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·述评·

婴幼儿胆汁淤积性黄疸的外科诊疗决策

詹江华

婴幼儿在生后１周内约６０％～８０％出现黄疸，多数情况下如不伴有肝胆系统疾病，黄疸很快消退。如果
黄疸延迟消退一定要尽快明确病因，及时给予合理诊疗，避免延误外科疾病导致黄疸的治疗。婴幼儿胆汁淤

积症病因复杂，包括肝外胆道梗阻、感染、内分泌异常、代谢和基因紊乱以及药物性肝损伤，胆道闭锁是引起

胆汁淤积最常见的外科原因。关注婴幼儿梗阻性黄疸，早期干预，避免发生不可逆转的损害，已成为广大儿

科医务工作者的共识［１］。现就胆汁淤积性黄疸外科诊疗工作的相关问题论述如下。

一、概述

婴幼儿胆汁淤积定义为：总胆红素＜８５．５μｍｏｌ／Ｌ时，结合胆红素 ＞１７．１μｍｏｌ／Ｌ为异常；或总胆红素
＞８５．５μｍｏｌ／Ｌ时，结合胆红素占总胆红素的２０％以上，应考虑为胆汁淤积症；而结合胆红素升高所致黄疸，
统称为阻塞性黄疸［２］。临床上常见的阻塞黄疸类型分为肝内淤滞性黄疽和肝外机械性梗阻性黄疽，前者指

肝内胆小管以上部位的病变，在婴幼儿多见于病毒性肝炎、肝硬化及重症肝内毛细胆管炎等；后者则指１、２
级胆管以下的机械性梗阻，多见于先天性胆道系统发育异常及肝外胆管后天性梗阻所致的外科性黄疸。需

外科治疗的胆汁淤积性黄疸包括胆道闭锁，Ａｌａｇｉｌｅ综合征，胆道发育不良，胆道扩张症，肝内、外胆管结石，
肝外胆管淋巴结压迫，胆管肿瘤，胆汁粘稠综合症，特发性胆道穿孔，急性胆囊炎，急性梗阻性毛细胆管炎，非

综合症胆道发育不良，先天性感纤维化，Ｃａｒｏｌｉ’ｓ病，新生儿硬化性胆管炎等。先天性非溶血性黄疸有以下
几种原因，如ＣｒｉｇｌｅｒＮｉｊｊａｒ综合征Ⅰ、Ⅱ型，而年龄稍大的患儿出现黄疸应与Ｇｉｌｂｅｔ综合征，ＤｕｂｉｎＪｏｈｎｓｏｎ综
合征，Ｒｏｔｏｒ综合征，在黄疸鉴别过程中予以关注［３］。临床诊治时应先将黄疸进行分类，避免内科性胆汁淤积

性黄疸采用外科探查手段，不仅加重病人的伤害，而且贻误黄疸治疗。

二、临床疾病进程

１．病史询问和查体：详细的病史询问和简单的临床检查可以初步判断引起黄疸的原因。询问家族中有
无类似病人，母亲孕期有无病毒感染史，ＴＯＲＣＨＥＳ病毒检测结果如何；进一步鉴别是否有进行性家族性胆汁
淤积症。遇有特殊面容伴黄疸的婴幼儿要考虑是否为 Ａｌａｇｉｌｌｅ综合征，新生儿期黄疸伴出血倾向可能是肝
脏合成功能障碍，伴脐部出血、颅内出血时，应除外胆汁淤积症。临床查体方面，肝脏增大是胆汁淤积性黄疸

的主要体征，在肝外胆道梗阻早期脾脏大小正常，出现肝纤维化时可发生脾脏增大、腹水，门脉压增高等，以

上体征有助于梗阻性黄疸的诊断和鉴别诊断。

２．大便颜色改变：梗阻性黄疸常见临床表现如肝脏肿大，茶色尿，白陶土样大便，往往被家长忽视。大
便色深可能有两方面原因，一是说明患儿肝外胆道通畅，另一方面是由于肝内淤胆，结合胆红素进入血液后

渗入到结肠黏膜，造成大便表面着色。长期观察患儿粪便和尿的颜色可初步判定是否有梗阻性黄疸，尤其是

新一代粪卡筛查对于胆汁淤积性黄疸的早期诊断有重要意义［４］。目前，上海、重庆、深圳、天津等地都在应

用粪卡进行新生儿黄疸的早期筛查。

三、相关检查

１．实验室检查：目前没有哪项检查可以直接用于明确肝外胆道梗阻与其他胆汁淤积性黄疸的鉴别诊
断。肝功能检查中，ＡＬＴ、ＡＳＴ升高表示肝细胞有损害，但缺乏特异性，无法判断是否为梗阻原因引起。碱性
磷酸酶增高可代表胆道存在梗阻，但在肝脏、肾脏、骨骼中都有这种酶的表达，因此特异性较差。γ—ＧＴ增高
可以表示胆道梗阻，但在家族性遗传性胆汁淤积症和胆汁酸代谢异常的情况下，γ—ＧＴ表达反而会降低，临
床应注意鉴别诊断。
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２．辅助检查：Ｂ超用于诊断胆汁淤积性黄疸已得到临床广泛认可，可较准确指出病变部位和解剖定位；
可根据胆囊改变及肝门部纤维斑块来判断是否胆道闭锁。肝门部“三角征”是诊断胆道闭锁最具特异性的

