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胆道闭锁小儿肝移植手术时机、
术式和疗效

夏普开提·甫拉提 吐尔洪江·吐逊 温浩 姚刚

述评

【摘要】  胆道闭锁是由于肝外与肝内胆管发生进行性纤维炎性梗阻而导致的胆汁淤积性肝硬化，

并最终以肝衰竭为结局的一类疾病，是小儿肝移植手术的常见适应证。本文将探讨胆道闭锁的发病机

制、诊断方法、肝移植手术时机、手术方式及术后并发症；同时探讨小儿肝移植的现状及发展。
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【Abstract】 Biliary atresia is a category of disease caused by biliary cirrhosis due to progressive fibro-
inflammatory obstruction of extrahepatic and intrahepatic bile ducts, and eventually progresses into liver 
failure. It is a common indication for liver transplantation in children. In this article, the pathogenesis, diagnosis 
of biliary atresia, timing, procedures and postoperative complications of liver transplantation were illustrated. 
Meantime, current status and development of pediatric liver transplantation were discussed.
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胆道闭锁（biliary atresia，BA）通常是指先天

性 BA，见于婴幼儿 [1-2]。由于胆管在胎儿时期就发

生闭塞，导致胆汁无法排出，长期胆汁淤积引起的肝

损害 [2-4]。成人与小儿肝移植于 1963 年同时开始发

展。世界第一例小儿肝移植手术是由 Thomas Starzl
为 3 岁的 BA 患儿进行治疗 [5]。

经过半个世纪的医学技术发展，随着小儿肝移

植技术的逐步成熟，肝移植手术现已成为终末期肝

病的唯一治疗手段 [6-8]。目前小儿肝移植的适应证

主要包括胆汁淤积性肝病、遗传代谢性疾病、暴发

性肝衰竭、肝肿瘤等疾病 [5]，其中 BA 为最常见的

手术适应证，我国发病率约为 1/5 000，肝门空肠吻

合术（Kasai 术）可以挽救部分患儿的生命，但即便

如此，最终也仍有 75% 的患儿需要行肝移植手术进行

干预 [7]。然而，限制着肝移植技术发展进步的最大问

题却在于供体器官的来源紧缺。活体肝移植（living-
related liver transplantation，LLT）以及尸体劈离式

肝移植（splitting liver transplantation，SLT）的出现

提供了更多体积大小合适的供体器官，从而使得更多

的患儿获得了肝移植的机会，但这仍无法完全缓解供

体器官来源紧缺的问题。而 Kasai 手术则成为患儿肝

移植术前的一种重要的姑息性手术治疗方式 [7]。因

此主张 BA 患儿应早期进行肝门空肠吻合术作为姑

