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中国大陆地区胆道闭锁诊断及治疗

(专家共识)

中华医学会小儿外科分会新生)u#l-科学组 小儿肝胆外科学组

刖 置

胆道闭锁(biliary atresia，BA)是我们目前研究很多而了

解甚少的疾病之一，其在成活新生儿中的发病率约在1／500{)

至1／12 000[1]。根据其近端胆道梗阻的位置，病理上分为三

型：I型约占2％，为胆总管下端闭锁，通常有近端扩张的囊

性结构或扩张胆管；1I型约占2％，闭锁发生在肝总管水平；

绝大多数患儿属Ⅲ型(占9()％以上)，肝门部绝大多数肝外胆

道均实变，然而这其中多数患儿仍残留有或多或少的毛细胆

管与肝内胆道沟通P一。

目前，我国关于胆道闭锁诊断和治疗还存在部分不规范

之处，术后2年和5年自体肝生存率与先进的地区和国家还

存在一定差距一”，我国台湾地区和英国胆道闭锁自体肝生存

均在8()％以上．力口上大陆地区4,JL／J干移植起步晚，总体生存

率的确有待努力一一。因此，中华医学会小儿外科分会新生儿

外科学组和4,Jk肝胆外科学组联合，根据专家经验、我国现

实情况和文献报道，对目前胆道闭锁的诊断和治疗达成以下

共识，供同仁参考。

1胆道闭锁的诊断

1．1筛查

胆道闭锁如早期筛查得到诊断并治疗，其预后相对较

好，同时也可减少治疗延误。产前B型超声对工型胆道闭锁

有一定意义，可发现肝门部的囊性占位，但对占多数比例的

Ⅲ型病例诊断价值有限。大便比色卡是新生儿早期筛查一

种有效而便捷的方法，其敏感度和特异性较高[1]，但过早筛

查，母乳性黄疸和部分生理性黄疸常易混入使得检查特异性

降低，过晚则削弱了其临床意义。

推荐意见1：新生儿在出生42 d保健机构常规随访时填

写大便比色卡并回收。同时进行相关问题的咨询和指导(C

级)。

1．2常规检查

1．2．1肝功能检查

对于足月产儿出生后2周、早产儿出生后3周仍有黄

疸，大便颜色偏白，尿色加深的新生儿需要监测肝功能，母乳

喂养婴儿可以延迟并观察1周，筛查出的可疑患儿肝功能检

查首选：总胆红素、直接胆红素、谷丙转氨酶、谷草转氨酶、碱

性磷酸酶、r谷氨酰转肽酶，直接胆红素超过总胆红素水平
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15％的患儿，需要排除胆汁淤积性疾病如：婴儿感染、溶血性

疾病等》““。胆道闭锁通常表现为中度的直接胆红素增高，

占总胆红素水平的soX～8()％[1“，转氨酶正常或轻度增高

和明显的r谷氨酰转肽酶增高一⋯。

推荐意见2：对筛查异常或出生后2周(母乳喂养3周)

