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·病例报告·

胆道闭锁伴内脏转位多脾畸形２例

钟志海１　ＲｏｓｈａｎＡｒａＧｈｏｏｒｕｎ２　刘钧澄１

　　病历一、男婴，５０ｄ。Ｇ１Ｐ１，足月剖腹产，出生体重３１
ｋｇ。出生３ｄ皮肤巩膜出现黄疸，当地治疗后黄疸无消退，并
逐渐加深，生后二十多天排浅黄色间白陶土色大便。超声检

查考虑为胆道闭锁、内脏倒位。胸部Ｘ线右位心。入院体查
心界呈左右倒位，边界无扩大。肝剑下３ｃｍ，左锁骨中线肋
缘下２５ｃｍ。脾肋下２ｃｍ。

出生５２ｄ时行葛西手术，术中探查，内脏倒置，脾脏位于
右上腹，约５５ｃｍ（３５ｃｍ，并呈多个分叶（图１Ａ、１Ｂ、２）。
胃、十二指肠、胰腺与正常位置相反，回盲部位于左上腹，乙

状结肠位于右中下腹。肝脏大部分位于左上腹，但仍以相当

于右侧叶部分明显增大，肝轻度郁胆，边缘尚锐利，无结节。

胆囊呈条索状，穿刺未抽到胆汁，仅有少许无色液体，注入生

理盐水无法进入，仅胆囊鼓起。无肝外胆管。门静脉左支与

肝园韧带相连，且位置较表浅。十二指肠前门静脉（图３）。
肝动脉位于门静脉前右侧。肝门纤维块不明显，约０８ｃｍ×
０６ｃｍ。诊断为肝门部胆道闭锁、内脏倒置，行肝门空肠吻
合术。术后第５天排浅黄色大便，术后２周黄疸无明显消
退。手术后２周出院继续护肝、利胆治疗。出院后皮肤巩膜
仍黄疸，排浅黄色大便。定期复查。分别在术后１个月、２个
月、３个月回院复查。出院后１个月黄疸减轻，术后２个月
后，黄疸又重新加重。术后１００ｄ左右，因腹胀，腹水，阴囊明
显肿胀，再次住院，１ｄ后家人放弃治疗，自动出院。术后４
个月因肝功能衰竭而死亡。

表１　患儿手术前后胆红素情况（ｍｍｏｌ／Ｌ）

项目 术前
术后

１周
术后

２周
术后

１个月
术后

２个月
术后

３个月

总胆红素 １５７ １５０．８ １６６ １０５．９ １３０．７ ２８２

直接胆红素 １２５．５ １２６．７ １３３．１ ９０．７ １０４．１ ２２２．８

间接胆红素 ３１．５ ２４．１ ３２．９ １５．６ ２６．６ ５９．２

总胆汁酸 １１２．３ １５２．２ １５４．１１９７．８ ２０７．２ ２６４

　　病历二、男婴，７０ｄ。Ｇ２Ｐ２，足月顺产、出生体重２５ｋｇ。
出生当天立即排墨绿色黑便，后排黄色大便。出生当天患儿

鼻子，眼角、脸颊处轻度黄染，以后皮肤巩膜黄染越来越明

显，大便从出生后半月起发生改变，从浅黄色至白陶色。在

当地诊治，黄疸无消退，反而加重。考虑有胆道畸形，并发现

内脏反位。出生６４ｄ时本院彩超检查提示：胆囊未探及，可
见肝门部纤维索，脾脏形态异常，考虑胆道闭锁多脾畸形可

能，伴内脏倒置。入院时体查：全身皮肤重度黄染，巩膜中度

黄染。腹部稍胀，浅表静脉无怒张。腹软，肝于左侧肋下４
ｃｍ可触及，质地韧，脾于右侧肋下 ２ｃｍ可触及，质中。诊
断：胆道闭锁，多脾综合征，内脏反位，右位心。

出生７３ｄ时行葛西手术。术中见腹腔内脏全部倒置
（呈镜像），肝脏位于左上腹部，脾脏位于右上腹部，且多脾畸

形，门静脉位置异常，位于十二指肠前（图４、５）。胆囊呈条
索状，肝外未见胆道结构，肝脏淤胆明显。术中诊断为胆道
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图１Ａ　脾脏位于右上腹；　图１Ｂ　示意图；　图２　多个脾脏；　图３　蓝箭头示十二指肠前门静脉；　图４　腹部内
脏全倒置；　图５　脾脏位于右上腹，呈分叶状。

闭锁：Ⅲ型。行开腹肝门纤维块切除、胆囊切除、肝门空肠襻
式吻合、肝活检术，纤维块大小约１８ｃｍ×０４ｃｍ，剪除后测
量大小约２０ｃｍ×０７ｃｍ。手术顺利。

术后带气管插管转入ＰＩＣＵ，予心电监护、呼吸机辅助呼
吸，敏感代头孢抗生素抗感染、体液复苏、静脉营养、纠正电

解质紊乱等治疗。但患儿病情一直不稳定，术后第１０天腹
部伤口裂开，给予扩创缝合。第１１天拔除气管插管，恢复自
主呼吸。转普通病房。但５ｄ后又因呼吸困难，体温高，考虑
肺炎。再次入ＰＩＣＵ治疗。术后１个月一直排浅黄色大便，
皮肤巩膜黄染无减轻，呼吸困难及高热，于术后１个月自动

