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　 　 胆管扩张症( biliary dilatation,BD)是一种相对

罕见的疾病,仅占胆道良性疾病的 1% ,女性多于男

性,比例约为 3 ~ 4 ∶ 1 [1] 。 起病于婴儿期,约 2 / 3 的

患者在 10 岁前出现临床症状,然而高达 20% ~

25% 的病例在成年后才被确诊 [2] 。 典型三联征表

现为右上腹痛、腹部包块及黄疸,部分患者直到出现

胆管结石、胆管炎、胰腺炎、门静脉高压症、肝纤维

化、自发性囊肿穿孔、胆管癌等相关并发症才被确

诊 [1] 。 Todani 分型 [3] 广泛应用于临床,但该分型系

统不能涵盖所有类型。 本文报道 1 例成人罕见 BD,

累及胆囊管和肝总管、胆总管。

1　 临床资料

患者男,30 岁,主因 “发作性上腹痛 1 年” 于

2019 年 12 月 17 日入院。 过去 1 年内无明显诱因发

作 2 次上腹痛,外院诊断急性胰腺炎,均经保守治疗

症状完全缓解。 既往体健,无腹部手术史,无吸烟饮

酒史。 本次入院处于疾病缓解期,未发热,否认恶心

呕吐、腹部不适或黄疸。 查体腹平坦,无肌紧张,压

痛、反跳痛阴性,未见皮肤、巩膜黄染,未触及上腹部

肿物。 实验室检查仅 γ - 谷氨酰转肽酶(91 U / L,正

常值 10 ~ 60 U / L) 和 CA125 (51. 74 U / ml,正常值

0 ~ 35 U / ml) 稍高,余均未见明显异常 (血红蛋白

139 g / L,白细胞计数 5. 49 × 109 / L,血小板计数

341 × 109 / L,血清丙氨酸氨基转移酶 50 U / L,天冬

氨酸氨基转移酶 31 U / L,总胆红素 9. 2 μmol / L,直

接胆红素 1. 0 μmol / L,碱性磷酸酶 82 U / L,甲胎蛋

白 4. 6 μg / L,癌胚抗原 1. 03 μg / L, CA19-9 5. 24

U / ml)。腹盆腔增强 CT,可见胆囊小 ( 3. 5 cm ×

2. 3 cm),壁光滑、无增强;胆囊管汇入胆总管处呈

囊性扩张(直径 3. 2 cm);胆总管下段有一个呈多角

形的高密度结石(最大径 2 cm,CT 值 > 600 Hu),其

近端胆总管及肝总管柱状扩张(直径 1. 8 cm),管壁

无明显增强 (图 1)。 MRCP,因胆总管下段结石嵌

顿,未能清晰显示结石远端胆总管下段,胰 - 胆管合

流共同通道长 6. 5 mm,未见明显扩张的肝内胆管

(图 2)。

该罕见病例由我院高年资胆道外科医师在大查

房中讨论,临床诊断 BD,考虑肝总管、胆总管及胆囊

管均为扩张的病变胆管,拟行肝外胆管切除、肝管空

肠 Roux-en-Y 吻合术。

经全面评估后,12 月 23 日手术。 腹腔镜探查,

游离胆囊,纵行切开扩张的胆总管上段。 胆道镜探

查,见胆总管下段嵌顿结石,取石网篮取石失败。 行

液 - 电碎石,因结石坚硬,爆破碎石失败。 中转开

腹,注射器抽吸并留取胆总管中的胆汁,测淀粉酶

75 749 U / L,考虑胰液反流胆管、混入胆汁,依次损

害胆总管、肝总管及胆囊管,故决定依照术前方案完

整切除肝外胆管。 手术切除胆囊,近端离断肝门部

胆管(图 3),远端离断胆总管下段,弯钳取出嵌顿结

石,该结石质地坚硬,不同于色素和胆固醇结石

(图 4)。行肝管空肠 Roux-en-Y 吻合术。

术后病理检查,距胆囊颈约 3 cm 可见胆管明显

扩张区,周径 4 ~ 5 cm,壁厚 0. 1 ~ 0. 2 cm,内壁光
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滑,外壁稍粗糙;胆总管长 7. 5 cm,直径 1. 8 cm,壁

