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单中心肝移植治疗多囊肝病的疗效分析

傅斌生　张彤　李华　汪根树　易述红　许赤　杨扬　陈规划

　　【摘要】　目的　探讨肝移植治疗多囊肝病的疗效。方法　回顾性分析２００３年９月至２００９年７月中
山大学附属第三医院收治的８例接受肝移植术的多囊肝病患者的临床资料。手术方式均采用附加腔静脉
整形的改良背驮式肝移植术，其中１例同时行肝肾联合移植。术后对急性排斥反应、并发症、移植物功能、
患者生存时间等进行随访。结果　全组患者手术均获得成功。平均手术时间为（７．５±２．８）ｈ（４～１１ｈ）；
平均无肝期时间为（４２±１４）ｍｉｎ（２５～７０ｍｉｎ）；术中平均出血量为（２２５０±１８５０）ｍｌ（２０００～６５００ｍｌ）。围
手术期患者死亡２例，其中１例于肝移植术后第３９天死于肺部感染和ＭＯＤＳ，另１例于肝肾联合移植术后
第５９天死于ＭＯＤＳ。１例患者于肝移植术后第４５天因肝动脉狭窄行再次肝移植术。６例患者中位随访时
间为６０个月（３７～９３个月），生存３年以上６例、５年以上４例、７年以上２例。截至随访终点，未发现移植
物急性排斥反应。结论　肝移植是治疗多囊肝病患者安全、有效的方法。
　　【关键词】　多囊肝病；　肝移植；　预后
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　　多囊肝病是一种临床上少见的成人常染色体显
性遗传疾病，治疗上通常选用手术切除、囊肿开窗或

注射硬化剂等方法，但远期疗效欠佳，有较高的复发
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　　基金项目：国家重点基础研究发展计划（９７３计划）（２００９ＣＢ５２２
４０４）；国家十一五科技重大专项（２００８ＺＸ１０００２０２５）；广东省科技计
划重大专项（２００７Ａ０３２０００００１）；教育部新教师基金（２０１００１７１１２００８４，
２０１００１７１１２００８７）
　　作者单位：５１０６３０广州，中山大学附属第三医院肝移植中心、中
山大学器官移植研究所、广东省器官移植研究中心

　　通信作者：陈规划，Ｅｍａｉｌ：ｃｈｇｈ１９５５＠２６３．ｎｅｔ

率［１－２］。本研究回顾性分析２００３年９月至２００９年
７月我中心收治的８例接受肝移植治疗的多囊肝病
患者的临床资料，旨在探讨肝移植治疗多囊肝病的

疗效。

１　资料与方法
１．１　一般资料
　　本组多囊肝病患者８例，男４例，女４例；年龄
２５～６３岁，平均年龄（５１±１２）岁。本组患者中，
３例合并多囊肾，其中并发慢性肾功能不全 ２例。
所有患者术前以腹胀为主要临床表现。７例患者行
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肝移植术前接受过穿刺抽液术和（或）囊肿开窗术或

肝切除术。８例多囊肝病患者术前临床资料见表１。
１．２　手术适应证
　　（１）其他常规外科治疗无法解决的多囊肝病复
发；（２）肝囊肿增生引起胆道梗阻和（或）腔静脉部
分或完全堵塞引起肝脏回流障碍；（３）有顽固性胸
腔、腹腔积液，囊肿内反复出血、感染并严重影响生

命质量；（４）伴有严重肝功能损害或肝功能衰竭；
（５）对于有肝功能改变合并慢性肾功能衰竭的患者
则应考虑行肝肾联合移植。

１．３　手术方式
　　８例多囊肝病患者均采用附加腔静脉整形的改
良背驮式肝移植［３］，其中１例联合行肾移植。肝肾
联合移植患者的供者器官的获取采用肝肾联合切取

技术，按常规方法分别修整供肝和供肾。供肝及供

肾来自同一供者。见表１。
１．４　术后处理
　　所有多囊肝病患者在肝移植术后常规采用以他
克莫司为基础联合激素的二联免疫抑制方案，激素

按常规方案减量。３例患者采用了赛尼哌免疫诱导
治疗，以推迟他克莫司的使用时间。术后每日监测

肝肾功能、血常规及血液生化指标，行痰液、血液、引

流液等细菌、真菌培养和药敏试验，根据病情及培养

结果针对性地治疗细菌和真菌感染。对怀疑有排斥

反应的患者，立即行肝穿刺活组织病理检查以明确

诊断，同时加大免疫抑制治疗强度。

２　结果
２．１　手术情况
　　８例患者手术均获得成功。肝动脉的重建采用
供肝动脉与受者肝固有动脉端端吻合，胆道的重建

采用胆管端端吻合，术中均未放置胆管支架管支撑

引流。平均手术时间为（７．５±２．８）ｈ（４～１１ｈ）；平
均无肝期时间为（４２±１４）ｍｉｎ（２５～７０ｍｉｎ）；术中

平均出血量为（２２５０±１８５０）ｍｌ（２０００～６５００ｍｌ）。
２．２　术后情况
　　８例多囊肝病患者中围手术期死亡２例。其中
１例患者术前出现肝功能衰竭，合并严重的肺部感
染，术后第３９天死于肺部感染和 ＭＯＤＳ。另１例术
前合并慢性肾功能不全患者，行肝肾联合移植术后

１个月发生血肌酐持续性升高，肾穿刺活组织病理
检查提示肾脏急性排斥反应，加强抗排斥治疗后症

状改善不佳，术后第３５天出现颅内出血，病情恶化，
于术后５９ｄ死于ＭＯＤＳ。
　　１例患者术后１周出现肝功能异常，肝动脉造
影检查发现肝动脉狭窄，遂行肝动脉支架植入术。

