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内镜诊治Ⅲ型先天性胆管扩张症1例
王川 苏树英

佛山市第一人民医院胆胰外科，佛山 528000
通信作者：苏树英，Email：271738359@qq.com

【提要】 Ⅲ型先天性胆管扩张症为胆总管十二指肠开口部的囊状扩张，是先天性胆管扩张症的

其中一型。Ⅲ型先天性胆管扩张症发生率极低。本研究报告了 1例成人Ⅲ型先天性胆管扩张症患

者，经内镜确诊并实施十二指肠镜胆管造影、乳头括约肌切开、胆总管末端囊肿切开、鼻胆管引流术，

患者术后恢复快，效果良好。

【关键词】 内窥镜； 先天性胆管扩张症； 胆总管末端囊肿

Endoscopic diagnosis and treatment of typeⅢ congenital cholangiectasis: a case report
Wang Chuan, Su Shuying
Department of Biliary and Pancreatic Surgery, The First People's Hospital of Foshan, Foshan 528000, China
Corresponding author: Su Shuying, Email: 271738359@qq.com

患者女，57岁，因“突发中上腹胀痛伴阵发性绞痛 1 d”
于 2020-12-14入院。患者 1 d前，无明显诱因出现中上腹

持续性胀痛伴阵发性绞痛，每次持续半小时左右，伴寒战发

热，最高体温 40 ℃，尿黄，大便正常。既往高血压病史十余

年，规律服药，血压控制可；2型糖尿病史 1年，规律口服降

糖药，血糖控制良好；剖宫产史二十余年。血常规：白细胞

计数 17.66×109/L、中性粒细胞计数 16.41×109/L。降钙素原

8.25 ng/mL；肝功能：总胆红素 45.30 μmol /L，直接胆红素

27.30 μmol /L，丙 氨 酸 转 氨 酶 1 009 IU/L，谷 草 转 氨 酶

502 IU/L。
平扫CT示肝内外胆管轻度扩张，胆总管末端疑囊状扩

张，直径约 16 mm，见稍低密度影，待排负性结石（图 1）；十

二指肠降段憩室，大小约 14 mm×7 mm。磁共振胰胆管成像

术（magnetic resonance cholangiopancreatography，MRCP）示

肝内外胆管轻度扩张，胆胰管汇入处狭窄，胆总管末端囊状

扩张，直径约 16 mm，呈T1低信号、T2高信号影，小息肉、小

结石可能（图 2）。初步诊断：①先天性胆管扩张症（Ⅲ型），

②型糖尿病，③高血压病。

治 疗 过 程 ：给 予 抗 感 染 、解 痉 、护 肝 保 守 治 疗 。

2020-12-23择期静脉麻醉下行十二指肠镜胆管造影（图

3）、Oddi括约肌切开、胆总管末端囊肿切开、鼻胆管引流术。

术中十二指肠降部见十二指肠憩室 1个，大小约 12 mm×

7 mm，憩室近侧见十二指肠黏膜局部突出扩张呈袋样突入

十二指肠腔，直径约 15 mm，囊肿底部 5点位置找到乳头，

3次插管导丝盘曲在囊肿腔内，不能进入胆管，留置导丝于

囊腔，给予注入造影剂，见囊肿充盈，胆管未显影，缓慢拉直

导丝再次插管，导丝顺利进入胆管，造影见胆总管末端囊状

扩张，直径约 15 mm，胰管未显影，肝内外胆管无明显异常，

术中诊断先天性胆管扩张症Ⅲ型明确，针刀沿 11点方向切

开Oddi括约肌及囊肿约 1 cm，见胆汁顺利流出，留置鼻胆

管（图 4）。术后第 2天患者恢复出院，术后 1个月、3个月随

访，患者状态良好。现患者治疗后 1年余，电话随访，患者

