
　　　　　　　　　　　　　　　　 　　　临床小儿外科杂志２０１２年１０月第１１卷第５期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１２，Ｖｏｌ．１１，Ｎｏ．５

ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１—６３５３．２０１２．０５．０３０
作者单位：江苏省徐州市儿童医院（江苏省徐州市，２２１００６），Ｅ

ｍａｉｌ：ｍｒｃｉｌｙ＠１６３．ｃｏｍ

·病例报告·

孪生儿同患先天性胃壁肌层缺损２例

马同胜　张宏伟　刘丰丽　乔俊华

　　病例Ａ，男，３ｄ，Ｇ２Ｐ３，孕３４周，因脐绕颈剖腹产出生，体
重１．４ｋｇ，孕母怀孕期间无妊高症、糖尿病、贫血病史，患儿
出生后因早产、低体重，入住当地医院新生儿科，给予禁食、

置暖箱、吸氧、静脉营养治疗。生后６０ｈ患儿出现腹胀，无呕
吐，无发热，胎便已解，腹胀前无呼吸困难、青紫等症状发生。

体查：早产儿貌，双肺呼吸音对称，下胸壁、腹壁及阴囊均触

及皮下捻发音，腹部呈球状隆起，腹壁静脉曲张，叩诊呈鼓

音，无移动性浊音，肛门指检：见墨绿色大便排出，无肛门狭

窄及直肠内异常。腹部立位片：双膈下大量游离气体，肝脏、

脾脏及肠管向下移位，两侧胸壁、侧腹壁、阴囊区皮下见条带

状透亮影。入院诊断为消化道穿孔。经术前准备后行剖腹

探查术，术中见胃前壁近小弯侧有一约４ｃｍ×３ｃｍ的胃壁
仅有黏膜及浆膜层，未见肌层，切除缺乏肌层的胃壁，行胃修

补术，术后予以抗炎，静脉营养等治疗。患儿恢复顺利，术后

两周经口喂养良好，治愈出院，随访６月，生长发育良好。
病例Ｂ，男，３ｄ，Ｇ２Ｐ２，孕３４周，无脐绕颈，剖腹产出生，

与患儿Ａ为孪生儿，体重１．９ｋｇ，生后７２ｈ出现腹胀，腹胀前
病史及治疗与患儿Ａ相同，腹胀后行腹部立位片检查，提示
消化道穿孔，完善术前准备后急行手术，术中见胃前壁约５
ｃｍ ×３ｃｍ的胃壁仅有黏膜层，肌层缺损，切除缺乏肌层的
胃壁，行胃修补术，术中探查小肠短，约７０ｃｍ。术后予抗炎、
静脉营养等治疗。术后２周经口喂养良好，治愈出院，随访６
个月，生长发育良好。

讨论　先天性胃壁肌层缺损是新生儿胃穿孔常见原因
之一。穿孔一般在生后２～５ｄ发生，穿孔前无明显前驱症

状，部分患儿可表现为拒食、精神萎靡、呕吐，穿孔发生后腹

部可短时间内极度膨胀，患儿一般情况迅速恶化，可出现呼

吸困难、紫绀、中毒性休克，死亡率较高（７０％）［１，２］。发病机
制尚存在争议，包括：①胃壁肌层发育缺陷学说：胃壁肌层发
育过程中来源于中胚叶的环肌最早发生，始于食管下端，渐

向胃底及胃大弯部发展，胚胎第９周时出现斜肌，最后出现
纵肌，在此过程中如果出现发育停顿，即可形成胃壁肌层缺

损。②局部缺血学说：有人认为出生前或分娩过程中如发生
缺血、缺氧、窒息，为保证全身重要脏器（大脑、心脏）的供氧，

全身血液将出现选择性再分配，致使胃肠供血减少，胃缺血

后发生坏死。③胃内压增高学说：有学者认为围生期面罩加
压复苏可导致胃高压，胃壁缺血坏死。本病例为孪生儿，手

术及病理检查均证实为胃壁肌层缺损致胃穿孔。两患儿为

剖腹产出生，于生后３ｄ内出现消化道穿孔征象，患儿 Ａ有
脐绕颈缺氧病史，患儿Ｂ无缺氧窒息史，患儿 Ａ的发病比患
儿早，鉴于以上病史，先天性胃壁肌层缺损的病因更倾向于

胃壁肌层发育缺陷学说，而局部缺血缺氧可能是促使本病进

一步发展的因素之一。本病例患儿生后无面罩加压复苏病

史，故不支持胃内压增高学说。
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恶变［１］。本例病理检查结果为良性，因其为双侧巨大卵巢成

