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胰胆管汇合异常（pancreaticobiliary maljunction，

PB M ）是一种先 天性畸形，部分患者还相伴有先

天性的肝脏血供变异[1]，PBM被认为与一系列胆胰

疾病的发生有密切关系，如先天性胆管扩张症、胆

道癌变、慢性胰腺炎、胆道结石等。尤其胆管癌以

其手术复杂、预后不佳而被广泛关注与研究 [2-3]。

但PB M 本身发病率低，且临床表现隐匿，因此容

易被临床医生忽视。PB M 是导致胆道癌变的重要

因 素 [ 4 ]， 相 对 于 普 通 人 群 ， P B M 患 者 罹 患 胆 道 癌

症 的 风 险 大 大 增 加 ， 如 若 延 误 诊 治 ， 极 有 可 能 造

成严重后果。因此，对于PB M 提高认识、早期诊

断、早期治疗具有重要意义。

1　基本分型

日 本 学 者 K o z u m i 等 在 1 9 1 6 年 第 一 次 报 道 了

PBM。此后PBM开始逐渐广为人知，并不断有学

者 开 展 对 其 研 究 ， 其 中 以 日 本 学 者 的 研 究 走 在 前

列，对其诊断、分型不断提出改进。1994年日本

PBM研究小组[5]提出：PBM是一种先天性畸形，定
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义为胰管与胆管在十二指肠壁外汇合；并按照影像

