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婴幼儿先天性胆总管囊肿I临床分析

刘远梅方勇 金祝 李智永

【摘要】目的探讨婴幼儿先天性胆总管囊肿的临床特点。方法对24例婴幼儿先天性胆总管囊

肿患儿的临床表现、手术前后肝功能测定、手术情况及肝脏活组织检查等进行同顾性分析，并与同期14

例儿童先天性且H总管囊肿患儿比较。结果婴幼儿先天性胆总管囊肿临床表现以黄疽、腹部包块、白陶

土大便为主。大多数患儿术前肝功能损害严重。24例胆总管扩张均为囊性扩张。其中2l例囊肿远端明

显狭窄、闭锁；21例行～期囊肿切除、肝总管一空肠Roux—Y吻合，囊肿外引流术，3例行二期囊肿切除、

胆肠吻合术。肝脏活检12例存在肝硬化改变，9例存在肝硬化前期改变，3例肝脏组织正常。结论婴

幼儿先天性胆总管囊肿有各自的临床及病理特点．胆道梗阻、胆汁淤积是肝脏损害的病理基础，应早期

诊断，早期手术治疗．胆道梗阻解除后肝脏损害可恢复。

I关键词】胆总管囊肿／先天性

先天性胆总管囊肿(congenital choledochal cyst，

ccc)是一种较常见的,,hJL先天性胆管发育异常【II，婴

幼儿期发病较少，症状多不典型，易误诊，造成肝脏

损害加重。本院2000年1月至2007年12月共诊治

24例婴幼儿先天性胆总管囊肿，现就临床特点、肝脏

功能测定、手术以及肝脏活检情况分析如下。

材料和方法

一、临床资料

将24例婴幼儿CCC设为婴幼儿组，其中男4

例，女20例，平均年龄1．8岁(2个月至3岁)；术前

均经B超、MRCP确诊，均为囊性扩张；临床表现为

黄疸20例(83．3％)；腹部肿块18例(75％)，白陶土样

大便17例(70．8％)，腹痛10例(41．7％)，发热19例

(79．2％)，肝脾肿大lo例(41．7％o将本院同期收治

的14例年龄4～14岁患儿设为儿童组，其中男l

例，女13例；囊性扩张5例(占35．7％)，梭性扩张9

例(占64．3％o

二、方法

婴幼儿组21例行胆总管囊肿一期切除、肝总

管空肠吻合术，3例因胆道梗阻、胆道感染严重而先

行囊肿外引流、二期囊肿切除、胆肠吻合术。儿童组

均行胆总管囊肿一期切除、肝总管空肠吻合术。所

有手术病例均取肝右叶前缘1．5 cm×1．5 cm大小
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肝脏组织进行活检，术中常规抽取囊肿内II_Bj}-I-进行

检查。比较两组临床表现、肝脏功能测定、手术及肝

脏活检情况等。

三、统计学分析

采用SPSS 1 3．0统计软件进行数据处理，计量

资料用均数4-标准差(i±s)表示，近似正态分布

资料组间均数比较采用t检验，P<0．05为差异有统

计学意义。非正态分布资料差异比较采用秩和检

验。计数资料差异比较采用Fisher确切概率法。

结 果

一、临床表现

婴幼儿先天性胆总管囊肿临床表现以黄疸、腹

部包块及白陶土样大便为主，儿童组以腹痛为主，

两组比较，P<0．05，差异有统计学意义，两组肝脾肿

大比较，P>0．05，差异无统计学意义(表1 o

二、肝功能及胆汁淀粉酶检查情况

婴幼儿组肝功能损害较儿童组明显。P<0．05。

差异有统计学意义，比较两组术中胆汁淀粉酶，P>

0．05，差异无统计学意义(表2)。

三、实验室检查异常情况

实验室检查提示，婴幼儿组除胆红素增高及凝

血功能异常两项指标与儿童组比较有统计学意义

外，其余指标比较，差异无统计学意义(表3)。

四、术中所见

术中见婴幼儿组4例腹腔有腹水，6例囊肿与

周围组织粘连明显，7例胆囊炎症严重，15例肝脏
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增大、胆汁淤积明显；囊肿最小6 e,ttl×5 cm，最大

27 CITI×18 cm．其中14(58．3％)例直径大于10 cm，

囊肿内有结石、蛋白栓8例，其中多发结石l例。多

·43·

为泥沙样结石，2例为颗粒样胆同醇结石，其中1例

结石直径约0．2一o．3 cm。囊肿远端狭窄闭锁2l例，

1例开口仅针眼大小，2例开口较明显，并有无色胰

表1两组的I}缶床表现(t／,，％)

t／z值 12．89 15．29 1 1．14 2．740 2．32 O．88 1．432

P值 <0．001 ‘<0．001 <0．001 <o．05 <0．05 <o．05 >o．05

注：·两组比较，P<0．05．差异有统计学意义。#表示秩和检验Z值
．．．

液流出。两组术中情况及手术方式见表4。

。：： 窒!翌翌苎竺皇竺奎墨兰塑型鍪竺：竺 五、肝脏活检结果

·两组比较．P<0．05．差异有统计学意义

表4两组术中所见及手术方式

术中所见及手术办式 罂幼儿组(n)儿童组(n) 总数(n)

