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成人多囊肝病临床分期对治疗方式选择的价值
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［摘要］　目的：探讨成人多囊肝病（ＡＰＬＤ）的临床分期对治疗方式选择的指导意义。方法：回顾分析我院自１９９５年５月～
２００７年１０月间共收治的４３例ＡＰＬＤ患者的临床资料，根据临床表现及影像学检查将其分为３期：无症状或轻微症状期、明显

症状期、致死症状期。２６例接受肝部分切除联合广泛囊肿开窗术治疗，１７例门诊随访观察。结果：１５例门诊随访无症状或轻

微症状期患者，其中１例合并原发性肝癌，发病后４个月死亡；其余１４例平均随访（４２．８±３７．９）个月，１２例病程进展缓慢，２例

病情发展较快，后接受手术治疗。２４例明显症状期患者接受肝部分切除联合囊肿广泛开窗术治疗，无围手术期死亡，平均随访

（６１．４±４３．０）个月，２例死于肾功能衰竭，３例术后症状复发。４例致死症状期患者，２例接受肝部分切除联合广泛囊肿开窗术

治疗，其中１例术后症状无缓解，１例术后发生肝功能不全，于术后８个月接受肝移植治疗；２例门诊接受经皮穿刺抽液治疗，１

例随访５个月后死于上消化道出血，１例接受经皮穿刺抽液治疗后症状稍缓解。结论：成人多囊肝病的临床分期有助于患者

治疗方式的选择：无症状或轻微症状期患者一般可临床随访；明显症状期患者可采用手术治疗；致死症状期患者不宜接受常规

手术治疗，可能需行肝移植。
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　　成人多囊肝病（ａｄｕｌｔｐｏｌｙｃｙｓｔｉｃｌｉｖｅｒｄｉｓｅａｓｅ，

ＡＰＬＤ）简称多囊肝病（ＰＬＤ），也称常染色体显性遗
传多囊肝病（ａｕｔｏｓｏｍａｌｄｏｍｉｎａｎｔｐｏｌｙｃｙｓｔｉｃｌｉｖｅｒ
ｄｉｓｅａｓｅ），常与多囊肾病合并发病。该病发病率较
低，多数患者无临床症状，但需要密切观察；少数随
病程发展出现明显症状，主要是由肝实质内多发囊
肿引起的压迫症状，包括肝肿大、腹胀、纳差等，甚至
出现轻度黄疸、转氨酶升高等肝损害及肾功能不全
症状。少数患者还可并发囊内出血或感染、门脉高
压、布加综合征、囊肿癌变等，需积极行外科处理。本
研究总结分析了我院１９９５年５月至２００７年１０月门
诊及住院收治的４３例ＡＰＬＤ患者临床资料，旨在探
讨本病临床分期对其外科治疗方式选择的意义。

１　资料和方法

１．１　一般资料　１９９５年５月至２００７年１０月住院
及门诊患者共４３例；男８例，女３５例，年龄３６～６３
岁，平均（４４．７±７．７）岁；５７％（２４／４３）患者有多囊肝
家族史，８３％（３５／４３）合并多囊肾，１例合并多囊胰。

１．２　临床分期　根据患者是否有临床症状、临床症
状的严重程度、肝功能及患者的影像学检查（通常为

ＣＴ或 ＭＲＩ）结果和生活质量，将其分为以下３期。

１．２．１　无症状或轻微症状期　患者无或仅有轻微临
床症状，影像学检查提示囊肿数目较少（图１），肝功能
正常，体检肝脏体积正常或增大不明显，ＥＣＯＧ（Ｅａｓｔ
ｅｒｎＣｏｏｐｅｒａｔｉｖｅＯｎｃｏｌｏｇｙＧｒｏｕｐ）［１］评分为０分。

图１　无症状或轻微症状期患者的影像学资料及疾病进展

Ｆｉｇ１　ＣＴｉｍａｇｅｐｒｏｇｒｅｓｓｉｏｎｏｆｐａｔｉｅｎｔｓａｔｎｏｎｓｙｍｐｔｏｍｏｒｓｌｉｇｈｔｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅ
Ａ：Ｎｏｎｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅ；Ｂ，Ｃ：Ａｐａｔｉｅｎｔａｔｎｏｎｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅｄｅｖｅｌｏｐｅｄｏｂｖｉｏｕｓｓｙｍｐｔｏｍｓ；Ｄ：Ａｐａｔｉｅｎｔｉｎｎｏｎｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅｗｉｔｈｈｅｐａｔｏｃｅｌｌｕ

