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Ⅲ型胆道闭锁不同亚型与预后关系的探讨
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【摘要】　目的　探讨Ⅲ型胆道闭锁肝外胆道畸形（ＢＡ）的不同表现与预后的关系。 方法　２００９
年６月至２０１０年１０月，作者收治６４例ＢＡ患儿，其中男３３例，女３１例；手术日龄（３１～１３１）ｄ，均接受
Ｋａｓａｉ手术治疗，均在术中进行胆道造影，根据胆道造影及术中探查结果诊断为Ⅲ型ＢＡ。根据胆道造影
表现，将Ⅲ型ＢＡ分为３个亚型：Ⅲａ型：胆囊无腔型；Ⅲｂ型：胆囊及胆总管显影型；Ⅲｃ型：胆囊显影且
胆总管未显影型。术后对所有患儿进行随访，随访内容包括术后血生化结果、胆管炎发生情况、黄疸消

退情况（以血ＴＢＩＬ＜１９μｍｏｌ／Ｌ或ＤＢＩＬ＜７μｍｏｌ／Ｌ为黄疸消退标准）及术后１年存活情况。 结果　术
后３个月胆管炎发生率：Ⅲａ型６７％（８／１２）、Ⅲｂ型４５％（５／１１）、Ⅲｃ型５８％（１１／１９）。术后３个月黄疸
消退率：Ⅲａ型０（０／１４）、Ⅲｂ型１２％（２／１７）、Ⅲｃ型２１％（６／２９）；术后６个月黄疸消退率：Ⅲａ型２１％
（３／１４）、Ⅲｂ型３５％（６／１７）、Ⅲｃ型３８％（１１／２９）。术后１年内死亡率：Ⅲａ型６０％（６／１０）、Ⅲｂ型５０％
（７／１４）、Ⅲｃ型４８％（１２／２５）。３个亚型术前和术后第１个月血生化值（包括ＡＬＴ、ＡＳＴ、ＧＧＴ、ＡＬＰ、ＴＢＩＬ
和ＤＢＩＬ）无明显差别（Ｐ＞０．０５）；术后第２个月，Ⅲａ型 ＤＢＩＬ显著高于Ⅲｂ型（６９．３±２８．２ｖｓ３４．５±
２５５，Ｐ＝０．０４２），Ⅲａ型ＤＢＩＬ显著高于Ⅲｃ型（６９．３±２８．２ｖｓ３４．２±２６．８，Ｐ＝０．０２１）。术后第３个月，
Ⅲａ型ＤＢＩＬ显著高于Ⅲｃ型（７０．８±８．５ｖｓ３０．４±１２．８，Ｐ＝０．００４）。胆汁性肝硬化发生率：Ⅲａ型
１００％（１２／１２），Ⅲｂ型９３．８％（１５／１６），Ⅲｃ型９６％（２５／２６）。纤维块内少许小胆管增生与较多小胆管
增生比例：Ⅲａ型１．６７（５／３），Ⅲｂ型１．２（６／５），Ⅲｃ型０．８５（１１／１３）。 结论　Ⅲａ型（胆囊无腔型）较Ⅲ
ｂ型（胆囊及胆总管显影型）和Ⅲｃ型（胆囊显影且胆总管未显影型）预后差，可能是由于其伴有较高的
肝硬化发生率和纤维块内少许小胆管比例所致。
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　　胆道闭锁（ＢｉｌｉａｒｙＡｔｒｅｓｉａ，ＢＡ）是小儿常见的先
天性畸形之一，以肝内外胆管闭锁为主要病理表现，

根据胆管闭锁的位置不同，ＢＡ被分为３个类型，其
中以肝门部闭锁为主要表现的Ⅲ型 ＢＡ最为常见，
约占所有ＢＡ患儿的８４．１％［１］。Ｋａｓａｉ手术是当前
治疗Ⅲ型ＢＡ的重要手段，但其术后效果并不理想，
术后约２／３的患儿会出现进行性肝纤维化，并以肝
功能衰竭和门静脉高压为终末期表现。Ⅲ型 ＢＡ的
胆道造影表现虽然均表现为肝内胆管不显影，但胆

囊及肝外胆道的显影情况却不尽相同。因此，本研

究通过对Ⅲ型ＢＡ术中胆道造影中胆囊及肝外胆道
显影情况进行研究，并关联预后，初步探讨Ⅲ型 ＢＡ
肝外胆道畸形不同表现与预后的关系。

材料与方法

２００９年６月至２０１０年 １０月，作者收治 ６４例
ＢＡ患儿，其中男 ３３例，女 ３１例；手术日龄 ３１～
１３１ｄ，均接受Ｋａｓａｉ手术治疗，均在术中进行胆道造
影明确胆道发育情况。

