
胸腹联体畸形的诊断与治疗进展
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联体畸形是罕见的先天性畸形，其发病率约为

1／5万～10万，其中胸腹联体发病率为73．5％，臀部

联体为18．8％，坐骨联体为5．9％，头部联体为1．7％

fl】。大多数联体儿在胚胎时或出生后即死亡，能成功

进行分离，术后两婴儿存活的病例更罕见。充分的

术前准备及合理的分离术式可提高患儿的存活率，

现就胸腹联体畸形的诊断和治疗进展综述如下。

一、胸腹联体畸形概况

在胸腹联体畸形中，除胸骨共有外，1 00％的患

儿共肝，90％的患儿共心包，75％的患儿共同心脏，

50％的患儿有消化道联合。如考虑为两婴儿行分离

术，肝脏和胃肠道手术分离的可行性较大，所以心脏

能否分离很重要。Lzukamu等口1根据根据心脏联合的

部位，将其分为三大类：①心包联合，有两个分开的

心脏；②心房联合而心室分开，心房组成一个复合

体；③心脏联合伴多发畸形，心房和心室组成复合

体。由于脏器联合及复杂的心血管畸形，90％的胸腹

联体儿不适合手术分离13I。因此，对联体儿各器官作

相应检查，全面了解内脏器官是否相连及连接范围，

评估能否进行手术分离、设计手术方案、判断预后至

关重要。

二、胸腹联体畸形影像学诊断

x线摄片可显示胸腹联体婴儿共用的胸骨、低位

肋骨、相联的心包影、相连的肝脏以及小肠骑跨在体

桥部中央等，在钡餐透视下可直接观察消化道是否相

交通及共用的肠管，并能顺序地检查胃、小肠及结肠。

因为婴儿的胃肠道蠕动较快，检查间隔时间不应超过

15。30 min，但应以结肠全部显示为度。为了减少放

射线损害，也可使一婴儿口服黑炭，观察另一婴儿大

便是否有黑炭排出，间接推断消化道是否相通。

在胸腹联体畸形儿中约有50％的患儿共小肠。

一般在十二指肠区域相联，在回肠末端分开，骨盆、

大肠和泌尿道通常分开，这些联体儿有完整的肢体

141，因而可以用上消化道造影来证实小肠共有情况。

用鼻饲管注人造影剂在x线下可分辨两联体儿的十

二指肠轮廓，小肠联合部一般靠近与十二指肠相延
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续的空肠，小肠肠管骑跨在联体儿体桥部的中央，小

肠通常在回肠末端分开。血管造影术可诊断共用小

肠各自的血液供应情况，可为手术分离共用小肠打

下基础。

超声波心动描记术可以对胎儿出生前心脏联体

畸形进行评估啊，也可用于联体儿出生后心脏联接程

度的评估。对心脏复杂畸形的联体儿，应进一步用心

脏血管造影术检查两个联体儿161；MRI可应用于心

脏联体畸形儿的检查，McMahon等171应用心脏导管

插入术，对胸腹联体儿的先天性心脏病进行诊断。

最初肝脏联接i'烈-di用超声波检查来完成，随着影

像技术的日趋进步，目前常用MRI及增强CT扫描，

显示肝内、外血管、胆道系统、胆囊数目、胰腺是否相

联或分离，并能证实分离的肝静脉是否回流到下腔静

脉和右心房，如果肝静脉没有回流到下腔静脉和右心

房或是肝静脉回流畸形，术后孪生儿无法生存171。

Tc一99m HIDA动态胆汁闪烁扫描法对评价胆

汁排泄非常重要，将锝注入各自联体儿，在正常胆道

系统分开的情况下，至少24 h分离，最初显影剂首

先出现在被注射了显影剂的联体儿胆道系统中，在

几分钟后出现在另一个孪生儿体内，证实有两个胆

囊且胆汁各自排泄到分开的十二指肠肠管中，显示

了分开的肝外胆道系统。在未注射显影剂的联体儿

中，肝脏出现显影剂的时间也可提供两婴儿肝脏交

叉重叠程度的信息嗍，在困难情况下，术中可使用胆

管造影术，或用广泛的成像技术；Margouleff等报道

了用同位素进行肝脏扫描可提供术前肝脏血液循环

相交通的情况。

Hoylet91报道了48例胸腹联体畸形，其中肝脏联

体40例(di 83％)，小肠联体3例，肝外胆道相连有1

例，也报道了胆道先天畸形，如胆道闭锁、肝外胆道

和胆囊发育不全等。

三、胸腹联体畸形术前、术中胸腹壁缺损的处理

联体畸形分离术中，体桥部胸腹壁缺损组织的

修复与缝合是常见的困难之一，因此，促进体桥部延

长的各种措施，将成为术前准备的重要内容，临床上

术前常用气腹法、指压牵拉法、体位牵拉法、软组织
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扩张器膨胀等方法[10l使体桥部软组织逐渐延长扩

