
安全方法之一，７５％的ＢＳ超声检查可发现结石，其中十二指

肠结石占２３％，４５％的患者具有胆管积气。但是，由于肠内积

气的干扰，超声检查常常是困难的。但若检查成功，则可能显

示具有诊断意义的所谓“双拱征”。（２）Ｘ线片检查，如腹部ＣＴ

常可见胆囊积气征象，胆道内积气及从肝门伸向肝内的树枝状

充气影；钡剂或造影剂消化道Ｘ线检查，可见钡剂或造影剂流

入胆道内。除少见的气肿性胆囊炎、Ｏｄｄｉ′ｓ括约肌松弛症及手

术后建立的胆肠吻合等因素，则胆道积气征为诊断本病的可靠

方法。（３）纤维胃镜检查常用于ＢＳ检查，对ＢＳ患者进行胃镜

检查，结石性梗阻阳性率为６９％。纤维胃镜或纤维十二指肠

镜检查可发现胃窦部和十二指肠周围异常开口与溢胆现象。

此外磁共振胰胆管造影提示胆道积气亦有利于诊断。多方面

综合检查有利于ＢＳ的诊断。

２．２　治疗　９０％以上ＢＳ患者需手术治疗，有学者认为单纯

的清除结石是恰当的治疗方式。然而，由于这种方法不能解决

基本的胆囊、十二指肠瘘，术后持续的瘘可能出现一些并发症

如复发性胆石性肠梗阻、胆囊炎、胆管炎、胆囊癌及出血等。Ⅰ

期行胆囊切除、清除结石、切断瘘管、修补十二指肠瘘口，是最

理想的治疗方法。因为这样既可解决梗阻问题，又可防止上述

并发症及避免进一步的干预。然与单纯清除结石相比风险和

病死率更高。目前单纯的清除结石的治疗方式尚缺乏令人信

服的数据，仅建议在有基础并发症的老年患者或存在明显炎症

的患者适用［４］。鉴于该患者一般情况差且合并多种基础疾病，

手术风险极高，故采取保守治疗方法，随访半年未见复发症状。

９％的ＢＳ患者可通过非手术治疗而或痊愈，这些方法包

括经内镜取石、体外振波碎石术、液电碎石术等。由于这些措

施解除梗阻的危险性和病死率低，所以得到重视［５７］。然非手

术治疗措施需要一定的内镜技术和各种内窥镜设备，另外非手

术治疗成功率较低，失败后仍需手术治疗。尽管非手术方法在

治疗ＢＳ中的作用越来越大，特别是在有严重并发症的患者，

但是手术治疗仍占卓越的地位［４］。ＢＳ的治疗原则是抗感染、

清除结石、切除胆囊、切断瘘管、修补十二指肠瘘口，根据情况

探查胆总管或行胆肠内引流［８］。随着目前先进影像技术的发

展和对该病的认识进一步加强，其发病率和病死率将进一步

降低。
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无脾综合征合并单心室１例的报道

田　军＃，汪　丽△，赵锦宁，史　源

（第三军医大学大坪医院野战外科研究所儿科，重庆４０００４２）
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　　无脾综合征又称无脾性先天性心脏病综合征、脾脏发育不

全综合征、先天性脾缺如伴房室和内脏转位综合征。其特征是

先天性脾脏发育不全或无脾伴有心脏、大血管畸形，同时合并

有胸腔内脏位置异常［１］。此病例极其少见。本院于２０１２年７

月诊治１例无脾综合征患儿，现报道如下。

１　临床资料

患儿，男，１ｄ，因“呼吸急促１ｄ”入院。患儿为第２胎第２

产，孕３９周，顺产出生，出生体质量３．５５ｋｇ，出生时哭声响亮，

反应可，呼吸急促，皮肤发绀。出生后Ａｐｇａｒ评分１ｍｉｎ９分，

５ｍｉｎ１０分，１０ｍｉｎ１０分。羊水、胎盘、脐带无明显异常。患

儿出生后阵发性面色发绀，唇周明显，予以给氧后稍好转，哭闹

时加重。入院查体：体温３７℃，脉搏１５０次／分，呼吸６５次／

分，体质量３．５５ｋｇ，新生儿貌，反应可，哭声响亮。全身皮肤无

黄染，未见瘀斑、瘀点，皮肤弹性好，全身浅表淋巴结未扪及肿

大；头颅五官无畸形，头皮无外伤及血肿，前囟平软，张力不高；

双眼眶无凹陷，眼结膜无充血，巩膜无黄染，瞳孔直径左３ｃｍ，

右３ｃｍ，对光反射敏感；外耳道无分泌物流出；口唇轻度发绀，

口腔黏膜光滑，咽部无充血；颈软，气管居中；胸廓对称无畸形，

可见轻度三凹征，双肺呼吸音粗糙，心前区可闻及Ⅱ级杂音；腹

部平软，未见肠型、蠕动波，肌紧张，未触及包块，肝脏未扪及明
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显肿大，脾脏未触及，肠鸣音无异常，脐部干燥，无渗血渗液；脊

