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膀胱重复畸形极其罕见!截止目前!文献报道不
超过 ;""例" 而且!该畸形极少单独发病!最常合并的
畸形来自泌尿#生殖和胃肠道系统<;=%>" 因此!常常给
临床诊断和处理带来困难" 自 ;??$年以来!我院收治
@例儿童膀胱重复畸形!现将其诊治经过报道如下"

资料与方法

病例 ;!女!A 岁" 因正常排尿间期尿失禁而就
诊" 出生后第 % 3 曾因肛门闭锁行经会阴肛门成形
术" 体检见外阴大片湿疹!阴道前庭偏左处可见一
小孔并有尿液流出"B超发现右肾重复畸形!左侧未
探及" 静脉肾盂造影$C81%提示左肾显影延迟!造影
剂自前庭小孔流出! 而右肾重复畸形伴 D 形输尿
管!逆行造影显示膀胱后一小囊肿" 膀胱镜检查见
右侧输尿管开口!而未见左侧开口" 盆腔探查发现
膀胱与子宫间有一小囊肿!切开后见输尿管开口!顺
此开口可上追至左肾并发现其发育不良!囊肿内注
入美兰可见外阴蓝染" 诊断&左侧重复膀胱!遂切除
左侧肾!输尿管和膀胱!术后尿失禁症状消失"
病例 !!男!;%个月" 以双侧腰部包块和隐睾入

院" 体检发现腹壁薄!呈梨形突出$1)(*2=B2,,7综合
征%!双侧腰部包块呈囊性!无压痛!双睾丸于腹股沟
区可扪及"B超提示双肾重度积水!左输尿管明显扩
张!盆腔内有 !个囊状包块" C81检查提示右肾重度
积水伴肾盂输尿管连接部狭窄!左肾不显影" 术中
探查发现右肾积水!经输尿管注入美兰后流入盆腔
内偏右的包块$右侧膀胱%并流出体外’左肾皮质菲
薄!注入美兰后流入盆腔内偏左的包块$左侧膀胱%!
见无会阴开口!也不与右侧膀胱相通" 遂行右肾盂
成形术!左肾#输尿管及膀胱切除" 半年后行双睾丸
固定术"

病例 %!女!!岁" 因外阴畸形!大小便失禁而入
院" 体检发现外阴重复!右侧外阴基本正常!有正常
的尿道#阴道和肛门!而左侧仅一个开口" 从右侧外
阴逆行插管可进入膀胱!而从左侧仅能进入结肠内"
B 超提示双肾#输尿管和膀胱重复!未见子宫#卵巢
和阴道重复畸形" C81检查提示双侧泌尿系统$包括
尿道%完全重复"从双侧会阴开口注入造影剂行排尿
性膀胱尿道造影$8.EF%也可显示双侧膀胱!钡灌
肠可显示结肠重复畸形!重复的结肠明显扩张"予手
术探查! 首先于腹膜外探查输尿管和膀胱! 打开膀
胱!找到 @ 根输尿管!分别注入美兰!证实其进入双
侧膀胱并经各自尿道流出!然后关闭左侧膀胱内口!
将 !个膀胱融合为一!然后探查腹腔内!未发现生殖
系统畸形"胃肠道从 G)2/4H 韧带开始检查!发现顺时
针肠旋转不良! 距回盲部约 @" 0I 处对系膜缘可见
一直径约 % 0I的囊状小肠重复畸形! 阑尾重复!全
结肠管状重复"遂复位肠旋转不良!切除重复小肠和
阑尾!并行末端结肠低位融合" 最后!切除左侧重复
会阴" 患儿术后大小便失禁消失"
病例 @!男!#岁"因腹胀 % 个月!加重伴腹痛 @ 3

入院" 体检发现明显腹胀!腹部压痛和肌紧张" B超
提示多个囊状低回声包块! 腹部平片提示腹腔多个
液平面!结肠明显扩张!提示低位肠梗阻" 手术探查
发现腹腔中央部分为一大囊性包块占据! 推压小肠
和结肠向上导致肠梗阻! 切开后引流出千余毫升浑
浊液体!内壁有一开口与扩张的左输尿管相通!其外
侧还有一输尿管开口于正常膀胱! 向上追踪可见
! 根输尿管均连于积水的左肾! 而右肾及输尿管
正常!诊断为左侧肾#输尿管和膀胱重复畸形!并
予以切除"