黄疸持续患儿需行血液的肝功能检查，直接胆红素占总胆红

素15％的患儿，需排除明确黄疸病因，并增加辅助检查(A

级)。

1．2．2 B型超声检查

超声检查可以帮助排除先天性胆管扩张症等其它胆道

畸形。超声无法探测胆囊或胆囊较小可提示胆道闭锁，但其

敏感度仅有70％～8(J％。因此，超声检查为正常胆囊也不能

完全排除胆道闭锁。观察进奶前后胆囊的收缩情况或可提

供更进一步的参考，如进食后胆囊缩小率超过5()％，可认为

胆道闭锁的可能性小。进食前后胆囊的收缩率计算方法为：

分别在进食前、中、后半小时，测定胆囊长径和前后径，以其

最大长径和前后径乘积作为胆囊面积，测算胆囊收缩率。胆

囊收缩率=(最大胆囊面积一最小胆囊面积)／最大胆囊面

积X10()％M。

此外，许多文献提到肝门部纤维块有助于进行诊

断_13。1⋯，但不同操作者，阳性结果差别很大。

1．2．3同位素肝胆显像

放射性物质锝”“静脉注射，肝脏吸收代谢后通常会在一

定时间内排泌入肠道，该检查无创伤，可以帮助判断胆道梗

阻和肝细胞摄取功能异常，敏感度较高。检查前可服用苯巴

比妥钠以增加其阳性率，但其特异性不高u6”]。

1．2．4 CT及核磁共振成像

影像学诊断方法与超声比较，在胆道闭锁的诊断方面并

无优势，虽不推荐为Ⅲ型胆道闭锁的常规检查手段，但某些

有条件的医疗机构可作为辅助检查手段。

1．2．5肝脏穿刺活检

通过对胆汁淤积患儿取肝脏活检标本进行病理学诊

断，据报道其准确性在90％以上，在某些西方国家被视为

重要的诊断手段，甚至视为诊断金标准之一。但肝脏穿刺

的标本要求至少要包括6个肝小叶结构。此外，病理诊断

的局限性包括：①其准确性很大程度上依赖病理医生的经

验和标本的取材；②穿刺有一定风险；③年龄在6周以内的

患儿由于肝脏病变有一个发展渐进的过程，故常需要重复

穿刺[51；④部分晚期梗阻性黄疸的非胆道闭锁肝脏也有与

胆道闭锁相同的病理改变。目前，大陆地区未将其做为常
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规检查手段。

1．2．6十二指肠引流液测定

十二指肠引流液胆红素浓度分析可以有与同位素扫描

相似的准确性，但当十二指肠引流液胆红素浓度没有远远超

出血浆浓度时，其敏感度较低，且由于其有侵袭性和受仪器

及操作技术影响[1⋯，仅在个别医疗机构开展。

1．2．7术中胆道造影

开腹或腹腔镜技术实施胆道造影检查是确诊的唯一方

法，造影可以清晰显示肝内外胆道情况，首先胆囊穿刺为白

胆汁，胆囊置管注入浓度30％左右欧乃派克或泛影葡胺，胆

总管远端通畅而近端未显影需压迫胆总管再次造影，如仍无

肝内胆管显影则可诊断胆道闭锁。肝门部有囊肿，也可直接

穿刺囊肿造影[193。当胆囊萎缩无法置管造影时应诊断为胆

道闭锁。

推荐意见3：新生儿黄疸原因不明时，B型超声是有效的

初步检查手段(A级)。

推荐意见4：同位素肝胆管显影仅在胆汁淤积诊断困难

时，作为诊断胆道闭锁的一种补充(B级)。MRCP、十二指肠

内胆红素监测、引流液测定等可作为辅助检查手段，根据各

单位选择(C级)。

推荐意见5：术中胆道造影是迄今为止最为可靠的胆道

闭锁诊断方法(A级)。胆道闭锁诊治基本流程见图1。

2胆道闭锁的治疗

2．1 胆道闭锁的手术时机

既往有研究认为手术患儿年龄越大，术后退黄效果越

差。然而，近年越来越多的研究发现手术年龄60～100 d的

701

患儿，年龄并未对预后造成重要影响r2”]。部分较大年龄患

儿仍然可以取得较好的退黄率和生存率，因此，仅仅按照年

龄大小决定放弃Kasai手术是很武断的[21|。Kasai术并未增

加以后肝移植手术的难度，但肝脏过大时，暴露肝门并切除

纤维块技术上有一定困难。针对年龄不到60 d的患儿，如诊

断明确，还是应尽早手术。

推荐意见6：Kasai术对于大多数胆道闭锁患儿可达到

退黄或延长自体肝生存时间的目的，手术年龄不应做绝对限

制，治疗应根据病情和家长治疗意愿个体化(A级)。

2．2术前准备及手术方法

2．2．1术前准备

术前重点注意的是凝血功能是否正常，胆道闭锁患儿往

往伴有凝血功能异常，术前需调整；血浆蛋白水平也必须补

充至正常参考值水平，以免伤口和吻合口愈合不佳；术前可

做2 d肠道准备：I：1服2％庆大霉素(0．5 ml·kg。1·d～，分2

次服用)，并联合使用甲硝唑(10 ml·kg’1·d，分2次)等抗

生素。手术前晚和手术日晨清洁灌肠，灌肠后禁食。

2．2．2手术方法

自1959年起，经典Kasai手术一直是除肝移植外治疗Ⅲ

型胆道闭锁的最有效方法，Kasai根治术手术的关键是要彻

底剪除肝门纤维块，此时操作最好在手术放大镜下进行。使

剪除断面的侧面达左右门静脉入肝实质处，纵向达门静脉分

支上缘水平，切除肝门纤维块的深度是此手术的关键性步

骤，过浅可能末达到适宜的肝内小胆管，过深损伤肝实质则

会影响手术吻合处的愈合。一般是切除肝门纤维块时肝表

面上只保存很薄一层包膜；其次，对于剪除创面的止血要慎

Kasai术或肝管空肠吻合

图1 胆道闭锁的诊断基本流程
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用电凝，特别是左右边界处，此时压迫止血可以达到一定效

