
肝脏多发胆管错构瘤（multiple biliary hamarto⁃
mas，MBHs）是一种先天性小叶间胆管畸形［1］。该病

临床较少见，无并发症时一般无临床症状，因此需

要与肝脏多发囊肿、先天性肝内胆管扩张症Ⅴ型

（又称Caroli病）、早期肝脏多发转移瘤等鉴别［1-3］，但

目前尚缺乏CT相关的影像学定量鉴别指标［4］。本

文着重研究MBHs与早期肝脏多发转移瘤的CT定

量鉴别指标，以避免将MBHs误诊为多发转移瘤或

将肝脏多发转移瘤误诊为MBHs而延误病情。

1 对象和方法

1.1 对象

收集南京医科大学附属江宁医院医学影像科

和中国科学技术大学附属第一医院医学影像科

2012年6月—2018年6月确诊的28例MBHs患者及

确诊的61例肝脏多发转移瘤患者资料，回顾性分析

其临床及影像特征。

MBHs诊断标准［5-6］：①肝脏手术或穿刺活检术

后经病理证实此病。②CT表现为肝脏弥漫多发稍

低密度病灶，MRI表现为肝脏弥漫多发长T1WI、长
T2WI病灶，磁共振胰胆管造影（magnetic resonance

cholangiopancreatography，MRCP）显示病灶不与主胆

管相同的“满天星”样改变，增强后未见明显强化，病

灶一般＜12 mm，经影像学确诊后每半年或1年随访

复查，病灶大小形态、分布及密度信号无变化，结合

实验室检查及临床症状阴性，诊断此病。肝脏多发

转移瘤诊断标准［7］：患者临床具有原发恶性肿瘤病

史，CT增强延迟期边缘强化呈“牛眼征”改变，结合

实验室检查排除其他疾病，随访肝脏多发病灶逐渐

增大或新增病灶。排除标准：①合并肝炎、肝硬化、

脂肪肝、肝血色素沉病等影响病灶检出的肝脏基础

疾病患者；②没有CT平扫或CT图像有呼吸、金属伪

影而影响阅片者；③临床、实验室检查资料不完整

者；④肝脏多发转移瘤内出血、囊性变、钙化而密度

不均匀者；⑤肝脏多发转移瘤较大（最大径≥3cm）或
融合者。最终 18例MBHs和 27例肝脏多发转移瘤

患者纳入研究。本研究经医院伦理委员会批准，所

有患者知情同意。

1.2 方法

CT平扫检查采用 Brilliance16排螺旋 CT（Phil⁃
ips 公司，荷兰）和 Optima680 64 排螺旋 CT（GE 公

司，美国）扫描。患者仰卧位，双手上举，扫描范围

为膈顶至髂前上棘，所有患者均在吸气末屏气后扫

描。扫描参数：管电压 120 kV，管电流 250 mAs，层
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厚5 mm，层间距5 mm，螺距0.938，转速0.75 s/r。标

