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全内脏反位胆总管癌 1例
张书民，陈志刚，马良龙，吴孝安，化苏杭

作者单位：淮北市人民医院肝胆外科，安徽 淮北 235000

摘要：目的 探讨全内脏反位与胆总管癌的关系，了解全内脏反位胆总管癌的诊断和手术中的注意事项。方法 回顾分析

2016年12月收治的1例全内脏反位胆总管癌诊疗情况，并复习文献探讨全内脏反位与胆总管癌的关系，总结全内脏反位胆总

管癌的诊断以及手术中的注意事项。结果 该例经腹部CT（平扫+增强）诊断为全内脏反位并胆总管癌，行胆囊切除+胆总管

肿物切除+肝总管空肠Roux⁃en⁃Y吻合术，手术顺利，无术中及术后并发症。术后1月入肿瘤科化疗，2017年4月5日随访病人

恢复良好。结论 全内脏反位与胆总管癌的形成没有确切关系。术前行腹部CT（平扫+增强）有利于疾病诊断，同时便于判断

肿瘤切除的可行性。精细的手术技巧和术前评估可以提高手术成功率并减少术后并发症。

关键词：内脏异位综合征； 胆管肿瘤； 胆管肠吻合术，肝； 体层摄影术，X线计算机

Common bile duct adenocarcinoma in a patient with situs
inversus totalis：a case report

ZHANG Shumin，CHEN Zhigang，MA Lianglong，WU Xiao’an，HUA Suhang
Author Affiliation：Department of Hepatobiliary Surgery，Huaibei People’s Hospital，Huaibei，Anhui 235000，China

Abstract：Objective To discuss the relationship between stitus inversus totails and common bile duct cancer and understand the
diagnosis and Surgical considerations of common bile duct adenocarcinoma in a patient with situs inversus totalis.Methods The
diagnosis and Surgical considerations of common bile duct adenocarcinoma in a patient with situs inversus totalis treated in Decem⁃
ber 2016 were summarized by Analyzing our case and reviewing the literature，and the relationship between stitus inversus totails
and common bile duct cancer was discussed.Result Cholecystectomy，common bile duct tumor resection and Roux⁃en⁃Y hepatico⁃
jejunostomy were performed in the patient with situs inversus totalis diagnosed by CT（plain CT scan and contrast enhancemen），

then chemotherapy was performed in the patient who has no special discomfort now（April 5，2017）.Conclusions There is no
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definite relationship between the situs inversus totalis and the formation of common bile duct cancer.The location and size of tumor，
adjacent relationship between tumor and surrounding tissue and feasibility of tumor resection were benefited from the examination
of CT（plain CT scan and contrast enhancement）.Fine surgical techniques and preoperative assessment can improve the success
rate of surgery and reduce postoperative complications.
Key words：Heterotaxy syndrome； Bile duct neoplasms； Portoenterostomy，hepatic； Tomography，X⁃ray computed