ｌａｒｃａｒｃｉｎｏｍａ（ｗｈｉｔｅａｒｒｏｗ）

１．２．２　明显症状期　又称ＡＰＬＤ严重期，患者症状
明显，主要表现为腹胀、腹痛、纳差，体检可触及肿大
的肝脏，部分患者可有胸腔积液和腹腔积液，影像学

检查提示囊肿数目较多（图２），或数目虽不多，但囊肿
直径较大，占据了大部分肝脏，可见一定体积的正常
肝组织，肝功能处于代偿期，ＥＣＯＧ评分为１～３分。

图２　明显症状期患者手术前后ＣＴ资料对比

Ｆｉｇ２　ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅａｎｄｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｓｏｆｐａｔｉｅｎｔｓａｔｏｂｖｉｏｕｓｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅ
Ａ，Ｂ：Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｂｅｔｗｅｅｎｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎａｎｄｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｏｎｏｆａｐａｔｉｅｎｔｓｈｏｗｅｄｔｈａｔｔｈｅｓｔｏｍａｃｈｗａｓｏｂｖｉｏｕｓｌｙｐｒｅｓｓｅｄｂｅｆｏｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ（ｗｈｉｔｅ

ａｒｒｏｗ）．Ｔｈｅｌｉｖｅｒｐａｒｅｎｃｈｙｍａｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｅｄｏｂｖｉｏｕｓｌｙｗｉｔｈｏｕｔｎｅｗｃｙｓｔｓ．Ｃ，Ｄ：ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅａｎｄｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｓｏｆａｎｏｔｈｅｒｐａ

ｔｉｅｎｔａｔｏｂｖｉｏｕｓｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅ．Ｌｉｖｅｒｐａｒｅｎｃｈｙｍａｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｅｄｏｂｖｉｏｕｓｌｙａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ

１．２．３　致死症状期　患者表现为严重症状和体征，
包括平卧位呼吸困难、下肢水肿、体质量减轻、恶病
质等，多伴有生活能力严重受限，肝功能Ｃｈｉｌｄ分级
为Ｂ级或Ｃ级，部分患者并发门脉高压症或梗阻性
黄疸，影像学检查提示囊肿几乎占据全部肝脏，仅有

小面积肝组织位于肝脏边缘（图３），ＥＣＯＧ评分为

３～４分。

１．３　肝部分切除联合广泛囊肿开窗术　手术切口
采用“人”字型，开窗先从肝脏表面的囊肿开始，按从
中央到两侧、从下向上的顺序操作，尽可能达到最大
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限度的去顶开窗；囊肿间组织仔细结扎或缝扎，预防
胆漏和出血；开窗后残留的囊壁用氩气刀烧灼囊肿

内膜上皮，减少囊液分泌；根据术前影像学评估，对
囊肿集中且肝组织稀少的区域行区域性切除。

图３　致死症状期患者的影像学资料

Ｆｉｇ３　ＣＴｏｒＭＲＩｉｍａｇｅｓｏｆｐａｔｉｅｎｔｓｉｎｌｅｔｈａｌｓｙｍｐｔｏｍａｔｉｃｓｔａｇｅ
Ａ，Ｂ：Ｔｈｅｌｉｖｅｒｏｆａｐａｔｉｅｎｔｗａｓａｌｍｏｓｔｔｏｔａｌｌｙｏｃｃｕｐｉｅｄｂｙｍｕｌｔｉｔｕｄｉｎｏｕｓｃｙｓｔｓｅｘｃｅｐｔｆｏｒｔｈｅｌｅｆｔｌｏｂｅ（ＭＲＩ）；Ｃ，Ｄ：Ｌｉｖｅｒｓｏｆｐａｔｉｅｎｔｓａｔｌｅｔｈａｌ

