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先天性胆道畸形诊断

1 范围

先天性胆道畸形主要包括先天性胆总管囊肿和胆道闭锁,本标准规定了先天性胆总管囊肿和胆道

闭锁的分型及各型的定义、诊断和鉴别诊断。其他如先天性胆管发育不良、进行性胆管硬化等先天性胆

道畸形因发病率极低,未列入本标准。
本标准适用于全国各级各类医疗机构医务人员对先天性胆总管囊肿和胆道闭锁的诊断。

2 术语和定义

下列术语和定义适用于本文件。

2.1
先天性胆总管囊肿 congenitalcholedochalcysts
胆管扩张症

一种常见的先天性胆管发育畸形,大多数病人胆总管直径扩大,绝大多数患儿合并胰胆合流异常

(少数病人胆总管可以不扩张)。儿童胆总管囊肿常分为两型:囊肿型和梭型。

2.2
胆道闭锁 biliaryatresia
新生儿和婴儿黄疸的原因之一。主要病理改变是胆道管腔闭锁或缺如,进行性的肝脏损害及肝纤

维化。根据肝外胆管闭锁部位的不同分为三型:Ⅰ型,闭锁发生在胆总管范围;Ⅱ型,闭锁发生在肝总管

范围;Ⅲ型,肝门部胆管闭锁。临床上Ⅲ型胆道闭锁最常见,发生率为85%~90%。

3 先天性胆总管囊肿

3.1 诊断依据

3.1.1 病史

腹痛为间断发作,部位常在上腹部,腹痛性质可为阵发性或持续性,偶伴呕吐。诱因多为过多进食

和食物油腻所致。少数病人胆道穿孔出现胆汁性腹膜炎症状。晚期病例,胆总管远端可以有炎性狭窄

改变,导致胆管炎、梗阻性黄疸、胰腺炎,甚至胆管和胰管结石及胆管癌变。

3.1.2 临床表现

典型的症状是腹痛、包块、黄疸。婴幼儿以黄疸和包块症状表现为主,病理改变囊肿型为主;而大年

龄儿童以腹痛表现为主,病理改变以梭型为主。症状可以出现在新生儿和各年龄段的人群。随着产前

诊断的普及和诊断水平的提高,部分产前可获得诊断。诊断时间与症状出现的早晚和严重程度有关,而
症状表现早和明显者,则病理改变严重。

3.1.3 辅助检查

3.1.3.1 生化检查 肝脏功能生化检查可以作为监测胆道梗阻程度和肝功能损害程度的指标。梗阻
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