息性治疗，当出现肝衰竭时则建议行肝移植的评估。

一、BA 发病机制

BA 是世界范围内小儿肝移植最常见的手术指

征，但由于其复杂性和对疾病发病机制缺乏了解，新

疗法的开发一直受阻 [9]。BA 的免疫发病机制可使

患儿出生后第 1 个月就出现胆管增生，持续纤维化，

致使不同程度肝硬化、门静脉高压或其他严重的肝

脏并发症发生 [10-11]。关于该疾病的病因有不同的理

论，包括胚胎或发育异常；暴露于外源性因素，如病

毒或毒素；免疫不成熟；免疫失调和自身免疫 [12-13]。

这种变量和因素的复杂组合导致 BA 不是一种单一

病因的疾病，而是具有某些临床特征的不同表型的

疾病组合 [9]。

二、BA 诊断方法

BA 的主要症状是持续性进行性黄疸、浓茶样

尿、陶土色粪便和肝脾肿大，并常常发生梗阻性黄

疸。目前其发病机制暂不明确，给临床诊断和治疗

带来了困难与挑战。虽然已有大量的研究，但尚未

列出标准的诊断和治疗方案 [14]。BA 的术前临床诊

断主要依靠患儿症状、体征、血液检查和超声、MRI
检查等。腹腔镜或开放探查联合胆道造影被认为是

诊断的金标准 [14]。MRI、放射性核素扫描和肝活检

的诊断价值远低于超声和胆管造影 [15-16]。肝外胆管

的解剖形态及闭锁的部位各自有着较大的区别，因

而与形态分型有关，较为复杂。BA 的分型也是基于

肝外 BA 的主要部位来进行分类：Ⅰ型为胆总管闭

锁，包括胆总管下段及高位不同程度的闭锁；Ⅱ型为

肝管闭锁，即胆管为开放状态而肝管则呈闭锁或缺

损等；Ⅲ型的闭锁部位则位于肝门部肝管（图 1）。
三、肝移植手术时机

BA 患儿应早期行 Kasai 术，当出现肝衰竭时

则建议行肝移植的评估。终末期肝病患者如有合

并以下 2～3 条合并症则可施行肝移植手术治疗：

难治性腹腔积液；合并上消化道出血的肝门静脉

高压；发生肝性脑病并呈进行性加重；自发性细菌

性腹膜炎并反复发作；进行性加重的疲劳或营养

不良；肝肾综合征；肝肺综合征合并进行性加重的

低氧血征；代谢性骨病并骨折；反复发作的胆道化

脓性感染；黄疸合并难以纠正的皮肤瘙痒；合并严

重肝功能不全；急性暴发性肝衰竭 [17-18]。绝对禁忌

证：不可切除的肝外恶性肿瘤；人类免疫缺陷病毒

（human immunodeficiency virus，HIV）阳性；无法

控制的全身感染；合并肝外恶性肿瘤；不可逆的严

重神经损伤；心、肺和肾脏等关键器官及其他肝外

器官异常 [17]。

患儿的肝移植评估符合肝移植条件后，即可

行肝移植手术治疗。此前需要计算移植所需的肝

脏重量，若供肝的体积过小无法满足机体代谢需要

时，将导致小肝综合征，影响术后恢复；反之，若移

植进受体的供肝积过大，将发生腹内压的增高，心

脏和肾脏的血液回流障碍等问题；门静脉血栓形成

也是供肝体积过大导致的血流灌注不足的重要表

现之一。日本京都大学在实验及临床研究的基础

之上提出了标准移植肝的移植物重量与受体体重

比（GWRW）值在 1.0%～3.0% 之间比较合适，即

为最低移植肝脏质量的标准，这个重量相当于受体

标准肝重量的 50%[19-21]。

四、肝移植手术方式及疗效

BA 肝移植手术方式：（1）减体积肝移植术于

1984 年首次报告，肝移植物在体外被修剪成有功

能的肝叶或肝段，用于解决小儿供体肝匮乏 [22]。 
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（2）SLT 是减体积肝移植和亲体肝移植逐步发展