胆道造影的方法：纵行切开脐窝，经此处置入一

个５ｍｍＴｒｏｃａｒ作为腹腔镜导入通道。在腹腔镜监
视下，经右侧锁骨中线与肋缘下一横指的交点处置

入另一个５ｍｍＴｒｏｃａｒ，经此通道用长钳将胆囊提出
腹壁外。在腹壁外切开胆囊底部，将一个２０Ｇ中心
静脉导管置入胆囊腔，用丝线结扎固定。经导管注

入３～５ｍＬ泛影葡胺造影剂进行胆道造影。造影完
成后，被确诊为胆道闭锁的患儿行肝门空肠吻合术

（Ｋａｓａｉ术）。所有患儿手术均由同一术者完成。
根据胆道造影结果显示的胆囊及肝外胆管情

况，将Ⅲ型ＢＡ患儿分为３个亚型：Ⅲａ型：胆囊无腔
型，即术中所见胆囊为索条状，无腔，实性，不能进行

置管造影者（图１）；Ⅲｂ型：胆囊及胆总管显影型，
即胆囊有腔，能顺利注入造影剂，造影剂经过胆囊、

胆总管流入十二指肠者（图２）；Ⅲｃ型：胆囊显影且
胆总管未显影型，即胆囊有腔，但胆囊管闭锁，仅有

胆囊显影者（图３）。
术后记录胆道造影结果及患儿的临床资料，并

对所有患儿进行跟踪随访，随访内容包括术后血生

化结果、胆管炎发生情况、黄疸消退情况（以血ＴＢＩＬ
＜１９μｍｏｌ／Ｌ或ＤＢＩＬ＜７μｍｏｌ／Ｌ为黄疸消退标准）
及术后１年存活情况。到目前为止，随访跨度为３
～１７个月。

结　果

一、一般情况

根据胆道造影及术中探查结果，６４例患儿诊断
为Ⅲ型 ＢＡ，并接受 Ｋａｓａｉ手术治疗。Ⅲａ型 １４例
（２１．９％），Ⅲｂ型 １９例（２９．７％），Ⅲｃ型 ３１例
（４８４％）。

二、肝外胆道表现与术后血生化的关系

３个亚型术前和术后第１个月血生化值（包括
ＡＬＴ、ＡＳＴ、ＧＧＴ、ＡＬＰ、ＴＢＩＬ和 ＤＢＩＬ）无明显差别（Ｐ
＞０．０５）；术后第２个月，Ⅲａ型 ＤＢＩＬ显著高于Ⅲｂ
型（６９．３±２８．２ｖｓ３４．５±２５．５，Ｐ＝０．０４２）；Ⅲａ型
ＤＢＩＬ显著高于Ⅲｃ型（６９．３±２８．２ｖｓ３４２±２６．８，Ｐ
＝０．０２１）。术后第３个月，Ⅲａ型ＤＢＩＬ显著高于Ⅲ
ｃ型（７０．８±８．５ｖｓ３０．４±１２．８，Ｐ＝０．００４）。

三、肝外胆道表现与术后３个月胆管炎的关系
Ⅲａ型患儿术后３个月胆管炎的发生率为６７％

（８／１２），Ⅲｂ型为４５％（５／１１），Ⅲｃ型为５８％（１１／
１９）。

四、肝外胆道表现与术后黄疸消退的关系

Ⅲａ型患儿术后３个月黄疸消退率为０（０／１４），
Ⅲｂ型为１２％（２／１７），Ⅲｃ型为２１％（６／２９）；Ⅲａ型
术后 ６个月黄疸消退率为 ２１％（３／１４），Ⅲｂ型为
３５％（６／１７），Ⅲｃ型为３８％（１１／２９）。

·５４２·
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五、肝外胆道表现与术后１年存活情况的关系
Ⅲａ型术后１年内死亡率为６０％（６／１０），Ⅲｂ

型为５０％（７／１４），Ⅲｃ型为４８％（１２／２５）。
六、肝外胆道表现与肝脏病理表现的关系

Ⅲａ型中１２例患儿有肝脏病理记录，其中 １２
例诊断为胆汁性肝硬化（１００％）；ｂ型中１６例患儿
有肝脏病理记录，其中 １５例诊断为胆汁性肝硬化
（９３．８％）；Ⅲｃ型中２６例患儿有肝脏病理记录，其
中２５例诊断为胆汁性肝硬化（９６％）。

