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Ⅴa型双肝外胆管畸形 1例并文献复习
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［摘要］　双肝外胆管畸形在临床上极为罕见，此文报道了 1例由 2条独立的肝外胆管相互汇合后

进入十二指肠且无异位引流的双肝外胆管畸形病例，探讨双肝外胆管畸形的临床特征和超声声像图

特点，并与手术、T管造影进行对照，结合相关文献进行总结分析。双肝外胆管畸形是一种少见的先

天性胆道畸形，临床表现不典型，极易漏诊误诊，彩色多普勒超声等影像学检查在双肝外胆管畸形诊

断方面具有重要意义。
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双肝外胆管畸形是胆道系统异常中罕见的先天性异常，

在临床上非常少见，Vesalius在 1543年首次报道了第 1例双

肝外胆管引流入十二指肠和胃的病例，到目前为止，已报告

的双肝外胆管畸形病例不超过 100例，国内仅见少量个案报

道，极易误诊。本文就大同市第三人民医院收治的 1例首先

由超声诊断的双肝外胆管畸形病例的临床表现、影像学特

点、诊治经过，结合文献进行总结分析，旨在提高对该病的认

识，以减少误诊漏诊。

临 床 资 料

病人：女性，78岁，主因“上腹部疼痛 2 d”于 2009年 3月 2

日入大同市第三人民医院。入院时体格检查：腹部腹肌紧

张，全腹均有压痛，伴反跳痛，以左上腹明显。急诊行血常规

检查：白细胞计数为 9. 3×109/L，中性粒细胞比例为 0. 91。

急诊肝功能检查：血清总胆红素为 103. 6 μmol/L，直接胆红

素为 54. 3 μmol/L。急诊腹部超声示：胆囊体积增大，大小约

13. 8 cm×4. 1 cm，壁毛糙，囊内见多个可移动的强回声，后

伴声影，较大者长约 1. 0 cm×0. 8 cm，胆汁透声欠佳，肝外胆

管走行区域可见“三管征”（图 1），第 3条管状结构为门静脉，

前两条为管状结构，内径分别约 1. 2 cm、1. 0 cm，前方者内可

见一长约 1. 3 cm×1. 2 cm的强回声，后伴声影，后方者内可

见 2. 2 cm×1. 0 cm 的弱回声团，受胃肠道气体干扰，2支管

状结构下端显示不清，肝内胆管扩张，内径约 0. 3～0. 5 cm；

超声诊断考虑肝外胆管畸形，一支内伴结石，另一支内沉积

物，肝内外胆管扩张。急诊腹部 CT 示：胰腺钩突平面以上

胆总管、胰管及肝内胆管扩张，胆囊积液增大，胆总管下段可

见大小约 1. 0 cm的略高密度影；CT诊断为胆总管下段结石

伴低位梗阻性黄疸、胆囊积液增大。

病人高龄且就诊时病情较危重，进行急诊手术，术中发

现：胆囊与十二指肠粘连。锐钝性结合将胆囊周围粘连仔细

分离后，见胆囊位置正常，大小约 12 cm×5 cm，壁厚，充血水

肿明显。切除胆囊后见双肝外胆管并行走行，未见汇合部，

考虑胆囊管汇入右肝外胆管，双肝外胆管均增粗，内径均约

1. 2 cm，下段均触及结石，遂于二者中下段分别纵行切开，其

内胆汁黏稠，呈墨绿色，胆道内压力增高，探查右侧肝外胆管

上段通畅，未见结石，用胆道勺将下段结石取出，大小约 0. 7 
cm×0. 5 cm，胆道探子可顺利进入十二指肠。相同方法取

出左侧肝外胆管结石，大小约 0. 6 cm×0. 5 cm，胆道探子可

顺利从左侧肝外胆管进入十二指肠，尿管冲洗未见异常。于

双侧肝外胆管分别置入 T管一根，缝合于胆总管管壁，固定

后加压注水无渗漏。T管于腹壁引出固定。术后诊断：急性

胆囊炎，胆囊结石，肝外胆管畸形，胆总管结石，化脓性胆

管炎。

术后 T管造影：左右肝外胆管及其肝内分支显影良好，

形态结构正常，无狭窄、扩张及充盈缺损。可见 2支略呈平

行走行的肝外胆管显示，在下端汇合成单一的胆总管，二者

之间无任何管道相交通（图 2），未见胆总管异位引流，诊断为

双肝外胆管畸形（Ⅴa型）。病人手术后伤口Ⅰ期愈合，保留

T 管出院。1个月后拔除 T 管，拔管前常规试夹管、T 管造

影，通畅良好，拔管顺利。随访 6个月无任何不适。
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讨 论