果。随着腹腔镜的广泛应用，腹腔镜进行胆道闭锁的根治手

术已有相关报道，但其临床疗效尚待探讨和随访[22 23]，国际

上大多数国家不持认同态度，故目前认为对于腹腔镜胆道闭

锁的根治手术不推荐。

推荐意见7：经典Kasai术是Ⅲ型胆道闭锁的有效方法，

空肠肝支长35～40 cm，标准的RoUX-erl-Y技术足以抗反

流(A级)。肝门纤维块切除深度适中，无需进入肝实质，以防

因凝血损伤微小胆管，缝合避免损伤2点及10点处；不建议

未掌握Kasai术技术的医师仅仅进行腹腔镜造影而停止进

一步治疗(D级)。

2．3胆道闭锁的术后治疗

2．3．1糖皮质激素的使用

目前，多数文献支持术后使用糖皮质激素可以提高毛细

胆管膜的电解质转运，刺激胆流量，抑制炎症和免疫过程，从

而提高术后早期退黄率[24‘2“。但是，激素对患儿生存率及最

终肝移植需求的影响尚不肯定[26]。

激素的用法和剂量在不同机构差异也较大，一般在抗

生素应用的同时，常见的主要为早期小剂量维持和大剂量

冲击2大类，如方案一：术后7 d开始4 mg／kg甲基强的松

龙分2次口服，2周后减半，1 mg／kg维持2周，最后停

药嘲；方案二：术后5～7 d静脉滴注4 mg／kg甲基强的松

龙，每3 d减量，每次减少1 mg／kg，黄疸消退不佳可重复冲

击1次，再减量至2 mg／kg维持12周后，逐渐减量[埘；方

案三：术后5～7 d开始，静脉滴注递减剂量的甲基强的松

龙10、8、6、5、4、3、2 mg·k91·d一，共7 d，再予口服泼尼松

2 mg·kg‘1·d～，连续8～12周[2⋯。激素使用有一定的并

发症和副作用，术后5～7 d推荐开始剂量为4 mg／kg比较

安全有效[311]。

推荐意见8：虽然激素对胆道闭锁长期生存率影响不肯

定，但可明确促进术后早期黄痘消退(A级)。推荐激素术后

5 d开始使用甲基强的松龙，开始剂量4 mg·kg。·d～，根据

黄疸消退情况适当调整弃j量，维持8～12周(B级)。

2．3．2术后预防性抗生素的使用

胆i肠通道中的肠道微生物的迁移及长期用激素使患儿

免疫力下降，增加胆管炎的发生风险，术后预防性应用抗生

素，效果虽然还有待于进一步证实，多数单位均列为常

规[3“。具体方案：术后预防性静脉滴注三代头孢抗生素，

如：头孢曲松或头孢哌酮50～80 mg·kg。·d1每日2次，加

甲硝唑或奥硝唑10 mg／kg每日2次静脉滴注，静脉用药

2～4周后，予2种抗生素低剂量每2周交替口服至6个月，

例如El服复方磺胺甲嘿唑25 mg·kg。1·d1分2次[323与头孢

拉定每2周交替服用6个月。

推荐意见9：胆道闭锁术后常规预防性使用抗生素，静

脉滴注三代头孢1个月(D级)，口服抗生素以复方磺胺甲嘿

唑为基础，西药交替使用至半年(E级)。

2．3．3其它药物的使用

2．3．3．1熊去氧胆酸

熊去氧胆酸可以减少肝脏有毒胆汁酸产生，加速毒性胆

汁酸代谢，并抑制细胞毒性T细胞扩增及HLA抗原的提

呈，从而改善肝脏胆汁酸代谢及缓解免疫损伤b3。⋯，降低肝

脏转氨酶及谷氨酰转肽酶水平，并缓解搔痒症状[3“。

推荐意见10：熊去氧胆酸可术后常规使用，剂量1()～

20 nag·k91·次‘。，每天2～3次，疗程12～24个月(E级)。

2．3．3．2营养及脂溶性维生素

胆道闭锁患儿无论Kasai术后黄疸是否消退，都存在一

定程度的营养不良，主要表现在：白蛋白水平，尤其是前白蛋

白水平下降；三头肌皮肤厚度，上臂中段直径减少；各种脂溶

性维生素及微量元素缺乏，其原因在于：患儿原发疾病导致

食欲减退，胆汁分泌减少或胆汁不进入肠腔引发的吸收障

碍，肝细胞代谢异常，肝硬化门静脉高压相关的胃肠道疾

病[37]。

推荐意见11：患儿在提供高蛋白食物同时，需注意脂溶

性维生素补充，通常维生素AD胶丸1粒每天1次，维生

素E 10 mg／d，维生素K1可使用针剂口服每周2次，每次

5 mg(E级)。

2．3．4胆道闭锁术后胆管炎的治疗

胆道闭锁术后胆管炎是胆道闭锁术后最常见的并发症，

发生率约在33％～90％，多于术后半年内发病，诊断标准

为：不明原因的发热，体温>38℃，伴有大便颜色变浅，胆红