熟畸胎瘤，相对于单侧来讲，仍需密切随访，谨防复发和（或）

恶变。
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·病例报告·

乙状结肠系膜巨大淋巴管瘤１例

向东洲１　廖家权１　 王康太１　　张　丽１　 顾文燕２

　　小儿淋巴管瘤在我国发病率较高，可发生于任何部位，
但发生于乙状结肠系膜者极罕见，作者近期收治１例巨大乙
状结肠系膜淋巴管瘤患儿，现报告如下。

患儿，女，３岁，因“发热３ｄ、发现腹腔包块１ｄ”入院。
体查：Ｔ３９．２℃，Ｐ１１０次／分，Ｒ２４次／分，心肺无异常，腹膨
隆，腹肌软，肠鸣音可闻及，腹部触诊欠配合。彩超提示腹腔

巨大囊性包块（图 １）。血常规 ＷＢＣ１６．９×１０９／Ｌ、Ｎ％
８４４％，肝功能 ＡＬＢ２７．８９ｇ／Ｌ，腹部ＣＴ提示：腹腔偏右侧见
较大囊实性异常密度影，以低密度影为主，其内可见分隔，大

小约１３．５ｃｍ×６．５ｃｍ×８．６ｃｍ，明显占位效应，邻近肠管受

推挤（图２）。疑为腹腔肠系膜囊肿并感染。入院后予抗感
染、补液治疗，复查血常规 ＷＢＣ１０．３５×１０９／Ｌ、Ｎ６８．４２％。
经完善术前准备，在全身麻醉下行剖腹探查术，术中见腹腔

肿块来源于乙状结肠系膜，系膜表面有大量半透明、囊泡状

肿物，且与肠管粘连紧密，对肿物进行减压后（图３），有大量
黄色清亮液体排出。行乙状结肠系膜肿块切除 ＋部分乙状
结肠切除＋肠吻合术（图４），肠吻合前予生理盐水、甲硝唑、
甘露醇反复结肠灌洗，术后病理检查诊断为乙状结肠系膜淋

巴管瘤（图５）。

　　讨论　淋巴管瘤（Ｉｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａ）是一些与淋巴系统不
连通的淋巴组织起源的良性肿瘤，是一种先天性病变，发病

率约１／１２０００［１］。小儿淋巴管瘤发生于颈部、胸部、腋窝常
见，发生在腹部的淋巴管瘤较少见，占淋巴管瘤的 ５％左
右［１］。腹部淋巴管瘤中，以肠系膜淋巴管瘤居多，但发生于

乙状结肠系膜者极罕见。肠系膜淋巴管瘤属肠系膜肿瘤性

囊肿，约占全部肠系膜肿瘤的３０％［２］。该病一般不发生恶

变，但有时可围绕肠壁生长，引起肠梗阻或绞窄［３］。

本病生长缓慢，约５０％的患儿无症状，只在无意中被发
现。症状与肿块大小、位置及有无并发症相关，而与病变类

型关系不大。腹部包块、腹痛是常见的临床表现。腹部包块

具有侧向自由运动，而纵向移动受限的特点。小的肿块可无

症状，增大后有囊内出血或继发感染时可引起腹痛等，也可

表现为肠梗阻、肠穿孔、消化道出血等。本病术前确诊困难，

Ｘ线钡餐检查可能显示肠管受压和移位，间接对诊断有帮
助，腹部彩超、ＣＴ、核磁检查可以显示与肠管关系紧密的多囊
性或囊实性占位性病变，对肿块的定性和诊断有较大的帮

助。

　　手术是肠系膜淋巴管瘤唯一的治疗方法。随着肿块增
大，症状明显，并发症增多，易引起急腹症。因此诊断明确应

及时手术治疗。本病手术方法为肿块摘除或局部切除，但如

肿块与肠管紧密粘连，或切除后血供受累，应同时行肠切

除［４］，将包括肿块在内的病变肠管送病理检查，依靠术后病

理检查确诊。本病经手术治疗后，预后较好，一般无复发。

作者体会：①本病临床少有报道，非专科医生对该病缺乏认
识，且警惕性不高；②未进行有效的肠道准备时，行结肠一
期吻合前结肠灌洗尤其重要，可极大的减少吻合口瘘等并发

症的发生；③此病术前一般难以确诊，只要发现腹腔肿块的
患儿，应想到本病的可能性，并进行充分的肠道准备择期手

术，必要时急诊行剖腹探查以免延误诊治。
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