ｓｙｍｐｔｏｍｓｔａｇｅｗｅｒｅａｌｍｏｓｔｔｏｔａｌｌｙｏｃｃｕｐｉｅｄｂｙｍｕｌｔｉｔｕｄｉｎｏｕｓｃｙｓｔｓ（ＣＴ）

２　结　果

２．１　患者预后　无症状或轻微症状期患者１５例，

门诊随访，１例合并原发性肝癌者于４个月后死于
肿瘤并发症；其余１４例平均随访（４２．８±３７．９）个
月，１２例病程进展缓慢，２例病情发展较快，分别于
初次诊断２３、４２．５个月后行肝部分切除联合广泛囊
肿开窗术，术后症状消失。

　　明显症状期患者２４例，均接受肝部分切除联合
广泛囊肿开窗术，随访（６１．４±４３．０）个月，２例患者
分别于术后１３０、８５个月后死于多囊肾病引起的肾
功能衰竭；３例患者术后症状复发，临床症状轻微，
门诊给予随访观察。

　　致死症状期患者４例，其中２例接受肝部分切
除联合广泛囊肿开窗术，１例术后症状无缓解，１例
术后发生肝功能不全，合并阻塞性黄疸、门脉高压
症，于术后８个月接受肝移植治疗，至２００９年１月
已健康存活１０个月。另２例建议肝移植，但出于经
济原因，患者仅能接受经皮穿刺抽液治疗，１例患者
随访５个月后死于由门脉高压症引起的上消化道出
血，１例患者接受经皮穿刺抽液无水乙醇硬化疗法
后症状轻度缓解，于门诊接受反复治疗。

２．２　术中、术后并发症处理　肝部分切除联合广泛
囊肿开窗术平均手术时间（２７０．７±８１．６）ｍｉｎ。术
后发生需要治疗干预的并发症共计２１例次，其中：
出血４．２％（１／２４），胆漏８．３％（２／２４），大量腹水

３７．５％（９／２４），胸腔积液２９．２％（７／２４），腹腔感染

８．３％（２／２４）。所有患者经治疗后均顺利出院。

３　讨　论

３．１　ＡＰＬＤ的诊治现状　ＡＰＬＤ是一种少见的常

染色体显性遗传性疾病，大部分患者无临床症状，少
数随病情发展出现明显症状，需要外科处理。大部
分患者死亡原因多为多囊肾引起的肾功能衰竭，肝
功能衰竭较为少见。患者的主要症状腹胀、纳差、腹
痛等多由于囊肿压迫引起，治疗目的是缓解症状，延
缓自然病程，因此为手术治疗提供了可能。目前的
临床治疗方法存在一定争议，对有症状的患者目前
治疗方式主要有：经皮抽液无水乙醇硬化剂治疗术、
开腹囊肿开窗术、腹腔镜囊肿开窗术［２］、肝部分切除

联合囊肿开窗术［３］和肝移植术［４］。Ｇｉｇｏｔ等［５］于

１９９７年提出根据患者的ＣＴ检查结果将 ＡＰＬＤ分
为３型：Ⅰ型，囊肿直径＞１０ｃｍ，数目＜１０个；Ⅱ
型，囊肿弥漫分布，中等大小，囊肿之间有大面积的
肝组织；Ⅲ型，是最严重的一种类型，囊肿大小不均，
弥漫分布，囊肿之间存在着小面积的肝组织。他们
还提出Ⅰ型患者适合腹腔镜囊肿开窗术，Ⅱ、Ⅲ型患
者适合开窗加肝部分切除术，但Ⅲ型患者效果较差。

Ｓｔａｒｚｌ等［４］提出，致命症状是肝移植治疗 ＡＰＬＤ的
指征，这些症状通常是：肝功能不全、门脉高压症、顽
固性胸腹腔积液、体质量减轻、恶病质或严重的生活
能力受限，采用其他方法无法缓解者。

３．２　临床分期对治疗方式选择的价值

３．２．１　无症状或轻微症状期　本组共有１５例患
者，其中１例意外发现原发性肝癌合并门静脉癌栓，
于诊断后４个月死于肝功能衰竭。１４例患者平均
随访（４２．８±３７．９）个月，２例随访２３、４２．５个月后
因病情进展较快而接受肝部分切除联合广泛囊肿开

窗术，术后症状消失。结果表明，对于有轻微症状的
患者进行密切随访十分重要；出现的轻微症状也可
能由肝内其他疾病所致，不能仅把这些症状归咎于

ＡＰＬＤ，否则一些其他合并发生的疾病可能会被漏
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诊。对于无症状的患者一般不给予外科干预，一部
分疾病进展较快者，需要临床密切观察，症状明显加
重时应及时干预处理。

