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[Abstract] Objective  To discuss CT and MRI findings of multiple hepatic biliary 

hamartoma in order to improve the umderstanding of this disease. Methods  The CT 

and MRI findings of multiple biliary hamartoma proved by biopsy and pathology in 

13 cases were retrospectively analyzed. Then observing the lesions in CT and MRI 

images on the distribution,size, morphology and enhancement characteristics. Results  

CT scan showed multiple lesions of hepatic biliary hamartoma were low density,contrast 

enhanced scan showed no enhancement. Lesions were long signal intensity on T1WI 

and T2WI,  and enhanced scanning had no obvious enhancement, some lesions appeared 

edge enhancement and nodular enhancement. MRCP showed the multiple intrahepatic 

cystic high signal which was not connected with visible  biliary  tree. Conclusion  There 

are certain characteristic in CT and MRI findings, which is helpful in the diagnosis of the  

disease, the final diagnosis depends on pathological examination was performed by living  

tissue.              
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　　胆管错构瘤是由于胚胎发育过程中胆管板向胆管的转化发生障

碍，吸收不充分所导致的错构性病变。是Von Meyenburg在1918年首先

描述的，故该病又称为Von Meyenburg综合征，简称VMC，临床上较为

少见。本文回顾性分析经过临床穿刺活检病理证实的胆管错构瘤的CT

及MRI表现，结合文献对本病的病理及影像学特点进行讨论，以提高对

本病的认识。

     

　　1  材料与方法

     

　　1.1 研究对象  收集我院于2010年4月至2014年12月经过病理证实

的胆管错构瘤13例，其中男8例，女5例，最大82岁，最小12岁，平均

年龄44岁，患者临床表现多为无症状，部分为反复上腹胀痛、发热或

合并其他疾病而就诊。

　　1.2 检查方法  所有患者均行MRI平扫、增强及MRCP检查，其中3

例患者行CT检查。MRI扫描采用西门子1.5T磁共振或GE3.0T磁共振机。

平扫包括T1WI成像、频率预饱和T1WI、T2WI、稳态进动梯度回波成

像，增强扫描为GdDTPA动脉期、门脉期扫描。3D冠状位薄层扫描，层

厚2～3mm，并对采集到的原始图像进行MIP重组，重组MPCP图像。CT扫

描采用GE64层螺旋CT扫描机。扫描范围上腹部，扫描后将原始数据以

0.625mm重建，传至GEW4.3、GEW4.5工作站，再由放射科治医师进行观

察分析。 

     

　　2  结   果

     

　　2.1 病变的分布、大小、形态  13例胆管错构瘤患者病灶分布均

为多发，8例病变弥漫均匀分布肝实质内(图5-9)，5例病灶分布不均

匀，分布在左叶及右叶，其中以右叶为主4例(图1-4，10-12)，以左叶

为主1例，病变大部分位于肝实质内，部分病灶位于肝脏边缘，病灶大

小不一，直径约为1～15mm。病灶形态多样，有圆形、卵圆形、菱形或

不规则形，边缘清楚或不清楚。 
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　　2.2 CT及MRI影像表现  CT平