双肝外胆管畸形是一种少见的先天性胆管畸形，其一正

常肝外胆管通常流入十二指肠乳头，另一异常肝外胆管称为

副胆总管（accessory common bile duct，ACBD）［1］，可异位引

流或与正常肝外胆管汇合。双肝外胆管畸形病人大约 2/3
来自亚洲，大多数报道来自日本［2］。双肝外胆管畸形发生在

胚胎发育第 4周或第 4周之前［3-5］，此时期肝囊形成，如果此

区域前肠分化细胞异常增长，在第 5周时会形成 2条连接肝

脏和十二指肠的细胞束，进而形成双肝外胆管畸形，其实质

是正常胆总管发育过程中的一种退化现象［6-7］。双肝外胆管

可以在任何部位分离，典型者多发生在胆囊管与胆总管汇合

口上方区域［8］。

在 2007年之前，多用左右肝管低位汇合来描述本研究

中的双肝外胆管畸形，对于左右肝管低位汇合的标准目前国

内外文献尚无确切的诊断标准，有文献认为汇合点距肝门>
2 cm 可诊断为左右肝管低位汇合［9］。2007年之后，多沿用

Choi 等［8］以解剖结构为基础提出的分型，分为以下 5型：Ⅰ
型，胆总管内隔膜。Ⅱ型，胆总管下端分叉，各自独立引流。

Ⅲ型，2支独立的胆管，二者之间无交通者为Ⅲa 型，有交通

者为Ⅲb型。Ⅳ型，2支胆管，二者之间存在一个或多个管道

相交通。Ⅴ型，即左右肝管低位汇合［10-11］，分为Ⅴa及Ⅴb型，

Ⅴa型，2支独立的肝外胆管汇合成单一的胆管，二者之间没

有任何管道相交通；Ⅴb型，2支独立的肝外胆管汇合成单一

的胆管，二者之间存在一个或多个管道相交通。大部分文献

尤其是中文文献中的左右肝管低位汇合病例均为Ⅴa型，未

见Ⅴb型的左右肝管低位汇合病例。无论Ⅴa型或Ⅴb型，多

伴有胆囊管的异位［12］，当胆囊管汇入右肝外胆管时，左右肝

外胆管呈平行下降，本文Ⅴa型病例与此解剖特点一致；当胆

囊管汇入左肝外胆管时，左右肝外胆管以前后位置排列，左

肝外胆管多重叠在右肝外胆管前方。

双肝外胆管畸形临床表现隐匿，多在发现胆总管结石、

胆囊结石、多次检查或手术探查胆管时意外发现［13］，多因胆

道系统及其周围炎症所致［10］。由于双肝外胆管畸形多伴有

胆汁引流不畅，且ACBD的开口缺乏括约肌，易导致肠内容

物逆流，大约 27. 7%的病人患有胆结石［3-4］，本病例也合并胆

囊结石。双肝外胆管畸形最常见的症状是上腹部疼痛，其次

为胆汁反流引起恶心、呕吐、发热、黄疸等症状。Yamada
等［2］回顾性观察了 47例日本双肝外胆管畸形病人，发现男女

之比为 1. 6∶1，平均发病年龄为 46. 1岁。据报道，15% 的双

肝外胆管畸形病人与胆道系统癌症有关［14］，胆道系统癌症与

ACBD 开口位置紧密相关［1，7］，异位开口位置位于胃、肝、十

二指肠、胰管等部位时，常因异常引流导致肿瘤发生［3-4］。

双肝外胆管畸形诊断主要依靠手术探查和影像学检查，

双肝外胆管畸形的术前诊断准确率很低，Chen 等［5］回顾了

1965～2012年间 22例双肝外胆管畸形病例，只有 1例被确切

诊断。既往报道的双肝外胆管畸形多由内镜逆行胰胆管造

影术（ERCP）诊断，因其有创、对操作人员的依赖性大且可

能引起严重的并发症，磁共振胰胆管成像（MRCP）和增强

