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１６例胎儿胆总管囊肿的产前诊断及预后评估
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　蔡淑萍　郭孝涵

（浙江大学医学院附属妇产科医院，浙江 杭州　３１０００６）

【摘要】　目的　探讨胎儿先天性胆总管囊肿的产前诊断及预后评估的临床意义。方法　总结并分析

２００７～２０１２年间本院行产前诊断的先天性胆总管囊肿病例的产前超声特征及其临床结局，并随访至出

生后６个月。结果　共１６例孕妇胎儿产前诊断为先天性胆总管囊肿，经预后分析、知情同意后有４例

选择引产，１２例足月分娩，均于出生后３个月内完成手术，预后良好。结论　先天性胆总管囊肿为可治

疗的非致死性先天畸形，不宜盲目引产，产前诊断对其出生后的早期治疗有重要意义，尽早手术可获得

良好的疗效及预后。
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　　先天性胆总管囊肿（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｈｏｌｅｄｏｃｈａｌ

ｃｙｓｔ，ＣＣＣ）也称先天性胆管扩张，是较罕见的胆道

系统疾病，以往被认为是儿童期的疾病，随着产前超

声诊断技术的进步，胎儿期先天性胆总管囊肿时有

发现，但目前国内对该类疾病的产前诊断经验不足，

特别对预后认识不够，致使部分孕妇盲目放弃胎儿

而引产终止妊娠。现将本院产前诊断的１６例ＣＣＣ

及其出生后随访结果报告如下，结合文献探讨其超

声特征、产前诊断及预后分析，以便为临床处理提供

参考依据。

１　资料与方法

１．１　基本资料　２００７～２０１２年本院通过对胎儿异

常形成门诊咨询、登记建档、会诊讨论、建议反馈、追

踪指导等一系列管理模式，建立多学科专家疑难病

例会诊制度，由产前诊断办公室协调胎儿医学专家

组的固定人员及讨论病例所需要的相关学科专家进

行大会诊，会诊时出具详尽的病历资料并展示影像

学图像进行分析，尽可能地作出诊断，或提供进一步

检查诊断手段，提出最为恰当的医学处理建议。根

据上述方式进行产前诊断共７１１４例，选取其中产前

诊断为先天性胆总管囊肿共１６例作为研究组，并随

访其出生后结局。

６
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１．２　方法　回顾性分析１６例产前诊断ＣＣＣ的病

例（表１），以超声下见胎儿肝门部囊性包块，且与胃

泡不相通为主要诊断依据，尤其是能见到肝内胆管

或（和）胆囊与之相通，作为基本确诊依据。总结所

有患者的产前超声的影像学特点（包括囊肿大小、有

无合并畸形等）、处理方法及预后评估，着重追访新

生儿出生后诊断符合情况及出生后手术及手术后健

康状况。

表１　产前诊断胎儿先天性胆总管囊肿统计表

年份
年龄

（岁）
孕／产

次

发现

孕周

胆总管囊肿

最大径（ｃｍ）§
讨论结果 分娩方式 性别§

出生

体重（ｇ）§
治疗§

随访预后

评价§

２００７ ２７ １／０ ３１ １．８ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３１００ 出生７天手术 良好

２００９ ２８ ３／１ ２６＋ ２．６ 出具产前诊断报告 足月剖腹产 女 ３４５０ 出生５０天手术 良好

２０１０ ３５ １／０ ２４＋ １．８ 出具产前诊断报告 引产 未尸检

２０１０ ２７ １／０ ２６＋ １．４ 出具产前诊断报告 引产 未尸检

２０１０ ２５ １／０ １７＋ １．４ 出具产前诊断报告 引产 未尸检

２０１０ ２８ ２／０ ２８＋ ３．０ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３５００ 出生４５天手术 良好

２０１０ ２３ １／０ ２８＋ ３．０ 出具产前诊断报告 足月剖腹产 女 ３７００ 出生３５天手术 良好

２０１０ ２８ ２／０ ３９＋ ３．９ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３２５０ 出生３０天手术 良好

２０１１ ２６ ２／０ ３０＋ ３．１ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３４００ 出生９２天手术 良好

２０１１ ３０ ５／１ ２８＋ ２．０ 出具产前诊断报告 足月平产 男 ３３５０ 出生３０天手术 良好

２０１１ ２６ ２／０ ２５ ２．５ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３４５０ 出生３１天手术 良好

２０１１ ２３ １／０ ３０ ２．３ 出具产前诊断报告 足月平产 男 ３４５０ 出生１１天手术 良好

２０１１ ２２ １／０ ２６ １．８ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ４４００ 出生９５天手术 良好

