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 病例报告 CASE REPORT

超声造影诊断“团块型”肝内胆管局限性发育异常1例

张明智, 凌文武, 罗 燕

®

■背景资料
肝内胆管发育异
常 的 常 见 原 因
Caroli's病, 临床及
超声医生并不陌
生, 但成人无症状
的、表现为肝脏
团块的局限性肝
内胆管发育异常, 
临床很少见, 仅影
像学检查能发现, 
其病因及预后不
明确, 与肝脏其他
占位性病变的鉴
别因关系到患者
的诊断和治疗而
显得尤为重要. 
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Abstract
Focal dysplasia, mimicking a mass, confined to 
intrahepatic bile ducts of a liver segment, is rare 
clinically. Since there are no specific symptoms, 
signs and laboratory findings, this disease is 
difficult to diagnose. It can be found only by 
imaging examinations. Especially, it shows 
some characteristics different from other liver 
space-occupying lesions on contrast-enhanced 
ultrasound. 
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摘要
局限于某一肝段、且表现为肝脏团块的肝内
胆管的发育异常, 临床少见, 无特异性症状、

体征及实验室检查结果, 仅影像学检查能发
现, 超声检查尤其超声造影有一定的特征性表
现, 能很好地与肝脏其他占位性病变鉴别, 但
其诊断须更多地病例积累, 其治疗和预后须更
多病例的观察和总结. 
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核心提示: 无症状的局限性肝内胆管发育异常, 
发现和诊断依赖影像学检查, 超声造影有一定特

征性表现, 对于三期等增强的肝脏非占位性局限

性病变内观察到不增强的胆管, 要考虑“局限性

肝内胆管扩张伴肝脏不均匀改变”的可能. 
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0  引言  

肝内胆管发育异常常见于先天性的肝内胆管囊

状扩张症, 即Caroli's病, 但表现为肝脏团块的局

限于某一肝段的肝内胆管的发育异常, 文献罕

有报道. 本例患者超声造影诊断局限性肝内胆

管异常并经手术及病理证实, 但病因未明, 报道

如下.   

1  病例报告

患者女性, 33岁. 因发现肝占位2 mo入院, 症状

及体征无阳性, 否认乙型肝炎及多囊肝肾病史, 
5岁时患“急性黄疸型肝炎”. 2 mo前院外电子

计算机X射线断层扫描技术(electronic computer 
X-ray tomography technique, CT)诊断为“肝血

管瘤”, 大小约4.5 cm×2.6 cm. 入院后实验室检

查均未见异常; 肝脏超声检查发现: 肝脏形态大

小未见异常, 实质回声均匀, 右前叶下段查见范
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围约5.0 cm×3.5 cm的稍强杂乱回声团, 边界不

清楚, 形态不规则, 内部回声不均匀, 内可见结

节样及条状无回声区, 条状无回声区内似可见

点片状强回声(图1A), 彩色多普勒显示局部可见

点条状的血流信号(图1B); 超声造影杂乱回声团

三期均呈等增强(图1C), 内条状及结节样无回声

区未见强化(图1D); 超声提示: 右肝混合回声团

伴条状无回声及强回声, 结合超声造影考虑多

为局限性肝内胆管扩张伴小结石及肝脏局限性

不均匀改变(胆管炎所致). 
全麻下行“肝占位切除术及胆囊切除术”. 

术中发现肝脏大小、质地、颜色未见明显异常, 
肝脏Ⅴ段见一大小约5 cm占位性病变, 剖开切除

肝脏见其内胆管扩张, 增生灶. 病理诊断: 胆管

局灶结构发育异常, 数量增多, 广泛扩张, 小胆

管增生. 周围肝组织广泛水肿, 多灶肝细胞淤胆, 
血窦内少量中性粒细胞浸润. 

