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产前诊断胆道闭锁影像学研究

李　颀　李　龙

【摘要】　目的　胆道闭锁早期诊断困难，而产前诊断更是极少发现。本文对产前诊断的胆道闭锁
影像学特点进行探讨。 方法　回顾我院２０１０年至２０１２年收治的产前诊断９例产前诊断胆道畸形患
儿，入院手术年龄２４ｄ至２岁。全部患儿行腹腔镜胆道造影，４例诊断胆道闭锁，５例诊断先天性胆管
扩张症，胆道闭锁患儿中２例接受腹腔镜下肝管空肠ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术，２例接受开腹肝门空肠吻合术。
观察其临床表现，超声和实验室指标，术中情况，术后恢复情况等。 结果　４例患儿产前超声未见胆
囊或胆囊显示不清。产前超声发现肝门部囊肿的３例患儿，囊肿小且均无明显增大，张力较高，呈规则
圆形。产前诊断发现肝门囊肿的３例患儿术中证实为胆总管远端闭锁（Ⅰ型胆道闭锁），未发现胆囊也
未发现囊肿的１例患儿证实为Ⅲ型胆道闭锁。生后全部胆道闭锁患儿出现黄疸，最早出现在生后第２
天，但都未出现陶土样便。全部胆道闭锁患儿囊肿大小形态无明显变化。全部患儿查ＡＬＴ、ＡＳＴ、ｒＧＧＴ、
直接胆红素和总胆红素进行性升高。２例接受腹腔镜下肝管空肠 ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术，２例接受开腹肝门
空肠吻合术．全部４例患儿术后恢复好。 结论　产前超声检查可以确定胆道闭锁，如果发现肝门部囊
肿的胎儿，应定期接受超声检查，如果囊肿在孕期变化不明显，应怀疑囊肿型胆道闭锁。如产前超声未

发现胆囊结构，则应怀疑为Ⅲ型胆道闭锁。生后应密切观察、超声、生化、黄疸情况。如果黄疸进行性加
重可及早进行腹腔镜胆道造影及手术治疗。
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　　胆道闭锁早期诊断困难，生后行粪卡筛查工作
量大，特异性差。现尚无可靠的辅助检查指标，最终

确诊需要手术胆道造影。随着产前超声的普及、超

声技术的进步、以及超声医师经验的提高，已经可以

产前超声诊断先天性胆管扩张症，但产前诊断胆道

闭锁的报道少。近３年来我们诊治产前发现先天性
胆道畸形的患儿９例，其中胆道闭锁４例，现总结其
产前、产后超声，术中情况，病理及术后恢复情况。

并将其与产前诊断的先天性胆管扩张患儿进行比

较，以期尽早诊断，尽早手术干预。
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材料与方法

本院２０１０年１月至２０１２年９月收治产前诊断
的胆道畸形的患儿９例，其中肝门部囊肿８例，产前
未发现胆囊１例。产前诊断孕周１７～３６周，产前定
期复查 Ｂ超。患儿产后继续定期复查 Ｂ超及血生
化，入院手术年龄２４ｄ至２岁。术中行胆道造影确

诊为４例为胆道闭锁，５例为先天性胆管扩张症。
胆道闭锁患儿２例接受腹腔镜肝管空肠 ＲＯＵＸ—Ｙ
吻合术，２例接受开腹肝门空肠ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术。５
例先天性胆管扩张症患儿均接受腹腔镜肝管空肠吻