结 果

@ 例患儿均进行了手术探查和相应的处理" 切
除组织常规送病理检查! 结果提示肾积水或发育不
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良!肾实质萎缩!纤维组织增生" ; 例患儿膀胱组织
中均有正常的肌层和粘膜层!为完全性膀胱重复"

; 例患儿均随访 <= 个月 > ? 年!术后肾积水主
要行 @ 超和 A81 检查!其中病例 ! 和病例 ; 在随访
过程中肾实质逐渐增厚!肾功能基本恢复正常" 病
例 % 于术后 ; 个月时发生外阴脓肿!证实为重复尿
道切除不完整所致!并行脓肿引流!残余尿道切除"
术后 <" 个月随访 8.BC 提示融合膀胱正常! 未见
重复尿道" 其余 !例随访中未见其他并发症"

讨 论

膀胱重复是一种罕见的先天性畸形!可分为很
多临床亚型!包括完全型和不完全型#仅有单一尿
道$!矢状位和冠状位膀胱内分隔!多囊状膀胱和葫
芦状膀胱等% 完全型膀胱重复D;!=E是指双侧膀胱壁均

有发育良好的粘膜层和肌层!每个膀胱都有自己的
输尿管和尿道!且彼此互不相通" 截止目前!文献报
道的各种类型的重复膀胱总共不超过 <""例" 该畸
形发病机制目前仍不清楚" 但该病的一些特征提示
各个亚型似乎有不同的发病机制" 简单来说!至少
提出了 ; 种假说试图解释该畸形的发生!包括遗传
因素&输尿管瓣膜的残余&膀胱始基分裂不全及两个
膀胱始基生长和发育速度不均等D$E"
膀胱重复极少单独发病!最常合并的先天畸形

来自泌尿&生殖和胃肠道系统" 就泌尿系统而言!几
乎可合并肾&输尿管和尿道的所有畸形!包括发育不
良&缺如&重复和异位等" 就胃肠道系统而言! ;"F
> ="F的膀胱重复合并后肠重复畸形! 还可合并肠
旋转不良&肠重复和其他畸形" 完全型膀胱重复是
一些累及躯体尾端的综合征的组成部分!如泄殖腔
畸形和 8G.HIJK综合征等D#E"生殖系统的合并畸形
则可累及子宫&阴道和外阴!包括重复和闭锁等" 病例
%中的外阴重复极为罕见! 文献报道不超过 !"例DLE"
除了累及以上 % 个系统外!膀胱重复偶可合并脊柱
畸形以及其他骨骼畸形!如脊髓脊膜膨出&尾骨重
复&半椎体等D?!<"E"
这就引发一个问题!为什么膀胱重复可合并如

此多而且复杂的先天畸形’ 我们认为!应该从胚胎
发育学中寻找合理的解释" 泌尿&生殖和胃肠道系
统(后肠$的大多数器官在胚胎发生上均来源于相同
或者相近的胚胎组织!而且发生和发育的时机也很
接近% 我们知道!泌尿和生殖系统的多数器官大多
来源于间叶中胚层% 胚胎 ;周左右出现的泌尿生殖

嵴是肾&生殖腺和生殖道的共同原基%几乎同时出现
的泌尿生殖隔将泄殖腔分为背侧的后肠 (以后分化
为直肠和肛管$和腹侧的泌尿生殖窦(分化为膀胱&
尿道&阴茎和阴道$%因此!这种胚胎发生上的密切联
系和共同的发育时机有助于解释和理解膀胱重复可