出院，出院后２３ｄ死亡。
讨论　胆道闭锁合并偏侧性异常，如腹部内脏位置异常

（左右位置相反）、多脾或无脾、肠旋转不良、腹部血管异常、

各种心肺异常，称为胆道闭锁多脾综合征（ＢＡＳＭ）。自从
１９２９年Ｈｅｌｗｉｇｓ报道１例胆道闭锁合并多脾以后，发现越来
越多的胆道闭锁合并其它畸形。胆道闭锁合并异常约占３％
～２０％，而Ｄａｖｅｎｐｏｒｔ等［１］报道了单中心２８年５４８例胆道闭
锁患儿中，有５６例是多脾综合征，占１０２％。也有作者报道
胆道闭锁中２５％存在各种各样的畸形，而这些畸形中１０％
～５０％与脾相关［２］。Ｗｅｌｌｓ和 Ｄａｖｅｎｐｏｒｔ等建议用 ＢＡＳＭ综
合征来区分其它病因引起的胆道闭锁，前者是胆道闭锁各类

型中预后最差的一种，病因不同于其它类型，发病早，合并其

它畸形多，手术难度大，疗效差，甚至肝移植的难度也大［３、４］。

Ｄａｖｅｎｐｏｒｔ等认为无脾的胆道闭锁与多脾的预后相同，比典型

·００１·
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胆道闭锁患儿预后要差得多，提出用 ＢＡＳＭ来包括各种类型
的脾脏发育异常［５］。

本组两例均表现为多脾、内脏位置异常（左右位置相

反）、肠旋转不良、腹部血管异常（十二指肠前静脉）、各种心

肺异常。比起单纯有副脾、或仅是肠旋转不良的患儿，畸形

要多得多，预后也差。这两例同为男性，并有一特点，患儿出

生后短时间就表现出皮肤巩膜黄染，且从来没有完全消退，

而大便颜色在出生后二十多天就有改变，这比一般胆道闭锁

患儿出现大便颜色改变明显要早，黄疸从没有消退。提示患

儿出生时就已经有胆道阻塞。

本组两例不但发病时间早，愈后也不好，１例术后两周胆
红素并没有下降，术后仅１个月复查时，总胆红素和直接胆
红素下降，术后２个月和３个月复查时，在没有发生胆管炎
情况下，血胆红素反而上升。特别是术后３个月时胆红素明
显上升。在术后１００ｄ左右就有明显的肝功能失代偿，并在
术后不到４个月就死亡。这比没有合并多脾综合征的患儿
出现肝功能失代偿的时间明显要早，且因肝衰竭而死亡的时

间也要早于其他患儿。而另１例术后就表现为患儿对手术
和麻醉后反应很差。并一直没有排出含出胆汁的大便。与

之相反，Ｄａｖｅｎｐｏｒｔ等的文章中多脾综合征患儿的肝脏纤维化
程度与没有多脾综合征的胆道闭锁患儿相比并没有差别。

多脾综合征患儿的自体肝５年和１０年存活率分别为４６％和
３２％。由于病例较少，且这２例预后均不好，需进一步收集
病例，进行研究，方能更好了解此病的特点。
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２２　ＢｌｉｓｓＤ，ＭａｔａｒＭ，ＫｒｉｓｈｎａｓｗａｍｉＳ．Ｓｈｏｕｌｄｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅ
ｈｙｐｅｒｃａｐｎｅａｏｒｈｙｐｅｒｃａｒｂｉａｒａｉｓｅｃｏｎｃｅｒｎｉｎｎｅｏｎａｔｅｓｕｎ
ｄｅｒｇｏｉｎｇｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅｐａｉｒｏｆｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａｏｆ
Ｂｏｃｈｄａｌｅｋ？［Ｊ］．ＪＬａｐａｒｏｅｎｄｏｓｃＡｄｖＳｕｒｇＴｅｃｈＡ，２００９，
１９：Ｓ５５—５８．

２３　ＢｉｓｈａｙＭ，ＧｉａｃｏｍｅｌｌｏＬ，ＲｅｔｒｏｓｉＧ，ｅｔａｌ．Ｄｅｃｒｅａｓｅｄｃｅｒｅ
ｂｒａｌｏｘｙｇｅｎｓａｔｕｒａｔｉｏｎｄｕｒｉｎｇｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅｐａｉｒｏｆｃｏｎ
ｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａａｎｄｅｓｏｐｈａｇｅａｌａｔｒｅｓｉａｉｎｉｎ
ｆａｎｔｓ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２０１１，４６：４７—５１．

（收稿日期：２０１５—０８—１８）

·１０１·


