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梭形先天性胆管扩张症３５例诊断分析

靳曙光　钟　麟　向　波　李福玉

【摘要】　目的　总结梭形先天性胆管扩张症的诊断特点，提高其诊断的准确性。 方法　２０１１年
１月至２０１３年１０月我们共收治梭形先天性胆管扩张症患儿３５例，其中男性８例，女性２７例，平均年龄
３１（１～８）岁，术前常规行血常规、肝功能、腹部彩超及上腹部增强 ＣＴ或磁共振等检查；术中行胆道造
影检查，同时测定胆管内胆汁胰淀粉酶值。患儿均实施扩张胆管切除、胆肠吻合术。 结果　患儿主要
临床表现为反复腹痛及腹部不适（１００％），其次为黄疸（２５％）；术前血清总胆红素、血白细胞计数及术
中胆汁胰淀粉酶测定平均值分别为（５４９９±８３９０）ｍｏｌ／Ｌ、（８３９±２７４）×１０９／Ｌ、（２８４１８８２±
４１４５９４１）ＩＵ／Ｌ；术前腹部ＣＴ或磁共振检查及术中胆道造影均提示胆总管轻中度扩张，最大扩张直径
平均为（１９６±０５５）ｃｍ；影像学检查发现胰胆合流异常 ２８例（８０％），包括胰胆合流共同管延长
［（１０２８±５０５）ｍｍ］、胰胆汇合角度增大（７０３９°±１０６１°）及共同管开口位置异常（８例，占２２９％）。
结论　依据典型的临床表现及规范的辅助检查是确诊梭形先天性胆管扩张症的关键。
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　　梭形先天性胆管扩张症的发病率近年来有明显
增多趋势，因其胆管扩张程度轻，不易与胆管泥沙样

结石、蛔虫残骸等引起的胆管扩张相鉴别，术前诊断

困难，漏诊率及误诊率较高。梭形胆管扩张症的治

疗方法与上述原因引起的胆管扩张有根本的不同，

如何准确诊断梭形先天性胆管扩张症具有重要的临

床意义。现回顾性分析我们自２０１１年１月至２０１３
年１０月收治的 ３５例梭形胆管扩张症患儿诊断经
过，报道如下：

材料与方法

２０１１年１月至２０１３年１０月我们收治梭形先天
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性胆管扩张症患儿３５例，男性８例，女性２７例，平
均年龄３１（１～８）岁，术前常规行血常规、肝功能、
腹部彩超及上腹部增强 ＣＴ或磁共振影像学检查
等；术中均行胆道造影检查，测定扩张胆管最大直

径、共同管长度及胰胆汇合角度，同时测定胆管内胆

汁胰淀粉酶值。对明确诊断为梭形胆管扩张的患儿

均实施扩张胆管切除、胆肠吻合术。

结　果

３５例患儿主要临床表现为反复腹痛及腹部不
适（１００％），病史长，自婴幼儿时期即出现；其次为
黄疸（２５％），程度较轻，伴有严重胆道感染者黄疸
明显重，伴高热；术前血清总胆红素平均测定值为

（５４９９±８３９０）ｍｏｌ／Ｌ，以直接胆红素为主；转氨酶
轻度升高，其余肝功能指标无明显异常。血白细胞

计数平均值为（８３９±２７４）×１０９／Ｌ。术中测定胆
总管 内 胆 汁 胰 淀 粉 酶 平 均 值 （２８４１８８２±
４１４５９４１）ＩＵ／Ｌ，显著升高。上腹部增强 ＣＴ或磁
共振检查（图１）均提示胆总管轻中度扩张，胆总管
壁轻度均匀增厚，肝内胆管无明显扩张，合并明显胆

道感染者肝脏密度不均或信号不均，偶见合并胆管

结石；术中胆道造影测定胆总管最大扩张直径平均

为（１９６±０５５）ｃｍ。应用上述影像学检查共发现
胰胆合流异常２８例（８０％），包括胰胆合流共同管
长度延长（１０２８±５０５）ｍｍ，见图２，胰胆汇合角度
增大（７０３９°±１０６１°，图３）及共同管开口位置异
常（８例，占２２９％，见图４）。

