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［摘要］ 　 胆道闭锁诊断与治疗指南（２０２５ 年）于 ２０２５ 年 ９ 月 ４ 日在线发表在 Ｈｅｐａｔｏｂｉｌｉａｒｙ
Ｓｕｒｇｅｒｙ ａｎｄ Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ，该指南整合东西方国家 ５３ 位专家意见，最终形成 ２３ 条推荐意见，涵盖胆道闭

锁的早期筛查、辅助检查、手术治疗、术后管理、肝移植及长期随访等方面。
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　 　 胆道闭锁（ＢＡ）的主要特征为肝内外胆管发育不

全或完全缺如［１⁃２］。 ＢＡ 在女性更为常见，发病率为

１ ／ ５ ０００ ～ １ ／ ２０ ０００，亚洲国家发病率相对较高［２］。 目

前认为，遗传易感性、发育异常、环境因素及病毒感染

等多种因素共同参与 ＢＡ 的发病过程［２］。 ＢＡ 患儿在

生后数天至数月内确诊，其典型临床表现包括黄疸、尿
色加深、陶土色大便、生长发育迟缓及肝脏肿大等。 在

缺乏治疗的情况下，ＢＡ 患儿的肝脏纤维化进展迅速，
最终发展为肝功能衰竭并导致患儿死亡［３］。 ２０１７ 年

北美和欧洲儿科胃肠病学、肝病学和营养学会［４］，
２０１８ 年中华医学会小儿外科学分会肝胆外科学组和

中国医师协会器官移植医师分会［１］，２０２０ 年日本胆道

闭锁协会［５］，２０２２ 年复旦大学附属儿科医院和复旦大

学 ＧＲＡＤＥ 中心分别发布了 ＢＡ 的临床实践指南［６］。
中华医学会小儿外科学会肝胆外科学组和国际肝胆胰

协会牵头，联合美国、欧洲和亚洲等地区 ５３ 位多学科

专家制订了胆道闭锁诊断与治疗指南（２０２５ 年）（以下

简称“指南”），并正式发表在国际肝胆胰领域权威期

刊《Ｈｅｐａｔｏｂｉｌｉａｒｙ Ｓｕｒｇｅｒｙ ａｎｄ Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ》，旨在为多学科

医疗团队提供科学的诊疗规范［７］。
一、推荐意见及制订过程解读

推荐意见 １：应用粪便比色卡（ＳＣＣ）可有助于 ＢＡ
的早期筛查（共识率：１００％ ，证据等级：１Ｂ）。

ＳＣＣ 是一种简单、经济、无创的早期筛查方法，但
该方法基于肉眼观察比对粪便颜色图谱，准确性有限，
无法单独作为诊断 ＢＡ 的标准。 在日本的一项队列研

究中， ＳＣＣ 筛查灵敏性为 ７６． ５％ ， 阳性预测值仅

１２． ７％ ［８］，中国台湾地区研究显示，ＳＣＣ 筛查阳性预

测值为 ２８． ６％ ［９］，均提示 ＳＣＣ 不适用于诊断 ＢＡ。
Ｍｅｔａ 分析的强证据及针对 ９０ 万新生儿筛查的回顾性

分析，均肯定了 ＳＣＣ 的筛查价值［１０⁃１１］。 基于现有证

据，专家组给出了强推荐意见，由于缺乏前瞻性随机对

照试验（ＲＣＴ），证据等级定为 Ｂ 级，该推荐意见获全

票通过。
推荐意见 ２：不建议仅应用产前超声检查诊断 ＢＡ

（共识率：８９％ ，证据等级：２Ｃ）；产前超声检查异常的

婴儿应在产后进行专业随访（共识率：１００％ ，证据等

级：１Ｂ）。
产前超声检查发现胆囊不可见、肝门囊肿、肝右动

脉扩张和腹水，可提示 ＢＡ，但其诊断准确性仍有待验

证［１２⁃１３］。 针对产前超声单独诊断，因支持其诊断准确

性的研究证据不足且质量偏低，专家组给予弱推荐意
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见，证据等级定为 Ｃ 级，该结论达成高共识；而针对产

