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·经验交流·

肝内胆管错构瘤是由于胚胎发育过程中胆管板向胆管的

转化发生障碍，吸收不充分所致的错构性病变［1］。该病临床相

对少见，临床医师对其认识不足，易误诊为肝多发囊肿、慢性肝

病、肝硬化等［2］。胆管错构瘤的诊断金标准是肝脏穿刺活检，

但因其多为无明显临床表现的肝脏良性病变，一般无需行穿刺

检查，MRI对胆管错构瘤病灶的显示具有较高的敏感性和特异

性，是诊断胆管错构瘤的常用手段［3］。本研究通过分析我院37例
经MRI或病理证实的肝内胆管错构瘤患者的超声图像资料，提

高超声对其的认识。

资料与方法

一、临床资料

选取 2015年 1月至 2020年 5月我院经MRI或病理证实为

肝内胆管错构瘤的患者 37例，男 34例，女 3例，年龄 32~75岁，

平均（49.6±9.8）岁。其中 10例因上腹部不适、乏力就诊，6例因

体检发现，6例因肝功能异常就诊，14例合并慢行乙型肝炎，

1例外院诊断为肝硬化来我院进一步检查。纳入标准：均接

受 6~12个月随访并有完整的随访资料，肝脏病灶形态、大小和

分布无明显改变。排除标准：结合临床其他检查，排除肿瘤或

感染性病变。本研究经我院医学伦理委员会批准，受检者均

知情同意。

二、仪器与方法

1.超声检查：使用GE Logiq E 9和 Philips EPIQ 5彩色多普

勒超声诊断仪，C1-6腹部凸型探头，频率 3~5 MHz；L6-15线阵
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高频探头，频率 6~15 MHz；C2-5腹部凸型探头，频率 2~5 MHz；
L12-3线阵高频探头，频率3~12 MHz。患者取平卧位，先采用腹

部探头行肝脏常规超声检查，观察肝脏形态、大小、包膜，记录肝

内病灶的分布、大小、形态、边界、血供情况及内部回声等信息，

然后采用高频探头放大观察，重点了解其内部回声情况。以上

操作和超声图像分析均由两名及以上高年资主治医师完成。

2.肝脏硬度值检测：使用 FibroTouch肝脏瞬时弹性成像仪

（中国海斯凯尔公司），具体方法参照 FibroTouch用户手册。患

者取仰卧位，右手抱头，选择右腋前线至腋中线7、8、9肋间为检

测点，维持探头与扫查部位的垂直和固定，避开脉管系统测量

肝实质硬度。嘱患者平静呼吸，连续有效检测 10次，取平均值

作为最终结果。偏差值小于中位数的 1/3且操作成功率>60%
为有效测量。以上操作均由接受过专业培训的同一超声医

师完成。

结 果

一、MRI表现

37例肝内胆管错构瘤在MRI上均表现为肝实质内弥漫分

布的点状或小结节状长T1长T2信号影，边界清晰，肝内外胆管

无扩张，增强扫描无强化，见图1。
二、超声检查结果

37例肝内胆管错构瘤患者中，超声诊断为胆管错构瘤25例
（67.6%），肝脏弥漫性病变6例（16.2%），肝硬化4例（10.8%），肝

多发囊肿2例（5.4%）。

超声多表现为肝内弥漫分布的不规则囊性病变，直径<1.5 cm
（97.3%）；肝脏弥漫性回声增粗（78.4%）；肝内多发偏高回声结

节，直径<1.0 cm（54.1%）；肝内弥漫分布的点状强回声伴彗尾

征（56.8%）；肝包膜光整（94.6%）。见图 2。37例患者的肝脏硬

度值为4.7~15.1 kPa，平均（7.16±1.99）kPa。
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A：横断面脂肪抑制 T2WI示肝内大量弥漫高信号小囊状病灶，多分布

于近肝包膜下；B：冠状位 FIESTA相示肝内弥漫大小不等高信号，信号

较T2 WI稍低，较小者显示欠清

图1 肝内胆管错构瘤MRI图
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A：箭头示肝内弥漫多发大小不一、形态不规则