合并如此多而且复杂的畸形D<<E%
由于膀胱重复畸形罕见!合并畸形多!术前诊断

复杂而困难% 例如!对病例 %而言!如此多的合并畸
形以致对所有的开口行造影检查以了解重复器官的

解剖关系和有无功能都不足以作出完整和详细的术

前诊断!直至术中探查才得到证实% 因此!该病的诊
断应根据病史和合并畸形的解剖特征选用不同的术

前检查!以尽可能发现潜在的畸形%就我们的经验而
言!@ 超&A81 和膀胱镜是比较有针对性的筛查和确
诊手段% 最近有 @ 超能于产前发现膀胱重复 D<!E 的

报道% 其他检查!如钡灌肠&8.BC 和 .H 也能协助
诊断%
单就膀胱重复而言! 如某些病例重复膀胱均有

功能!可行融合术(如病例 %$!否则要切除无功能的
重复膀胱%因为各个病例合并畸形的不同!手术处理
需要个体化!但至少要遵循两条标准)!经过仔细的
术前检查和术中探查后! 应首先决定哪些畸形需要
矫正%如果一期手术完全矫正这些畸形不大可能!应
计划好分期手术! 并优先矫正那些影响肾和膀胱功
能的畸形%"不管合并多少畸形!手术处理应尽可能
简化%矫正限于那些保留功能所必要的处理措施%对
于病例 <右肾合并的重复畸形!即可不予处理*而对
病例 % 的管状重复畸形!不必要行完整切除!仅需要
结肠末端融合手术即可!手术简单!创伤小%
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以下!诊断较困难@ 有的肠系膜裂孔可终生无症状@
而在剖腹术中偶然发现"
肠系膜裂孔疝一般单发@ 裂孔呈圆形或卵圆形@

边缘多整齐!常见于中结肠动脉左侧的无血管区!也
可发生在横结肠或乙状结肠!是一种先天性发育异
常@ 也可由后天创伤#炎症或手术失误造成"小儿以
先天因素多见! 其形成原因有两种假设@ 一部分人
认为是胚胎期肠转位时脏层与壁层腹膜愈接不全形

成缺损所致@ 而 \’(Y 认为是肠系膜血运障碍局部
坏死而引起!极少病例系外伤后引起肠系膜裂孔$F%"
另外!传统 W’(d!e术式可引起此病的发生!临床亦
有报道=!>"
本病平时可无症状!胃肠功能紊乱#便秘#饱餐

后运动及其他腹压变化可成为此病的诱因!可表现
为急性肠梗阻的症状!约占 $"f" 发病时!部分肠袢
快速吸入裂孔!短时间内可疝入大量小肠#结肠@ 肠
管嵌顿#扭转@形成绞窄#坏死"患儿常有可自行缓解
的反复发作腹痛病史!甚至终生无任何腹部不适表
现!入院时仅表现为不同程度的腹痛" 影像学检查
表现为& !靠近腹壁的成簇的小肠环g "肠系膜血
管聚集#充血#移位#牵拉及主干的移位!假肿瘤症g
#肠管扩张#肠壁增厚g $旋转征及腹水=%>" 患儿可
经保守治疗后恢复!但大部分都因出现肠梗阻!肠绞
窄而行急诊手术"
本病术前诊断困难@ 早期手术是成功的关键"

如有急性肠梗阻症状!疑为此病!应行急诊剖腹探查
术!将疝入肠襻复位!缝合裂孔" 如疝环太紧!可选

择无血管区切开裂隙边缘! 以扩大疝孔而有利于肠
襻复位"肠系膜裂孔疝常形成肠管坏死!包括 %种类
型 E 套入裂孔的肠管坏死 g 形成裂孔的肠管坏死 g
套入裂孔肠管与形成裂孔的肠管均坏死" 如肠襻已
绞窄坏死!则应行坏死肠管切除!肠吻合术!后期再
行封闭裂孔"
临床引起误诊的原因包括&!对本病认识不足"

本病发病率低! 临床上少见@ 易被大多数医生所忽
视""多数病人有手术病史@临床上易满足于粘连性
肠梗阻的诊断" #临床表现不具特征性!马克维=V>曾

报道为 F 例临床表现似急性阑尾炎而误诊病例!本
组病例 V亦曾误诊为急性肠套叠" $辅助检查无特
异性"
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