准腹窗窗宽（170 Hu）、窗位（45 Hu）观察图像。

将外院病例图像传至本院图像存储与传输系

统（picture archiving and communication system，

PACS）。2名具有10年以上工作经验的主治医师在

不知疾病诊断的情况下于 PACS独立完成CT平扫

图像上MBHs和早期肝脏多发转移瘤病灶的观察与

测量，感兴趣病灶为肝脏多发稍低密度病灶（不包

括稍低密度肝内胆管、血管影；不包括水样低密度

及脂肪样极低密度病灶）。主要观测以下指标：①
病灶形态是否是类圆形、边缘是否清晰；②病灶平

均长径：选取病灶显示数量最多、最清晰的层面作

为感兴趣层面，测量该层面内所有稍低密度病灶长

径取平均值；③最大病灶长径：选取肝脏所有层面

中最大稍低密度病灶的长径；④病灶平均CT值：测

量感兴趣层面内所有稍低密度病灶的平均CT值；⑤
周围肝脏CT值：测量感兴趣层面内病灶周围 1 cm
范围内肝脏CT值，测量 3个区域（直径约 1.0 cm的

圆形）取平均CT值；⑥CT差值：病灶平均CT值与周

围肝脏CT值差值。以上结果均取 2位医师平均值

为最终结果，意见不统一或测量值差异较大时请 1
名副主任医师分析并测量。

1.3 统计学方法

采用SPSS21.0统计学软件，计数资料采用例数

（百分比）表示，两组间比较采用χ2检验或连续校

正χ2检验。计量资料经Kolmogorov⁃Smirnova检验符

合正态分布，用均数±标准差（x ± s）表示，两组间比

较采用两独立样本 t检验。采用受试者工作特征

（receiver operating characteristic，ROC）曲线及曲线

下面积（area under the curve，AUC）分析有统计学差

异的CT指标鉴别MBHs和多发转移瘤的敏感度、特

异度、阳性预测值和阴性预测值。AUC比较及作图使

用Medcalc软件（15.6.1版本，比利时），双侧检验P ≤
0.05为差异有统计学意义。

2 结 果

2.1 临床影像资料分析

MBHs中男 12例，女 6例，年龄 31~70岁，平均

（55.61±11.3）岁，其中 2例因怀疑肝转移行穿刺活

检，另1例因怀疑胆管癌行肝脏局部切除术，病理均

证实为MBHs（图1），余15例因胆道结石、急性胆囊

炎或体检意外发现，均行 CT 平扫检查及 MRI＋
MRCP检查（图2）。肝脏多发转移瘤患者中男22例，

女 5例，年龄 29~82岁，平均（67.52±11.57）岁，其中

原发肿瘤以胃肠道癌、胰腺癌、肺癌为主，均行CT平

扫及三期增强检查（图3）。

MBHs组和肝脏多发转移瘤组患者各计量数据

符合正态性分布。经两独立样本 t检验，两组间年

龄、病灶CT值、与肝脏CT差值、最大病灶长径、病灶

平均长径各参数组间存在显著性差异（P＜0.05）。

经Pearson χ2检验两组病灶形态均以类圆形为主，组

间差异无统计学意义（P=0.293）；MBHs组病灶边缘

清晰 14例（77.8%），多发转移瘤病灶边缘清晰 4例

（14.8%），两组间差异有统计学意义（P＜0.001，表1）。
2.2 ROC曲线分析

将患者年龄、病灶边界是否清晰、病灶CT值、与

肝脏CT差值、最大病灶长径及病灶平均长径这6个

MBHs患者，女，60岁，因胆囊炎入院。A：腹部CT平扫示肝内

病灶平均CT值19 Hu，最大长径14 mm；B：MRCP示肝内多发与主胆

管不相通的扩张胆管，呈“满天星”样改变。

图2 MBHs患者CT平扫及MRCP表现

BA

胃癌肝转移患者，男。A：腹部CT平扫示肝脏多发类圆形稍低

密度影，平均CT值33 Hu，病灶最大长径26 mm；B：3个月后复查，肝

脏病灶较前增多、增大，部分融合。

图3 肝脏多发转移瘤患者CT平扫及随访后表现

BA

BA
MBHs患者，女，59岁，因结肠癌怀疑肝脏多发转移行穿刺活检

病理证实。A：腹部CT平扫示肝脏多发小圆形稍低密度及等密度

影，平均CT值16 Hu，病灶最大长径17 mm；B：病理图片示肝内胆管

增生，部分扩张，伴管周纤维组织增生，淋巴细胞浸润，小胆管内胆

汁淤积（HE，×200）。
图1 MBHs患者CT平扫及病理图片
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指标纳入ROC曲线分析，AUC分别为 0.797、0.815、
0.935、0.927、0.953、0.950。根据约登指数，当患者

年龄≥63岁、病灶周围欠清晰、病灶CT值≥23.5 Hu、
与肝脏CT差值≤27.5 Hu、最大病灶长径≥17.5 mm、

病灶平均长径≥10.5 mm，鉴别肝脏多发转移瘤具较

高的敏感性、特异性、阳性预测值和阴性预测值（表

2），平均AUC为0.896。当联合最大病灶长径+病灶

CT值这 2个指标鉴别MBHs和多发转移瘤，其AUC

值最大（AUC=1.0，95%CI：1.0~1.0，P＜0.001），并且

大于其他任意 2个指标组合，与单独指标相比差异

具有一定的统计学意义（除了与最大长径相比P=
0.076，余P值均＜0.05，图4）。
3 讨 论

MBHs又称为Von Meyenburg 综合征，病变来源

于内胚层，多分布在肝内毛细胆管和肝管之间，由

表1 患者临床及影像资料描述性分析及组间对比

指标

性别（n，男/女）

类圆形/不规则形（n）

边界清晰/欠清晰（n）

年龄（岁）

病灶CT值（Hu）
肝脏CT值（Hu）
与肝脏CT差值（Hu）
最大病灶长径（mm）
病灶平均长径（mm）

MBHs（n=18）
12/6
14/4
14/4

055.6 ± 11.31
19.22 ± 4.780
51.22 ± 5.430
32.00 ± 4.580
11.50 ± 3.430
06.94 ± 2.230

肝脏多发转移瘤（n=27）
22/5
17/10
4/23

67.52 ± 11.57
32.30 ± 6.560
53.85 ± 8.240
21.56 ± 6.080
23.33 ± 7.470
18.89 ± 7.900

χ2值或 t值

-0.61
-1.11
17.84
-3.41
-7.26
-1.19
-6.20
-8.04
-7.42

P值

0.436
0.293

＜0.001
0.001

＜0.001
0.240

＜0.001
＜0.001
＜0.001

图4 MBHs和肝脏多发转移瘤鉴别诊断的ROC曲线分析

年龄
边界是否清晰
病灶CT值
与肝脏CT差值
最大病灶长径
病灶平均长径
最大病灶长径+病
灶CT值
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不规则的导管构成，管腔不同程度扩张，管腔中含