学所见，将其分型为：⑴ 胆管汇入型（C-P型），

胆管以直角汇入胰管；⑵ 胰管汇入型（P-C型），

胰管以锐角汇入胆管；⑶ 复杂型，胰胆管汇合方

式 复 杂 ， 不 能 简 单 地 归 为 前 述 二 者 之 一 。 这 种 分

型 方 法 从 影 像 学 上 清 晰 直 观 ， 诊 断 简 单 易 行 ， 局

限 性 在 于 没 有 就 相 应 分 型 提 出 后 续 的 治 疗 指 导 原

则，因而临床实用价值有限。

2012年日本PBM研究小组发表了全世界第一

部PB M 临床实践指南，按日本学者习惯，在成人

以胆总管直径10 mm为界限，将PBM分为两大类：

合并胆管扩张型（即先天性胆管扩张症Todani I和

I V - A 型 ） 和 不 合 并 胆 管 扩 张 型 [ 6 ]。 这 种 分 类 方 法

分 门 别 类 对 其 后 续 的 治 疗 方 式 提 供 了 相 应 指 导 原

则 ， 具 有 较 高 的 临 床 实 用 价 值 。 然 而 迄 今 为 止 ，

全世界范围内基 于PB M 的研究甚少，仍然缺乏大

规 模 高 级 别 的 循 证 医 学 证 据 支 持 ， 因 此 ， 该 指 南

的制定是基于专家共识。

2　临床特征

PBM的临床症状没有特异性，且因其在不同

年 龄 、 不 同 分 型 而 表 现 不 尽 相 同 。 其 伴 有 胆 管 扩

张 型 的 患 者 可 有 腹 痛 、 腹 部 包 块 、 黄 疸 等 症 ， 因

此 多 在 青 少 年 时 期 得 到 诊 断 ； 而 不 伴 有 胆 管 扩 张

者症状则多表现隐匿，因此发现年龄相对较晚。

PBM被认为与先天性胆管扩张症等众多疾病

的 发 生 密 切 相 关 ， 其 中 ， 胆 道 癌 变 因 其 不 良 预 后

而被广泛研究。

2.1  PBM 与胆道癌变

众多研究显示，PBM是诱发胆道癌变的重要

因 素 ， 其 患 者 发 生 胆 道 癌 变 的 风 险 显 著 高 于 普 通

人群。Kamisawa等 [7]的研究显示，PBM患者相对

于 胰 胆 管 正 常 汇 合 者 ， 其 诊 断 出 胆 囊 癌 或 胆 管 癌

的年龄大大提前（P<0 .01）。值得注意的是，不

合并胆管扩张的PB M 患者胆道癌变风险显著高于

合 并 胆 管 扩 张 者 ， 且 不 论 是 否 合 并 有 胆 管 扩 张 ，

其癌变位置多位于胆囊。Morine  等 [8]对日本全国 

141家医疗中心的病例回顾性研究显示：PBM患者

总的胆道癌症的发生率是普通人群的200倍。在成

人PB M 患者，合并胆管扩张的患者中发生胆道癌

变的概率达21.6%，其中，胆囊癌占据62.4%，胆

管 癌 占 据 3 2 . 1 % ； 与 之 相 比 ， 在 不 合 并 胆 管 扩 张

的 患 者 中 ， 其 总 的 胆 道 癌 症 发 生 概 率 是 4 2 . 4 % ，

其 中 ， 胆 囊 癌 占 据 8 8 . 1 % ， 胆 管 癌 占 据 7 . 3 % 。

D e n g 等 [ 9 ]对 P B M 与 胆 囊 癌 的 关 系 的 M e t a 分 析 显

示：相对于对照组，胆囊癌患者中PB M 的检出率

更高（10.60% vs.  1.76%，P<0.000 01）。Li等[10]

的Meta分析同样显示出PBM与胆总管癌的高度关

联，且癌变风险较普通人群高。

2.2  PBM 致胆道癌变病理生理机制及病理发现

正 常 情 况 下 ， O d d i 括 约 肌 环 绕 胰 胆 管 汇 合

部 ， 精 准 地 控 制 着 胆 汁 与 胰 液 的 排 放 ， 具 有 单 向

阀 门 作 用 ， 通 过 与 胆 囊 共 同 调 节 胆 道 压 力 ， 使 胆

汁 向 十 二 指 肠 排 放 、 阻 止 胰 液 胆 汁 相 互 逆 流 及

十二指肠液逆流 [11]。在PBM患者，由于胰胆管在

十 二 指 肠 壁 外 提 前 汇 合 ， 形 成 一 个 过 长 的 共 同 通

道 ， 导 致 其 汇 合 起 始 部 没 有 括 约 肌 存 在 ， 胰 胆 管

汇 合 部 失 去 O d d i 括 约 肌 的 精 确 控 制 ， 括 约 肌 收

缩 时 ， 胰 液 与 胆 汁 相 互 混 合 、 反 流 ， 且 由 于 大 多

数 情 况 下 胰 管 中 的 静 水 压 力 要 高 于 胆 管 ， 故 胰 液

多 在 胆 道 瘀 滞 ， 胰 酶 被 激 活 ， 进 而 引 发 胆 管 炎 症

状 。 病 理 上 则 表 现 为 胆 道 黏 膜 上 皮 炎 症 → 增 生 →

不典型增生→癌变的过程 [ 12]，究其根本，胰 胆反

流是导致胆道癌变的重要因素[13-14]；少数情况下胆

汁 也 会 反 流 进 入 胰 管 ， 从 而 引 起 反 复 发 作 的 慢 性

胰腺炎 [ 15]。胰胆反流造成胆汁中高浓度激活的胰

酶是诱发胆道癌变的重要因素 [16]，最近研究 [17]显

示 ， 即 便 在 正 常 胰 胆 管 汇 合 的 人 群 中 ， 因 为 功 能

性 反 流 ， 其 胆 囊 癌 的 发 病 率 大 大 提 高 。 这 一 理 论

被广为接受，并且被众多的病理学发现所证实。

病理学研究显示，Ki-67在PBM患者的胆囊上

皮 中 广 泛 高 表 达 [ 1 8 - 1 9 ]， 提 示 其 胆 囊 上 皮 处 于 高 增

殖状态。而且，39%~91%的PBM患者的胆囊上皮

可发现病理性增生改变 [20-21]。Kaneko等 [22]对PBM

儿 童 的 胆 囊 上 皮 的 基 因 研 究 显 示 ： U C A 1 表 达 上

调和胆囊癌相关联以及B M F表达上调可能在促进

胆囊上皮凋亡方面起重要作用。K - ras基因突变通

常 在 癌 变 的 胆 道 上 皮 中 检 测 到 高 表 达 ， 而 众 多 研

究显示，在PB M 患者的正常胆道上皮中同样 检测

到K-ras基因突变高表达。Matsubara等[23]的研究显

示：对尚未发生胆道癌变的PB M 患者进行检测，

在其33%的患者的胆囊上皮与40%的患者的胆管上

皮中可以检测到K-ras基因突变。Kamisawa等 [24]报

道：在36%的PBM患者的非癌变胆囊上皮中检测到

K-ras基因突变。另外，有报道显示在PBM患者胆汁

中检测到高表达的溶血磷脂酰胆碱和磷脂酰胆碱，

而这被认为是引起胆道癌变的重要风险因素[25]。

2.3  PBM 相关的其他疾病

另外，PBM还被认为与胆石症、非结石性胆
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囊 炎 、 慢 性 胰 腺 炎 、 先 天 性 胆 管 扩 张 症 、 胆 囊 切

