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病例摘要

患儿!男!;%岁"因上腹部疼痛伴呕吐 ;年余入
院" 腹痛以剑下为主!呈阵发性!呕吐物为咖啡样液
体" 曾因缺铁性贫血服铁剂治疗!无好转"
体查#一般状态可!轻度贫血貌!皮肤未见黄染

或皮疹!双肺呼吸音清晰!无明显增强或减弱区域!
未闻及干湿罗音!腹软!未触及确切包块!肝脾不大!
无压痛!肠鸣音良好!移动性浊音阴性!脊柱$四肢感
觉运动均正常"
辅助检查#血常规提示轻度贫血%<=>;"? 6 @ A&’

骨髓穿刺提示混合性贫血’ 胸片提示右下肺囊性占
位性病变’ 超声检查提示右胸腔内一囊肿’.B 增强
加重建提示右后纵膈囊性病变!未见强化!后下方有
少许胸腔积液’上消化道造影检查仅见十二指肠降
段外侧壁浅压迹’51C.B 检查未见异位胃粘膜" 胃
镜检查见贲门口松弛!胃粘膜疝入!诊断为下段食管
炎!十二指肠陈旧性出血"

讨 论

宋丹医师 患儿病史特点为反复上腹部疼痛

伴呕吐 ; 年余!辅助检查提示胸腔占位性病变以及
轻度贫血表现!结合病史考虑为#!食管裂孔疝" 据
欧美资料统计! 食管裂孔疝的发病率高达 "9D!!但
其中只有 D!的患儿出现症状" 其病因是由于遗传
和环境因素相互作用!使食管周围韧带$组织结构的
弹性减退!左右膈肌角肌纤维发育薄弱!膈肌裂孔开
大! 腹腔食管在膈肌运动时向上突入胸腔形成疝"
本病以婴幼儿多见!临床表现为呕吐$呕血$便血$咳
嗽$气喘等呼吸道感染症状!吞咽困难!有时食管旁
疝可形成胃排气不良造成胃炎$胃溃疡$胃出血!发
生嵌闭时出现梗阻症状!如胸骨后疼痛$胸闷$呼吸

急促等" 体检时可见患儿发育及营养状况差! 贫血
貌!除发生嵌闭和胃扭转外!一般无阳性体征" 本病
的诊断主要依靠上消化道造影!E 线下可见贲门和
部分胃移至膈上! 通常诊断柱状疝和滑动疝较为困
难!其特点是胃食管交界处见胃粘膜皱襞影!下食管
粘膜环上移!食管胃环上移!胃粘膜跨越膈肌上下!
胃食管交界下方出现收缩现象等" 内镜检查可以直
接观察到食管内潴留$ 胃食管返流的轻重以及胃粘
膜疝入食管和食管胃交界的上移情况" 此外! 核素
扫描$ 食管 1< !F G 动态监测和食管压力测定亦有
助于诊断" 此患儿有长达 ;年余的呕吐症状! 体查
及血液检查提示贫血!且胃镜提示下段食管炎!贲门
口松弛!胃粘膜疝入!十二指肠陈旧性出血" 符合
食管裂孔疝的诊断" "纵隔囊性畸胎瘤" 纵隔囊性
畸胎瘤是胚芽细胞发育受阻$脱落$分化而形成的一
种真性肿瘤! 其特点为同时具有 ! H % 个胚层的组
织结构" 多位于前纵膈接近心包底!突向一侧!较小
时可无症状!增大时可压迫临近气管和肺引起咳嗽$
胸闷$气短$胸痛!压迫心脏可引起心悸和心律不齐!
合并感染时可穿破包膜形成胸腔感染! 伴发热$咳
嗽! 偶可咳出皮脂样物或毛发" 有时和胸壁穿通形
成瘘道!恶变后出现恶液质状" 辅助检查#E 线可见
前纵膈内块状影! 有时内含牙齿与骨骼!.B 可分辨
瘤内肌肉$脂肪和骨骼组织!血清中甲胎蛋白增高"
此患儿没有纵膈囊行畸胎瘤的典型症状! 且 E 线$
.B 检查见病灶位于右后纵膈! 未见多胚层组织形
成! 因而诊断纵膈囊性畸胎瘤需待术后病理检查"
#其它如纵膈肠源性囊肿$ 纵膈器官源性囊肿等较
为少见疾病" 总之! 患儿诊断先天性消化道畸形和
良性胸腔肿瘤的可能性大!建议手术切除!送病理科
镜检"
白玉作副主任医师 根据患儿临床资料!考虑