术后肝功能恢复不佳，胆红素持续升高，因移植肝丧

失功能，于术后第４５天再次行肝移植术。术后肝功
能恢复顺利，术后２周发生肺部真菌感染，给予抗真
菌治疗后痊愈。其余５例患者未发生并发症，肝肾
功能各项指标恢复正常，顺利出院。

　　患者在 ＩＣＵ滞留后均转至普通病房，ＩＣＵ平均
治疗时间为（１４９±１７２）ｈ（５２～５６６ｈ）；术后平均住
院时间为（６７±４２）ｄ（１２～１３４ｄ）。
２．３　随访情况
　　本组６例生存患者获得随访，中位随访时间为
６０个月（３７～９３个月）。生存３年以上６例、５年以
上４例、７年以上２例。随访患者腹胀、乏力等不适
消失，生命质量改善，截至随访终点未发现移植物急

性排斥反应。

３　讨论
　　自Ｓｔａｒｚｌ对多囊肝病患者行系列肝移植以来，
不断有报道介绍对严重多囊肝病患者进行肝移植或

肝肾联合移植，疗效满意，临床症状均显著减轻，生

命质量明显改善［４－５］。肝移植作为严重临床症状合

并肝功能不全的多囊肝病的治疗方法正逐渐被接

受。我中心肝移植治疗多囊肝病占肝移植治疗患者

表１　８例多囊肝病患者的临床资料

编号 性别 年龄 合并多囊肾 既往手术史 ＭＥＬＤ评分（分） ＣｈｉｌｄＰｕｇｈ分级 手术方式

１ 男 ４７ 有 无 １２ Ｂ级 肝移植（２次）

２ 男 ５６ 无 肝切除术、穿刺抽液术 １０ Ｂ级 肝移植

３ 女 ２５ 无 囊肿开窗术 １６ Ａ级 肝移植

４ 女 ５９ 有 穿刺抽液术 ２６ Ｃ级 肝肾联合移植

５ 男 ６３ 无 肝切除术 １８ Ｂ级 肝移植

６ 女 ５６ 无 肝切除术、穿刺抽液术 ２５ Ｂ级 肝移植

７ 女 ４９ 有 肝切除术 ５ Ｂ级 肝移植

８ 男 ５１ 无 穿刺抽液术 １５ Ｂ级 肝移植
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总数的１．０％（８／７７２），与文献报道的０．９％相似［６］。

　　尽管肝移植能给多囊肝病患者带来希望，但在
供肝资源日益短缺的环境下，肝移植手术本身存在

的高风险和昂贵的医疗费用、患者术后终生服用免

疫抑制药物等问题不得不让我们冷静下来谨慎考虑

多囊肝病的移植指征。最近的研究结果表明，若多

囊肝病患者的肝肾功能和营养状况良好，并且切除

后剩余肝脏体积 ＞３０％以及肝内血管没有纤维化，
肝切除术则是多囊肝病首选的一线治疗方案［７］。

以往我们认为肝功能不全，门静脉高压症，顽固性胸

腔、腹腔积液，体质量减轻，恶病质或严重的生活能

力受限等是肝移植治疗多囊肝病的指征。但这些标

准过于笼统，临床工作中不易掌握，根据我们初步的

经验，对于常规外科治疗手段无法解决、存在肝脏回

流障碍、有严重影响生命质量的严重并发症、伴有严

重肝功能损害的多囊肝病患者可以行肝移植；有肝

功能改变合并慢性肾功能衰竭的患者应考虑行肝肾

联合移植。

　　终末期的多囊肝病患者往往伴有严重的器官功
能障碍和营养不良，肝移植术后有着较高的并发症

发生率和与感染有关的病死率。同时，本研究结果

表明，多次常规手术将增加肝移植的手术难度及术

后并发症发生率。因此，手术时机的正确把握是手

术成败的关键。本组资料中 ８例多囊肝病患者中
７例有既往手术史，其中２例出现明显的肝肾功能
衰竭和严重感染，ＭＥＬＤ评分均超过了２５分，其中
１例行肝肾联合移植，手术耐受性显著降低，影响了
手术成功率，在围手术期内死于ＭＯＤＳ。因此，我们
的经验是：对于其他外科治疗无效的多囊肝病复发

的患者，一旦出现上述症状合并肝功能不全，病情呈

进行性发展时，应尽早考虑接受肝移植治疗，以免贻

误手术时机，尽量避免患者合并严重感染或 ＭＯＤＳ
情况下被迫施行手术。

　　就技术而言，多囊肝病施行肝移植手术的难度、

持续时间及术中出血量等与多囊肝病患者肝囊肿的

病变程度、是否合并多囊肾以及既往手术史有关。

本中心肝移植手术均采用附加腔静脉整形的改良背

驮式肝移植术［３］。该术式的特点是仅需解剖第一

肝门，在游离第一肝门、肝上下腔静脉及肝周韧带

后，无需完全暴露第二肝门的肝上下腔静脉和肝静

脉，更无需对第三肝门进行任何手术操作，仅需数分

钟就能切除病肝，结扎肝短静脉。此术式有缩短无

肝期和手术时间的独特优势，尤其适合于有上腹部

手术史的多囊肝病患者。多囊肝病肝移植术后血管

并发症的发生率较高，包括肝动脉血栓和肝动脉狭

窄［８］。本组资料中有１例多囊肝病患者术后出现了
肝动脉狭窄，行介入支架置入术后疗效欠佳，最终行

再次肝移植术。其他生存的 ５例患者无术后并发
症，临床症状消失，生命质量改善，预后良好。
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