除术后综合征[26]等胆胰疾病密切相关[27]。

胆 道 癌 症 恶 性 程 度 高 、 预 后 不 佳 ， 根 治 性 手

术切除是其治疗的首要方法 [ 28]，且目前而言是唯

一可能获得根治的治疗方法 [29]。PBM与众多胆胰

疾 病 的 发 生 密 切 相 关 ， 其 中 胆 道 癌 变 的 不 良 预 后

令 人 谈 之 色 变 ， 因 此 ， 做 到 对 其 早 期 诊 断 ， 早 期

干预治疗具有重要意义。

3　早期发现与诊断

长期以来，PBM并不作为一项独立的疾病出

现 在 国 内 医 学 教 材 中 ， 对 其 认 识 程 度 往 往 只 是 造

成 其 他 疾 病 的 病 理 因 素 之 一 ， 如 先 天 性 胆 管 扩 张

症 [ 3 0 ]。加之临床罕见、症状隐匿，致使其诊断往

往 是 因 其 他 疾 病 行 相 关 检 查 时 的 意 外 发 现 。 现 实

情 况 是 ， 一 般 医 疗 中 心 的 影 像 报 告 并 不 包 括 此 内

容 ， 致 使 其 诊 断 在 很 大 程 度 取 决 于 临 床 医 师 对 这

一 疾 病 的 理 论 认 识 以 及 单 独 阅 片 能 力 。 因 此 ， 提

高对PB M 这一疾病的认识才是做到早期诊断的根

本举措。

从PBM提出至今，虽然其定义一直未有明显

改变。但各种等诊疗手段的不断发明，关于PB M

的诊断标准也在不断更新。日本PB M 研究小组在

其2013年年会上提出了更新的诊断标准 [8]：⑴ 必

须有直接的胆道造影（ERCP、PTC、MRCP、三

维CT重建、内镜超声、术中胆道造影）证据证实

胰 管 与 胆 管 之 间 有 一 个 过 长 的 共 同 通 道 和 / 或 胰

胆管在十二指肠壁外汇合；⑵ 解剖学检查证实胰

胆管在十二指肠壁外汇合可直接诊断；⑶ 胆汁中

相 对 高 的 胰 淀 粉 酶 水 平 、 肝 外 胆 管 扩 张 均 高 度 提

示可能存在PB M ，可作为辅助诊断标准。而对于

共 同 通 道 的 具 体 长 度 标 准 、 以 及 胆 汁 中 胰 淀 粉 酶

的 具 体 浓 度 标 准 ， 其 中 并 未 给 出 解 释 ， 目 前 亦 尚

无 共 识 [ 3 1 ]。 M R C P 显 像 受 诸 多 因 素 影 响 ， 如 患 者

身 高 、 年 龄 、 甚 至 受 检 时 采 取 的 姿 势 都 需 考 虑 在

内，还可能受Oddi括约肌生理状态的影响，在显

像 精 确 度 方 面 不 如 术 中 胆 道 造 影 [ 3 2 - 3 3 ]， 对 于 主 胰

管 以 及 胰 胆 汇 合 部 的 显 像 准 确 度 不 及 E R C P [ 3 4 ]。

即使在正常胰胆管汇合的普通人群中，因为Oddi

括 约 肌 功 能 性 障 碍 等 原 因 ， 亦 可 导 致 胰 胆 反 流 ，

Horaguchi 等[17]报道在5.4%的正常胰胆汇合人群胆汁

中检测到了高淀粉酶（>1 0000 IU/L）。国内学者[27]