胆总管囊形扩张 24 5 29

梭形扩张0 9 9

囊肿内有结石、蛋白栓8 3 1l

囊肿远端明显狭窄闭锁 2l 1l 32

远端有明显开r1 2 4 6

肝脏增大胆汁凇积 15 5 20

一期囊肿切除、肝总管空肠吻合 2l 14 35

囊肿外ljI流、二期囊肿切除HH肠吻合 3 0 3

两组17例存在肝硬化改变，其中婴幼儿组12

例(70．6％)，儿童组5例(29．4％)，两组比较，)(2=

0．73，P>0．05，差异无统计学意义。主要表现为汇管

区小胆管及间质纤维组织明显增生，小叶中央胆汁

淤积，有大量胆色素沉积，肝细胞变性，正常肝小叶

结构被破坏，部分肝细胞萎缩j 16例存在肝硬化前

期改变，其中婴幼儿组9例，儿童组7例，表现为肝

细胞脂肪变性、肿胀，汇管区较多炎性细胞浸润，纤

维组织轻度增生；5例肝细胞正常，．其中婴幼儿组3

例，儿童组2例。

六、治疗结果

婴幼儿组2l例行一期囊肿切除、肝总管空肠吻

合术，3例因胆道梗阻、胆道感染严重行囊肿外引

流、二期囊肿切除、胆肠吻合术。儿童组均行一期囊

肿切除、肝总管空肠吻合术，全部病例均痊愈出院。

肝功能异常病例于手术后1周复查肝功能，胆红素、

凝血功能及低蛋白血症均较术前明显好转，术后3．

8个月随访，各项肝功能指标均正常。

讨论

先天性胆总管囊肿病因复杂，大多数人认为，是

由于胰胆管连接异常，使共同管过长，致胰液返流入

胆总管，破坏胆总管壁，使之扩张所致删。而李龙认

为【5】，把胰胆管连接异常作为唯一的病因是值得怀疑

的，胆总管远端狭窄和梗阻造成胆总管内压力增高，
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胆总管扩张，才是直接原因。本组资料也表明，先天

性胆总管囊肿不能用单一一种原因解释病因。

一、临床特点

本组资料显示，婴幼儿先天性胆总管囊肿临床

表现多以黄疸、腹部包块和白陶土样大便为主，黄疸

多呈间歇性，严重时也可表现为完全性阻塞性黄疸，

排灰白色大便，尿色深黄，皮肤呈暗黄色，甚至褐色，

黏膜、巩膜也显著发黄；右上腹多可扪及囊性肿块，

胆道在完全梗阻时肿块增大，好转时肿块缩小；婴幼

儿患者肝功能损害较儿童患者严重，TBLL及DBLL

增高发生率较儿童明显，胆红素增高以结合胆红素

升高为主。婴幼儿组肝脏损害较儿童严重，可能与

胆总管远端狭窄程度有关。

腹痛在婴幼儿CCC中表现不明显，而儿童较明

显。本组出现腹痛10例(41．7％o患儿胆管梗阻和

脂肪吸收障碍，可出现脂溶性维生素缺乏的表现，凝

血因子合成障碍，部分患儿可有鼻衄、皮肤黏膜出血

等症状。

婴幼儿CCC发病时间早，病情进展快，容易误

诊，本组10例以黄疸为主诉就诊，没有考虑外科性

黄疸的可能，忽略了腹部及B超检查。因此，对出现

黄疸或腹胀的婴幼儿应考虑先天性胆总管囊肿的可

能，及时行腹部B超检查161。有研究认为，胆总管扩

张形态和压力与胆总管囊肿导致肝脏损害有明显关

系I，一，直径及张力越大，对胆流动力学影响就越大，

肝脏功能损害越重IX。本组资料显示囊肿均呈囊状

扩张，囊肿直径和张力均较大。因此，年龄越小，症

状出现越早，肝功能损害越严重。

二、病理基础及临床意义

本组资料显示，肝脏损害与胆总管远端狭窄程

度有明显关系，远端狭窄越重，囊肿越大，肝脏损害

越严重，肝硬化的发生率越高。婴幼儿组发生肝硬

变12例(50％)，肝硬化前期改变9例(37．5％)，主要

表现为汇管区不同程度炎性细胞浸润、小胆管及纤

维组织增生、肝细胞肿胀，其中10例见肝细胞及小

胆管明显淤胆，大量胆栓形成胆色素沉淀，以上肝损

害的病理改变说明胆汁淤积导致继发性肝硬化是婴

幼儿CCC肝损害的主要原因唧。婴幼儿CCC所致胆

汁性肝硬化在一定程度上是可逆的，不是肝细胞结

构的破坏，手术解除梗阻后，肝功能各项指标可恢复

正常，本组手术后I周复查，肝功能、胆红素、凝血功

能及低蛋白血症均较术前明显好转，其中17例

(70．1％)完全正常。如果梗阻不解除，反复出现胆汁

逆流可使肝损害从可逆性变为不可逆转的晚期肝硬

化，进而形成门脉高压1101，出现消化道出血、肝功能

衰竭，引起术后腹水，腹压增高，影响伤口愈合，导致

腹壁裂开和吻合口瘘等并发症，因此，CCC患儿应

早期诊断，早期手术治疗，以免加重肝脏损害。

胆道感染是导致婴幼儿CCC肝损害的另一主

要原因，本组术中胆汁镜检及培养发现白细胞和细

菌生长，肝脏病理检查有炎性细胞浸润，灶性坏死，

肝内胆管炎及周围炎等急性肝损害表现，也说明胆

道感染是导致肝损害的另一主要原因。
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