七、肝外胆道表现与纤维块小胆管数量的关系

纤维块切片观察小胆管增生情况，其中平均一

个视野下观察到小管数量小于５个（大于１个）者

为少许小胆管增生，平均一个视野下观察到小管数

量大于（或等于）５个者为较多小胆管增生。Ⅲａ型
中少许小胆管患儿与较多小胆管患儿比例为１．６７
（５／３）；Ⅲｂ型中少许小胆管患儿与较多小胆管患儿
比例为１．２（６／５）；Ⅲｃ型中少许小胆管患儿与较多
小胆管患儿比例为０．８５（１１／１３）。

八、肝外胆道表现与年龄关系

Ⅲａ型中１４例患儿有手术年龄记录，其中３例
为６０ｄ以内患儿（２１．４％）；Ⅲｂ型中１８例患儿有
手术年龄记录，其中 ３例为 ６０ｄ以内患儿
（１６７％）；Ⅲｃ型中２７例患儿有手术年龄记录，其
中１０例为６０ｄ以内患儿（３７％）。
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讨　论

根据胆管闭锁位置的不同，胆道闭锁被分为３
个类型，其中Ⅲ型胆道闭锁的主要表现是肝门部闭
锁，多以肝门部纤维块为重要的解剖表现，是明确Ⅲ
型胆道闭锁诊断的重要解剖结构，为肝外胆道消失

后，肝门处左右肝管和肝总管呈现的纤维条索。本

研究中，６４例患儿术中检查肝门处均发现有纤维块
存在。临床研究发现，胆道闭锁 Ｋａｓａｉ术中离断肝
门部纤维块后可见黄色胆汁样液体自肝门流出，经

生化分析发现该液体内含胆红素和胆汁酸等胆汁成

分，表明Ⅲ型胆道闭锁患儿肝内胆管并非完全缺如，
只是没有正常的肝内胆道，无法将胆汁正常引流出

肝脏，这一点已经被大量有关胆道闭锁肝内胆道的

病理研究所证实［２－５］。临床观察发现，Ⅲ型胆道闭
锁除肝内胆管发育不良外，还合并肝外胆道的畸形。

本研究中，根据胆道造影肝外胆道及胆囊形态不同，

将Ⅲ型胆道闭锁分为３个亚型：Ⅲａ型（胆囊无腔
型）、Ⅲｂ型（胆囊及胆总管显影型）和Ⅲｃ型（胆囊
显影，且胆总管未显影型）。研究发现，Ⅲｃ型较为
常见，占所有Ⅲ型胆道闭锁的４８．４％，其次是Ⅲｂ型
（２９．７％），最后是Ⅲａ型（２１．９％）。当前对胆道闭

锁肝内胆道病理情况与预后的关系的研究已有较多

报道［３，５］，但对Ⅲ型胆道闭锁不同的肝外胆道表现
与Ｋａｓａｉ手术预后的关系进行研究的报道较少。本
研究对Ⅲ型胆道闭锁不同的肝外胆道表现与 Ｋａｓａｉ
手术预后的关系进行报道。

研究发现，Ⅲａ型术后２个月和术后３个月的
ＤＢＩＬ较Ⅲｂ型和Ⅲｃ型高，表明Ｋａｓａｉ术后Ⅲａ型的
退黄情况较差，且Ⅲａ型术后胆管炎的发生率较高，
术后黄疸消退率较低，术后１年死亡率较高。这些
均表明Ⅲａ型的术后预后明显较其他两个亚型差，
分析原因可能是由于Ⅲａ型术前肝硬化比例较高所
致；Ⅲａ型术中肝活检病理诊断为胆汁性肝硬变者
达１００％，明显高于其他两个亚型。作者曾研究发
现，肝脏损伤程度与ＢＡ患儿的预后有相关关系，病
理检查为肝硬化者术后退黄较差、血生化恢复较慢、

术后１年生存情况不佳，肝硬化是影响 ＢＡ预后的
重要因素［６］。另外，Ⅲａ型中少许小胆管患儿与较
多小胆管患儿比例为１．６７，高于其他两个亚型，表
明Ⅲａ型患儿中纤维块内少许小胆管所占比例较
高，小胆管数量较少，不利于胆汁引流，长期的胆汁

引流不畅造成进行性肝纤维化，进而影响患儿长期

预后，该病理特点可能也是导致Ⅲａ型预后较差的
重要原因。根据以上研究结果，作者 （下转第２５０页）
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