而达到的最新阶段。通过该技术，1 个成人肝脏被

分割成两个有功能的移植物，较大的Ⅳ～Ⅶ段移植

给成人，较小的Ⅱ～Ⅲ段移植给小儿 [22]。（3）小儿

活体部分肝移植，选择适合的肝移植物供体，分别

对供体与受体行供肝切取术及受体活体肝移植术。

1996 年 Goss 等 [23] 报道 190 例小儿肝移植结

果，受体 1、2、5 年的存活率分别为 83%，80% 和

78%。而日本、中国香港的研究报道近年小儿活体

部分肝移植的成活率达 90%～100%[22]。受体术后

并发症包括血管并发症、胆道并发症、排斥反应、原

发性移植物无功能以及感染等。肝动脉栓塞发生

率为 13%～17.8%，可表现为肝坏死、胆漏和胆道梗

阻症状，一旦出现栓塞可早期切开取栓，如血管仍

然不通畅只能切除供肝行二次肝移植术；小儿肝移

植术后门静脉栓塞发生率为 7.4%～12%，肝静脉狭

窄发生率为 4.4%，与肝动脉和门静脉梗阻不同，发

生较晚，症状为肝大、腹腔积液和肝功能不良，死亡

率为 33%，采用球囊扩张狭窄的吻合口可以得到良

好的改善；胆管并发症，如胆漏及胆肠吻合口狭窄

等的发生率为 14%[7,24]。一经诊断明确，必须紧急

手术解决，及时适当处理，均能治愈，不影响移植肝

的存活。供体术后并发症包括术中脾破裂、肝切面

胆漏、膈下积液和感染、术后胃底向内侧移位所引

起的吞咽困难 [7,24]。

五、小儿肝移植展望

过去 40 年以来，发达国家的小儿肝移植技术

无论是在基础理论还是在临床技术上均步入成熟

阶段，在我国也在逐渐发展、普及。先天性 BA 在

我国发病率较高，肝移植技术在将来会发展成为挽

救终末期肝病患儿生命的常规性治疗方法。新技

术发展也会推动小儿肝移植的进步：（1）腔镜供体

手术。指腹腔镜下对供体进行肝部分切除术。不

同于以往的“开大刀”，腹腔镜供体手术的创伤小、

感染风险低、术后恢复快、住院时间短、术后疼痛较

开腹手术明显减轻，而效果与开腹手术等同甚至优

于开腹手术。（2）无缺血肝移植。目前我国获取

供体器官的方式仍为快速冷灌注的方式，并将离体

一定时间的供体器官冷冻保存后再移植到器官受

者的体内。这种方式使得供体器官将遭受缺血 - 再
灌注损伤（IRI）。无缺血肝移植即通过常温机械灌

注技术，在不中断器官血供的前提下进行器官的获

取、保存及植入，从而很大程度避免了供体器官的

IRI[25]。2017 年 7 月 23 日，中山大学附属第一医院

何晓顺教授团队成功完成全球首例“无缺血”人

体肝移植术 [25]。以常温机械灌注技术为基础的器

官移植不仅可以用于肝移植，随着技术的发展与成

熟，在不远的将来此技术或可运用在几乎所有的器

官移植术中。（3）人工肝脏。就目前供肝来源匮

乏的问题，人工肝脏的支持可将成为终末期肝病患

注：Ⅰa 为胆总管下端闭锁；Ⅰb 为胆总管高位闭锁；Ⅱa 为胆囊至十二指肠间的胆管开放，而肝管完全缺损或呈纤维条絮状；Ⅱb 为肝外胆管完全闭

锁；Ⅱc 为肝管闭锁、胆管缺如；Ⅲa 为肝管扩张型；Ⅲb 为微细肝管型；Ⅲc 为胆湖状肝管型

图 1 胆道闭锁的分型

Ⅲc

Ⅰa Ⅰb
Ⅱa Ⅱb

Ⅱc Ⅲa Ⅲb
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者在接受肝移植手术治疗前的重要桥接治疗手段。

六、总结

目前，儿童肝移植术后 1 年和 5 年患者生存率

分别为 95% 和 85%。患者疾病的严重程度和基础

疾病的存在对生存率有较大影响，在急性肝衰竭的

情况下，1 年生存率下降到 65%～70%[26]。因此，

肝移植显然已超出了实验阶段，作为一种有效的挽

救生命的手术，它在全世界范围内得到了长足的发

展。肝移植的致命弱点仍然是依从性，尤其是青少

年患者，并且与生活质量密切相关 [27]。小儿肝移植

是涉及到儿科、内科、外科、麻醉、护理、心理学等诸

多相关学科的综合性治疗手段。现今，如何预防免

疫抑制剂的不良反应、最大限度地促进受体健康成

长逐步成为重要的课题。而我国在小儿肝移植上

也有许多问题需要解决，如大力普及小儿肝移植技

术，建立小儿肝移植专业团队，提高围手术期监护

管理水平；鼓励和弘扬无偿捐献制度，提高供肝质

量；在技术水平逐渐成熟的基础之上，进一步降低

医疗费用；不断增强国际间的交流和合作等。
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