浓缩的胆汁，胆管上皮构成病变的囊壁，周围绕以

纤维组织［8］。患者多无症状或体征不典型，通常体检

B超或其他疾病影像检查时偶然发现，少部分病例可

因右上腹不适、黄疸或反复肝功能异常就诊［9］。该病

临床较罕见，具有病理证实的报道多为个案或小样

本量。

MBHs可发生于任何年龄，有研究报道多见于

老年女性［8］，而笔者统计所查阅的文献，男性发病率

高于女性，且在本研究 18例MBHs中，男性 12例多

于女性6例，肝脏多发转移瘤亦是男性多于女性，因

而性别差异在MBHs和肝脏多发转移瘤中无统计学

意义（χ2=0.607，P=0.436）。MBHs好发于中老年患

者，国内多名学者［2，8-9］报道了平均年龄为50岁左右

的小样本病例。肝脏多发转移瘤因继发于各类恶

性肿瘤（如结肠癌）［10］，因而其发病年龄较MBHs稍
大，Kim等［11］报道了平均年龄 62岁（41~85岁）的结

直肠癌肝转移患者，Kaltenbach等［12］报道了平均年

龄（64.9±10.1）岁的肝脏神经内分泌转移瘤的研

究。本研究中肝脏多发转移瘤患者平均年龄

（67.52±11.57）岁，明显大于MBHs患者年龄（55.61±

表2 CT平扫鉴别诊断肝脏多发转移瘤的效能分析

参数

年龄

边界是否清晰

病灶CT值

与肝脏CT差值

最大病灶长径

病灶平均长径

AUC（95%CI）
0.797（0.669~0.925）
0.815（0.678~0.952）
0.935（0.866~1.000）
0.927（0.844~1.000）
0.953（0.891~1.000）
0.950（0.893~1.000）

P 值

0.001
＜0.001
＜0.001
＜0.001
＜0.001
＜0.001

最佳阈值

≥63岁
欠清晰

≥23.5 Hu
≤27.5 Hu
≥17.5 mm
≥10.5 mm

敏感性（%）

74.1
85.2
92.6
92.6
85.2
77.8

特异性（%）

072.2
077.8
083.3
083.3
100.0
094.4

阳性预测值（%）

080.0
085.2
089.3
089.3
100.0
095.5

阴性预测值（%）

65.0
77.8
88.2
88.2
81.8
73.9
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11.31）岁，差异有统计学意义（χ2=-3.41，P=0.001），

当患者年龄≥63岁对鉴别肝脏转移瘤与MBHs具有

较好的诊断效能。

MBHs的CT平扫表现为肝实质内多发或弥漫

性低或稍低密度灶，边缘清晰或模糊，CT/MRI增强

扫描一般无强化，部分可见类似转移瘤的环形强

化［2，8］，其原因可能是周围肝实质受压或炎性浸润

所致［2］。因此当合并有原发恶性肿瘤时，在CT平扫

或增强图像上易与早期肝脏转移瘤混淆。在本研

究中，MBHs的平均CT值为（19.22±4.78）Hu，明显低

于多发转移瘤的平均CT值（32.30±6.56）Hu，差异具

有统计学意义（χ2=-7.26，P＜0.001），经ROC曲线分

析，当CT阈值定为 23.5 Hu时鉴别MBHs和早期肝

脏多发转移瘤具有较高的敏感性、特异性、阳性预

测值和阴性预测值。因MBHs扩张的胆管内含不同

浓度的胆汁成分［13］，因此MBHs CT值较普通肝脏囊

肿（普通囊肿内一般含清亮液体）偏高，有学者报道

为（3~20）Hu［4］。

因MBHs是良性病灶，生长缓慢［1，8-9］，加之扩张胆

管周围绕以纤维组织，因而MBHs病灶一般较小，多

数研究报道为≤10 mm，最大可达（15~20）mm［4- 5，9］。

肝脏多发转移瘤因其快速生长的恶性行为，导致其

病灶大小不等，边界欠清。本研究排除了较易与

MBHs相鉴别的直径≥3 cm及内部密度不均的转移

瘤，因此本研究的可信度及临床实用性较高。经

ROC曲线分析，病灶的最大长径具有最高的诊断效

能（AUC=0.953，95%CI：0.891~1.000，P＜0.001），联

合最大病灶长径及病灶 CT 值这 2 个指标，鉴别

MBHs和早期肝脏多发转移瘤具有非常高的诊断效

能（AUC=1.0，95%CT：1.0~1.0，P＜0.001）。
本研究尚存在一些局限性。因MBHs的罕见性

故本研究样本量较少，结果可能存在偏差。其次，

排除了部分肝脏囊性转移瘤患者，如临床遇到原发

恶性肿瘤基础上肝脏大小不等低密度囊性病灶，需

要密切随访、必要时增强检查及病理穿刺活检以排

除肝脏囊性转移瘤。

综上，MBHs是肝脏罕见的良性胆管畸形，当患

者缺乏MRCP检查时，CT平扫显示病灶边界清晰，

大小均匀，最大病灶长径＜17.5 mm且CT值＜23.5
Hu，应倾向诊断为MBHs。本研究在以CT为主要检

查手段的基层医院具有一定的指导意义。
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