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·疑难病例讨论·

肝门部囊性肿物

费　川　杨晓锋　李索林

病例摘要

患儿，女性，２岁。主因发现皮肤巩膜黄染、肝
脏肿大４０余天住院。病史：患儿４０ｄ前不明原因
出现皮肤巩膜进行性黄染伴皮肤瘙痒、纳差，大便亦

逐渐变白呈陶土样，无发热、腹痛症状。体查：Ｔ：
３６．５℃，皮肤、巩膜重度黄染，消瘦；上腹稍膨隆，未
见胃肠型及蠕动波，无腹壁静脉曲张；腹软，肝肋下

３ｃｍ，边缘稍钝，质韧，无压痛，脾肋下未扪及，腹内
未扪及明显肿物。肝功能检查提示：ＴＢＩＬ２２１．８
μｍｏｌ／Ｌ，ＤＢＩＬ２００．２μｍｏｌ／Ｌ，ＡＬＢ３３．７ｇ／Ｌ，ＡＬＴ
１３３．０Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ１２６．０Ｕ／Ｌ，ＡＬＰ８９０．０Ｕ／Ｌ，ＧＧＴ
６４２．０Ｕ／Ｌ。腹部 Ｂ超提示肝肿大，肝内实质回声
增强；肝门部囊性包块６．３ｃｍ×４．９ｃｍ×３．７ｃｍ；胆
囊稍大５．２ｃｍ×２．７ｃｍ ×２．３ｃｍ，壁厚水肿。初步
诊断为先天性胆总管囊肿、胆汁性肝硬变。经查房

讨论，考虑患儿胆汁淤滞，肝脏损伤较重，难以耐受

一期腹腔镜胆总管囊肿根治切除、肝管空肠吻合术，

拟先行胆囊造瘘术以缓解胆汁淤滞，待肝脏功能好

转后再行腹腔镜根治手术。遂于住院后第３天，在
全麻下经右肋缘下２ｃｍ切口入腹，见肝脏明显淤胆
呈褐绿色，伸入食指触及肝门囊性肿物，张力较高，

牵出胆囊底部切开可见粘稠稍黄色胆汁排出，混有

多量黑色絮状物，置入 Ｆｏｌｅｙ管固定行胆囊造瘘术。
术后胆囊造瘘管引流液逐渐呈淡黄色，且引流量亦

减少，术后第５天复查肝功能，血清胆红素仍持续升
高，ＴＢＩＬ２８１．４μｍｏｌ／Ｌ，ＤＢＩＬ２５７．７μｍｏｌ／Ｌ，ＡＬＢ
３２．０ｇ／Ｌ，ＡＬＴ１２５．１Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ９８．２Ｕ／Ｌ，ＡＬＰ
７８３８Ｕ／Ｌ，ＧＧＴ５５４．３Ｕ／Ｌ。经造瘘管行胆道造影
示胆囊充盈良好，肝内胆管及胆总管囊肿轮廓显示

不清，可见造影剂顺利进入十二指肠，胆总管呈充盈

缺损（图Ⅰ），进一步行强化 ＣＴ检查提示肝门区多
发囊状病变，内呈分隔及条索状强化密度影，伴肝内

外胆管扩张（见图ⅡＡ、Ｂ、Ｃ）。
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图Ⅰ　箭头所示为胆道充盈缺损 ；　图Ⅱ　Ａ／Ｂ／Ｃ所示为肿物

讨　论

山西省儿童医院新生儿外科任红霞：根据病例

特点：２岁女婴，黄疸、白便。体查：重度黄染、肝大。
彩超提示肝门部囊性包块，胆囊稍大，同意初步诊断

先天性胆总管囊肿、胆汁性肝硬变。但做囊肿引流

以后，胆红素仍持续升高，肝酶好转不明显。经造瘘

管行胆道造影提示胆囊充盈良好，肝内胆管及胆总

管囊肿轮廓显示不清，可见造影剂顺利进入十二指

肠，胆总管呈充盈缺损，进一步行强化 ＣＴ检查提示
肝门区多发囊状病变，内呈分隔及条索状强化密度

影，伴肝内外胆管扩张，根据以上结果，考虑该病例

并非胆总管囊肿常见的类型，且囊肿有分隔，引流不

畅。需与Ｃａｒｏｌｉ病、肝外胆管囊肿、肝外胆管憩室等
鉴别。可以再做核磁胆道水成像，精确了解胆道情

况，做好充分的术前准备，择期行根治手术。

山西省儿童医院普通外科席红卫：从病例摘要

看，患儿是一个胆道梗阻的表现，胆道的梗阻有两方

面的原因，第一是胆道内在的梗阻，第二是胆道外在

·５３４·
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的压迫梗阻。胆道内在的梗阻在小儿最常见的应该