２０１２ ２７ ３／０ ３５＋ ３．０ 出具产前诊断报告 足月平产 女 ３４００ 出生５３天手术 良好

２０１２ ２７ １／０ ２３ １．８ 出具产前诊断报告 引产 未尸检

２０１２ ２７ １／０ ２５ ２．１ 建议随访 足月平产 女 ３５００ 出生４５天手术 良好

　　注：：孕妇，§：胎儿

２　结　果

２．１　一般情况　孕母最小年龄２２岁，最大年龄

３５岁，平均年龄（２６．８±３．０）岁，１４例为初产妇，

２例为经产妇，诊断孕周最早１７周，最晚３９＋周，平

均（２７±５）周，胆总管囊肿占本院所有产前诊断病例

的０．２２％，因本院大部分产前诊断病例来自外院，

实际发生率无法计算。１６例病例产前筛查均为低

风险。

２．２　超声诊断　超声最早于１７周发现，最晚于

３９＋周发现，平均于２７周（产前检查第３次超声）发

现，发现之前的产前Ｂ超检查未提示明显异常。Ｂ

超切面主要选取腹部横切面，提示为右上腹肝门区

或肝脏下缘与胆囊之间的囊性暗区，部分可与胆囊

交通，形态主要为椭圆形或呈囊性管道样结构，囊壁

较薄，胆总管囊肿最大径从１．４～３．０ｃｍ不等，随孕

周增大而逐渐增大，囊内液清，囊块内不伴血流，周

边可有丰富血流，血流与门静脉伴行。

１６例胆总管囊肿病例，同时对其他器官进行系

统超声检查，均未见Ｂ超提示合并其他异常发现。

２．３　产前诊断会诊及结果　１６例病例经儿外科、

超声科、产科医生联合会诊。主要根据Ｂ超的发现

给予评估，１５例出具产前诊断报告（９３．７５％），由孕

妇夫妻知情选择，另１例因已总结前述１５例患者的

预后评估情况，认为该疾病可治疗且预后相对良好，

故明 确 告 知 可 继 续 随 访。有 ４ 例 选 择 引 产

（２６．６７％），未行尸检。另有１２例妊娠达至足月，性

别比：男／女（１∶５），分娩方式：平产／剖宫产（１∶０．２），

胎儿分娩后体重：最小３．１ｋｇ，最大４．４ｋｇ，平均

（３．５±０．３）ｋｇ。

２．４　外科手术治疗情况　１２例均行外科手术治疗

（出生后７～９５天），平均（４３±２７）天，其中６例出现

黄疸，分别伴有陶土样便、呕吐、持续哭闹等症状，该

６例均于出现症状后一周内安排手术，另６例为无

症状行手术治疗，１２例均行单次手术治疗，主要术

式为经腹（９例）或腹腔镜下（３例）胆总管囊肿切除

并ＲｏｕｘＹ肝空肠吻合术。

２．５　婴儿随访　术后恢复情况佳，手术切口愈合良

７
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好，随访至产后６个月，消化功能与正常婴儿无区

别，监测肝功能、胆红素指标未见异常升高，未出现

明显生长发育异常。

３　讨　论

３．１　ＣＣＣ概况及胎儿发育问题　ＣＣＣ在西方较为

罕见（１／１０００００～１／１５００００），而在亚洲如中国、日

本发病率明显较高（１／１００００）。该病可以发生于任

何年龄段，往往在儿童期因出现如腹痛、黄疸、腹部

肿块等症状而就诊发现，女性患者明显多于男性

（３～４∶１）。目前病因尚不明确，主流学说认为可能

与胚胎期胆胰管合流发育异常、胆总管远端梗阻、肝

外胆管及腹胰发育异常相关。１９７３年日本的 Ｔｏ

ｄａｎｉ教授将胆总管囊肿分类为５型：Ⅰ型在临床上

最为多见，占４８％～８５％（Ⅰ型又分为ＩＡ型，为胆

总管囊性扩张；ＩＢ型，节段性肝外胆管扩张；ＩＣ型，

弥漫性肝外胆管扩张）；Ⅱ型较少见，为胆总管外侧

壁的先天性憩室，占２％～３％；Ⅲ型为胆总管末端

囊肿，占１．４％～５．６％；ⅣＡ／Ｂ型，为肝内和（或）肝

外胆管多发囊肿，占１８％～２０％；Ⅴ型即Ｃａｒｏｌｉ’ｓ

病，罕见为肝内胆管囊肿。此分类方法延用至今。

至于ＣＣＣ的胎儿发育，一般而言，胎儿生长发育与

正常胎儿无区别，可以维持妊娠至足月及耐受自然

分娩，出生体重与正常胎儿无显著性差异，我们的研

究结果也证实这一点。此外，我们研究发现，尽管

ＣＣＣ的最大径线随孕周增大而逐渐增大（犘＜

０．０１），但不会引起任何包括孕妇及胎儿的异常，且

ＣＣＣ以单发为主，目前无合并其他畸形的相关文献

报道。

３．２　关于ＣＣＣ产前诊断的价值　ＣＣＣ为儿科、外

科、放射科医师较为关注的消化系统疾病。由于该