先天性全内脏反位又被称之为镜面人（stitus
inversus totails，SIT），如人在镜子中一般，即人身体

胸腹腔内的器官的解剖位置与正常人相反，此类病

例发病率极低，文献报道镜面人在正常人群中的发

病率为1/8 000～1/25 000［1］。胆总管癌是一种较为

少见的恶性肿瘤，占所有消化道肿瘤的3％，其恶性

程度比较高，预后较差，因此先天性全内脏反位合

并胆总管癌在临床上更为罕见。我们查阅国内外

文献发现，先天性全内脏反位合并胆总管癌在国外

共报道了5例，分别为美国1例［1］、日本2例［1］、摩洛哥

1例［1］和意大利1例［2］，在国内仅有1例报道［3］，以上报

到均为个例报道。目前对于正常解剖病人的胆总

管癌的手术治疗已经比较成熟，但由于全内脏反位

并胆总管癌病人较为罕见，其解剖结构与常人不

同，施行手术比较困难，因此我们要改变手术的常

规思维模式并克服平常手术的操作习惯。现将收

治的1例全内脏反位并胆总管癌病人资料并复习文

献，报告如下。以探讨全内脏反位与胆总管癌的关

系，了解全内脏反位胆总管癌的诊断和手术中的注

意事项，以提高对该病诊疗的认识。

1 病例报告

男，61岁，农民。于2016年12月13日因“无痛性黄

疸半月余”入院，病人于半月前无明显诱因下发现皮肤

巩膜黄染，大便色白，小便尿黄。我院腹部CT示：①先

天性内脏转位；②胆总管胰十二指肠上段胆管癌伴阻

塞性胆管扩张；③胆囊炎、胆囊结石。既往身体健康。

体格检查：神清。心律齐，双肺呼吸音清。皮

肤巩膜中度黄染，腹部平软，全腹无压痛、反跳痛

及肌紧张，肝脾肋下未及，腹部移动性浊音（-），

murphy（-），肠鸣音4次/分。

辅助检查：①肝功能：总胆红素295.1 μmol/L、直
接胆红素275.7 μmol/L、清蛋白36.0 g/L、天门冬氨酸

氨基转移酶178 U/L、丙氨酸氨基转移酶194 U/L、碱
性磷酸酶1 011 U/L、谷氨酰转移酶1 002 U/L，余指

标正常。②肿瘤标志物：甲胎蛋白5.04 μg/L、癌胚抗

原2.26 μg/L、糖类抗原19⁃9为94.1 LU/L、铁蛋白

819.7 μg/L。③乙肝及丙肝病毒标志全阴性。胸片

提示右位心（图1）。腹部CT（平扫+增强）示：①先天

性内脏转位；②胆总管胰十二指肠上段胆管癌伴阻

塞性胆管扩张；③胆囊炎、胆囊结石（图2，3）。

手术情况：病人术前诊断为先天性内脏转位、

胆总管胰十二指肠上段胆管癌伴阻塞性胆管扩张、

胆囊结石伴慢性胆囊炎。本研究符合《世界医学协

会赫尔辛基宣言》相关要求。病人近亲属对手术签

署知情同意书。于2016年12月17日在全麻下行胆

囊切除+胆总管肿物切除+肝总管空肠Roux⁃en⁃Y吻

合术。取左上腹正中L型切口，进入腹腔见少量黄

色腹水，腹腔内脏器完全左侧转位，肝脏呈淤胆性

肝硬化改变，胆囊壁厚。胆总管胰十二指肠上段可

扪及一大小约4 cm×3 cm质硬肿块。分出胆总管，肝

动脉及门静脉，逆行切除胆囊，胆总管近端距肿块1
cm、远端距肿块3 cm离断胆管。切除肿块送术中快

速病理检查，术中病理诊断为胆总管胰十二指肠上

段胆管癌。继续行肝总管空肠Roux⁃en⁃Y吻合。于

胆肠吻合口下置引流管1根从左侧腹壁穿出后关

腹，手术用时约140 min（图4）。术后予降黄、保肝、

预防感染、抑酸、营养支持、对症治疗，术后恢复良

好。术后病理示：①胆囊、部分胆管：胆管中-低分化

腺癌肿块1.8 cm×1.5 cm×1.5 cm，侵及深层，胆管壁神

经见癌侵犯（图5）；②胆管切缘未见癌侵犯；③胆管

外膜面检及淋巴结6枚为反应性增生；④胆囊成慢性

炎性改变，血管淤血，间质水肿；⑤另送灰黄结节2枚
为淋巴结，呈反应性增生。术后第10天拔除腹腔引

流管，16 d后痊愈出院，无术中及术后并发症。

随访：病人术后1月入我院肿瘤科化疗，截至目

前（2017年4月5日）病人无不适，恢复良好。

2 讨论

2.1 镜面人与胆总管癌 在镜面人中，胃、胰腺、脾

脏在右侧位，而肝脏和胆囊在左侧位。镜面人常合

并其他疾病，如Kartagener综合征、原发性纤毛运动

障碍、无脾或多脾综合征，这可能与心血管的畸形

有关。在镜面人中，还常常存在一些其他畸形，如

胰腺较短，分叶对称的肝脏，胆管闭锁，胆囊缺失，

泌尿系统畸形，血管、神经、淋巴管转位等［1］。形成

镜面人的具体机制目前还不清楚，有研究认为14号
染色体上的显性基因和7/8号染色体的缺失与镜面

人的形成有关，进一步研究表明CCDC11和DNAH11
基因的突变导致常染色体表型的改变或缺失可能

与镜面人的形成有关。在镜面人的形成中，TGF⁃β
基因家族和转录因子HNF⁃3β扮演了重要角色［4］。
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目前认为，镜面人合并肿瘤是一种罕见的巧合，