后随访，基于其潜在临床获益及专家经验，专家组给出

强推荐意见，证据等级为 Ｂ 级，且获全体专家一致

同意。
推荐意见 ３：足跟血直接胆红素（ＤＢ）检测有望用

于 ＢＡ 的早期筛查（共识率：８９％ ，证据等级：１Ｂ）。
新生儿在出生 ６０ 小时内进行 ＤＢ 首次筛查，ＤＢ ＞

３． ４ μｍｏｌ ／ Ｌ 为阳性，需在 ２ 周内复查；若第 ２ 次 ＞ １７． １
μｍｏｌ ／ Ｌ，则提示 ＢＡ 可能，应进一步检查［１４⁃１５］。 多个国

家研究证实了足跟血 ＤＢ 筛查有助于早期发现 ＢＡ，因
此专家组给予强推荐，但其证据主要来自观察性研究，
证据等级定为 Ｂ 级，该推荐获得高共识。

推荐意见 ４：肝功能检查中血清胆红素及血清 γ⁃
谷氨酰转移酶（ＧＧＴ）水平对于 ＢＡ 的诊断至关重要

（共识率：１００％ ，证据等级：１Ｂ）。
血清 ＧＧＴ 是胆道梗阻的标志物，若 ＧＧＴ ＞ １００ Ｕ ／

Ｌ 时需考虑 ＢＡ， ＞ ３００ Ｕ ／ Ｌ 则高度提示 ＢＡ［１６⁃１７］。 专家

组指出 ＧＧＴ 在 １ ～ ３ 个月龄婴儿中诊断价值较高，而
血清胆红素在≥３ 个月龄婴儿中诊断价值较高。 血清

胆红素和 ＧＧＴ 作为诊断 ＢＡ 的关键指标，有大量观察

性研究支持，专家组一致强推荐，但因缺乏 ＲＣＴ 研究，
证据等级定为 Ｂ 级。

推荐意见 ５：基质金属蛋白酶⁃７（ＭＭＰ⁃７）是 ＢＡ 早

期诊断的潜在指标（共识率：８９％ ，证据等级：２Ｃ）。
ＭＭＰ⁃７ 检测是 ＢＡ 早期诊断最具前景的血清学指

标［１７］。 尽管多中心研究显示 ＭＭＰ⁃７ 诊断 ＢＡ 具有较

高准确性，但由于其诊断阈值及检测试剂盒尚未统一，
限制了其临床应用［１８⁃１９］。 其证据存在不一致性和不

确定性，因此专家组给出弱推荐和定为 Ｃ 级证据，该
推荐达成高共识。

推荐意见 ６：对于产前超声检查提示 ＢＡ 或产后高

结合胆红素血症的婴儿，产后超声检查是诊断 ＢＡ 的

首选检查方法（共识率：１００％ ，证据等级：１Ａ）；剪切波

弹性成像（ＳＷＥ）可用于 ＢＡ 诊断（共识率：８４％ ，证据

等级：２Ｂ）。
ＢＡ 的关键超声征象包括纤维条索征、肝门部纤

维斑块、胆总管缺如等，此外，ＳＷＥ 通过测量肝脏硬度

对 ＢＡ 也具有良好诊断价值［２０⁃２１］。 产后超声检查作为

首选方法，基于其诊断准确性的大量高质量、一致性好

的研究，证据等级为 Ａ 级，获专家组强推荐并达成高

度共识；而 ＳＷＥ 虽有 Ｍｅｔａ 分析显示良好诊断性能，但
其数值及探测位置与超声医生技术关联性较强，故专

家组给予弱推荐，证据等级为 Ｂ 级，获得较高共识。
推荐意见 ７：术前肝脏穿刺活检可有助于黄疸患

儿的鉴别诊断（共识率：５８％ ，证据等级：２Ｂ）。

术前肝脏穿刺活检是诊断 ＢＡ 的重要方法，汇管

区胆栓形成、门脉间质水肿、门脉纤维化及胆管增生是