素增高，C反应蛋白升高[38]；部分患儿仅发热，没有胆红素

增高；尿液硫酸化胆汁酸浓度／标准化硫酸化胆汁酸浓度可

以帮助确定胆管炎诊断[3⋯。

术后胆管炎治疗首选静脉滴注三代头孢抗生素，例如

头孢曲松，头孢哌酮+舒巴坦等，联合甲硝唑或奥硝唑，一

般7～10 d。胆管炎控制不佳时可改亚胺培南或美罗培南。

对持续高热，黄疸加重明显的患儿，部分学者建议禁食，并

适当使用激素冲击[4cQ，激素方案可静脉滴注甲基强的松龙

4 mg·kg’1·d，3 d后逐步减量，或甲基强的松龙10、8、6、

5、4、3、2 mg·kg’1·d。1)共7 d；亦有学者提出应用提高免疫

力的药物如丙种球蛋白。反复发作胆管炎患儿可同位素检

查有无胆肠吻合支梗阻，B型超声了解是否发生肝内囊肿

形成，并口服复方磺胺甲嗯唑、阿莫西林或头孢氨苄交替至

1年‘“。

推荐意见12：术后不明原因的发热，体温大于38℃，伴

有大便颜色变浅，胆红素增高，C反应蛋白升高，考虑胆管

炎。仅发热，而无胆红素变化，在缺乏更多实验室检查时可

以先按胆管炎治疗(E级)。

2．3．5胆道闭锁术后门静脉高压

胆道闭锁术后多达7【)％患儿会出现脾肿大及血小板降

低等，门静脉高压的早期表现E4⋯，近5【)％患儿手术后5年内

可有消化道出血或腹水[42I，这部分患儿可以胆汁引流较好，

甚至部分黄疸消退接近正常，但肝脏纤维化严重[43I。初次

消化道出血患儿至少三分之一仍可自体肝存活5年以

上[4“。临床上很少直接测量门静脉压力或用胃镜筛查食道

胃底静脉曲张情况，所以常常低估了其发生率f”]。脾肿大
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超过肋下2 crrl，血小板降低提示门静脉高压合并脾功能亢

进，这些患儿容易发生难以控制的消化道大出血。B型超声

测量脾脏长径，监测血小板数值，对大出血有一定提示作用，

内镜下硬化剂注射或套扎，可暂时缓解病情。

推荐意见13：对脾脏肿大超过肋下2 cm，血小板低于

150X 109／L患儿可行食道钡餐或胃镜观察食管胃底静脉曲

张情况，并推荐进行肝移植咨询(E级)。

2．3．6胆道闭锁术后肝移植时机

长期随访可发现，胆道闭锁部分患儿术后胆红素虽然

降到接近正常，其肝硬化持续发展可导致反复消化道出

血、腹水、肝肺综合征(肝脏疾病基础上出现肺内异常血

管分流)等严重并发症[4 6I，这部分患儿连同术后黄疸无法

消退者最终均需要肝脏移植。肝移植手术时机一直倍受关

注和争议。有文献指出一旦消化道出血，即便注射硬化剂

或套扎，血管新侧枝形成会再次出血，故建议黄疸消退患

儿消化道出血需移植手术[473；另有学者指出受体体重过

低，血管直径较细，术后常出现肝动脉栓塞；而体重过大则

需要的肝脏较大，容易导致供体切除肝脏过多或受体小肝

综合征，因此体质量8～20 kg的患儿比较适合亲体肝移植

手术‘4⋯。

儿童终末期肝病评分(pediatric end-stage liver disease，

PELD)=Eo．436 X(年龄<2岁)一0．687×In(白蛋白)+

0．480×In(胆红素)+1．857×In INR+0．667(生长停

滞)]X 10，对11岁以下胆道闭锁患儿有一定参考价值，当

得分大于10分，需积极考虑肝移植。针对胆道闭锁有学者

提出了独立的评分系统(表1)，评分大于8分，建议尽快安

排移植手术。其敏感性达96．9％，特异性达89．5％[493。

表1 Kasai术后肝移植评分系统

移植手术方式有尸体肝移植或活体肝移植2种，其中由

于胆道闭锁术后肝脏移植患儿年龄多数较小，从供体来源，

肝脏大小以及免疫排斥等方面综合考虑，亲体肝移植更为合

适[50]。目前文献报道肝移植术后5～10年存活率均在80％

以上，部分机构可达90％。

推荐意见14：胆道闭锁Kasai术后患儿，需综合考虑胆

红素、凝血时间、转氨酶、肝硬化、门静脉高压、胆管炎等指
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标，结合家属意愿进行肝移植评分，给予咨询及安排(E