病存在胆道不完全梗阻和胰液反流，容易继发胆管

炎、胆道结石、胆汁性肝硬化、门脉高压症和囊肿癌

变。以往ＣＣＣ病例大多在１０岁之前确诊，患者多

已出现显著临床症状，此时即使手术，往往也预后不

良。因此，早期治疗对于预防肝功能恶化、胆管炎，

甚至肝硬化等并发症的发生有积极的临床意义。值

得庆幸的是，随着现代超声技术的发展，ＣＣＣ的诊

断已逐渐由出生后转向产前，第一例产前诊断出现

在１９８０年
［１］，２００７年以前本院未有产前诊断的病

例，２００７～２０１２年诊断病例逐渐增多。产前诊断能

帮助医师对其进行更好地治疗管理及手术时机的选

择，尤其是能在疾病引起相关的临床症状前予以及

时干预，因此，早期诊断特别是产前诊断对先天性胆

总管囊肿的早期治疗及预后有非常重要的临床意

义。鉴于目前产科医生对此病认知不足，不能提供

很好的咨询建议，而通过我们的资料随访，提示经过

手术治疗的患儿预后良好，所以我们认为，一旦经过

慎重的产前诊断会诊，高度怀疑为ＣＣＣ的，不要盲

目引产，可以指导孕妇严密随访，排除胎儿其他相关

异常，出生后在儿外科医生指导尽早治疗，更应避免

出现严重症状再就诊手术。

３．３　产前Ｂ超检查如何诊断ＣＣＣ　超声已广泛运

用于胎儿先天性胆总管囊肿的诊断，最早可于孕１５

周发现，本院最早于１７周发现。此病在产前超声检

查中的主要特点为：肝脏下缘至胆囊间的囊性暗区

或类圆形腹腔囊性肿块，胆管呈囊状扩张，囊壁较薄

且光滑，彩色多普勒超声显示肿块内无明显血流信

号。ＣＣＣ需要与单纯性肝囊肿、胆道闭锁、大网膜

和肠系膜囊肿、胆囊扩张、卵巢囊肿、肾上腺囊肿、肾

囊肿、扩张肠袢、肾盂积水等先天性疾病相鉴别，特

别需要与先天性胆总管闭锁（ｂｉｌｉａｒｙａｔｒｅｓｉａ，ＢＡ）相

鉴别，因为ＢＡ必须立即接受手术治疗
［２］，但ＣＣＣ

与ＢＡ有时很难鉴别，磁共振可能有助于进一步鉴

别，ＢｉａｎｃｈｉＤＷ
［３］认为如果常规超声检查下难以鉴

别右上腹区的囊性包块，可以期待至新生儿期进行

超声引导下胆总管囊肿吸入术帮助诊断。

３．４　关于ＣＣＣ治疗方法　目前治疗ＣＣＣ的方法

较为肯定，推崇尽早的手术治疗效果理想。治疗的

目的主要是切除囊肿，重建正确的消化道胆流通路，

防止ＣＣＣ的并发症如梗阻性黄疸、反复的胆管炎及

胰腺炎的发作。大多数学者推荐ＲｏｕｘＹ肝空肠吻

合术，文献报道其手术成功率为９２％，手术并发症

７％，相比较另一种手术方式肝管十二指肠吻合术有

明显优势，可以减少术后胆汁返流性胃炎、粘连性肠

梗阻、胆管炎的发病率［４］。而未经治疗的ＣＣＣ有

１０％～１５％的几率发展为胆管上皮癌
［５］，Ｎｉｃｈｏｌｌ

等［６］报道，ＣＣＣ患者的年龄与癌症风险之间有直接

８
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关联：０～３０岁（０），３１～５０岁（１９％），５１～７０岁

（５０％），可见早期手术的临床价值。以往认为过早

的手术可能会有技术上的难度并增加麻醉风险。

Ｔｓａｉ等
［７］比较患儿的年龄与手术治疗结果的关系，

他们比较了３组患者：＜１岁（Ⅰ组，狀＝２６），１～１６

岁（Ⅱ组，狀＝４８），和＞１６岁（Ⅲ组，狀＝３３），结果显

示Ⅰ组和Ⅱ、Ⅲ组相比，手术并发症及重度肝纤维化

症状明显减少，因此建议早期，即婴儿期手术治疗。

Ｇｅｒｍａｎｉ等
［８］建议至少３个月后再进行手术，理由

是患儿的解剖结构增大可以增加手术的成功率，而

３个月前的婴儿仅在出现严重症状后即手术。近年

的一系列报道一致认为，ＣＣＣ的手术时机越早越

好，尤其当患儿未出现严重的临床症状前，局部无炎

症、粘连，基础状况良好，更能耐受手术，术后并发症

相对少，而腹腔镜手术逐渐成为治疗ＣＣＣ的可靠及

安全的治疗方法［９］，延迟的手术可能导致一系列事

件，如肝细胞损伤，微胆管纤维组织增生，肝硬

化［１０］。本组患儿手术时间均在出生后３个月内完

成，且相比国外报道未出现严重的手术并发症及手

术失败病例，可能与国内病例数多，手术经验丰富

相关。
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