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Abstract 
Objective: To sum the experience of liver transplantation from pediatric cardiac death donated 
(DCD) in the treatment of children with glycogen storage disease. Methods: The donor was a 3 
years and 8 months old boy, who was brain death of severe viral encephalitis and secondary to 
cardiac death, implementation of organ donation; the recipient was a 4 years and 2 months old 
boy with a body weight of 15 kg and growth retardation, who suffered from glycogen storage dis-
ease, secondary to liver dysfunction, severe hypoglycemia. The surgical was classically orthotopi-
cally liver transplantation, the warm ischemia time was 6-min, the cold ischemia time was 
180-min. T-tube and gastrojejunostomy fistula was placed during operation. The vital signs and 
transplanted liver function of the recipient were monitored after operation, and the recipient was 
given treatments of anti-infection, improving microcirculation and nutritional support. The reci-
pient was treated with immunosuppression protocol of tacrolimus and prednisone to prevent re-
jection. Results: The operation time of the recipient was 420-min, the anhepatic phase was 55-min, 
and the blood loss was 400 ml. The recipient’s blood sugar became normal at 2-h, the endotra-
cheal intubation was removed at 6-h, Enteral nutrition was given through gastrojejunostomy fis-
tula at 24-h, the liver function returned to normal and the recipient began to get out of bed at 7 
days, the recipient was discharged on the 18th day. The child grew fast postoperation after 1 
month, and went to kindergarten after 6-month. The recipient has healthy survival of 18 months 
to present. Conclusion: The pediatric DCD liver is a better graft for pediatric liver transplantation, 
which could gain a good result of transplantation. Liver transplantation is a good way to treat a 
child with glycogen storage disease.  
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摘  要 

目的：总结儿童心脏死亡捐肝治疗儿童肝糖原累积症的体会。方法：供者为男孩，3岁8个月，因严重病

毒性脑炎致脑死亡继发心脏死亡行器官捐献；受者为男孩，4岁2个月，体重15 kg，生长发育迟缓，因

肝糖原累积症继发肝功能不全、严重低血糖。手术采用经典原位肝移植术式，供肝热缺血时间6 min，
冷缺血时间约180 min，术中留置T管和经胃空肠造瘘管。术后密切监测生命体征和移植肝功能，同时给

予抗感染、改善微循环及营养支持等处理，采用他克莫司 + 甲泼尼龙片二联免疫抑制方案。结果：受

者手术时间约420 min，其中无肝期约55 min，术中出血量400 ml。患儿术后2 h血糖恢复正常，6 h清
醒并拔除气管插管，24 h后开始经胃空肠造瘘管进行肠内营养，术后7天下床，移植肝功能恢复正常，术

后18天痊愈出院。术后1个月出现明显的生长追赶，术后6个月开始参加幼儿园学习，至今已健康生存18
个月。结论：儿童心脏死亡供肝是儿童肝移植的供肝来源的理想选择，取得良好的移植效果；肝移植治

疗儿童肝糖原累积症效果确切。 
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1. 引言 

儿童肝移植是治疗儿童终末期肝病唯一有效方法，适用于胆管闭锁、肝硬化、爆发性肝衰、肝糖原

累积症、肝豆状核变性等小儿先天性疾病。以往儿童肝移植供体的来源，大多为亲属供肝或成人供肝行

劈离式肝移植。这种供肝来源手术技术难度大、风险高、术后并发症发生率高，严重影响儿童肝移植的

成功率和术后生存质量。儿童心脏死亡器官捐赠(DCD)的供肝避免了肝断面带来的技术难度和术后相关

并发症，而且儿童间供受体肝移植，更符合儿童生理生长发育需要，是儿童肝移植的理想供体来源。2011
年 7 月我院完成 1 例儿童 DCD 供肝移植，报告如下。 

2. 资料与方法 

供者：男性，年龄 3 岁 8 个月，体重 16 kg，ABO 血型：O 型(Rh+)。因严重病毒性脑炎致脑死亡，

无自主呼吸，继发心脏死亡后进行 DCD。依据《中国心脏死亡器官捐献工作指南》，并经红十字会成功
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开展劝捐工作，患儿的亲属均同意捐献器官，并签署了《心脏死亡自愿无偿器官捐献知情同意书》及相