是胆总管囊肿，该例术者在术前首先考虑的就是该

病。但术者所施胆囊造瘘术实际上并没有解除胆道

梗阻，因为术后肝功能检查血清胆红素仍持续增高。

从提供的造影和 ＣＴ片看，胆总管囊肿的诊断似乎
并不成立。尤其见强化 ＣＴ显示肝门区多发囊状病
变，内呈分隔及条索状强化密度影，伴肝内外胆管扩

张，因此在诊断上应考虑胆道外在的压迫梗阻，首先

可以考虑肝门处淋巴管瘤，尽管该病较少见，但从患

儿临床治疗过程中和后期做的检查来说，该病不能

除外。其次是否考虑少见的胆道畸形，如肝总管囊

肿，胆囊管的开口位于囊肿下方，所以经造瘘管行胆

道造影显示胆囊充盈良好，肝内胆管及胆总管囊肿

轮廓显示不清，可见造影剂顺利进入十二指肠，但强

化ＣＴ检查不支持该病。本人认为下一步应做核磁
共振水成像检查和上消化道造影检查以进一步明确

诊断，明确诊断后再决定手术方案。

江西省儿童医院新生儿外科陶强：术中见胆囊

内的胆汁为淡黄色，且含有多量黑色絮状物，应该考

虑胆囊管开口以上胆道梗阻。术后经胆囊造瘘管行

胆道造影提示胆囊充盈良好，造影剂又能顺利进入

十二指肠，但肝内胆管及胆总管囊肿轮廓显示不清，

从图Ｉ来看胆总管呈线状弧形改变，如是充盈缺损，
可能是由于腔壁本身的器质性病变所致，但也不排

除肝门胆管外肿物压迫所致。ＣＴ检查提示肝门区
多发囊状病变，内呈分隔及条索状强化密度影，伴肝

内外胆管扩张。从图ＩＩＡ—Ｃ来看，囊肿内有较多密
集条索状强化密度影，一般来说，胆总管囊肿较少出

现此种影像。初步诊断：肝门部多发肝囊肿或囊腺

瘤。可进一步行 ＭＲＣＰ或 ＥＲＣＰ明确诊断，否则应
尽快手术探查，术中切取活检决定手术方案。

安徽省儿童医院普通外科刘翔：根据病例特

点，虽经胆囊造瘘引流手术后，胆道梗阻并未缓解，

血清胆红素没有降低，肝功能没有改善，且 ＡＬＰ、
ＧＧＴ也居高不下；另外术后胆道造影仍显示胆囊管
以上的胆管梗阻，胆总管有充盈缺损，ＣＴ检查提示
肝门区多发囊状病变并伴有肝内外胆管扩张。由此