级)。

推荐意见15：亲体肝移植是这类患儿首选移植方式(C

级)，手术时患儿体质量最好在8 kg以上(E级)。

2．3．7其他类型的胆道闭锁

对于工型胆道闭锁和Ⅱ型胆道闭锁，围手术期治疗基本

与Ⅲ型胆道闭锁相同，术中造影可确诊，I型胆道闭锁预后

相对其他两型明显要好[5“。

肝门出现囊性扩张约占整个胆道闭锁患儿比例的

10％～2()％，产前影像学检查即可发现。肝门部囊状扩张

而肝内胆管无扩张的工型胆道闭锁患儿，预后较肝内胆管

扩张I型胆道闭锁患儿好，后者常因反复胆管炎预后不佳；

而肝门部囊性扩张的Ⅲ型胆道闭锁与常见的Ⅲ型预后相

似E5 2|。

推荐意见16：对于I型和Ⅱ型胆道闭锁以及肝门部囊

肿的病例，术中造影如胆管与肝内沟通良好可行肝管空肠吻

合或囊肿空肠吻合术；对于肝门部胆管与肠管吻合困难或易

造成狭窄的病例，则清除结构不清胆道，行肝门空肠吻合手

术(E级)。

2．3．8胆道闭锁的再手术

胆道闭锁部分患儿早期退黄较好，突然胆流中断，这部

分患儿可能由于吻合口堵塞造成，对这部分病人是否考虑

再手术，目前存在一定争议。如果肝硬化并未明显加重，可

以考虑再次行Kasai手术，重建胆流，给肝移植争取更多时

间。但对于初期胆流就很差，肝硬化严重患儿，则再手术意

义不大，再手术可引发粘连，故不推荐更多次重复手

术[53-54]。

推荐意见17：当患儿肝移植尚不具备条件，而早期黄疸

消退，突然胆流中断，且肝硬化较轻时，可征求家长意见再次

行Kasai术(E级)。

3胆道闭锁的长期随访及预防接种

胆道闭锁患儿随访非常重要，术后1个月、3个月、6个

月、1年、2年、5年和10年应作为常规随访节点，包括谷丙

转氨酶、谷氨酰转肽酶、胆汁酸、胆红素、白蛋白水平等肝功

能指标对预后判断及是否需要移植具有重要作用；B型超声

了解肝脾大小、腹水程度；血小板水平可协助判断有无门静

脉高压；CT及MRI可协助判断肝硬化程度、肝内胆管囊肿

及门静脉高压侧支血管情况，胃镜及钡餐可判断有无门静脉

高压大出血可能。

胆道闭锁患儿在使用激素过程中及停药3个月以内不

宜接种活疫苗；计划接受肝移植的病例需要在移植前1个月

完成基本免疫注射；暂无肝移植计划的胆道闭锁患儿，无发

热等严重感染情况，肝功能指标异常并不妨碍免疫接种的按

序进行。

推荐意见18：胆道闭锁术后规范的随访和药物调整应作

为整体治疗的一部分；在激素停药后3个月，无发热等严重感

染情况可按序接种；计划接受肝移植的病例需要在移植前1

个月完成基本免疫注射，肝移植前不同疫苗接种时间见表2
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表2胆道闭锁Kasai术后患儿及肝移植准备前的免疫接种主要疫苗

(E级)。

附：推荐文献级别及研究文献的Delphi分级

推荐级别：A至少两项I级研究结果支持；B仅一项I

级研究结果支持；C仅Ⅱ级研究结果支持；D．至少有一项Ⅲ

级研究结果支持；E仅有Ⅳ级或V级研究结果支持。

研究文献分级：I级，大样本随机研究，结论确定，假阳

性或假阴性的错误风险较低；II级，小样本随机研究，结论不

确定，假阳性或假阴性的错误风险较低；m级，非随机，同期

对照研究；Ⅳ级，非随机历史对照研究或专家意见；v级，系

列病例报道，非对照研究和专家意见。
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