张，以利术中胸腹壁缺损的修复。

1、气腹法适用于胸腹或剑脐联体，即向腹腔

内注入空气，以每次200—300 ml开始每周2次，

气量逐渐增加，最大可增至每次l 500 ml，直到腹腔

明显扩大，用手挤压体桥部以缝合腹壁不困难为度，

长时问做气腹可使小儿能适应腹内高压时对呼吸循

环的影响，增强患儿对术后腹胀的适应性。

2、手指挤压牵拉法是用手指挤压体桥部，同

时牵拉该部皮肤，每日3—4次，每次操作15～30

min，直到两手指对合而婴儿无特殊不适为止，注意

手法应轻柔，用力不宜过重，以患儿不啼哭为宜。

3、体位牵拉法使患儿侧卧在特别设置的中间

略凸起而两边为倾斜面的床上，依靠自身重力作用

彼此牵拉，每2～3日对调侧卧体位，逐步达到手大

拇指和其余手指捏体桥时可以对合，且两婴儿无明

显不适反应和啼哭，睡UgN,／捏压不易惊醒为宜。

4、软组织扩张器膨胀法在肋缘下切口，左右

两侧分别插入一个1 000 ml组织扩张器，通过5—

8周的扩张，使每个扩张的容积渐渐增大，在手术分

离前移去扩张器，从头到足的软组织都可以用扩张

器扩张，提供皮瓣关闭组织缺损。

对胸腹壁缺损不能对合缝合关闭者，有的学者

使用带血管蒂皮瓣转移的方法⋯l修复联体婴(婴儿

甲、乙)分离术后巨大皮肤软组织缺损。胡安军等112I

在联体婴儿分离前胸腹部两侧各设计8 cm×5 cm

皮瓣，其中自婴儿甲侧胸腹联体部邻近区域制备的

皮瓣，用于修复分离术后乙婴胸腹部缺损，而甲婴胸

腹部缺损则可采用取自乙婴侧胸腹部皮肤，结果皮

瓣成活良好，缺损一期完全修复，修复后皮肤平整，

术后外观满意。也有人采用同种异体软组织移植解

决胸腹壁缺损，使另一患儿存活11：31，Canty等114j报道

了一对胸腹联体女婴，尽管心脏各自分开，但有各自

不同的解剖及生理功能：twin A有一个正常心脏和

无关紧要的室间膈缺损(VSD)；twin B有单个心室，

功能不全的房室瓣、狭窄的肺动脉瓣、房间膈缺损

(ASD)、动脉导管未闭(PDA)和先天性心肌梗塞，

twin B的血液动力学几乎完全来自twin A，出生后

由于twin B的病情恶化，生后15 d进行分离，分离

包括肝脏和许多大血管连接，两组手术人员各自重

建每个孪生儿，尽管twin B安装了心脏起搏器，仍

表现出心功能代偿不全，肺动脉栓塞、心功能迅速衰

竭并死亡，取下twin B的胸壁通过在低温下冷藏并

保存在组织储存器中，twin A腹壁关闭后，暂时地用

心包补片修补心包缺损处，随后用twin B的胸廓支

架移植重建twin A的骨性胸壁缺损和皮肤缺损，

twin A术后恢复好，生长发育正常。

四、胸腹联体畸形的手术治疗

理想的手术分离时间是出生后5—9个月，在

之前可先行6—8周组织扩张，但有时遇到患儿心

肺功能不全或一个孪生儿组织器官衰竭、急性肠梗

阻、胆道闭锁等需提前或急诊手术。

手术分离程序分3组进行：腹组、胸心组、整形外

科组。由腹组开始，先自胸骨至脐部联体交界处切开

皮肤，逐层人腹，进行腹腔探查，两婴儿在上腹腔一般

广泛相通，有各自的消化道和胆道系统，共用肝脏骑

跨在体桥部中央，当找到肝圆韧带和镰状韧带后，游

离肝融合部后方，以镰状韧带下肝表面的痕迹作为两

婴融合肝的分界线，用高频电刀切开，也有报道用氩

气刀或用超声刀分离，边切边止血，将肝脏完全分离

后，肝断面仔细止血，以丝线缝合。扬彤翰等151曾报道

采用“局部血流阻断共用肝离断术”，方法是将两者胆

总管作为两条纵行线，在两线中间位置设一条与两纵

线平行的纵线作为共用肝的离断线，以两根消毒鞋带

绕肝1周，置于拟定离断线两侧各约2 cm处渐次加

力扎紧，以阻断离断线局部血流，减少术中出血，对非

操作区域的血流无影响，术中如遇十二指肠联体，存

在单个胰腺及胆管系统，应计划并作Roux—en—Y术