区分 ＢＡ 与其他婴儿胆汁淤积性疾病的典型组织学指

标；但其组织学改变并非 ＢＡ 特有，α⁃１ 抗胰蛋白酶缺

乏症及囊性纤维化病人也可有类似胆管增生、胆栓等

表现，进一步增加了鉴别难度［２２］。 因该检查存在侵入

性风险，且对组织学特征的判读存在主观差异，故专家

组共识率较低；基于现有观察性研究证据，专家组给予

弱推荐，证据等级为 Ｂ 级。
推荐意见 ８：手术探查及胆管造影明确胆管状态，

可用于术中诊断 ＢＡ 并排除胆总管囊肿（ＣＣ） （共识

率：８９％ ，证据等级：１Ａ）。
手术探查及胆管造影能直视并显影胆道，被视为

诊断 ＢＡ 的“金标准” ［２３］。 术中若观察到肝包膜下蜘

蛛样毛细血管扩张（ＨＳＳＴ）则支持 ＢＡ 诊断［２４］，若胆囊

萎缩、呈条索样或完全缺失，且胆囊内无胆汁时即可确

诊 ＢＡ。 囊肿型 ＢＡ 和 ＣＣ 难以区分，而术中胆道造影

能通过囊肿形态、胆道显影范围及胰胆管汇合情况实

现鉴别［２５］。 部分专家认为，对于胆囊及胆囊管闭锁患

儿，术中无法顺利进行胆道造影，需要结合术中病理切

片进行辅助诊断。 国外部分医疗中心会先行肝活检，
再结合手术探查结果，进一步提升诊断 ＢＡ 准确性。
基于术中直接观察与影像学检查的高质量证据，专家

组给予强推荐，证据等级为 Ａ 级，并获得高共识。
推荐意见 ９：为降低术中出血并发症风险，建议术

前 １ ～ ２ 小时静脉注射维生素 Ｋ 每次 ０． ２ ～ ０． ３ ｍｇ ／ ｋｇ
（共识率：１００％ ，证据等级：１Ｄ）。

该推荐基于梗阻性黄疸导致维生素 Ｋ 吸收障碍

的明确病理生理机制和广泛的临床共识，故专家组给

出强推荐并获全票通过［２６］。 然而，维生素 Ｋ 在此领域

的临床应用尚缺乏高质量随机对照试验（ＲＣＴ）证据支

持，证据等级为 Ｄ 级。
推荐意见 １０：各医疗中心可根据自身经验选择开

腹或腹腔镜辅助葛西手术（ＫＰＥ）（共识率：８９％ ，证据

等级：１Ｂ）。
有研究证实，腹腔镜 ＫＰＥ 的黄疸清除率与 ２ 年自

体肝生存（ＮＬＳ）率与开腹手术相当［２７，２８］。 机器人辅

助 ＫＰＥ 也已作为治疗 ＢＡ 的新辅助技术被引入临

床［２９］。 开放 ＫＰＥ 手术的学习曲线相对平缓，其技术

掌握的关键转折点约在 ２３ 例左右［３０］；而腹腔镜技术

则需约 ５０ 例手术方能达到相似节点［３１］。 因此，对于

初学者及新开展该术式的医院，开放手术更易于快速

上手，建议作为首选，各医疗中心可根据自身经验选择

手术方式［３０⁃３３］。 多项观察性研究显示，不同术式在主

要结局上效果相当，专家组给出强推荐，但鉴于缺乏长
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期的大规模 ＲＣＴ 证据，证据等级为 Ｂ 级，该推荐获得

