
健康 02

医
学
科
普

★

２０19年 8月 16日 / 一二版责编 孙明敏 / 视觉 周芸

★

特色医疗 新生儿胆道闭锁如何早期筛查

让让胆胆道道闭闭锁锁““小小金金人人””
活活得得更更久久更更好好

★

健康讲座

华山医院

8月22日（周四）
10： 00
科室： 心内科
主题：高血压患者容易得糖尿病吗

8月23日（周五）
10： 00
科室： 神经内科
主题：我那么难受，为什么查不出病因

8月29日（周四）
10： 00
科室： 心内科
主题：高血压，你了解得够吗

8月30日（周五）
11： 00
科室： 内分泌科
主题：正确看待甲状腺结节

地点： 华山医院门诊大楼候诊区

胆道闭锁是新生儿梗阻性黄疸最常

见的病因，胆道闭锁宝宝俗称“小金人”，
在成活新生儿中的发病率约在 1 ／ 5000 至
1 ／ 12000， 亚裔人群中发病率相对较高，主
要是由于肝内外胆管阻塞，导致胆汁无法
排出，淤积于肝内，造成肝脏的进行性纤
维化及肝硬化最后造成肝衰竭甚至死亡。

目前，胆道闭锁最终的确诊仍需依靠术
中的胆道造影，因此，对于临床高度怀疑的
宝宝，都建议尽早接受胆道造影，明确诊断。

葛西手术

如果很不幸， 宝宝确诊为胆道闭锁，需
接受葛西手术，即肝门空肠吻合术，通过肝
门附近可能残存的微小胆管，使胆汁顺利排
出，引流至肠道，解除梗阻，有一部分患儿在
葛西手术后可用自己的肝脏生存终身，这是
一个极好的机会，希望大家不要放弃。目前
国际上一致公认葛西手术是胆道闭锁的首

选治疗方案，手术的时间窗为生后 90天内，
但 90-120天的宝宝若肝硬化不是很严重，
仍有接受葛西手术的机会。因此，早期诊断
早期手术是获得良好预后的关键，若诊断及
手术及时，葛西手术效果显著。

多学科辅助治疗

通过葛西手术 90%以上的孩子大便由
白变黄，效果良好者皮肤和巩膜的黄色在
术后 3-6 个月逐渐消退。 但由于疾病本

身原因，部分胆道闭锁患儿术后仍有进行
性肝纤维化发生，同时许多患儿术后容易
发生发热、大便又转白，我们称之为反流
性胆管炎的表现，如不及时治疗会加重肝
胆损害。因此，很显然胆道闭锁是一种需
要多学科长期呵护、 关注和随访的疾病，
复旦儿科医院是国际上最大的胆道闭锁

中心，同时还有这样一支胆道闭锁多学科
诊治团队（MDT），在诊断、治疗及今后的
营养发育过程提供指导。

2016年 9月 25日，中国大陆地区首家
胆道闭锁病友会 “小金人”俱乐部在复旦儿
科医院成立，除通过微信和网络开展线上活
动和宣教外， 每年还举办线下公益活动，安
排内容丰富的讲座、 多学科专家的现场咨
询，旨在随访和管理长期存活患儿，成为长
期存活患儿及其家庭互动和互助的平台。

肝移植

虽然胆道闭锁宝宝接受了规范的手

术及治疗，仍然有部分宝宝需要接受肝移
植手术。胆道闭锁的宝宝通常开展亲体肝
移植，即配型成功的爸爸或者妈妈捐献肝
脏给宝宝，随着肝移植技术的提高及经验
的累积，绝大部分患儿可长期生存。

目前，网上也有流传，既然有些孩子最
终可能都免不了肝移植， 干脆直接一期做
肝移植就好了，减少宝宝痛苦，事实上也有
很多地方这么做。但是，这种想法和做法是
错误的！如果胆道闭锁首选做肝移植，那移

植年龄就会很小， 世界上活体肝移植最成
功的地区可能是我国台湾地区， 平均移植
年龄 3.5 岁， 而我们大陆地区的平均移植
年龄在 7-9个月， 移植年龄小会有什么危
害呢？首先，移植成功率明显低，并发症高；
其次，移植后需要终身服用抗排异的药物，
对小朋友的生长发育有未知的影响；第三，
移植后患儿不能进行免疫接种， 那他就有
终身暴露于传染病的风险。

个性化指导

胆道闭锁宝宝需要多方呵护，但也并
不是特别困难，所以家长不需要紧张。

首先就是营养问题。胆道闭锁宝宝胆
汁分泌减少，造成身体对食物中脂肪的消
化和吸收功能减弱， 同时由于肝功能受
损， 会发生蛋白质和部分维生素的缺乏，
这使得他们比同年龄的其它宝宝需要更

多的能量。在日常照看时要注意给予健康
均衡的饮食， 有时还需要一些特殊配方
奶 ，比如富含中链脂肪酸 （MCT）的配方
奶， 一般 MCT 占总脂肪的 30-70％为宜，
过多的 MCT 会增高必需脂肪酸缺乏的风
险。对于生长落后的宝宝，在医师和营养
师的指导下给予宝宝一些高能量的奶制

品和食物。 对于一些病情比较严重的宝
宝，医生会建议置入鼻胃管，这是一种从
鼻腔通过食管到达胃里的软管，这能保证
宝宝营养摄入和正常的生长发育。这些特
殊的饮食对于一岁以内的宝宝尤其重要，