1年来未再出现腹胀腹痛等不适症状。

讨论 Ⅲ型先天性胆管扩张症为胆总管十二指肠开口

部的囊状扩张，是先天性胆管扩张症的其中一型。先天性

胆管扩张症目前国际上广泛使用的标准为 Todani分型［1］：

Ⅰ型，胆总管囊状扩张；Ⅱ型，胆总管憩室样扩张；Ⅲ型，胆

总管末端囊肿；Ⅳa型，肝内及肝外胆管多发囊肿；Ⅳb型，肝

外胆管多发囊肿；Ⅴ型（Caroli病），肝内胆管单发或多发扩

张。其中Ⅲ型先天性胆管扩张症发生率极低，仅占所有先

天性胆管扩张症中的 2%左右，约 80%病例在儿童期发

病［2‑3］。成人Ⅲ型先天性胆管扩张症文献报告数量极少。

本研究报告了我科收治的 1例成人Ⅲ型先天性胆管扩张症

患者。

·病例报道·

DOI：10.3760/cma.j.cn321463-20210531-00219
收稿日期 2021-05-31 本文编辑 钱程

引用本文：王川 , 苏树英 . 内镜诊治Ⅲ型先天性胆管扩张症 1例 [J]. 中华消化内镜杂志 , 2022, 39(10):
846-847. DOI: 10.3760/cma.j.cn321463-20210531-00219.
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Ⅲ型先天性胆管扩张症主要有以下 3种形成学说：（1）
胰胆管汇合异常导致胰液反流入胆管，出现胆管黏膜损伤

和炎症，渐进性形成胆管囊肿；（2）胚胎早期胆管上皮细胞

增殖不平衡，导致胆管狭窄、胆管扩张及胆管内压力增大；

（3）胆管神经节细胞缺失或发育不良，导致胆管发育

异常［4‑7］。

Ⅲ型先天性胆管扩张症一般位于十二指肠降段，少数

在胰头部，肝内外胆管正常，研究认为一般不合并胰胆管合

流异常［1］。多数患者以反复上腹痛和黄疸为临床表现，也

可能导致胰腺炎症状；长期发作患者可能合并胆道结石甚

至胆管癌变。此病诊断主要依靠影像学检查，如CT扫描、

MRCP等。高质量的MRCP能够清晰地显示出胰胆管汇合

情况，确诊率可达 90%以上。由于胆总管下段被肠腔气体

干扰，腹部超声检查对此病诊断率不高。此外，ERCP作为

了解胰管、胆管、胰胆管汇合部最为有效的方法，能够更准

确地诊断胆总管末端囊肿，但其为一种微创操作，有发生胰

腺炎的风险。

单纯Ⅲ型先天性胆管扩张症临床上比较罕见，绝大多

数儿童期已经发病，其治疗手段仍无定论。早期，主张对胆

总管末端囊肿施行经十二指肠囊肿切除联合乳头括约肌成

形术。近年来，随着内镜技术及器械的发展，对于Ⅲ型先天

性胆管扩张症，ERCP在明确诊断的同时行囊肿切开、乳头

括约肌成形术，已成为一种较好的治疗方式。此次我们报

道这例Ⅲ型先天性胆管扩张症患者，鉴于胆道内镜技术已

是我科熟练技术，通过ERCP诊治，恢复顺利。仍有部分学

者认为，ERCP治疗后的囊肿残留仍会增加癌变风险。也有

学者指出，Ⅲ型先天性胆管扩张症可能与其他型先天性胆

管扩张症发病机理不同，其癌变风险很低，约 2.5%［8‑9］。目

前关于Ⅲ型先天性胆管扩张症的临床报道极少，仍需长期

大量的数据进行研究。我们提倡，对于Ⅲ型先天性胆管扩

张症行内镜下囊肿切开、乳头括约肌成形术的患者，进行长

期随访。
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图 1 上腹部多层螺旋CT显示胆总管的矢状面，绿箭头所指为胆总管末端囊肿 图 2 扩张肝内外胆管的三维成像，绿箭头所指为胆总

管末端囊肿 图3 胆管造影可见胆总管末端囊肿（绿箭头） 图4 内镜下胆总管末端囊肿切开后置入鼻胆管
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