高共识。
推荐意见 １１：术后使用类固醇激素可提高 ＫＰＥ 术

后黄疸清除率，但其对 ＮＬＳ 的影响尚不明确（共识率：
１００％ ，证据等级：２Ｂ）。

ＫＰＥ 术后使用类固醇激素可抑制相关炎症，促进

胆汁酸的肠肝循环并减少其合成，从而提高术后黄疸

清除率［３４］。 然而临床研究表明，激素治疗并不能降低

胆管炎的发生率［３５］，且可能带来感染风险增加、胃肠

道损伤及生长发育受限等不利影响［３６］。 目前，ＫＰＥ 术

后使用类固醇激素治疗的效果仍存争议。 根据现有循

证医学证据，目前尚无法确定 ＢＡ 婴儿在 ＫＰＥ 术后使

用类固醇激素能否提高 ６ 个月内的黄疸清除率或改善

长期无移植生存率［３７］。 多项 ＲＣＴ 均未证实，ＫＰＥ 术

后使用类固醇激素能为患儿带来明确获益［３８，３９］。 但

有大规模 ＲＣＴ 研究证实，类固醇激素可改善 ３ 型 ＢＡ
患儿的胆汁引流及生存率［４０］。 同时，有研究表明，
ＫＰＥ 术后使用类固醇激素有助于降低 ＢＡ 患儿的肝移