已报到的镜面人合并肿瘤的病例均是散发的。虽然

镜面人合并肿瘤的病例报道较少，几乎可以忽略不

计，但有些学者推测某些基因参与人体内器官左位或

右位的分配，这些基因的突变或缺失可能是肿瘤形成

的易感因素。目前，镜面人合并胃癌［5］、直肠癌［6］、胰
腺癌［7］、肝癌［8］等肿瘤均有散发报道，Organ等［13］在
1991年首次报道了先天性全内脏反位合并胆总管癌，

先天性全内脏反位合并胆总管癌在镜面人合并肿瘤

中的发病率低于1/100［5］。综上所述，我们认为先天性

全内脏反位与胆总管癌的形成没有确切的关系。

2.2 镜面人合并胆总管癌的诊断 胆总管癌早期

临床表现多不典型，多因上腹部不适或腹痛、腹胀、

食欲减退等症状而就医。也有小部分病人因肿瘤

致胆管梗阻可出现典型梗阻性黄疸症状伴剧烈绞

痛。而先天性全内脏反位一般无特异性临床表现，

多因伴有其他疾病或体检发现［9⁃12］。复习文献发

现，已报道的6例先天性全内脏反位胆总管癌的临

床表现有黄疸、腹部隐痛、高热、体质量下降等症

状，其中4例均存在黄疸，其他症状均存在于单个病

例，回到本次病例，病人“无痛性黄疸半月余”入院，

我院CT检查发现：（1）先天性全内脏转位，（2）胆总

管胰十二指肠上段癌伴胆总管梗阻，（3）胆囊结石

伴胆囊炎，符合本病特点。因此我们认为镜面人胆

总管癌的主要临床表现为黄疸。

先天性全内脏反位合并胆总管癌实验室检查与

仅有胆总管癌病人无明显区别。胆总管癌病人的首

选影像诊断手段有B超和CT，但先天性全内脏反位常

合并一些心血管系统和其他畸形，因此在本例病人

中我们选择了CT（平扫+增强），以便更好的判断肿瘤

的大小和位置、肿瘤与周围组织的毗邻关系、肿瘤切

除的可行性以及手术中可能出现血管畸形。有文献

报道MRI和ERCP在先天性全内脏反位合并胆总管癌

的诊断中具有重要价值，而本病例中我们建议病人

行CT和MRCP检查，病人因经济因素拒绝MRCP检
查，并且CT（平扫+增强）已达到诊断目的，故没有采

用MRI和ERCP，这也是本次病例的遗憾之一。

2.3 先天性全内脏反位合并胆总管癌的手术治

疗 搜索国内外文献，先天性全内脏反位合并胆总

管癌的报道中一般仅注重该病诊断的描述或采用

内镜治疗，本研究结合我院病例的手术过程，报告

该手术中的注意事项。

（1）内脏反位病人伴有胆囊管与肝总管的汇合

处的变异，术中应明确胆囊管和肝总管的走向，游离

胆囊动脉和胆囊管，通过逆行胆囊切除方法切除胆

囊。本病例术中可见胆囊管与肝总管的汇合与正常

人成对称关系，为避免这种对称结构给我们的操作

带来的不利影响，我们采用了逆行切除胆囊以确保

手术安全。（2）内脏反位病人的胆囊位置、胆管和胃

肠道的走行都与普通病人形成对称结构，术前应通

过CT、MRI等影像学资料充分熟悉这种对称关系，避

免手术操作复杂而导致手术时间过长。（3）术后放置

引流管不应按常规习惯从右侧穿腹壁穿出，应对应

从左侧腹壁穿出，避免引流管在腹腔中走形过长。

综上所述，先天性全内脏反位合并胆总管癌临床

上较为罕见，胆总管癌的形成与先天性全内脏反位没

有确切的关系。先天性全内脏反位合并胆总管癌的

主要临床表现为黄疸，CT、MRI、ERCP检查对先天性

全内脏反位合并胆总管的诊断具有重要价值。术前

充分熟悉病例的影像学资料，可以判断术中可能遇到

的问题，对手术的顺利进行具有重要指导价值。

（本文图1～5见插图5⁃3）
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