的囊性病变；B：肝脏弥漫性回声增粗；C：箭头

示肝内多发偏高回声结节；D：箭头示肝内弥漫

分布的点状强回声伴彗尾征；E：箭头示肝包膜

光整

图2 肝内胆管错构瘤超声图

讨 论

肝内胆管错构瘤是一种先天性、良性小叶间胆管畸形，发

病率为 l%~3%［4］。该病起源于内胚层，位于或靠近汇管区，紊

乱、畸形的胆管形成不同大小的囊状结构，与胆道系统不相

通［5］。肝组织病理学特点为：汇管区纤维组织增生，以结构紊

乱的小胆管增生为主，可伴有胆管的囊状扩张，胆管分支状，胆

管间见疏松玻璃样胶原，肝细胞及肝小叶结构正常，一般无肝

·· 305



临床超声医学杂志2022年4月第24卷第4期 J Clin Ultrasound in Med，April 2022，Vol.24，No.4

细胞坏死及再生现象［6］。该病多无临床症状，部分患者可有轻

度右上腹疼痛或不适，常因体检发现，实验室检查多无异常，肝

功能可轻度异常，血甲胎蛋白和癌胚抗原水平一般正常。本研

究结果显示肝内胆管错构瘤好发于中老年男性，其中 6例因体

检发现，10例因上腹部不适就诊，6例肝功能异常，14例合并慢

性乙型肝炎病史。其中合并慢性乙型肝炎的占比较高，影像学

显示肝内回声增粗及实性结节，容易误诊为结节型肝硬化。因

此若肝脏影像学检查发现多发囊性或结节性病变者，不论有无

肝脏原发性基础疾病，均需排除是否合并肝脏少见疾病的情

况，通过肝脏多种影像学检查，必要时行肝组织病理学检查，以

明确诊断，减少误漏诊［7］。
本研究中，肝内胆管错构瘤的各种超声表现彼此间有合

并，声像图表现大多与病理特点密切相关。分析其超声主要表现

为：①肝内弥漫分布的不规则囊性病变，其大小不一，直径<1.5 cm，
囊壁较厚，形态不规则。推测由于病变周围汇管区纤维组织增

生，胆管扩张受限，加之胆管壁的张力限制［8］，超声表现为弥漫

分布、形态不规则、壁较厚的囊性结构。由于较大病灶往往边

界清晰，较小病灶边缘模糊，可与单纯肝囊肿“壁薄、界清、椭圆

形”的特征相鉴别。②肝脏弥漫性回声增粗，肝内多发偏高回

声结节，大小不一，直径<1.0 cm。推测由于小囊性病灶体积过

小，或因部分容积效应，超声仅能显示囊壁的界面，且胆管错构

瘤周围有纤维组织包绕，囊壁较厚，导致肝脏回声显示增粗，部

分病变显示为高回声小结节。③肝内弥漫分布的点状强回声

伴彗尾征。推测该征象是由于病灶内胆管囊性扩张程度和胆

汁含量的不同，较小病灶内胆汁浓度高，存在胆固醇结晶所

致［9］。④肝包膜光整。原因是胆管错构瘤属于小叶间胆管畸

形，肝细胞及肝小叶结构正常。可与慢性肝病导致的肝纤维

化肝包膜欠光整鉴别。⑤肝脏硬度值为（7.16±1.99）kPa。超声

弹性成像近年来常应用于肝脏无创纤维化的评估，受到临床的

广泛认可［10-11］。本研究应用FibroTouch肝脏瞬时弹性成像仪检

测了 37例患者的肝脏硬度值，发现其测值低于 2021年亚太肝

病学会慢性乙型肝炎治疗指南［12］关于肝纤维化 S1期的最佳截

断值（7.3 kPa），符合肝内胆管错构瘤的病理特点，即以小胆管

增生为主，不会引起肝细胞坏死及再生，所以不会引起肝脏硬

度的增加。

肝内胆管错构瘤需与以下疾病鉴别。①肝囊肿及多囊肝：

普通肝囊肿表现为肝内单发或多发的类圆形无回声，形态规

则、壁薄、界清，分布无规律；多囊肝表现为肝脏体积增大，肝内

密布大小不一的无回声，且无回声之间互不沟通。二者均不合

并肝内多发的偏高回声结节和肝内弥漫分布的点状强回声伴

彗尾征。②肝硬化：患者多有慢性肝炎病史，肝包膜不光整，超

声弹性成像显示肝脏硬度值增高，不合并肝内多发的不规则无

回声和肝内弥漫分布的点状强回声伴彗尾征。③肝多发高回

声血管瘤：表现为肝内多发的高回声结节，界清，但不伴有多发

的不规则无回声和弥漫分布的点状强回声伴彗尾征。

综上所述，肝内胆管错构瘤的超声表现有一定特征性，即

肝脏包膜光整，肝内弥漫分布的不规则囊性病变，部分合并多

发高回声结节及点状强回声伴彗尾征，肝脏硬度值多<7.4 kPa。
熟悉并掌握以上征象有助于超声医师正确认识并诊断本病，为

临床诊治提供参考。
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