植（ＬＴ）需求［４１］。 关于类固醇激素的疗效及停药时间

尚无定论，现有证据结论不一致，对 ＮＬＳ 影响不明确，
因此专家组给予弱推荐，证据等级定为 Ｂ 级。

推荐意见 １２： ＫＰＥ 术后使用熊去氧胆酸（ＵＤＣＡ）
可改善肝功能指标（共识率：１００％ ，证据等级：２Ｄ）。

ＫＰＥ 术后 １２ 个月内使用低剂量 ＵＤＣＡ（≤１０ ｍｇ ／
ｋｇ ／ ｄ），可显著改善黄疸和肝功能，而年龄超过 ３６ 个月

的患儿，应慎用 ＵＤＣＡ［４２］。 目前该类药物多为经验性

用药，各医疗中心给药方案不尽相同，且关于停药时机

尚未达成共识［４３⁃４４］。 ＵＤＣＡ 改善肝功能指标得到专家

们普遍认可，但缺乏高质量证据明确其远期益处，因此

专家组给予弱推荐，证据质量为 Ｄ 级。
推荐意见 １３：建议 ＫＰＥ 术后预防性使用抗生素

（共识率：８４％ ，证据等级：１Ｃ）。
各医疗中心使用抗生素预防 ＫＰＥ 术后胆管炎均

为经验性用药，并没有形成系统化的治疗方案，且抗生

素类别、使用时长尚存争议［４５⁃４６］。 现有 Ｍｅｔａ 分析表

明，当前证据不足以支持抗生素能有效预防胆管

炎［４７］。 由于缺乏大规模多中心的高质量证据，证据质

量定为 Ｃ 级。 但鉴于胆管炎的高发生率和潜在严重

后果，专家组给予强推荐，该推荐达成了高共识。
推荐意见 １４： ＫＰＥ 术后抗巨细胞病毒（ＣＭＶ）治

疗有助于改善合并 ＣＭＶ 感染的 ＢＡ 患儿的 ＮＬＳ（共识

率：７９％ ，证据等级：２Ｃ）。
合并 ＣＭＶ 感染的 ＢＡ 患儿，其黄疸清除率较低，

ＮＬＳ 往往也更短［４８］。 如果患儿血清中检测到 ＣＭＶ⁃
ＩｇＭ 和 ／ 或尿液、血液中检测到 ＣＭＶ⁃ＤＮＡ，即可确诊为

ＣＭＶ 阳性［４９］。 但当前针对 ＣＭＶ 感染的治疗策略在

临床实践中尚未形成共识，导致许多合并 ＣＭＶ 感染的

患儿并未接受规范的抗病毒治疗［５０］。 多项观察性研

究提示，抗 ＣＭＶ 治疗可能有益，但证据有限且来自非

ＲＣＴ，证据质量为 Ｃ 级，因此专家组给予弱推荐，共识

率也相对较低［４９，４８］。
推荐意见 １５： 建议 ＫＰＥ 术后添加中链甘油三酯

（ＭＣＴ）喂养，以促进患儿的生长发育（共识率：９５％ ，
证据等级：２Ｂ）；ＫＰＥ 术后应根据需求补充脂溶性维生

素（共识率：９５％ ，证据等级：１Ｂ）。
针对 ＢＡ 患儿能量需求高但液体负荷受限的特

点，应提供能量密度为 ８０ ～ １００ ｋｃａｌ ／ １００ ｍｌ 的配方营

养，并优先选用含 ＭＣＴ 的强化母乳或高能配方奶［５１］。
对于 ＭＣＴ 喂养，其益处得到研究支持，但证据强度未

达到最高，故专家组给予弱推荐，证据等级为 Ｂ 级；补
充脂溶性维生素基于明确的病理生理机制和广泛的临

床实践，专家组给予强推荐，证据等级为 Ｂ 级；两项推

荐均获极高共识。
推荐意见 １６： 若 ＫＰＥ 后 ３ 个月患儿总胆红素

（ＴＢ）水平 ＞ １００ μｍｏｌ ／ Ｌ，应及时进行 ＬＴ 评估（共识

率：９５％ ，证据等级：１Ｂ）。
黄疸清除情况直接关系到患儿的 ＮＬＳ，黄疸未清

除患儿 ＮＬＳ 较短，ＫＰＥ 术后 ３ 个月 ＴＢ ＞ １００ μｍｏｌ ／ Ｌ
应立即进行 ＬＴ 评估［５２］。 该阈值作为 ＬＴ 评估的关键

节点，得到了多个队列研究的支持，但缺乏 ＲＣＴ 研究，
专家组给予强推荐，证据等级为 Ｂ 级，并获得高共识。

推荐意见 １７： 建 议 将 终 末 期 肝 病 儿 科 评 分

（ＰＥＬＤ）作为 １２ 岁及以下 ＢＡ 患儿接受 ＬＴ 的评估标

准之一：评分约 １０ 分时建议进行移植评估，１０ ～ １５ 分

时临床获益有限， ＞ ２５ 分时手术风险显著增加（共识

率：９５％ ，证据等级：１Ｃ）；对于 １２ 岁及以上患儿，建议

采用终末期肝病模型评分（ＭＥＬＤ）作为评估标准，评
分 ＞ ２０ 分时 ＬＴ 获益更显著（共识率：９５％ ，证据等级：
１Ｃ）。

基于国际先进医疗中心的实践，当 ＰＥＬＤ 评分达

到 １０ 分左右时，即应考虑启动 ＬＴ 的全面评估［５３］。 对

于 ＫＰＥ 手术失败的 ＢＡ 患儿，当病情处于 ＰＥＬＤ 评分

为 １５ ～ ２５ 分的中度肝病阶段时，即是进行 ＬＴ 的关键

时机。 与推迟至 ＰＥＬＤ ＞ ２５ 分的重度阶段相比，此时

移植可增加 １７． ４％ 的预期生命年，并使 １０ 年生存率

从 ７５． ５％ 显著提升至 ８４． ７％ ［５４⁃５５］。 １２ 岁及以上患

儿，ＬＴ 的最佳时机为 ＭＥＬＤ 评分超过 ２０ 分时，其器官

分配应基于 ＭＥＬＤ 评分［５６］。 ＰＥＬＤ 和 ＭＥＬＤ 评分是国

际公认的器官分配标准，拥有广泛的实践基础，因此专

家组给予强推荐。 但确定最佳移植时机的直接证据有
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限，故证据等级定为 Ｃ 级，专家们就此达成高共识。
推荐意见 １８： ＬＴ 术前应全面评估患儿肝功能、营