一般认为，成人共同通道≥15 mm，儿童≥5 mm， 

即可诊断为PBM。Kamisawa等 [35]的回顾性研究发

现胆汁淀粉酶浓度>100 g/L可作为一个有意义的分

界点。笔者认为，考虑到PB M 的原始定义，无论

是 过 长 的 共 同 通 道 、 还 是 胆 汁 高 淀 粉 酶 的 存 在 ，

都 是 基 于 胰 胆 管 在 十 二 指 肠 壁 外 汇 合 这 一 解 剖

学 上 的 病 理 因 素 所 带 来 的 结 果 ， 因 而 在 临 床 工 作

中 ， 有 影 像 学 证 据 证 实 胰 胆 管 在 十 二 指 肠 壁 外 汇

合才是诊断PBM的关键。

基 于 炎 症 破 坏 → 增 生 → 病 理 增 生 → 癌 变 理

论，Takuma等 [36]认为PBM患者的高度增生的胆囊

黏 膜 可 视 为 一 种 癌 前 病 变 ， 并 且 通 过 回 顾 性 研 究

显示：对腹部B超提示胆囊壁增厚（>3 mm）的患

者进一步行MRCP/ERCP检查，有助于发现潜在的

PB M 患者。笔者认为，在经济条件可接受的前提

下，对超声显示胆囊壁增厚的患者进一步行MRCP

检查是有必要的，不仅可以发现潜在的PB M ，还

可 提 示 是 否 存 在 胆 管 解 剖 变 异 ， 从 而 降 低 胆 道 外

科手术中发生医源性胆管损伤的风险。

4　治疗方式的抉择

PBM一经诊断，无论是否合并明显症状，即

应予以外科治疗[6]。对于PBM合并胆管扩张型的患

者，行胆囊切除+肝外胆管切除+胆肠Roux-en-Y吻

合 重 建 已 成 为 被 广 泛 接 受 的 标 准 术 式 。 这 种 手 术

方 式 不 仅 切 除 了 有 癌 变 风 险 的 扩 张 胆 管 ， 而 且 实

现 了 胆 胰 分 流 ， 从 根 本 上 去 除 了 胰 胆 汇 合 异 常 这

一 诱 发 癌 变 的 病 理 解 剖 因 素 。 而 其 他 术 式 如 直 接

行 囊 状 扩 张 胆 管 与 十 二 指 肠 吻 合 内 引 流 术 已 被 证

实可加速胆道癌变进程，应予以废弃[6,27]。

不伴胆管扩张的PBM的治疗方式上，争论由

来已久 [ 37]。考虑其诱发胆道癌变风险高，且与其

相关的胆道癌变88.1%发生在胆囊 [8]，国内外大多

数专家[6, 27]认为应予以预防性胆囊切除，随后密切

随 访 。 主 要 争 议 在 于 是 否 应 进 一 步 行 彻 底 的 肝 外

胆管切除。考虑到PB M 患者患者存在胰胆反流的

病 理 因 素 ， 即 使 胆 囊 已 切 除 ， 肝 外 胆 管 仍 然 继 续

遭 受 混 合 胰 液 的 胆 汁 侵 蚀 ， 这 一 癌 变 诱 发 因 素 仍

未 从 根 本 上 解 除 ， 且 研 究 证 实 ， 不 合 并 胆 管 扩 张

的PB M 患者其肝外胆管癌变的风险较普通人大大

提高[8, 10]，且K-ras、p53基因突变同样在其肝外胆

管黏膜中检测到高表达[23]，因而有学者[38-39]认为对

不合并胆管扩张的PB M 患者同样应行胆囊切除合

并 肝 外 胆 管 切 除 ， 从 而 实 现 胆 胰 分 流 ， 从 根 本 上

解 除 癌 变 诱 发 因 素 。 笔 者 认 为 ， 在 当 前 缺 乏 大 规

模 高 等 级 循 证 医 学 证 据 支 持 的 情 况 下 ， 即 对 单 纯
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性PB M 的患者行 根治性肝外胆管切除，恐怕过于

激 进 ， 不 免 让 人 难 以 接 受 。 对 于 不 合 并 胆 管 扩 张

的PB M 患者的最 佳预防性手术方式，仍有待进一

步研究[40]。

综上所述，胰胆管汇合异常（PBM）与众多

胆 胰 疾 病 相 关 ， 是 诱 发 胆 道 癌 变 的 重 要 因 素 ； 对

于伴有胆管扩张的PBM患者，行胆囊切除+肝外胆

管切除+胆管空肠Roux -en -Y吻合重建已成为其标

准术式；对于不 伴有胆管扩张的PB M 患者，大多

数 专 家 推 荐 行 预 防 性 胆 囊 切 除 ， 是 否 需 要 进 一 步

行 彻 底 的 肝 外 胆 管 切 除 仍 未 达 成 共 识 ， 有 待 进 一

步研究。
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