合术。全部行肝脏病理检查，并观察患儿肝脏有无

肝纤维化表现，术后观察患儿恢复情况，定期随访复

查血生化及Ｂ超（表１）。

表１　患儿诊治情况
Ｔａｂｌｅ１　Ｐａｔｉｅｎｔｓｄａｔａ

病例 性别 诊断孕龄（周） 肝门囊肿直径（ｃｍ） 胆囊 囊肿形态 出生后囊肿直径（ｃｍ） 术前囊肿直径（ｃｍ）

１ 女 ２４ １．８ 隐约 类圆形 ２．０ ２．０

２ 女 ２５ ２．０ 未见 类圆形 ２．０ ２．０

３ 女 ２２ ２．０ 未见 类圆形 ２．５ ３．０

４ 男 ２５ ０ 未见 无 ０ ０

５ 女 １７ １．０ 可见 类圆形 ３．１ ３．８

６ 女 ２６ ２．１ 可见 不规则 ８．２ １８

７ 女 ２２ ２．４ 可见 不规则 ５．０ ４．７

８ 男 ３６ ２．０ 可见 不规则 ２．２ ６．２

９ 女 ２０ ２．１ 可见 不规则 ５．９ ７．３

手术年龄 术前ＡＬＴＡＳＴ 术前胆红素 诊断 手术方式 肝硬化

６０ｄ 升高 升高 胆道闭锁Ⅰ 肝门空肠吻合 有

４５ｄ 升高 升高 胆道闭锁Ⅰ 腹腔镜肝管空肠吻合 无

３９ｄ 升高 升高 胆道闭锁Ⅰ 腹腔镜肝管空肠吻合 无

２４ｄ 升高 升高 胆道闭锁Ⅲ 肝门空肠吻合 有

３个月 正常 正常 ＣＢＤⅣ 腹腔镜肝管空肠吻合 无

６个月 升高 正常 ＣＢＤⅣ 腹腔镜肝管空肠吻合 有

６个月 正常 正常 ＣＢＤⅣ 腹腔镜肝管空肠吻合 无

２年 升高 正常 ＣＢＤⅣ 腹腔镜肝管空肠吻合 有

４个月 升高 升高 ＣＢＤⅣ 腹腔镜肝管空肠吻合 无

结　果

一、产前诊断孕龄

产前最早于孕１７周发现发现囊肿，最晚于孕
３６周发现。另一例孕２５周行超声检查，未探及胆
囊亦未见肝门囊肿结构，考虑诊断为Ⅲ型胆道闭锁。

二、产前囊肿变化特点

产前超声发现时囊肿直径１．８～２．４ｃｍ，３例发
现肝门囊肿的胆道闭锁患儿孕期囊肿增大不明显；

而５例先天性胆道扩张症患儿中，４例产前囊肿有
显著增大，１例变化不明显（图１，图２）。３例囊肿
型胆道闭锁患儿，产前超声发现囊肿呈规则的类圆

形，边界清，边缘光滑，张力高；而先天性胆道扩张症

患儿中４例患儿囊肿形态不规则，１例为类圆形。胆
道闭锁患儿３例未探及明显的胆囊结构，１例隐约可
见胆囊，先天性胆道扩张症患儿胆囊均清晰可见。

１例孕２５周发现肝门部囊肿，囊肿规则类圆

图１　４例胆道闭锁患儿术前囊肿直径变化情况
Ｆｉｇ．１　ＡｎｔｅｎａｔａｌｃｙｓｔｉｃｄｉａｍｅｔｅｒｖａｒｉａｔｉｏｎｏｆＢＡ
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图２　５例先天性胆管扩张症患儿囊肿变化情况
Ｆｉｇ．２　ＣｙｓｔｉｃｄｉａｍｅｔｅｒｖａｒｉａｔｉｏｎｏｆＣＢＤ

形，光滑，边界清，张力较高，胆囊隐约可见（图３），
产后腹腔镜造影证实为Ⅰ型胆道闭锁，肝内胆管发
育不良。１例产前 ２６周发现肝门囊肿，囊肿不规
则，边界清，张力不高，清晰显示胆囊结构（图４）。
产后造影证实为先天性胆管扩张症。

三、生后表现及辅助检查结果

４例胆道闭锁患儿生后均出现黄疸且进行性加
重；５例先天性胆管扩张症患儿中，３例生后有间断
皮肤巩膜黄染。囊肿型胆道闭锁患儿３例，多次复

查囊肿大小形态无明显变化，先天性胆管扩张症患

儿４例，囊肿直径增大明显，１例无明显变化。全部
患儿术前检查未见肝脾肿大及肝硬化、门脉高压表

现。胆囊有皱缩感，吃奶后胆囊无明显收缩的３例
患儿全部被证实为胆道闭锁。４例胆道闭锁患儿
ＡＬＴ、ＡＳＴ、直接胆红素和总胆红素升高。５例先天
性胆管扩张症患儿中，３例ＡＬＴ、ＡＳＴ升高，１例胆红
素轻度升高。