３．２．２　明显症状期　本期是临床处理的重要时期。
此期患者接受单纯开窗治疗后效果差，尤其是腹腔
镜开窗治疗后复发率高；但 Ｇｉｇｏｔ等

［５］认为对于

ＧｉｇｏｔⅠ型的 ＡＰＬＤ采用腹腔镜开窗治疗效果良
好。因此对囊肿数目少且位于周边者也可以采用腹
腔镜开窗治疗。Ｎｅｗｍａｎ等［６］通过对术后患者长期

观察，认为术后症状再发的原因是残余囊肿的增大，
而不是新生囊肿，且大部分患者病程进展缓慢，这为
多囊肝的外科治疗提供了理论依据。患者处于轻微
症状期时囊肿通常不大，如果过早干预，位于肝实质
内的小囊肿增大不明显，术中不易发现，导致肝内过
多残余的囊肿未能处理，术后囊肿增大，症状再发率
高，手术效果差。而囊肿生长到明显症状期时，肝内
囊肿增大明显，能够在术中尽可能对更多的囊肿进行
开窗，残余囊肿数目少，术后复发率低。因此当患者
处于轻微症状期进行干预处理对患者是无益的。

　　本组患者２４例，均接受肝部分切除联合广泛囊
肿开窗术。本课题组在国内较早将该方法应用于

ＡＰＬＤ的治疗，取得一些经验［７１０］。我们发现，此类
手术的重点是切除囊肿密集的肝段，并将位于肝实
质的囊肿进行尽可能的广泛开窗，以期达到减压目
的，并为正常肝组织增生提供空间。术后常见并发
症是不同程度的胸腹腔积液、出血及胆漏，并发症虽
少见，但由于创面巨大，仍有一定的发生率。该术式
治疗中期ＡＰＬＤ患者，可显著改善患者症状，经过
长期随访，临床效果好，术后症状再发率较其他治疗
方法低，值得临床推荐使用。其重要意义还在于对
于相当一部分Ⅱ期患者，可以显著延缓甚至阻断其
自然病程的发展，达到替代肝移植治疗的作用，对于
国内患者，卫生经济学意义更显著。

３．２．３　致死症状期　本期患者不仅病情十分严重，
而且接受外科治疗后可能产生致命性并发症。本组

４例患者均经历明显症状期没有得到合理治疗发展
到此期，对其中２例患者试图通过肝部分切除联合
广泛囊肿开窗术治疗改善临床症状，１例术后产生
大量腹水，症状无缓解；１例术后肝脏周围肝组织增
生明显，但肝实质中央囊肿也增大并压迫肝门区，发
生阻塞性黄疸、门脉高压症，后发生肝功能不全，术
后８个月接受肝移植治疗。

　　此期患者采用手术治疗后症状无缓解、发生阻塞
性黄疸和门脉高压症的原因有：囊肿密集，术中无法彻
底处理所有的囊肿；肝组织多位于肝脏周围，如强行处

理囊肿，剩余的肝组织无组织结构支撑，导致残余的肝
组织结构扭曲、转位；切除囊肿密集肝段的同时切断了
过多的门静脉分支；残存较多的囊肿由于周围囊肿开
窗后压力消失，会导致囊肿压力失衡，对位于囊肿间隙
内未受压的血管和胆管产生压迫。因此，此期不是肝
部分切除联合广泛囊肿开窗术治疗的适应证。

　　对于此期的患者各种治疗方式的效果均较差，
且可能会产生严重的并发症，肝移植能够切除病肝，
“彻底治愈”多囊肝病，因此此期病变是肝移植治疗
的指征。但肝移植费用昂贵、供体短缺，手术指征需
要严格把握。Ｚｈｕ等［１１］认为采用肝肾联合移植对

终末期成人多囊肝、多囊肾病治疗效果良好，对合并
多囊肾肾功能不全的患者可以考虑联合移植术。虽
然此期患者采用经皮穿刺抽液硬化剂治疗效果较

差，发生感染后病死率高，但对拒绝肝移植治疗的患
者仍不失是一种简单可行的治疗方式［７］。
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