为#!先天性食管裂孔疝的可能性较小!因为作为本
病主要诊断依据的 E 线上消化道造影检查仅表现
为十二指肠降段外侧壁的浅压迹! 未见食管裂孔疝
的典型征象!尽管内镜检查提示返流性食管炎表现!
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可疑为本病!但仅凭内镜不能明确诊断" !纵膈囊
性畸胎瘤因多发于前纵隔!部位与本病不相符!且无
纵膈畸胎瘤的典型症状与影像学表现!只能期待病
理确诊" "因纵膈常见疾病的表现与此患儿的临床
资料相符程度小!应考虑纵膈肠源性囊肿和纵膈气
管源性囊肿等少见畸形" 纵膈肠源性囊肿是胸腔内
上消化道重复畸形!是由于胚胎期脊索和原肠分离
发生障碍所致!常伴有胸椎半锥体畸形或短颈畸形!
也有人认为是由于原肠腔化再沟通发生障碍或胚胎

期肠缺血#残留坏死肠管形成" 多见于小儿!成人偶
有发现!多位于后纵膈!早期无明显症状!增大时可
出现食管压迫症状!如吞咽困难#胸痛!压迫气管导
致咳嗽#喘息#呼吸困难或反复呼吸道感染!压迫心
脏或胸部腔静脉或主动脉出现颈部静脉怒张#心悸
和心律不齐等!合并消化性溃疡时可引起出血#穿孔
等并发症以及急性胸腔和肺内感染征象" 囊肿较大
时体检可发现患侧胸腔饱满!肋间隙增宽!叩诊呈浊
音!气管移位#呼吸音弱伴罗音" ;线#.<或 =>?检
查可发现后纵膈圆形或椭圆形#边界清楚的囊性肿
块!紧靠食管" 上消化道造影可见食管变窄#受压!
但无粘膜破坏" 核素扫描可见异位胃粘膜" 贫血可
能是本病引起消化性溃疡所致! 且患儿的 ; 线表
现以及 .< 表现与本病的典型影像表现非常近似!
因而诊断为纵膈肠源性囊肿的可能性大"但值得注
意的是!偶有重复畸形肠管由十二指肠和空肠上段
发出!穿过膈肌裂隙向胸腔延伸进入后纵膈形如食
管囊肿#胃和小肠囊肿等!即纵膈肠源性囊肿!除胸
腔肿物之外!尚可能合并腹腔消化道畸形!因而建
议行腹腔彩超和腹腔 =>? 以避免漏诊" 另外!纵膈
气管源性囊肿是在前肠发育成肺芽的过程中!部分
组织被隔离出来形成的囊肿!多位于中纵膈气管分
叉后侧或靠近气管支气管总干" 大部分患儿无症
状!当肿物较大时会压迫食管#气管#大血管#心脏#
神经而出现相应症状"合并感染时亦可出现胸腔和
肺内感染表现" 诊断依靠影像学检查!如 ; 线#.<#
=>? 提示中纵膈圆形或椭圆形边界清楚#密度均匀
影!=>? 在 <@ 加权呈低信号影 #<! 加权呈高信号

影!部分病变出现分层影像" 总之!患儿诊断为纵
膈肠源性囊肿或气管源性囊肿等先天性畸形的可

能性大!具备手术指征!但在手术之前应当完善腹
部彩超检查和胸腹部 =>? 检查!已更进一步明确
诊断"
王维林主任医师 根据前面医师讨论意见!行

腹腔彩超和胸腹腔 =>? 检查"超声诊断为十二指肠

降段重复畸形" =?>诊断为$#右侧后#下纵膈脊椎
旁#膈上囊性肿物%!腹腔相当于腹段食管或胃贲门
上下高度#中线部位囊性肿物!均为长 <@#长 <! 信

号" 以上情况提示患儿不仅存在胸腔囊性占位性病
变! 也存在腹腔囊性占位性病变! 二者穿过膈肌相
通" 根据该患儿反复上腹部疼痛伴呕吐 @ 年余及轻
度贫血的临床特点! 考虑为$ #胃十二指肠重复畸
形!患儿的临床表现#影像学检查以及血液学检查均
较符合这一诊断! 且既往有报道腹腔重复畸形肠管
由十二指肠和空肠上段发出! 穿过膈肌裂隙突入胸
腔后纵隔! 因而可以解释胸腹腔同时存在囊肿的现
象" !胸腹腔多发性囊肿! 患儿胸腔和腹腔同时存
在囊性病灶! 亦可能为不同性质的病灶" "胸腔囊
肿可能为纵膈囊肿&气管源性或肠源性囊肿’" 纵膈
畸胎类肿瘤和囊肿的可能性略小 &多位于前纵膈’!
胸腺肿瘤多位于前纵膈! 且多有眼睑下垂表现" 纵
膈神经源性肿瘤可能性小! 后者多为后纵膈实性肿
物! 后期可出现神经压迫症状和呼吸系统症状" $
腹腔可能为消化道重复畸形# 囊性畸胎瘤或肠系膜
囊肿等!患儿轻度贫血可能为囊肿内出血所致!这种
猜测符合影像学所见! 但不符合诊断学一元论的原
则" %联合畸形" 胸腹腔囊肿可能为相联系的同一
肿物!如既往有病例报道提出发现胸腔囊性肿物!其
病理活检同时包含消化道粘膜组织和呼吸道粘膜组