可考虑如下疾病：（１）Ｃａｒｏｌｉ病：肝门区最常见的囊
性病变，但该囊肿是与胆管相通的，少有对胆管压

迫，在伴有感染时，可以有肝功能损害，但一般ＬＡＰ、
ＧＧＴ不会居高不下。（２）肝脏囊性纤维病：该囊肿
与胆管树不相通，可以压迫胆管，但是发生在肝门部

较少见。（３）横纹肌肉瘤：虽然发生于肝内外胆管
的恶性肿瘤较少见，但横纹肌肉瘤是发生在胆管的

较常见肿瘤，可以有囊肿样表现，位于胆管内的肿瘤

多为黏液样息肉，突向管腔形成梗阻。该病除了有

肝功能损害，胆红素增高的胆道梗阻表现，同时还伴

有ＬＡＰ增高；影像学检查没有特异性。下一步可以
行ＭＲ检查，了解肝门区囊肿情况，是否与胆管相
通；囊性病变是来源于肝内还是肝外；肝内外胆管的

扩张和胆总管的充盈缺损是外源性压迫还是胆管内

新生物所致。如果囊性病变与胆管相通，那就要首

先考虑Ｃａｒｏｌｉ病可能；如若不通，结合 ＬＡＰ增高、胆
总管内充盈缺损，就要重点考虑横纹肌肉瘤的可能。

肝门区Ｃａｒｏｌｉ病可按胆总管囊肿的方法手术，解除
梗阻，保证胆汁排泄通畅，减少肝功能的损害；若倾

向横纹肌肉瘤，一期性的根治性手术切除是治疗横

纹肌肉瘤的最快、最确实的方法。

山东大学齐鲁医院小儿外科李爱武：根据病情

介绍患儿梗阻性黄疸诊断明确，但胆囊引流后黄疸

不减轻且引流量逐渐减少，ＣＴ显示肝门包块而造影
提示胆总管囊肿却不显影，造影剂进入十二指肠说

明远端梗阻不严重而黄疸却很重等这些病例特点，

不支持胆总管囊肿的诊断。胆总管囊肿诊断不能解

释患儿全部症状，又迅速发生梗阻性黄疸，没有胰腺

炎表现，不能用蛋白栓或结石引起共同管梗阻引起，

应该考虑胆道恶性肿瘤，基本能解释病情及辅助检

查所见，儿童胆管癌发生率较低，胆管横纹肌肉瘤可

能性较大。但不能排除特殊类型胆管畸形如胆道重

复畸形或憩室型胆总管囊肿。可以行腹腔镜探查明

确诊断，术中做出相应的具体手术方案并实施肿瘤

或囊肿切除，肝管空肠吻合术。

郑州大学第一医院小儿外科王家祥：患儿病史

为皮肤巩膜黄染、肝脏增大４０天，伴大便色白，血胆
红素明显升高，以直接胆红素升高为主，表现为阻塞

性黄疸，常见原因有：①胆道病变：胆总管囊肿、
Ｃａｒｏｌｉ病；②胆道结石、炎性病变、胆道蛔虫；③胆
道肿瘤：胆管横纹肌肉瘤、胆管癌；④胆道外占位性
病变：右侧腹膜后神经母细胞瘤、腹膜后畸胎瘤、右

腹膜后淋巴管瘤等压迫所致阻塞性黄疸。结合本例

患儿，胆囊造瘘术前超声检查提示肝门部囊性占位，

术前首先考虑最常见的胆总管囊肿似无明显不妥，

但胆囊造瘘后引流量渐少，黄疸症状及血胆红素无

下降，胆囊造瘘管未有效引流，说明术后胆道梗阻未

解除。经胆囊造瘘管行胆道造影提示：胆囊及十二

指肠显影，胆总管充盈缺损，肝总管及肝内胆管未显

影，增强ＣＴ提示肝门区多发囊状病变，内呈分隔及
条索状强化密度影，伴肝内外胆管扩张。故考虑为

·６３４·
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胆管内占位所致阻塞性黄疸，病因考虑为：胆道横纹

肌肉瘤，其可表现为阻塞性黄疸，在胆管内及膀胱内

可表现为葡萄状团块，ＣＴ表现与其相符。鉴别诊
断：①胆管内淋巴管瘤，淋巴管瘤可发生于肝门部
胆道外，亦可出现于胆囊内，表现为囊性肿块，ＣＴ及
超声表现与本例相似，但发生于胆管内的淋巴管瘤