CT被用作胆道疾病术前评估的替代方法［7，15］，胆道造影检查

仍然是诊断双肝外胆管畸形的金标准，但其为有创检查较少

使用。CT和磁共振检查，适合于超声发现异常者的进一步

筛查，判定双肝外胆管畸形的分型、范围，发现异位引流。尽

管超声对于肝外胆管的分界、具体走行、汇入点及变异的评

价存在一定的困难，但超声目前仍是胆管疾病的首选筛查手

段。依据Choi等［8］的双肝外胆管畸形分型，超声对于Ⅰ、Ⅲ、

Ⅳ、Ⅴ型可进行初步判定，但超声对胆管之间的短距离交通

判断存在困难，对双肝外胆管畸形的进一步明确诊断目前主

要依靠MRCP检查及手术探查。

双肝外胆管畸形的治疗选择取决于其临床类型及其可

能引起的癌症有关［5］，对于Ⅰ型双肝外胆管畸形，其恶性发

病率低，若无胆道梗阻或胆管炎发作史，可不必急于手术探

查，如有梗阻或炎症时，可选择手术切除胆总管隔膜；对于

Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ型双肝外胆管畸形，建议行ACBD切除术或者对病

人进行严格随访；对于Ⅴ型双肝外胆管畸形，目前尚无明确

的治疗策略［4，7］。若有异位引流者，不论哪一型，则均需阻断

异位引流通道以避免肿瘤的发生。

双肝外胆管畸形发生部位明确，其主要鉴别的是胆囊管

的变异［15］，正常胆囊管多斜行汇入胆总管，部分呈螺旋状环

绕胆总管，少部分在汇入前与胆总管呈平行走行，而此病例

中的双肝外胆管也是平行并行。胆囊管平行走行是指胆囊

管与胆总管平行走行距离不小于 2 cm；胆囊管增长并低位汇

合是指胆囊管长度大于 6 cm 并且低位汇合进入胆总管内，

对于较短的胆囊管平行走行超声多可追踪到胆囊管全程，鉴

别诊断并不困难，对于较长的胆囊管尤其是低位汇合时其鉴

别诊断存在一定的困难，可以使用超声、CT 及 MRCP 等来

进行鉴别；此外，双肝外胆管畸形尚需要与先天性双门静脉

畸形、肝动脉扩张鉴别，二者均可由彩色多普勒超声、超声造

影、CT血管造影（CTA）及MR等鉴别。

综上所述，双肝外胆管畸形是一种罕见的先天性疾病

（笔者希望多积累相关病例进行研究，但自 2009年至今未再

收集到相关病例），因临床表现不典型，极易漏诊误诊，该病

的关键在于术前准确的诊断、充分的评估，这对术式选择以

及术中的处理均有重要的意义；但若病人就诊时病情较危

图 1　Ⅴa型双肝外胆管畸形声像图　2支独立的肝外胆管

汇合成单一的胆管，二者之间没有任何管道相交通；2支肝

外胆管一支内见胆结石（箭头 1），另一支内见胆泥（箭头 2）
　　图 2　病人术后 T管造影图　见 2支肝外胆管（箭头 1、
2）在下段汇合为一支胆管（箭头 3）
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重，无法耐受 MRCP或 ERCP明确诊断时，更需充分评估手

术风险，术中更应谨慎探查，尽可能避免造成医源性胆道损

伤及其他并发症。对可疑的病例及时行影像学检查，考虑双

肝外胆管畸形的可能，提高诊断率，避免造成严重的后果。

此外，关于双肝外胆管畸形的治疗管理策略还有待进一步

研究。
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