四、术中情况、术后病理特点

手术年龄２４ｄ至２岁。接受腹腔镜胆道造影
术，造影显示３例为胆总管闭锁（Ⅰ型胆道闭锁），
闭锁近端胆总管囊状扩张，肝内胆管１例成云雾状
（图５），１例呈树枝状（图６）。１例肝内胆管发育不
良，显影不清（图７）。１例产前超声未探及胆囊和
肝门囊肿的患儿，造影证实为Ⅲ型胆道闭锁。余下
５例为先天性胆管扩张症。胆道闭锁患儿２例接受
腹腔镜肝管空肠 ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术（图８），２例接受
开腹肝门空肠ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术。５例先天性胆管扩
张症患儿接受腹腔镜肝管空肠 ＲＯＵＸ—Ｙ吻合术。
全部患儿术后肝脏病理均存在正常肝小叶结构破

坏，肝细胞肿胀变形，淤胆，炎细胞浸润，４例患儿出
现胆汁淤积性肝硬化征象，其余病例尚未出现肝硬

化表现。

! " #$ %

&

图３　肝门部囊肿，囊肿规则类圆形，光滑，边界清，张力高；　图４　肝门部囊肿，囊肿不规则，边界清，张力不高；　图５　Ｉ型
胆道闭锁，肝内胆管云雾状；　图６　Ⅰ型胆道闭锁，肝内胆管树枝状，胆囊皱缩；　图７　Ⅰ型胆道闭锁，肝内胆管发育不良，
胆囊皱缩；　图８　Ⅰ型先天性胆管扩张症，肝内胆管发育良好，可见造影剂进入十二指肠
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ａｎｄｌｏｗｔｅｎｓｉｏｎｃｙｓｔｉｎｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌ；　Ｆｉｇ．５　ＢＡｏｆＴｙｐｅＩｗｉｔｈｃｌｏｕｄｙｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｄｕｃｔ；　Ｆｉｇ．６　ＢＡｏｆＴｙｐｅＩｗｉｔｈｔｒｅｅｌｉｋｅｉｎ
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８　ＣＢＤｏｆｔｙｐｅＩｗｉｔｈｎｏｒｍａｌｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｄｕｃｔａｎｄｃｏｎｔｒａｓｔｉｎｔｏｄｕｏｄｅｎｕｍ

　　五、手术预后
患儿术后住院５～１０ｄ，术后２ｄ开始进食。５

例先天性胆管扩张症患儿恢复良好，复查至今生化

指标、超声正常。４例胆道闭锁患儿均黄疸减退，１
例患儿术后２个月内发作胆管炎２次，后未再次发
作。术后３个月３例患儿肝功能、胆红素和超声基
本恢复正常，１例患儿术后黄疸减轻，但尚未完全褪
黄。褪黄率７５％，胆管炎发生率２５％。

讨　论

一、产前诊断的胆道闭锁特点

产前诊断发现肝门囊肿患儿大部分为先天性胆

管扩张症，我们以前已做过研究。但我院近３年来
收治的产前诊断的患儿中，经过术前检查，手术及术

中胆道造影，４例被证实为胆道闭锁。我们总结有
如下特点［２－５］：①未见胆囊或胆囊显示不清：５例产
前诊断的先天性胆管扩张症，产前超声可清晰的显

示胆囊，而胆道闭锁４例未见胆囊或囊肿显示不甚
清晰，考虑和胆道闭锁胆囊皱缩，发育不良有关。②
产前发现囊肿的胆道闭锁患儿囊肿成规则的类圆

形，边界清，边缘光滑，张力较高，而产前诊断的先天

性胆管扩张症患儿，由于并非完全梗阻，而且有管状

结构与肝内肝外相通，大部分囊肿并非正圆形，也可
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能形态不规则，且张力也相对较低。③产前肝门囊
肿小且增大不明显：据我们现有经验，大部分产前诊