检查征象［５］。内镜下逆行胰胆管造影（ＥＲＣＰ）由于没有合适直径的内镜导管，婴幼儿很少使用。ＰＴＣＤ检
查对于没有扩张的胆管几乎无法实行胆道造影检查，也有应用超声内镜检查结合超声和内镜诊治婴幼儿梗

阻性黄疸，但临床应用经验不多，且对于胰胆管没有扩张的患儿无法完成这项检查。ＣＴ检查对于评估婴幼
儿胆汁淤积性黄疸没有推荐意义，无法显示肝内胆管具体情况，尤其是无明确占位病变患儿，ＣＴ检查更无法
提供临床确诊的循证医学依据。磁共振胰胆管造影（ＭＲＣＰ）检查可以准确测定胆管直径，并提示胆管附近
是否有占位病变以及胆管有无梗阻，可以观察胆总管扩张情况。放射线核素扫描用于胆汁淤积性黄疸的鉴

别诊断，由于其敏感性和特异性较低，而这项检查较耗时，目前各家儿童医院几乎都不进行这项检查。十二

指肠引流分析胆红素浓度诊断胆道梗阻的敏感性类似于闪烁显像检查。如引流液中胆红素浓度低于血清胆

红素浓度，则为阳性，可能存在胆道梗阻。

３．腹腔镜肝活检以及胆道造影检查：经皮肝组织活检是临床用于鉴别婴儿胆汁淤积性黄疸可靠而安全
的方法 ［６］。胆道闭锁的诊断准确率超过９０％，对于鉴别遗传、代谢性疾病引起的胆汁淤积症有重要意义。
肝穿刺检查鉴别梗阻性黄疸也有不同观点，新生儿胆汁淤积的肝脏病理表现可能随着疾病动态变化而有所

不同，因此胆道闭锁早期肝组织活检标本很难与新生儿肝炎综合征相鉴别［７］。肝组织活检除能提供肝内小

胆管胆汁淤积和肝细胞损伤的证据外，还可提供一些疾病特异性的发现，如 α１—ＡＴ缺乏的 ＰＡＳ阳性颗粒、
Ａｌａｇｉｌｌｅ综合征的胆管稀少、硬化性胆管炎的胆管坏死性炎性损伤等。病理检查如出现汇管区纤维化，胆管
增生，肝细胞坏死，门管区炎细胞浸润，胆栓形成等镜下改变，则高度怀疑胆道闭锁。目前国内开展肝活检并

不普遍，究其原因主要是肝穿刺是有创性检查，存在肝损伤的可能，多数家长不接受；加之病理科医生要求用

于诊断的标本量较多，不能提供可靠结果，这也是限制其广泛开展的原因。腹腔镜探查用于鉴别胆汁淤积性

黄疸已在临床上得到广泛认可，在较小切口下全面了解肝脏大体外观情况，完成肝脏边缘组织切取工作，可

疑病人完成胆道冲洗和胆道造影检查，对于胆汁淤积性黄疸的鉴别具有重要意义［８］。临床诊断胆道闭锁应

根据术中病理检查结果结合术中造影检查结果来判断，对于梗阻性黄疸如遇到两者结果不一致，应以临床造

影检查结果为诊断的最终依据。

四、外科诊疗决策

关于外科性黄疸的诊疗，目前陆续出来一些诊治流程，但都没有提出哪些胆汁淤积性黄疸需要外科手术

探查以及手术方式的选择［９］。建议如果新生儿生后３～４周仍然存在黄疸，大便颜色逐渐变浅，应去小儿肝
胆专科进行检查，防止外科原因引起的胆汁淤积症。

１．鉴别内、外科性黄疸非常重要：内科性黄疸主要表现以肝细胞损伤和破坏为主，外科性黄疸以胆道梗
阻为主。无论是内科性黄疸，还是外科性黄疸的治疗，时间是一个关键性因素。外科性黄疸早期解除梗阻，

