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·病例报告·

新生儿巨大肝囊肿１例

吴华哲１　朱天琦２　洪艺楠１　魏明发２

　　先天性肝囊肿是肝脏的良性病变，临床上常见于成人，
发病率约５％［１］。新生儿肝囊肿罕见，目前国内文献仅有１
例报道［２］。我们近期收治１例新生儿巨大肝囊肿患儿，现报
道如下：

患儿，男，２ｄ，因产前彩超发现腹部包块６个月，生后腹
胀２ｄ就诊。患儿系Ｇ１Ｐ１，无家族性遗传病史。孕１５周时，
产前Ｂ超检查发现胎儿右上腹有一囊性包块，约３０ｃｍ×
１８ｃｍ，未发现其它畸形而继续妊娠。定期产前检查发现胎
儿腹部包块渐增大，孕３９周时，产前Ｂ超提示包块约８０ｃｍ
×６０ｃｍ，因胎膜早破行剖腹产，出生体重４０ｋｇ。有正常
胎便排出。查体：腹部膨隆，未见肠型，腹壁软，右上腹部触

及囊性包块，边界不清。血常规：白细胞 ８６×１０９／Ｌ，中性粒
细胞比例３７２％，嗜酸性细胞比例 ６％；Ｃａｓｏｎｉ试验阴性；甲
胎蛋白：１７μｇ／Ｌ；肝功能：谷丙转氨酶３２Ｕ／Ｌ，谷草转氨酶８
Ｕ／Ｌ，总胆红素 ５１μｍｏｌ／Ｌ，直接胆红素１１μｍｏｌ／Ｌ。腹部增
强ＣＴ检查提示肝脏巨大囊性包块，约８ｃｍ×７ｃｍ×６ｃｍ，胆
囊、胰腺、双肾未见明显异常。入院后考虑肝脏囊肿巨大，患

儿腹胀明显，遂行剖腹探查术。术中发现囊性包块来源于第

Ⅴ、Ⅵ肝段之肝缘，囊肿紧贴胆囊，向下延伸至第一肝门处。
先行囊肿穿刺抽出淡黄色澄清液体，确定囊肿未与胆道相

通，切开囊肿清除囊液，沿肝缘广泛切除突向腹腔囊膜，用高

频电刀烧灼破坏残留肝脏的囊壁，肝下放置引流管１根。术
后恢复顺利，第２天进食，第４天拔除引流管，无术后并发
症。病理检查结果为单纯性肝囊肿。患儿术后随访６个月，
生长发育良好，囊肿无复发，肝功能正常。

讨论　先天性肝囊肿可分为单纯性肝囊肿和多囊肝病，
其发病机制尚不完全明确。一般认为单纯性肝囊肿是由于

胚胎发育期，肝内局部胆管或淋巴管因上皮增生阻塞导致管

腔分泌物潴留所致；而多囊肝病属于常染色体显性遗传疾

病，与多囊肝基因 ＰＲＣＫＳＨ和 ＳＥＣ６３基因突变有关，多囊肝
病常合并多囊肾［３］。本例病理检查确诊为单纯性肝囊肿，该

病可分为单发及多发囊肿，多位于肝右叶，内衬单层立方上

皮或柱状上皮，含有澄清黄色浆液。单纯性肝囊肿通常无临

床症状，当囊肿继发感染、出血、扭转或破裂，以及囊肿增大

对邻近组织产生压迫时可出现发热、腹痛、黄疸等症状［５］。

本例为新生儿，腹腔空间小，主要症状是因巨大肝囊肿引起

的腹胀。新生儿单纯性肝囊肿需要和其它肝外囊肿如肠系

膜囊肿、胆总管囊肿、肠重复畸形、卵巢及肾囊肿等鉴别，同

时注意排除少见的肝脏间叶性错构瘤、囊腺瘤等［４－６］。Ｂ型

超声是当前诊断肝囊肿最有效而又无创的检查方法，特别是

对胎儿肝囊肿的早期发现和随访监测有重要意义，典型超声

影像为肝实质内单个或多个类圆形液性无回声区，多边界清

楚，壁不厚且光滑，囊肿壁及后方可见增强效应。而出生后

ＭＲＩ、ＣＴ等检查可进一步了解囊肿的位置、大小，为病因判断
及手术治疗方案提供参考。

先天性肝囊肿的发展是一个缓慢的渐进性过程，新生儿

期即出现的巨大单纯性肝囊肿临床罕见［７］。本例孕 １５周
时，产前超声检查即发现胎儿右上腹囊性包块，并随孕龄增

加而增大，但幸运的是对胎儿的发育并没有产生太大影响。

ＴｓａｏＫ等［８］曾报道因胎儿巨大肝囊肿压迫脐静脉导致胎儿

缺血死亡的病例。因此对胎儿肝囊肿的密切随访是必要的。

婴幼儿期发现的单纯性肝囊肿，如果无临床症状，且囊肿直

径小于２ｃｍ，肝功能正常，可以不用外科处理，但需要密切随
访观察［５－７］。对于出现临床症状的肝囊肿是需要外科治疗

的。ＲｙｇＭ等［９］指出新生儿期肝囊肿，如出现腹胀、邻近脏

器的压迫症状、或者囊肿进行性增大有破裂的风险等是外科

手术的指征。先天性肝囊肿的手术方式有：①囊肿穿刺抽液
及硬化剂注射；②囊肿开窗去顶术；③肝囊肿切除或部分肝
切除术等。囊肿穿刺抽液及硬化剂注射有较高的复发率及

副作用［１］。而新生儿期行囊肿切除或部分肝切除手术创伤

大，有较高并发症风险。本例经腹开放行囊肿开窗去顶术，

术中先穿刺抽液使囊肿缩小，提起囊膜即可显露囊肿与肝脏

的解剖关系，术中尽可能切除肝实质外的囊膜，同时高频电

刀烧灼残留肝脏面的囊壁，术后放置肝下引流管。结合目前

国内外文献有关新生儿单纯性肝囊肿的手术资料，我们认为

新生儿单纯性肝囊肿行囊肿开窗去顶术是安全有效的，术后

并发症的风险小，而术中广泛去顶以及破坏残留囊壁是避免

复发的关键［２，５－７］。
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