养与发育状况、心肺功能、肾功能、口腔卫生、麻醉风

险、疫苗接种史及病毒感染的筛查（共识率：１００％ ，证
据等级：１Ｃ）。

通过客观评估肝功能与营养状况，并结合 ＰＥＬＤ ／
ＭＥＬＤ 评分来确定 ＢＡ 患儿的最佳移植时机，以平衡

手术紧迫性与风险［５２，５５］。 ＬＴ 术前全面评估可系统性

筛查围术期风险因素；通过术前营养支持与疫苗接种

等优化措施，降低术后感染、排斥及生长障碍风险，改
善长期预后；对于合并高胆红素血症、门静脉血栓、呼
吸机依赖或体重≤１０ ｋｇ 的患儿，应仔细识别并妥善管

理，这有助于降低 ＬＴ 相关术前死亡率［５７⁃５９］。 全面的

术前评估是 ＬＴ 成功的基础，基于多学科专家共识和

临床实践，专家组给出强推荐，并达成高度共识。 由于

缺乏高质量观察性和 ＲＣＴ 研究，证据等级定为 Ｃ 级。
推荐意见 １９： 随访期间可根据患儿病情增加随访

次数，即使黄疸消退仍须定期随访（共识率：１００％ ，证
据等级：１Ａ）。

ＢＡ 患儿 ＫＰＥ 术后随访频率根据病程动态调整：
术后第 １ 年（每月 １ 次）是监测胆汁引流效果及黄疸

消退的关键期，也是胆管炎最高发阶段；第 ２ 年（每 ３
月 １ 次）病情趋于稳定，但仍需警惕晚期胆管炎、早期

门静脉高压及营养问题［６０］；第 ３ 年（每 ６ 个月 １ 次）重
点转向长期并发症监测，如门静脉高压、肝纤维化进展

及生长发育评估；第 ５ 年及第 １０ 年为远期随访节点，
以评估门静脉高压并发症、肝恶性肿瘤等晚期风

险［６１⁃６２］。 长期规律随访对改善预后的重要性已被大

量研究和高等级证据所证实，因此专家组给予强推荐，
证据等级定为 Ａ 级，对此专家们达成高度共识。

推荐意见 ２０： 一旦确诊胆管炎，应积极予以规范

治疗（共识率：１００％ ，证据等级：１Ａ）。
胆管炎是 ＫＰＥ 术后最常见的并发症，发生率为

４０％ ～ ９３％ ［６３］。 术后出现不明原因发热、无胆汁色

粪便、烦躁及实验室检查异常的患儿应高度怀疑胆管

炎［６４］。 ＫＰＥ 术后胆管炎需根据病情严重程度分级使

用抗生素：经验性治疗首选静脉输注第三代头孢菌素，
或联用第三代头孢菌素与甲硝唑；若治疗超过 ２４ 小时

发热仍持续，则需升级为碳青霉烯类抗生素［６５］；若初

始治疗 ４８ ～ ７２ 小时后体温无改善，应根据临床反应及

血培养药敏结果调整抗生素方案；体温控制后，可改为

口服第三代头孢菌素出院继续治疗。 对于难治性胆管

炎，建议给予 ２ ～ ４ 周的碳青霉烯类抗生素治疗，并根

据血培养结果调整用药。 反复发作者应考虑肠球菌感

染可能，首选万古霉素或利奈唑胺。 若调整抗生素后

仍持续高热且血培养阴性，需考虑真菌感染并联用抗

真菌药物［１］。 积极治疗胆管炎对控制疾病发展至关

重要，这基于明确的临床共识与其相关的高质量证据，
因此证据等级为 Ａ 级，专家组一致认可并给予强

推荐。
推荐意见 ２１： 患有胃食管静脉曲张出血的患儿，

建议在急性失血性休克纠正后立即行内镜治疗（共识

率：８４％ ，证据等级：１Ｃ）；有胃肠道出血风险的患儿应

定期进行内镜检查和治疗（共识率：８４％ ，证据等级：
２Ｃ）；对门静脉高压患儿应行超声心动图检查，排除潜

在肺动脉高压的可能（共识率：１００％ ，证据等级：１Ｃ）。
进行性肝硬化作为 ＢＡ 的远期并发症，可导致门

静脉高压，进而引发食管静脉曲张及腹水［６６］。 建议

ＫＰＥ 术后第 ４ 年进行内镜评估门静脉高压［６２］。 对于

静脉曲张出血风险较高的患儿，应早期行预防性内镜