2  讨论 

肝内胆管局灶性结构发育异常临床不多见, 文
献亦罕有报道. 肝内胆管发育异常常见于先天

性的肝内胆管囊状扩张症, 即Caroli's病, 是一种

少见的儿童或年轻人常染色体隐性遗传性疾病, 
约75%的患者为男性[1], 其确切的发病机制至今

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; 病变可

累及段、叶或整个肝脏, 常与先天肝纤维化和

先天性多囊性肾病伴发. Caroli's病分为2型: Ⅰ

型即单纯型, 表现为肝内多数节段性囊状扩张

或形状不规则扩张的胆管, 无肝纤维化、肝硬

化及门脉高压; Ⅱ型即合并肝纤维化型, 常伴有

门脉高压、脾大等. Caroli's病临床表现多样无

特异性, 典型者表现为腹痛、黄疸及腹部肿块. 
成人的先天性肝内胆管囊性扩张症病变部位多

位于左肝/右肝/左右全肝胆管[2], 发生于单独肝

段的Caroli's病罕见, 仅表现为肝内胆管非梗阻

性的节段性扩张[3], 临床可表现为无症状, 或引

发许多症状和体征. 结合该病例的病史, 年青女

性, 无明显症状、体征及遗传家族史, 幼时有

“急性黄疸型肝炎”史，无实验室检查的异常

发现, 仅影像学有肝脏局灶性病变的发现, 类似

发生于单独肝段的Caroli's病, 但本例的影像学

表现及病理发现又有所不同: 病灶区的胆管未

见与胆道系统相通, 扩张的胆管直径<1 cm, 以小

胆管扩张、增生为主, 未见纤维组织增生; 故该

病例病因诊断系罕见的单独肝段的Caroli's病、

或继发于幼年时肝炎的局灶性肝内胆管发育异

常, 均没有更多的证据支持. 
对照病理考虑, 本例肝脏呈“团块型”局

灶性回声增强的实性区, 可能系局部广泛增生

扩张的微小胆管所致大量的微囊性病变产生大

量的回声界面所致, 类似于肝脏占位, 而增强超

声三期均呈等增强则提示该区域非占位性病变, 
该区域内三期均不增强的条管状结构则进一步

提示病变多系局限性胆管异常所致. 因此对于

肝脏局灶性病变, 是占位性病变或局限性不均

图   1   肝 内 胆 管 局
限 性 发 育 异 常 的 声
像图表现. A: 灰阶

超声显示肝右前叶

下段杂乱回声区, 边

界不清、形态不规

则的稍强回声区内

数支条状无回声; B: 

CDFI显示肝右前叶

下段病变区的血流; 

C: 超声造影动脉期

病变呈等增强; D: 超

声造影病变区内条

状无回声未见强化.
C

BA

D

■相关报道
肝内胆管发育异
常常见于Caroli's
病 ,  但 成 人 发 生
于 单 独 肝 段 的
Caroli's病罕见, 仅
表现为肝内胆管
非梗阻性的节段
性扩张, 临床可无
症状. 表现为肝脏
肿块的肝脏局灶
性肝胆管纤维多
囊病的病例也可
无症状, 病理有增
生的纤维组织背
景, 电子计算机X
射线断层扫描技
术及MR有特征性
表现, 但缺乏超声
在鉴别诊断上的
特点.

■应用要点
超声造影在肝脏
占位性病变的诊
断及其在良恶性
鉴别上具有独特
的优势, 也有助于
确定肝内胆管的
局限性扩张, 在这
类肝脏良性病变
的诊断及随访中
有较广阔的应用
前景.
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匀的改变, 超声造影能提供很好的鉴别. 发现无

症状性的肝脏局限性病变伴囊状或条管状无回

声, 要考虑到局部胆管病变所致的改变, 如胆管

局灶结构发育异常的可能. Kwon等[4]报道的表

现为肝脏肿块的肝脏局灶性肝胆管纤维多囊病

的病例在病史方面与本例有类似之处, 其CT及
MR的特征性表现为含多个大小不等的无对比

增强的囊性成分的团块, 而超声表现则与本例

不完全相同, 表现为含有多个大小不等的囊性

成分的等回声或高回声团块. 
因胆管炎、肝硬化和胆管癌是Caroli's病的

潜在的并发症, 故在临床治疗方面主张积极彻

底的切除病灶[5]. 但在Kwon等[4]报道的病例中有

两例分别在4年及18 mo的随访中, 肝脏肿块的

大小及形态未见明显变化. 故局灶性肝内胆管

发育异常的病变发展、治疗及预后有待更多的

病例观察和总结.
超声造影因其在肝脏占位性病变的诊断及

其在良恶性鉴别上的独特的优势, 而较多应用

于肝脏疾病的诊断. 局限性的肝内胆管的发育

异常, 因无特异性症状、体征, 发现和诊断依赖

影像学检查, 超声检查尤其超声造影有一定的

特征性表现, 对于三期等增强的肝脏非占位性

局限性病变, 如果在其内部观察到相互通连的

不增强的胆管, 应该要考虑到“局限性肝内胆

管扩张伴肝脏局限性不均匀改变”的可能. 
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■同行评价
局限于某一肝段
的“团块型”肝
内胆管的发育异
常, 临床少见, 无
特异性症状、体
征及实验室检查
结果, 超声检查尤
其超声造影有一
定的特征性表现, 
对指导临床诊断
有一定指导意义.