报道少；②胆管癌，多发生于成人，且 ＣＴ平扫为实
性，增强后强化较明显；③胆总管囊肿并胆囊管畸
形，胆囊管开口异位为胆管畸形之一，如合并胆总管

囊肿可出现胆道梗阻，经胆囊造瘘管造影可表现为

胆囊及十二指肠显影，胆总管未必显影，但与增强

ＣＴ结果不完全相符。为明确诊断，可行 ＭＲＣＰ，可
了解胆道情况，同时可了解肝门部低密度肿块情况；

或ＥＲＣＰ，可行造影了解胆道通畅情况，同时可取活
检行病理检查。治疗方案：胆道探查，可行术中快速

冰冻病理检查，了解肿块性质，如为胆道横纹肌肉

瘤，可行肿瘤切除，同时行肝肠吻合或放置 Ｔ管，术
后化疗。

安徽省立医院小儿外科王忠荣：根据病例特

点、影像学图像所示，初步诊断肝门部囊性占位性病

变，考虑病因来源可能系胆管局部肿瘤或来自网膜

囊、系膜相邻近的淋巴管瘤、囊性畸胎瘤，伴胆管受

压阻塞、胆汁淤滞性肝硬变，不排除胆囊十二指肠

瘘。可行磁共振扫描、上消化道造影等辅助检查进

一步明确诊断，可补查血及尿淀粉酶、甲胎蛋白等实

验室检验，争取择日行腹腔镜探查作相应手术，包括

根治性切除病灶、术中注射药物等。

总　结

河北医科大学第二医院小儿外科李索林：肝门

部囊性占位导致梗阻性黄疸，胆囊置管引流胆汁不

畅，造影显示胆囊充盈良好，肝内胆管及胆总管轮廓

显示不清，胆总管段呈充盈缺损，强化 ＣＴ示肝门区
多发囊状病变，内呈分隔及条索状强化密度影，伴肝

内外胆管扩张。由此可见，胆道梗阻起始在肝总管

以上肝门部，瘤体沿肝总管及胆总管向远端管腔生

长充盈缺损，导致胆总管囊状扩张。再次复查彩色

超声多普勒显像见肝脏饱满增大，实质回声较术前

增高，肝内胆管扩张加重，胆囊内可见置管回声；左

肝内胆管扩张，胆汁透声较好；右肝管扩张近肝门部

胆管壁毛糙，肝门部明显增宽向胆总管段内可见形

态不规则呈小蜂窝状突向腔内生长的稍低回声混合

多方性囊实性肿物，内部 ＣＤＦＩ显示短线状血流。

结合本病例特点及既往我科诊治经验（小儿胆道胚

胎型横纹肌肉瘤２例及文献复习，中华小儿外科杂
志，１９９８，１９：２６６—２６８），诊断胆道胚胎型横纹肌葡萄
状肉瘤基本确定。遂于术后第５天再次剖腹探查，
见肝脏呈褐绿色淤胆硬化增大，肝门部及胆总管约

６．５ｃｍ×５．５ｃｍ×４．５ｃｍ囊状肿物，肝门部右侧壁
与周围组织粘连、分界不清，切开囊状扩张胆总管前

壁，可见囊内布满大小不等、形态不规整的葡萄样肿

物组织由右侧肝管向胆总管延伸，肿物壁薄、质脆，

内充满淡黄色粘稠液体。左肝管、胆囊及胆总管远

端尚未浸润，切除胆囊、肝总管、胆总管近段及大部

分瘤体，右肝管结构受累、瘤体已向右后叶肝内延伸

浸润不能完全清除，行肝门空肠 Ｒｏｕｘ—Ｙ吻合术。
术后病理检查证实诊断。术后给予环磷酰胺、长春

新碱、阿霉素、顺铂等化疗，患儿恢复良好，黄疸消

失，右肝内瘤体稍有缩小，至今已健康存活５个月。
横纹肌肉瘤来源于横纹肌细胞或向横纹肌分化

的间叶细胞，由多种不同分化程度的横纹肌母细胞

所组成。不但可发生于有横纹肌的部位，也可发生

于横纹肌较少、甚至无横纹肌的部分，以头颈、泌尿

生殖系多见，其次为四肢。胆道的横纹肌肉瘤大多

属于胚胎型，较少见，仅占全部横纹肌肉瘤的０．８％
～１％。女性多见，好发年龄在３岁左右，很少见于
１０岁以后。早期临床表现为黄疸，部分有右上腹肿
块与腹痛，极易与胆总管囊肿、肝肿瘤、神经母细胞

瘤、炎性假性肿瘤和霍奇金氏病等相混淆。通过

ＣＴ、ＭＲＩ、超声等检查，诊断可初步成立，但最终需要
外科手术探查后病理确诊。胆道横纹肌肉瘤的术中

处理主要是依据肿瘤侵袭程度、大小而定。因为大

多数患儿在就诊时肿瘤已属较晚期，难以切除全部

肿瘤，主要是行术中造影了解梗阻及肝内胆管扩张

情况；也可行部分肿瘤切除，置入胆道引流管，使胆

汁分流，减少肝脏日益加重的胆汁郁积。若肿瘤局

限于胆总管，可行胆总管及胆道肿瘤完整切除，同时

行胆肠Ｒｏｕｘ—Ｙ吻合术；若肿瘤累及左、右肝管分界
以上，可行肝管切开，取出瘤体并修补肝管，肝内留

置支架管以引流胆汁；若瘤体累及胰腺段，可行

Ｗｈｉｐｐｌｅ术（胰十二指肠切除术）。横纹肌肉瘤进展
快，恶性程度高，进展期治疗效果不佳。根据美国横

纹肌肉瘤研究组（ＩＲＳ）对患儿临床分期及危险因素
分期不同，术后可采用多种化疗药物包括 ＶＡＣ、
ＡＶＣＰ、ＩＥＶ、ＶＣＰ、ＤＥＶ等化疗方案联合应用，并可
加用放疗以提高生存率。

·７３４·