下静脉曲张结扎术［６６］。 术后应注意监测血氧饱和度，
以早期发现肝肺综合征［６７］。 在门静脉高压的管理中，
对于急性出血的内镜治疗及心超筛查，尽管相关高质

量证据有限，但基于观察性研究，专家组给予强推荐。
对于高风险患儿的定期内镜筛查，由于当前证据有限，
专家组给出弱推荐。

推荐意见 ２２： ＢＡ 患儿若无明确的接种禁忌证，原
则上应按计划常规接种疫苗（共识率：１００％ ，证据等

级：１Ｃ）。
ＢＡ 患儿若存在严重凝血障碍或肝功能衰竭等状

况，需暂缓接种，待病情稳定后补种。 ＫＰＥ 术后接受

大剂量类固醇治疗（如泼尼松≥２０ ｍｇ ／ ｄ 或等效剂量）
≥２ 周者，灭活疫苗应在治疗前≥２ 周或结束后接种，
减毒活疫苗则需在治疗前≥４ 周或结束后≥４ 周接种；
若大剂量治疗 ＜ ２ 周，灭活疫苗可常规接种，而减毒活

疫苗应避免在治疗期间接种，建议治疗结束≥２ 周后

评估进行；对于小剂量类固醇治疗（如泼尼松 ＜ ２０ ｍｇ ／
ｄ 或等效剂量）者，灭活疫苗可常规接种，减毒活疫苗

需经评估后谨慎考虑［５８］。 对于计划接受 ＬＴ 的患儿，
建议在 ＬＴ 前尽可能完成疫苗接种，并需考虑术后免

疫抑制状态对疫苗效果可能产生的影响；ＬＴ 后，患儿

的免疫系统需要数月到数年时间重建，因此，建议 ＬＴ
１ 年后，且无移植物抗宿主病（ＧＶＨＤ）、未使用免疫抑

制剂的情况下，可考虑接种减毒活疫苗［５８，６８］。 专家组

基于现有证据对此给予强推荐，因相关研究多聚焦健

康儿童人群，针对 ＢＡ 患儿的高质量证据较少，故证据

等级定为 Ｃ 级。
推荐意见 ２３： 标准化随访内容须涵盖生长发育、

神经功能及营养状况评估（共识率：１００％ ，证据等级：
１Ｂ）。
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针对 ２ ～ ２５ 岁 ＢＡ 患儿的多中心研究表明，其心

理社会功能、学业表现及运动语言发育均落后于健康

同龄人，这提示疾病对患儿长期成长存在影响，因此需

将上述方面纳入常规监测与评估，以便及早干预，改善

其生活质量与发展结局［６２，６９］。 监测生长发育和神经

认知对保证 ＢＡ 患儿生活质量的重要性已被多项研究

证实，证据等级为 Ｂ 级，因此专家组给予强推荐并达

成高度共识。
二、总结

２０２５ 年新版《胆道闭锁诊疗指南》在整合近年循

证医学进展与国际多中心经验方面体现出显著优势。
内容上不仅涵盖筛查、诊断、手术及术后管理等传统核

心议题，还纳入了营养支持、疫苗接种、生长发育与神

经认知评估等长期管理维度。 同时，指南对血清

ＭＭＰ⁃７、腹腔镜、机器人手术等新兴技术给予了基于最

新证据的评价与定位。 尽管部分推荐仍存在证据等级

偏低或专家共识度不高的问题，但其跨学科、国际合作

的编写模式以及对 ＢＡ 患儿长期预后的关注，为未来

ＢＡ 诊疗规范的优化提供了重要参考框架。
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［６５］ Ｚｈｅｎｇ Ｑ，Ｚｈａｎｇ Ｓ，Ｇｅ Ｌ，ｅｔ ａｌ． Ｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｉｏｎ ｉｎｔｏ ｍｕｌｔｉ⁃ｃｅｎｔｒｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ
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