扫病灶成呈低密度改变，边缘清

楚或模糊，肝内外胆管未见明显

扩张，CT增强扫描无明显强化，

边界清楚，无包膜。MRI平扫呈长

T1长T2改变，T1WI显示病变信号

略低于肝实质，T2WI病灶显示清

楚，呈明显高信号，增强扫描未

见明显强化，部分病灶可见环形

强化或结节状强化，MRCP显示肝

内多发囊状高信号影与肝内胆管

不相通。

　　3  讨   论

　　3.1 病理与临床表现  胆

管性错构瘤是一种小叶间胆管

畸形
[1]
，也称胆管微小错构瘤或

von Meyenburg综合征(VMC)。特

点是多发的、大小不一的囊性病

变, 并被多少不等的纤维基质所

包绕
[2]
。胆道错构瘤的发病率文

献报道各异，尸检发现率约为

0.69%～2.8%
[3]
，该病多发于2 岁

以下儿童，男女发病无明显差

异。病理学表现包括局部胆管样

结构聚集、不同程度胆管扩张，

在丰富的结缔组织间隔背景上可

见内衬胆管上皮，被致密纤维间

隔包裹。病变为多发性，小于

15mm，大小近似，分布较均匀，

遍布全肝，偶有散在或单发病变

报道，有时甚至为胆管错构瘤、

肝囊肿及胆管周围腺体混合组成
[4]
。根据错构瘤与胆管扩张程度

可将胆管错构瘤分为3类：①以

实性成分为主，伴胆管狭窄；②

囊实性成分均存在，胆管轻度扩

张；③显著囊性成分伴胆管明显

扩张
[1]
。胆管错构瘤一般无临床

症状，体征不典型，生长缓慢，

部分表现上腹部进行性增大的肿

块，肿块压迫周围脏器可引起胃

肠道症状。而成年人常因反复肝

功能异常或因初步疑为肝脏占位

性病变而就诊
[5]
。通常在影像检

查、外科手术或尸检中被意外发

现。实验室检查无特异性，部分

病人可出现转氨酶、胆红素异

常，但血AFP和CEA一般正常
[6]
。

　　3.2 CT及MRI影像表现  胆

管错构瘤在影像学上有一定的特

征性表现。在肝内常多发，可

以局限于某一肝段，也可以累及

多个肝段但是以某一肝段为主，

最常见者为弥漫分布于全肝，边

界清楚或不清楚，没有包膜。胆

管错构瘤形态多种多样，可以为

圆形、长条形、菱形或多角形，

以菱形和多角行常见。这可能是

因为错构瘤的囊壁由胆管上皮构

成，周围绕以纤维组织，不易扩

张，尽管有一定的张力，多数病

灶难以形成圆形，其边缘不如肝

囊肿那样锐利、光整、清晰。CT

平扫表现为肝内多发低密度囊状

图1-4 胆管错构瘤患者，以右肝分布为主，MRI显示肝脏内见多个大小不等类圆形、条片状长T1（图1）长T2（图2） 异常信号灶, 信号较均匀, 
部分边界较清，Trufi（图3）示肝左右叶均有分布，MRCP（图4）显示肝内多发囊状高信号病变，与胆管不相通，以右肝分布为主。
图5-9 胆管错够瘤体患者，全肝弥漫均匀分布，CT（图5）示肝内多个大小不等片状低密度影，部分边界较清。MRI显示肝脏内见多发大小不等类
圆形长T1（图6）长T2（图7）异常信号灶，信号较均匀，部分边界较清，增强扫描（图8）示肝脏内多发病灶部分不强化，部分呈环形强化，部分
可见结节样强化，MRCP（图9）显示肝内多发囊状高信号病变，与胆管不相通，全肝均匀弥漫分布。
图10-12 胆管错构瘤患者，以右肝分布为主，MRI显示肝脏内见多个大小不等类圆形、条片状长T1（图10）长T2（图11）异常信号灶，信号较均
匀，部分边界较清，MRCP（图12）显示肝内多发囊状高信号病变，与胆管不相通，以右肝分布为主。
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小病灶
[7]
，边界清晰或模糊，病

灶直径几毫米至十几毫米不等，

多小于15mm，增强时无明显强

化，通过观察小囊的形态及边缘

特征可作出趋向性诊断
[8]

。MRI

主要表现在T1WI上病变信号低于

肝实质，T2WI上病灶显示清楚，

呈明显的高信号，在FIESTA序列

上，多数病变显示为高信号，与

T2WI比较，显示的病变数量有

所减少
[9]
。增强扫描时病灶无强

化，部分病灶出现环形强化，有

学者
[10]

认为是病灶压迫临近肝组

织或炎性细胞浸润所致。少部分

病灶出现结节状强化，多为较大

病灶的壁结节强化。MRCP多角度

观察可获得本病丰富的形态和空

间信息，病灶呈现肝区多发高信

号小囊性病变，散在分布，与胆

管树不相通，且与扩张的胆管也

未相通，较大的肝内外胆管无明

显发育异常。MRI检查的敏感性及

特异性优于CT
[11]

，被认为是诊断

胆管错构瘤的金标准
[12]

。

　　3.3 鉴别诊断  胆管错构瘤

需要与多发性肝囊肿、肝脓肿、

肝海绵状血管瘤、肝转移瘤、先

天性肝内胆管囊状扩张(Caroli氏

病)、华支睾吸虫等病进行鉴别。

多发性肝囊肿表现为圆形或类圆

形，张力较高，边缘锐利，密度

接近于水，分布不均匀，无强

化；而胆管错构瘤病灶形态不规

则，多数病灶边缘不清晰，病变

密度或信号强度也有不同。肝脓

肿临床症状和体征较典型，实验

室检查急性期多有白细胞升高，

肝功能检查多有ALP升高，CT和

MRI增强表现为“靶”征，病变

周围可见水肿带。胆管错构瘤有

少数出现周边炎症，增强扫描边

缘可见轻度强化，但是本病周围

无水肿带，多发小脓肿病变边缘

轻度强化，与胆管错构瘤较难鉴

别。海绵状血管瘤增强扫描动脉

期病灶有特征性的边缘强化，密

度高于周围肝实质，接近同层腹

主动脉，门脉期及延时期强化范

围逐渐向中央部分扩大，对比剂

逐渐填充，甚至全瘤范围填充，

呈等密度改变。胆管错构瘤增强

扫描强化形式与之不相符。肝脏

囊性转移瘤多见于卵巢癌、胰腺

粘液囊性癌等富血供肿瘤，多为

单房性，往往伴有囊肿内出血，

此时CT和MRI的诊断比较容易。增

强扫描边缘或多或少均匀环形强

化，与胆管错构瘤边缘强化的病

灶鉴别较困难，尤其是合并其他

部位肿瘤者，需与转移灶相鉴别
[13]

。Caroli氏病的囊性病变与胆

管树相通，而胆管错构瘤病灶与

胆管树不相通。MRI平扫可见中

心点征。华支睾吸虫患者多有生

吃鱼虾史，CT表现肝外胆管无扩

张，肝内胆管从肝门向周围均匀

扩张，肝被摸下囊样扩张的小胆

管以肝周边分布为主，管径大小

相似。

　　综上所述，胆管错构瘤常为

多发，弥漫分布多个肝段多见，

也可分布于某一肝段或以某一肝

段为主。在CT和MRI 上呈有壁的

小囊样病变，病灶形态各异，直

径大多小于15mm，与引流胆汁的

胆管树无交通，增强扫描无强化

或边缘强化及结节状强化，胆管

错构瘤的CT及MRI表现有一定的特

征性，有助于对该病的诊断，对

肝内胆管错构瘤的诊断鉴别临床

意义在于对那些有原发肿瘤的病

人，影像检查时候勿将肝脏的胆

管错构瘤误诊为多发转移瘤。最

终确诊有赖于采用活体组织进行

病理学检查。
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