因为这个阶段宝宝的生长速度非常迅速。
其次是预防接种，胆道闭锁疫苗接种

无明确禁忌症，原则上可以按计划接种。但
是，如果患儿凝血功能重度异常或者进展
至肝功能衰竭，在疾病严重发作期暂缓接
种，病情好转并稳定后，可以给予疫苗接
种。即便是术后持续黄疸患儿，对于重点预
防的传染性疾病，包括乙肝、麻疹、水痘，在
疫苗接种后，推荐检测血清保护性抗体滴
度，如果未达到保护水平，建议复种。部分
胆道闭锁患儿行 Kasai 手术后接受糖皮质
激素治疗，以改善胆汁淤积，对于接受激素
治疗的术后婴儿，正处于各种疫苗的初次
接种时期，需要根据激素剂量和疗程制定
合适的疫苗接种方案，一般建议激素停用
一个月后进行。

希望每个胆道闭锁的宝宝都能获得足

够营养并健康快乐成长，对于每个孩子我
们仍需结合生长发育情况和疾病状况给予

个性化的指导。
总之，胆道闭锁虽然是一个严重的疾

病，但是接受及时、正规的诊断和治疗，依
然能获得好的结果。我们也经常会遇到一
些家长在确诊后选择放弃进一步治疗，虽
然理解他们有各方面的难处，但依然希望
更多的家长能够认识这一疾病并且对抗

它，其实它并没有那么可怕，也有很多的慈
善基金可以提供救助。所以，给孩子一个机
会吧，相信随着医疗水平和相关研究的进
展，我们的“小金人”们能够活得更久、更
好。 文/郑珊 姜瞡 滢王

胆道闭锁手术年龄仍然是目前为止国

际公认的影响患儿自体肝生存率的主要因

素，应在 60 天之前接受手术，超过 90 天
手术的孩子治疗效果显著变差， 因此早期
明确诊断是关键。

由于胎儿的胆道很细，只有 1-2mm，怀
孕期间超声等影像学检查很难辨别胆道结

构是否正常， 即便是胎儿超声未发现胆囊，
也没有数据证实其出生后一定被确诊为胆

道闭锁。 所以产检并不能发现胆道闭锁，且
有部分患儿生后早期并没有明显异常，因此
多依靠生后的筛查。主要方法包括：

对新生儿黄疸的认识

有些宝宝生后出现皮肤巩膜黄染，家
长甚至有些经验不足的内科医生认为是

“生理性黄疸”，晒晒太阳就好了。事实上，
所谓“生理性黄疸”是指出现在生后 24 小
时以后，生后 2-4 天达到高峰，并在 2 周
内消失（早产儿可持续 3 周），不会存在尿

色持续加深和大便颜色变浅的情况， 而与
这些情况不符的黄疸即应认为是病理性

的，需要尽早至专科医院就诊。

大便色卡

胆道闭锁孩子的胆道在出生后逐渐闭

塞，胆汁不能排入肠道，所以孩子会出现严
重的黄疸，肝脏会快速地硬化。因为大便里
没有胆汁，所以大便颜色会变浅，这是胆道
闭锁早期最重要的特征。

大便色卡是筛查胆道闭锁的重要工

具, 在日本及我国台湾地区使用广泛，复
旦儿科医院胆道闭锁诊治中心采用标准化

的拍摄方法， 拍摄了胆道闭锁患儿术前大
便和正常婴儿的大便， 选择具有代表性的
照片， 制作了第一张中国大陆的婴儿大便
色卡， 并于 2016 年 5 月开始应用于上海
市胆道闭锁筛查项目， 在上海四大妇产科
医院发放大便比色卡， 以便家长能及时发
现宝宝的粪便颜色是否异常。

微信小程序：新生儿大便探测器

但是非专业的家长可能对颜色不敏

感，在判断大便颜色时经常会遇到困难，出
现判断错误的情况， 导致延误胆道闭锁的
就诊时机。 即便是胆道闭锁研究最多的日
本， 也只有 30%的患儿是通过应用大便比
色卡发现的，因此大便比色卡虽然简便，也
是有一定局限性。经过探索，复旦儿科医院
胆道闭锁研究团队发现大便颜色的饱和度

值是客观判断大便颜色的有效指标， 并基
于此设计开发了一款胆道闭锁筛查微信小

程序，取名为“新生儿大便探测器”，只要点
击小程序，拍照大便上传，程序即可告知大
便颜色是否异常或可疑， 非常有效地帮助
家长识别宝宝大便颜色。家长可以随时用，
也建议持续使用一段时间， 不能因为一次
提示正常就认为没有问题， 因为胆道闭锁
是一种在新生儿期进行性发展的疾病，若
多次提示大便颜色存在异常， 建议尽早至

专科医院就诊， 完善相关检查， 进一步诊
治。

胆道闭锁概率预测器

患儿至医院就诊， 一般会进行抽血检
查肝功能指标， 如果直胆升高， 同时 GGT
大于 300，胆道闭锁的可能性较大。但是，
有一些非胆道闭锁的胆汁淤积性疾病在肝

功能指标上也可有同样的表现， 往往难以
鉴别，尤其是对于 GGT 小于 300，但临床
表现又不可排除的宝宝。 复旦儿科医院基
于多年来几千例临床大数据资料建立了多

指标联合诊断的预测模型， 并通过全国 7
家儿童医学中心一千多例临床数据资料进

行了外部验证， 得到了稳定准确的预测模
型， 并且在此基础上开发了易于操作的微
信小程序，取名为“胆道闭锁概率预测器”，
家长和基层非专科医生接诊时可实时通过

手机小程序得到预测概率，协助判断。
� �文/郑珊 姜瞡 滢王


