例患者因腹部外伤囊肿破裂、胰

腺损伤, 先行外引流术, 3 mo后行囊肿切除、胆

肠Roux-en-Y吻合术; (2)囊肿局部切除和囊肿内

引流术. 由于术后难以获得通畅引流, 肠液、胰

液返流问题不能解决, 易并发胆道感染、结石

形成、肝硬化、吻合口狭窄和闭合等. 由于术

后囊壁仍存在, 癌变率也较其他术式高他术式高术式高[10], 并且

能加速囊肿发生癌变, 现已不再应用; (3)囊肿切

除、胆道重建术. 是目前应用较多的术式, 常用

的胆道重建术有胆肠Roux-en-Y吻合术、肝总

管十二指肠吻合术及肝总管空肠间置吻合术3
种. 囊肿切除、胆肠Roux-en-Y吻合术切除了囊

肿, 去除了潜在的炎性病灶, 避免了术后逆行感

染和癌变可能, 且操作简单、防反流效果好、

术后并发症少等优点, 已成为公认的治疗胆管

囊肿的首选术式[11-13]. 本组最终有18例采用此种

手术方式, 取得良好效果. 
我们的体会是: (1)巨大型先天性胆管扩张

症囊壁都很薄同时合并肝功能和凝血机制异

常, 直接手术切除难度较大且术后并发症较多, 
对于合并黄疸、肝功能异常、有明显压迫症状

者如术前给予PTCD治疗待囊肿缩小和肝功能

改善后再行手术切除则可一次达到根治性切除

目的. 本组有11例术前行PTCD引流, 待囊肿缩

小、肝功能改善后手术切除囊肿取得良好效果; 
(2)囊肿壁上纤维组织增生, 毛细血管网丰富, 在
剥离囊肿壁上纤维组织时应彻底止血, 以免术

后严重渗血; (3)对于部分巨大型胆管囊肿, 由于

术前反复感染, 囊肿与周围组织及重要大血管

紧密粘连, 如强行分离, 则可能因出血导致严重

后果, 完全切除较为困难, 其前外侧游离部分可

全层切除, 其余囊壁尤其后壁宜在内膜与纤维

层之间剥离, 保留外纤维层, 对于剥离不全的予

以无水酒精处理破坏其残存内膜, 然后再对胆

道进行重建. 本组有2例采用此法切除; (4)术中

注意探查胆总管远端及左右肝管内有无结石或

蛋白栓, 如发现应取出或用生理盐水彻底冲洗

干净, 以免术后反复发生胰腺炎; (5)在切除囊肿

远端时应注意其出口和胰管开口. 囊肿出口一

般以狭窄多见, 应保留0.5 cm长的囊壁, 破坏其

黏膜后关闭出口; (6)结扎囊肿下端和总胆管之

间的纤维条索时, 应仔细分离避免误伤胰管; (7)
囊肿近端以在切净囊肿的基础上行大口吻合为

原则, 残留“喇叭口”状近端囊肿壁来扩大吻

合口的方法会导致术后吻合口部狭窄或吻合口

近端狭窄, 应该放弃采用此法[14]. 扩大肝门部肝

管, 注意解除肝门部狭窄, 必要时行胆道整形, 
作胆肠Roux-en-Y吻合, 可用可吸收缝线连续缝

合; (8)对于IV型胆管扩张症, 肝外胆管囊肿手术

切除是治疗标准, 但对肝内囊肿的处理仍存在

争议. 有学者认为应该连同部分肝组织一并切

■创新盘点
对于巨大型先天
性胆管扩张症在
选择手术时, 术前
行PTCD治疗以改
善肝功能和凝血
异常; 囊肿远端在
保证胰液引流通
畅, 不损伤胰管开
口的基础上, 尽量
切净囊肿内膜, 防
止术后发生胰漏.

■应用要点
囊肿切除、胆肠
Roux-en-Y吻合术
是根治先天性胆
管扩张症首选手
术方法. 对于巨大
型先天性胆管扩
张症在选择手术
时, 术前行PTCD
治疗以改善肝功
能和凝血异常; 处
理囊壁外纤维组
织时应彻底结扎
止血; 切除囊肿时
不可强行切除后
壁; 囊肿近端以尽
量切净囊肿行大
口吻合为原则; 囊
肿远端尽量切净
囊肿内膜, 防止术
后发生胰漏. 根据
不同类型采取合
理的手术方法, 可
以减少术后并发
症的发生.
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除肝内囊肿, 有些学者则认为肝内囊肿应不予

以处理[15]. 本组1例单纯行肝外胆管囊肿切除、

胆肠Roux-en-Y吻合, 术后效果良好. 
囊肿切除、胆肠Roux-en-Y吻合术是根治先

天性胆管扩张症首选手术方法. 对于巨大型先

天性胆管扩张症在选择手术时, 术前行PTCD治

疗以改善肝功能和凝血异常; 处理囊壁外纤维

组织时应彻底结扎止血, 避免术后严重的渗血; 
切除囊肿时不可强行切除后壁, 防止损伤大血

管和周围组织; 囊肿切除时, 囊肿近端以尽量切

净囊肿行大口吻合为原则, 防止术后吻合口狭

窄; 囊肿远端在保证胰液引流通畅, 不损伤胰管

开口的基础上, 尽量切净囊肿内膜, 防止术后发

生胰漏. 
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■名词解释
Caroli病: Caroli于
1958年首先描述
肝内末梢胆管的
多发性囊状扩张
病例, 因此先天性
肝内胆管扩张症
又称Caroli病, 属
于先天性肝脏囊
性纤维性病变, 认
为系常染色体隐
性遗传, 以男性为
多, 主要见于儿童
和青年.

■同行评价
本文探讨了该病
的手术方法、术
中注意事项和围
手术期的治疗观
察 要 点 ,  目 的 明
确, 表述清晰, 具
有一定的临床实
用价值.
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