式，使胰液和胆汁向肠腔内引流。

第二步由胸心组作胸骨下段分离术，用骨剪剪

断肋软骨及横膈连接部，在此过程中要注意胸膜的

分离，切开肋骨最下连接点后，以拭子仔细推开胸

膜，再以剪刀逐步剪断相连的肋骨、胸骨及横膈连接

部，并分离相连的心包膜。

分体后胸腹巨大缺损以及心包腔构建由整形外

科组负责完成。对心包缺损，以涤沦替代效果良好，硅

胶片支架对术后度过胸廓增大期和牵拉的皮肤不压

迫心脏起了良好的作用，胸腹部切口以转移z、Y形

皮瓣修复,Zubowics等It61对胸腹型联体婴儿分离手术

造成胸廓及心包膜缺损有成功的经验，心脏外露的整

复手术方法：分体后一般术中重点保护一个婴儿，胸

腹部保留组织较多，可直接拉拢一期修复；另一婴儿

胸部及心包膜缺损采用非生物材料重建胸廓，再造心

包腔，保护心脏，并设计多个舌形大皮瓣修复胸腹巨

大缺损。庄福连等-暇道胸腹联体分离后，A婴的前胸
廓至腹部严重缺损，心包膜大部分缺损，采用硅胶假

体重建胸廓缺损，并选用优质涤沦材料外科修复心包

膜，再造心包腔。对胸腹壁巨大缺损创面，设计腰腹部
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多个大型皮瓣转移修复，一期关闭创口。

五、胸腹联体分离术中的难点

1、离断次序施行联体分离术离断次序为体

桥前壁一肝脏一膈肌一胸骨剑突一体桥后壁，在胸

骨剑突连接的支持作用下，两婴儿保持体位不变，离

断肝脏时比较容易。

2、胸膜损伤在离断两婴儿相融的膈肌时，由于

分界不清，盲目自中线剪开有损伤胸膜造成气胸的可

能，离断时如发现胸膜破裂造成气胸，应在麻醉师的

配合下排出积气，修补膈肌和胸膜，采用两排单纯褥

式交锁缝合，在两排线间剪开膈肌可避免发生气胸。

3、如何确定肝脏融合的分界线在此种联体双

胎中，多数患儿肝脏是唯一的相连器官，两婴肝脏融

合在一起，如何选择适当的部位离断肝脏也是联体

双胎分离的难题，曾有人提出应用静脉内注射荧光

素的方法来判断肝脏的分界，但通过文献检索，联合

韧带是两肝的分界线，实践证明自该线离断肝实质

时，肝内无较大的胆管或／和血管。离断后两肝的残

端血液循环良好，长期观察无任何症状，因此自联合

韧带离断肝脏比较合理。

4、腹壁缺损大、关闭困难如果体桥周径不大

或术前已做了较充分的扩大腹壁的准备工作，则修

补腹壁多无困难，但若体桥周径大且没有机会和可

能扩大腹壁，则一期关闭腹腔较为困难，术中可采取

以下措施：①经胃管吸净胃及上消化道内容物，自空

肠顺序向下轻轻挤压肠内容物，使其进入结肠后经

肛门排出，使胃肠处于空瘪状态。②在麻醉师的配

合下使腹肌达到完全松驰，然后术者强力持续牵拉

腹壁，以扩大腹腔。③如上述措施不能达到一期关

腹的目的，可采用分期硅化橡胶袋修补术，用

Schuster法，即应用带有聚乙烯内衬涤沦编织物暂

时代替皮瓣缝合于筋膜，将脱出的内脏置于编织袋

中，逐日缩小囊袋，待膨出内脏完全复位后再行腹壁

缺损修补术；现多用硅化橡胶袋修补，将特制的硅袋

应用4—0号丝线连续缝合于腹壁缺损边缘筋膜

上，脱出内脏均纳入硅袋中，周围用无菌纱布包扎，

分次还纳袋内器官，术后24 h开始挤压硅袋，迫使

脱出器官部分纳入腹腔，挤压时以病儿不出现呼吸

困难为度，然后结扎硅胶顶端，不留空隙，如此重复

每日1．2次，一般7—14 d内脱出内脏可完全回

纳入腹腔，病儿再进人手术室，经消毒后去除硅袋，

游离腹壁各层，逐层缝合。

胸腹联体畸形是一种罕见的先天性畸形，随着

影像学技术日益发展，外科分离技术日渐成熟，加上

术前详细分析、充分准备、科学安排术式，可提高胸

腹联体畸形诊断准确率和治疗存活率。
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