恢复胆汁引流，避免肝细胞由于淤胆产生不可逆性损害是基本原则；晚期发生进行性肝硬化时往往需要肝移

植来挽救患儿的生命［１０］。因此，各级医生应关注婴幼儿黄疸，及时做出诊断，早期治疗，这是关系到黄疸患

儿长期生存的重要因素。

２．外科性胆汁淤积性黄疸的手术探查指证：①病史：生后出现皮肤及巩膜黄染、尿色加深、大便颜色变
浅或白陶土便，经内科短期规范治疗无好转；②查体：肝脏肿大，质地韧，或伴有腹水、门脉高压及脾脏肿大
等表现，说明胆道梗阻及胆汁淤积情况持续进展；③化验室检查：血清胆红素进行性上升或持续不变，结合
胆红素／总胆红素比值＞５０％或结合胆红素／非结合胆红素比值＞１；碱性磷酸酶及γ—ＧＴ增高。④Ｂ超显示
肝内胆道扩张或不明原因的胆囊缺如及胆囊充盈不良。总之，如果临床上黄疸迁延不愈，应早期行外科手术

探查以及肝脏活检。

３．外科治疗方式：目前根据梗阻原因不同而采用不同的手术方式：胆道闭锁为肝门空肠吻合手术；胆道
扩张症为胆肠吻合手术；胆总管自发穿孔采取腹腔引流手术；胆汁粘稠综合征行胆道冲洗手术。无论哪种类

型的胆汁淤积性黄疸，了解病因，采取针对性治疗，适时解除肝外胆道梗阻是治疗胆汁淤积性黄疸最重要的

一步［１１］。

４．辅助治疗方案：根据病因给予治疗，对细菌或病毒感染引起的胆汁淤积，予抗生素或抗病毒药物治
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疗；对胆酸合成障碍者予补充熊去氧胆酸或胆酸制剂。如果以上治疗方案不能很好缓解或减轻黄疸症状，应

考虑外科手术探查来解决梗阻的诊疗问题。梗阻性黄疸的并发症包括营养不良、生长发育障碍、皮肤搔痒

等。胆汁淤积性黄疸通常由于胆酸排到肠道内减少，影响脂溶性维生素的吸收；影响患儿生长发育，应注意

补充脂溶性维生素［１２］。婴幼儿予口服中链甘油三酯的配方奶，因为中链甘油三酯配方奶的吸收并不需要胆

酸的消化，而直接在小肠吸收到门脉循环中。对于准备行肝移植手术的患儿更应该增加营养，使之可以承受

手术打击，利于术后的恢复和正常生长发育。具体补充方案如下ＶｉｔＡ：５０００Ｕ／ｄａｙ，ＰＯ；ＶｉｔＤ：８００Ｕ／ｄａｙ，
ＰＯ；ＶｉｔＥ：１５～２５Ｕ／ｋｇ／ｄａｙ，ＰＯ；ＶｉｔＫ：２．５～５ｍｇ２×／ｗｅｅｋ，ＰＯ．２～５ｍｇ１×／ｍｏｎｔｈＩＭ。

五、胆道闭锁的诊治

胆道闭锁是引起婴幼儿胆汁淤积性黄疸的常见原因之一，我国大陆地区目前没有确切的发病情况统计

数字，按照日本、台湾统计的发病情况，以及我国每年新出生人口估计，每年新发胆道闭锁３０００例次左右。
估算完成Ｋａｓａｉ手术每年国内各大型儿童医院合计不足１０００例，完成肝移植不足３００例；尚有较多的胆道
闭锁患儿没有得到规范的诊断和治疗，多数患儿没有得到进一步确诊就离世。

胆道闭锁诊治过程中存在许多问题，首先，临床检查方法不能在手术探查之前明确诊断；胆道闭锁完成

Ｋａｓａｉ手术比率较低，尤其是探查后只做造影检查而不继续完成 Ｋａｓａｉ手术的情况很普遍；术后胆管炎的研
究没有进展，大家普遍认为是反流性胆管炎，不断改进肠袢胆支的长度，胆管炎的情况始终没有缓解。是否

还有其他因素引起胆管感染，而非反流性胆管炎的具体原因也还不清楚。胆管炎发生时，肝脏的病理改变是

什么，是否可以提供进一步的病理诊断依据来评判胆管炎的病变程度以及治疗方向；其次，术后激素使用，抗

生素应用，中药的使用更加混乱，没有规范；医生对于胆道闭锁Ｋａｓａｉ术后的治疗缺乏循证医学依据，其话语
很含糊，没有给家长明确的方向，使得家长只能四处求医，更多民间处方出现加重患儿的家庭负担；以上诸多

因素导致胆道闭锁的自体肝生存率一直处于较低水平。如何解决以上问题，大家都在积极探索当中，需要多

中心、大数据分析胆道闭锁并发症发生的原因以及各种药物使用的有效性来最终明确治疗方案［１３］。２０１５
年在上海、重庆、北京、天津召开胆道闭锁的专题研讨会４次，来自国内及香港、台湾地区多家单位的专家讨
论诊疗对策，相信在不远的将来，胆道闭锁的诊治效果会有美好的前景。
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