柱四肢无畸形，四肢活动自如，肌张力正常，四肢末端温暖；肛

门外生殖器未见异常；原始反射可引出。辅助检查：血常规：

ＷＢＣ７．２３×１０９／Ｌ，ＲＢＣ４．４３×１０１２／Ｌ，ＨＧＢ１６４ｇ／Ｌ，ＰＬＴ

３０１×１０９／Ｌ，Ｎ％５９．６％，Ｌ％３０．４％，ＣＲＰ１ｍｇ／Ｌ，ＴＰ３８．７

ｇ／Ｌ，ＡＬＢ２３．２ｇ／Ｌ，ＴＢＩＬ１０４．４μｍｏｌ／Ｌ，ＩＢＩＬ９９．２μｍｏｌ／Ｌ，

生化正常。胸部ＣＴ：（１）新生儿肺炎，以右下肺为主；（２）右侧

胸腔积液；（３）心脏反位不能明确需结合临床；（４）胸１～３、６椎

体发育畸形表现为蝴蝶椎及半椎体。心脏彩超表现为复杂型

先天性心脏病。单心室，一组房室瓣；房间隔缺损；主动脉肺

动脉关系改变，考虑大动脉转位；肺动脉瓣未见正常启闭，考

虑：肺动脉闭锁；肺动脉干发育不良；动脉导管未闭；共同房室

瓣轻度返流；心包积液；右侧胸腔积液；肝水平位分叶，脾脏缺

如。患儿入院后考虑诊断：（１）新生儿肺炎；（２）胸腔积液；（３）

新生儿呼吸窘迫综合征；（４）先天性心脏病；（５）无脾综合征。

入院后给予“哌拉西林”抗感染，头罩给氧，营养支持等对症治

疗，患儿呼吸情况好转，血氧饱和度维持在９０％以上。心脏外

科会诊意见：目前患儿一般情况差，耐受手术差，待一般情况好

转后进一步行心脏ＣＴ检查，明确各动脉走行及畸形情况。因

患儿病情危重，预后差；家属不愿继续治疗，自行出院。

２　讨　　论

无脾综合征是一组罕见的多器官畸形，常伴先天性心脏发

育畸形，其发病率约占出生的１／４００００
［２］。１９４０年Ｐｏｈｌｉｕｓ首

次报道了该病例，１９５５年Ｉｖｅｍａｒｋ对该综合征作了详细阐述，

故又称Ｉｖｅｍａｒｋ综合征。１９５８年Ｐｏｌｈｅｎｍｕｓ归纳该综合征有

以下特点：（１）先天性脾发育不全或缺如；（２）胸腹腔器官结构

和位置异常；（３）心血管系统严重发育畸形；（４）肺发育不全或

畸形。本例患儿具备以下特点：（１）脾脏缺如，肝水平位分叶；

（２）心脏右侧移位；（３）复杂型先天性心脏病（单心室，一组房室

瓣，房间隔缺损，大动脉转位，肺动脉闭锁，肺动脉干发育不良，

动脉导管未闭；共同房室瓣轻度返流）；（４）胸１～３、６椎体发育

畸形：蝴蝶椎及半椎体。本患儿病情基本符合无脾综合征的特

点，故可诊断为无脾综合征。本病病因不明，目前认为可能与

胚胎４～５周时某些致畸因子如母亲妊娠期病毒感染等有关。

这种致畸因素造成胚胎发育而形成以心血管脏器为主的多发

畸形。胚胎２４～２７周脾、肺叶发生，肺静脉发育及胃、十二指

肠最后固定的时期，此发育阶段停顿，可造成这种先天性的多

脏器畸形的病症。本病病例临床极为罕见，患儿多表现为出生

后持续青紫，呼吸困难，心脏杂音，临床上仅满足于先天性心脏

病的诊断，而忽视其他器官的检查，容易出现漏诊和误诊。故

临床上，如发现先天性心脏病伴位置异常患儿，应考虑无脾综

合征的可能性，应进一步作全身器官功能检查，如心电图、胸

片，心脏、腹腔脏器超声检查；血液检查可见正成红细胞，外周

血红细胞有空泡、有 ＨｏｗｅｌｌＪｏｌｌｙ小体及 Ｈｅｉｚ小体等无脾征

象。无脾综合征为十分罕见的病例，目前尚无可靠有效的治疗

方法，针对于复杂型先天性心脏病，手术治疗是可行的治疗方

法，但是手术难度大，术后效果不佳。多数在新生儿期、幼儿期

因严重心脏畸形，合并感染，多系统栓塞致心肺功能衰竭而死

亡，１年内病死率高达８０％以上
［３］。本病存活至成人的病例极

罕见，国外曾有报道１例２１岁无脾综合征的患者，国内有报道

１例９岁无脾综合征的患者，最终合并亚急性细菌性心内膜炎

而死亡［４］。
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１４０６１４０７．

［８］ 范亚川，刘树雷，张程，等．维和二级医院国内组训阶段的

组织与实施思考［Ｊ］．西南国防医药，２０１０，２０（１）：９３９４．

［９］ 王书杰，王炳胜，柴亮，等．维和医疗分队药品筹措计划制

定［Ｊ］．解放军医院管理杂志，２０１１，１８（７）：６６８６７０．

［１０］张巍，吕立阳，鱼敏．中国驻苏丹维和二级医院战区一体

化卫勤保障模式的实施［Ｊ］．实用医药杂志，２０１１，２８（６）：

５７０５７１．

［１１］徐雪，范亚川，沃西文．联黎中国维和二级医院的工作展

开现状及思考［Ｊ］．西南国防医药，２０１０，２０（６）：６６６６６７．

［１２］魏伟，张祚建，吴成，等．谈维和二级医院管理的若干问题

［Ｊ］．解放军医院管理杂志，２０１１，１８（７）：６６４６６５．

（收稿日期：２０１２１００４　修回日期：２０１２１２２５）
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殞
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　　启事：本刊对院士及８６３、９７３项目文章开通绿色通道，欢
迎投稿。
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