织!即支气管#胃联合重复畸形&前肠囊肿’" 肠源性
囊肿和支气管源性囊肿同为前肠起源! 这为两种畸
形同时存在提供了理论基础" 本例病人肿物性质不
明! 因而亦不能排除联合畸形的可能" 目前患儿具
备手术指征!可经胸腹联合切口切除胸腹腔肿物!然
后送病理!以求明确诊断"

治疗结果与分析

行经胸腹入路肿物切除术! 术中见肿物呈哑铃
形!上部约 $9A 0B ! C9" 0B ! D9" 0B 大小!位于右后
纵膈! 与右肺下叶炎性粘连! 中部穿过膈肌至右上
腹!约 #9" 0B ! A9A 0B ! D9A 0B大小" 腹部肿物位于
胃窦后方!向肝门后内侧延伸!连续胸腔囊肿!与周
围组织相粘连! 与消化道不相通" 腹部囊肿底部位
于胰头被膜处! 见一 ! BB 细索条与胰腺被膜下相
连! 内有一极细腔隙与囊肿相通" 术后予抗炎支持
治疗!患儿恢复良好!目前无不良并发症发生!亦未
再出现腹痛#呕吐等术前症状"
术后病理检查结果$肿物为囊性!肿物来自于胸
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腹腔两部分!;< 染色提示腹腔肿物囊壁组织由胃
粘膜及平滑肌组成!胸腔肿物囊壁组织由大量疏松
纤维结缔组织组成!被覆纤毛柱状上皮!亦即腹腔肿
物被覆胃底粘膜和胃窦粘膜!胸腔肿物被覆支气管
粘膜" 故结合临床资料与病理检查!患儿最终诊断
为胸腹腔前肠囊肿#亦称为胸腹腔前肠重复畸形$胸
腹腔胃支气管重复畸形%"
纵膈肠源性囊肿是小儿外科不多见的一种先天

性畸形!占肠重复畸形的 =">" 纵膈肠源性囊肿通
常位于纵膈后部!和椎体前部相连!在囊壁内有发育
成熟的肌层和各种胚胎上皮" 一半的纵膈肠源性囊
肿合并椎体畸形$脊椎纵裂和半椎体!亦可合并其它
畸形如食道狭窄$食道闭锁气管食管瘘$胸腹裂孔
疝$肺脏发育不良!腔内出血!甚至恶变" 本病的影
像学诊断流程是胸腹部的正侧位像$食道钡餐透视$
脊柱 ? 线和超声检查!怀疑本病时行放射性核素扫
描!必要时行 .@和或 ABC检查"纵膈肠源性囊肿的
诊断特点&!具有呼吸系统压迫症状’"体查可能发
现患侧胸廓隆起!呼吸活动度差!呼吸音减弱或消
失’#后纵膈囊肿多合并椎体畸形’$彩超表现为后

纵膈边缘清楚$内壁光滑的单房性含液囊肿!有时囊
肿无回声区内见到小强光点反射和条状强回声带!
是囊肿内出血和合并感染所致’ %核素扫描发现后
纵膈囊肿内有异位胃粘膜( 本病的根治方法为手术
切除)
纵膈肠源性囊肿和气管源性囊肿同时存在的情

况非常少见"由于原始消化管和肺芽均起源于前肠!
因而有学说将纵膈囊肿按起源部位划分为前肠囊

肿$神经管和原肠囊肿$胃肠囊肿和间皮囊肿" 前肠
囊肿又因分化不同而划分为支气管囊肿$ 食管囊肿
和胃囊肿! 这一划分的原因即为气管源性囊肿和肠
源性囊肿同为前肠异常发育所形成! 纵膈肠源性囊
肿发生的机制目前认为有脊索与原肠分离障碍$原
肠腔化再疏通障碍$ 胚胎期肠缺血坏死等原因!气
管源性囊肿则为前肠发育成肺芽的过程中部分组

织被隔离出来形成囊肿!因此!气管源性囊肿和肠
源性囊肿具有共同的起源!在理论上具备同时出现
形成联合畸形的可能!这一可能目前也被数篇病例
报道所证实"本例患者的诊治也为我们对胸腹腔胃
支气管重复畸形这一罕见疾病的诊治提供了帮助"

图 = 胸部 ? 线片示右下纵膈占
位改变"

图 ! .@ 增强加重建& 右后纵膈囊性病
变!未见强化!后下方少许胸腔积液’胃
体右侧! 腹主动脉及腔静脉前方另一囊
性病变!向下延伸至胰腺后部"

图 % 术中见胸腔囊性肿物"

图 D 术中见腹腔囊性肿物!二者通过
膈肌裂孔相互连通"

图 E 大体所见&肿物为囊性!由胸
腹两部分组成! 之间由直径 =0F 管
腔相通"

图 $ 病理所见&囊壁同时包含支
气管上皮和胃底部$胃窦部粘膜"
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