厚 0. 1 ~ 0. 2 cm,内壁光滑,外壁稍粗糙。 均为纤维

性囊壁样组织,囊壁衬覆单层黏液柱状上皮 (胆管

上皮),考虑慢性胆管炎,胆管囊肿可能性大(图 5)。

术后第 10 天痊愈出院。 门诊随访至 2021 年 7

月 11 日 (术后 19 个月),血常规、肝功能、 CT 及

MRCP 均未见明显异常,未出现胆管结石复发、胆肠

吻合口狭窄或胆管恶变。

图 1　 腹盆腔增强 CT:A. 胆囊管囊肿,肝总管及胆总管柱状扩张,胆总管下段嵌

顿结石;B. 胆囊体积小,胆囊管与胆囊管囊肿 　 图 2 　 MRCP:A. 肝内胆管无明

显扩张,胆总管下段因结石嵌顿未显示,胰 -胆管汇合部;B. 胆囊体积小,胆囊管

与胆囊管囊肿 　 图 3　 扩张的胆囊管及肝总管 　 图 4 　 手术大体标本:胆囊体积

小,胆囊管囊肿(已剖开)及胆总管结石 　 图 5 　 术后病理(HE 染色 　 × 10) :胆

囊管囊肿区域,纤维性囊壁样组织,囊壁衬覆单层黏液柱状上皮(胆管上皮)

　 　 箭头:白色,胆囊管囊肿;红色,胆总管结石;蓝色,肝总管;黄色,胆囊;绿色,

胰 - 胆管汇合部;黑色,典型囊性变的胆管上皮

2　 讨论

BD 是一种少见的胆道畸形。 典型三联征多见

于儿 童。 相 比 之 下, 成 年 患 者 以 腹 痛 最 为 常 见

(83. 0% ),黄疸占 13. 2% ,仅 0. 9% 表现为腹部可触

及的包块 [4,5] 。 事实上,小部分患者无症状可持续

长达数十年。 成年患者初诊时平均年龄为 31. 0 ~

40. 2 岁 [5] 。 BD 无特异性表现,仅靠临床症状及体

格检查常常难以确诊。 因此,诊断离不开影像学检

查,如超声、CT、MRCP 等 [6] 。 治疗上推荐早期手术

干预,以期预防可能的并发症,根治性囊肿切除能够

降低胆管恶变风险 [7] 。

目前公认的 BD 形成假说是 “长共同通道” 学

说,认为胰 - 胆管合流异常(共同通道超过 15 mm)

使得胰液反流进入胆管系统,激活胰酶,可能引发胆

道炎症,增加胆管内压力,进而导致胆管扩张 [8] 。

本例胰 - 胆管共同通道长 6. 5 mm(图 2A),并不符

合以上异常标准。 另外,值得注意的是,尽管本例胆
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总管结石巨大(2 cm),但未诱发急性胆管炎或出现

梗阻性黄疸,也无可触及的上腹部包块。 结石近端

的胆总管及肝总管呈柱状扩张,胆囊管呈囊样扩张,

但肝内胆管未扩张,且血胆红素不高,首先考虑胰液

反流胆道,损伤该段胆管上皮,破坏胆管壁结构,使

其薄弱而发生扩张,而结石所致近端胆管扩张作用

较小。 另一方面,胰液反流可能与胰 - 胆管交界处

高密度大结石的形成有关,Kaneko 等 [9] 报道为脂肪

酸钙结石,具体机制尚不明确。 本例嵌顿结石压迫

胰管,导致胰液流出道梗阻,加之胆汁反流胰管,诱

发急性胰腺炎。

此种胆管畸形尚未纳入经典 Todani 分型。 在

该分型中,以Ⅰ型最常见(79% ),其余依次为Ⅳ型

(13% )、Ⅲ 型 ( 4% ) 和 Ⅱ 型 ( 3% ), Ⅴ 型 ( Caroli

病, < 1% )最少见 [10] 。 Bhoil 等 [11] 将本类型 BD 命

名为“Ⅵ型”,并将其进一步分为Ⅵa(单纯胆囊管囊

肿)和Ⅵb(胆囊管囊肿合并胆总管扩张)2 个亚型。

本例可能属于 Bhoil 提出的Ⅵb 型 BD。 迄今为止,

仅有少数儿童病例 [12] ,成人患者鲜有报道。 我们特

报道本例的诊治经过,与同道分享。
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