关文件[1]。于 2011 年 7 月 2 日 2 时 40 分实行可控型心脏死亡器官获取。获取的供肝质软，重约 582 g，
可见肝动脉变异，肝右后动脉发自肠系膜上动脉，门静脉、胆管、肝静脉解剖结构正常。供肝修整完后

至于 4℃ UW 液环境中保存。受者：男性，年龄 4 岁 2 个月，体重 15 kg，身高 95 cm，ABO 血型：A
型，因“反复乏力、低血糖、生长迟缓 3 年”入院，查体：消瘦，身高比同龄儿童明显矮小，腹部膨隆，

肝脏重度增大，下缘达右髂前上棘。血糖 1.7 mmol/L，肝功能：丙氨酸转氨酶 112 u/L，谷草转氨酶 237 u/L，
总胆红素 6.4 mmol/L，白蛋白 47 g/L，肝穿病理：50%肝细胞弥漫糖原沉积，50%肝细胞呈大泡脂肪变性，

肝小叶间纤维间隔形成。诊断为肝糖原累积症。 
手术：病肝切除：术中见肝脏明显增大，占据腹腔 3/4 空间，呈重度脂肪肝，肠道被挤向左下腹。

分离肝动脉发现，肝动脉存在变异，其肝右后动脉来源于肠系肠上动脉，分离肝动脉至胃十二指肠分叉

处下方，紧贴肝门处切断肝左、肝右动脉及变异肝右后动脉；解剖游离门静脉及胆总管，切断胆囊管，

并于胆囊管上方离断肝总管；游离肝上、肝下下腔静脉。移植手术：采用经典原位肝移植术式，肝上下

腔、肝下下腔用 5-0Prolene 线行端端吻合，供、受体门静脉用 5-0Prolene 线行端端吻合，肝动脉吻合用

8-0Prolene在 2.5倍放大镜下进行，采用供体腹腔动脉干与受体肝动脉与胃十二指肠动脉汇合处吻合，供、

受体变异肝右后动脉用 9-0Prolene 线行端端间断吻合。供、受体胆总管用 6-0PDS 线行端端吻合，后壁采

用连续缝合，前壁间断缝合，留置胆汁引流管；同时留置经胃空肠造瘘管。 
术后监护：术后转入重症监护病房，监测患儿的生命体征，肝肾功能，尿量及出凝血情况。1 周内

每天床边彩超监测移植肝血流情况，三代头孢抗感染，前列地尔 + 低分子右旋糖酐抗凝治疗；维持水电

解质酸碱平衡及营养支持，术后第 2 天经胃空肠造瘘管行肠内营养及给药，术后第 5 天过度为经口饮食，

采用普乐可复 + 甲泼尼龙二联免疫抑制方案预防排斥反应。 

3. 结果 

供肝热缺血时间 6 min，冷缺血时间约 180 min。受者总手术时间约 420 min，其中无肝期约 55 min，
术中出血量约 400 ml。术后 2 h 血糖恢复正常，术后 6 h 清醒并拔除气管插管，术后 7 天下床，移植肝功

能恢复正常，术后 18 天痊愈出院。术后 1 个月后出现明显生长追赶，术后 4 个月拔除胆汁引流管和胃空

肠造瘘管，术后 6 个月开始参加幼儿园学习，至今已健康生活 18 个月，身高增长 22 cm，体重增加 7 kg。
术后 6 个月停用激素，FK506 浓度控制于 3~5 ug/L，随访期间血糖、移植肝功能均正常(图 1~8)。 
 

 
Figure 1. Glucose trends 
图 1. 血糖变化趋势 
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Figure 2. Aminotransferase trends 
图 2. 转氨酶变化趋势 

 

 
Figure 3. Total bilirubin trends 
图 3. 总胆红素变化趋势 

 

 
Figure 4. CT: Liver density decreased and severe swelling 
图 4. CT：肝脏密度降低，重度肿大 
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Figure 5. Arrow to the right hepatic artery with anatomical 
variation 
图 5. 箭头为变异的肝右动脉 

 

 
Figure 6. Artery Pollex well after open 
图 6. 动脉开放后博动良好 

 
 

 
Figure 7. Thin arrow to bile drainage tube, thick arrows to 
fistula of gastrojejunostomy 
图 7. 细箭头为胆汁引流管，粗箭头为经胃空肠造瘘管 
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Figure 8. Pathology: severe steatosis and glycogen storage 
图 8. 病理：重度脂肪变性，糖原累积 