断的先天性胆管扩张症，在产前囊肿随时间逐渐增

大，产前最大直径８．２ｃｍ［６］。而胆道闭锁病例产前
囊肿均无明显增大，产前最大直径２．５ｃｍ。④产前
超声未发现胆囊也未发现囊肿的患儿，可能为Ⅲ型
胆道闭锁。⑤胆道闭锁生后全部发生黄疸且时间
早，进行性加重，肝功损害重：产前诊断的先天性胆

管扩张症，生后多数病人无明显症状，少部分出现肝

功损害及黄疸，但黄疸为波动性，时重时轻。⑥生后
囊肿无明显增大：产前诊断的先天性胆管扩张症，生

后囊肿可能逐渐增大，也可能变化不明显，但如出现

黄疸和肝功损害，多伴有囊肿的快速增大［６］。本组

１例生后６个月时囊肿直径达１８ｃｍ。但胆道闭锁
患儿生后囊肿无明显增大。⑦术中见肝内胆管发育
不良：手术中胆道造影，先天性胆管扩张症患儿，可

见胆总管远端梗阻，但造影剂可进入十二指肠，肝内

胆管发育正常，有时可见肝内胆管扩张；囊肿型胆道

闭锁患儿囊肿远端完全闭锁，造影剂不能进入十二

指肠，可见肝内胆管发育不良。

二、产前诊断的胆道闭锁治疗原则

产前超声检查如果发现肝门部囊肿的胎儿，应

定期接受超声检查，如果囊肿在孕期变化不明显，应

怀疑囊肿型胆道闭锁。生后应密切观察，每 ７～
１０ｄ复查超声、生化、黄疸情况。如果肝功能损害，
黄疸进行性加重而囊肿大小依然没有变化，可尽早

进行腹腔镜胆道造影明确诊断。对于肝内胆管发育

尚可的患儿，本院选用腹腔镜及单孔腹腔镜肝管空

肠吻合术。此手术方法已广泛应用在囊肿型胆道闭

锁的患儿［７，８］。其中不少＜２８ｄ的新生儿接受此手
术，患儿耐受好，术后恢复良好。对于肝内胆管发育

不良，切开囊肿无较好胆汁流出的患儿，我们主张行

肝门空肠吻合术，也能获得较好的胆汁引流和预后。

对于产前超声未发现囊肿也未探及胆囊的患儿，生

后也应密切观察，定期复查生化、超声。如果肝功能

损害及黄疸进行性加重，超声提示胆囊皱缩无收缩

也应尽早行腹腔镜手术造影明确诊断。

三、产前诊断的胆道闭锁预后

总体而言，囊肿型胆道闭锁的预后要好于Ⅲ型
胆道闭锁［７，９］。而我院收治的产前诊断的囊肿型胆

道闭锁患儿因产前诊断，产后定期复查，早期接受胆

道造影明确诊断，接受手术早，患儿尚未产生不可逆

的肝硬化，而且肝内胆管发育明显好于Ⅲ型胆道闭
锁，预后不仅较Ⅲ型胆道闭锁好，而且比产后才发现
的囊肿型胆道闭锁也要好。但目前病例较少，而且

随诊时间尚短，还需进一步观察明确预后。

四、胆道闭锁病因探讨

胆道闭锁的发病原因和致病机制尚不清楚，有

病毒感染学说、免疫损伤学说、遗传病因学说和发育

不良学说等多种学说，有些学说认为胆道闭锁为产

前形成，而另一些学说认为胆道闭锁可能是出生后

或围产期形成。本组病例全部为产前发现，产后证

实的胆道闭锁，应为产前就已形成。对此我们应继

续研究，是否产前诊断的胆道闭锁，与产后诊断的胆

道闭锁，存在不同的机制、不同的病因。
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