! " # $

图１　磁共振检查提示胰胆管合流异常；　图２　术中胆道造影提示共同管延长；　图３　术中胆道造影提示胰胆管汇
合角度增大；　图４　术中胆道造影提示共同管开口位置异常

讨　论

先天性胆管扩张症的典型临床表现为腹痛、腹

部包块、黄疸三联征。有文献报道绝大多数病人为

胆管囊状扩张［１］。近年来，随着医疗条件的改善及

诊断技术的提高，梭形胆管扩张症病人的诊断比例

明显增高。我们近３年来共收治先天性胆管扩张症
８２例，其中梭形胆管扩张３５例，占４２７％。梭形胆
管扩张症由于胆管扩张不明显（本组最大扩张直径

为２５ｃｍ），腹部不能扪及包块，不易与胆道蛔虫残
骸、泥沙样结石等引起的单纯胆管扩张相鉴别。但

通过详细询问病史仍能提供重要诊断线索，梭形胆

管扩张症患儿均有反复腹痛及腹部不适病史，病史

长，多数可追溯到婴幼儿时期，症状可轻可重，重者

可出现胆道感染及梗阻的症状，同时伴有血白细胞

计数升高。而胆道蛔虫残骸或泥沙样结石患儿病史

较短，腹部症状、胆道梗阻及感染较重。

梭形胆管扩张症的病因尚不完全清楚，目前认

为胰胆合流异常 （ｐａｎｃｒｅａｔｉｃｏｂｉｌｉａｒｙｍａｌｊｕｎｃｔｉｏｎ，
ＰＢＭ）是其主要病因之一［２，３］。胰胆管在十二指肠

壁外汇合，由于合流部共同通道过长或Ｏｄｄｉ括约肌
解剖结构异常致各层失去各自的括约功能，胰液向

胆管内反流，其内的胰蛋白酶、弹力纤维酶和胶原酶

等破坏胆管管壁，使其薄弱而发生扩张；胆汁也可逆

流入胰管，导致胰酶激活，发生胰腺炎［４］。本组病

例也证实了这点，梭形胆管扩张症患儿胆管内胆汁

胰淀粉酶值显著升高，提示存在胰液反流，同时也间

接提供了可能合并胰胆管合流异常的证据，因而需

进一步检查诊断，避免漏诊。

影像学检查是诊断梭形胆管扩张症最重要的手

段。除了能够显示扩张胆管以外，还可以提供一些

特殊的影像学表现。梭形胆管扩张通常合并共同管

开口向远端异位及共同管延长，这是由于共同管

Ｖａｔｅｒ壶腹的开口代表胚胎早期肝憩室的发生部位，
胚胎时期肝憩室向远端异位导致胆总管和共同管拉

长［５］。同时，先天性胆管扩张症还常合并胰腺发育

异常，腹胰、背胰距离增大，影响其融合和发育，从而

导致胰腺分离和胰胆汇合角度增大［５］。这些影像

学特点是诊断梭形胆管扩张的重要直接依据，如再

结合典型的病史特点，胰酶升高等实验室检查，可基

本明确诊断。本组梭形胆管扩张症患儿多存在影像

学特殊表现，共同管平均长度及胰胆汇合角度平均

值均大于普通人群参考值［５］。部分患儿还出现典

型的十二指肠壁外胆总管与主胰管汇合及共同管开

口位置异常。
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目前诊断梭形先天性胆管扩张症的主要方法包

括超声、腹部 ＣＴ、磁共振、ＥＲＣＰ及胆道造影等检
查，但各种检查方法均有一定局限性［６］；因而梭形

胆管扩张症的诊断应联合应用多种检查手段。根据

文献资料及我们的经验，磁共振胰胆管成像

（ＭＲＣＰ）和术中胆道造影是明确诊断梭形胆管扩张
症的重要方法，能够完整显示胆胰解剖结构。

ＭＲＣＰ图像还可３６０°旋转，有其他诊断方法无法比
拟的优越性［７，８］。本组 １２例应用 ＭＲＣＰ发现胰胆
管合流异常８例（６６７％），但缺点是磁共振检查时
间较长，年龄太小的患儿通常不能配合，或胰管太细

或水肿时很难清晰显示胆胰管的结构关系。

术中胆道造影是将造影剂直接注入胆囊或胆管

内，显示整个肝内、外胆管，了解病变的性质和范围，

对诊断很有帮助［９］。本组均进行了术中胆道造影，

发现胰胆管合流异常２６例（７４２％），诊断准确率
较高。因术中胆道造影为顺行造影，如果Ｏｄｄｉ括约
肌松弛或胰管开口水肿、狭窄等，造影剂很快排入十

二指肠，胰管有时显示不清。所以我们对造影方法

进行了改进，如增加了注射压力或增大了十二指肠

乳头部远端阻力后，造影效果有所改善。

总之，准确诊断梭形先天性胆管扩张症应详细

询问病史，联合应用必要的检查方法，采用规范的诊

断流程，并仔细分析相关测定值，才能尽可能避免漏

诊和误诊。
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肌梗塞，肺气肿，过度肥胖与消瘦为相对禁忌症。⑥
严重出血倾向或凝血功能障碍者。⑦极度不配合者。

随着人们对腹腔镜技术的了解，腹腔镜阑尾切

除术的优势更加明显，值得临床推广。
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