4. 讨论 

肝糖原累积症为一种较少见婴幼儿先天性隐形遗传性糖原代谢紊乱性疾病，发病率约为 1/4 万，主

要病因为肝内葡萄糖-6-磷酸酶缺乏，导致糖原分解或合成障碍，从而产生肝脏内糖原或异型糖原的过多

累积。临床主要表现为严重低血糖，患儿生长迟缓、腹部膨胀等，肝脏重度肿大，重症者将发展为肝功

能失代偿。治疗上一般采用高蛋白、高葡萄糖，多餐饮食，主要控制血糖于正常水平[2]。文献报告[3]肝
移植可以从病因上完全治愈肝糖原累积症，尤其对于重症肝功能失代偿患者，肝移植是唯一有效治疗办

法。本例患儿经肝移植治疗后第 1 天血糖即恢复为正常，并出现生长发育追赶，短期内即达到同龄儿童

的生长发育水平，恢复正常学习生活，生活质量明显提高，随访期间血糖、肝功能良好。 
儿童肝移植由于儿童解剖结构的特殊性，很难找到合适年龄段的供肝。目前儿童肝移植供肝主要来

自成年人的活体肝移植及成人尸体供肝的劈离式肝移植。成年人活体肝移植需要通过切除健康成年人的

部份肝脏作为供体，具有技术难度高，供者冒有巨大手术风险和术后可能出现的严重并发症，甚至死亡

等问题，且活体肝移植受到伦理委员会值疑，部份国家已有法律规定禁止行活体肝移植。劈离式肝移植

同样存在技术难度高，供肝经过修整后可能损害供肝重要的解剖结构而影响供肝质量，以及肝断面的处

理增加了受者术后出血、胆瘘等严重并发症的风险，从而影响儿童肝移植术后的生存率。因此有必要寻

找更合适的儿童肝移植供肝来源。DCD 是指公民在心脏死亡后进行的器官捐赠。儿童有许多疾病如外伤、

脑瘤、严重脑炎、缺血缺氧性脑病等导致脑死亡及心脏死亡。在严格控制热、冷缺血时间情况下，这些

儿童 DCD 可以成为儿童肝移植供肝的来源。这种供肝来源具有肝脏体积匹配合理、避免成人活体肝移植

及劈离式肝移植中对肝断面处理可能带来的严重并发症等问题。儿童正处于生长发育的重要阶段，包括

免疫系统，儿童间肝移植更符合儿童生长发育需要，同时由于供肝及受体的免疫系统均处于未成熟阶段，

随着移植后时间延长，供受体有可能发展为嵌合状态。受体只需较小剂量免疫抑制剂即可以有效的控制

排斥反应，甚至部份患儿后期可以考虑停用免疫抑制剂[3]。本例患儿移植 6 个月后，单用普乐可复，且

在较低浓度水平(3~5 ug/L)即可有效的控制排斥反应，随着随访时间延长，后期我们可以考虑对此例患儿

停用免疫抑制剂。 
儿童生理解剖结构细小，壁薄，血管吻合时容易造成组织撕裂及管腔狭窄，尤其存在血管变异时，

术后血栓形成发生率高[4] [5]。对显微外科技术及围手术期管理有较高的要求。本例患儿供、受体均存在

肝动脉变异，血管纤细，变异肝右后动脉管径只有 2 mm，我们通过专门肝动脉重建医生在 2.5 倍放大镜
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下行间断缝合，术后加强床边彩超监测移植肝血流，加强抗凝治疗，患儿术后恢复良好，无动脉及静脉

狭窄或血栓形成等问题。由于小儿依从性差，术后难以有效表达主诉及正常服药，我们在术中放置胆汁

引流管和经胃空肠造瘘管，一方面通过观察每天胆汁情况，一定程度上可以有效判断移植肝功能；另一

方面，通过胃空肠造瘘管可以早期进行肠内营养，有利于保护肠粘膜屏障功能，同时可以从胃空肠造瘘

管给药，有效的解决了小儿依从性差等问题。另外，本例 DCD 儿童年龄 3 岁 8 个月，供肝重量约为 582 
g，根据肝移植供肝/受体 ≥1%即可满足受体需要，可用于约 58 kg 体重的成人，因此提示我们，儿童 DCD
供肝在一定条件下可以用于较小体重的成人受体，从而扩宽儿童 DCD 供肝的使用率。 
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