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·病例报告·

梅干腹综合征１例报告

罗添华　张旭辉　王计文　孟庆明　张小学　陈柏峰

　　患儿，男，１０ｈ。因产前检查发现双肾积水５月就诊。患
儿系双胞胎长子、胎龄３５Ｗ＋３周，顺产。父母非近亲结婚，
无家族遗传病史。彩超提示双肾重度积水、双侧输尿管全程

扩张、腹腔积液。考虑后尿道瓣膜收住院。入院体查：面色

红润，发育正常。体重 ３３００ｇ。心肺听诊未见明显异常。
腹部膨隆并向两侧膨出似蛙腹，腹壁松弛多褶皱（图１）。腹
软，无压痛，未触及包块。肠鸣音正常。肛门、阴茎外观正

常。双侧阴囊发育差，未触及睾丸。实验室检查未发现异

常。肝、胆、胰、脾彩超未见明显异常。住院后留置尿管失

败。腹部磁共振扫描加泌尿系水成像显示腹壁菲薄，双肾积

水，双侧输尿管扩张，膀胱形态异常。膀胱尿道造影提示膀胱

形态异常，双侧膀胱输尿管反流，前列腺囊。排尿时尿道全程

显示，未见明显扩张或狭窄。结合腹部皮肤表现诊断为梅干

腹综合征。诊断明确后家长放弃治疗出院。术后３个月患儿
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图１　磁共振冠状面图像；　图２　膀胱尿道造影图像；　图３　彩超腹部横断面图像；　图４　腹部外观

因肾功能衰竭死亡，其双胞胎弟弟目前生长发育正常。

讨论　梅干腹综合征（Ｐｒｕｎｅｂｅｌｌｙｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＢＳ）是由
腹壁肌肉缺损、尿路异常、双侧隐睾构成的三联征，是一种罕

见的先天性发育异常。其发病率为１／２９０００～５００００，９５％
以上为男性［１］。国内多为散发病例报告，均为男性，从新生

儿、婴儿到儿童均可见到，甚至还有经治疗仍存活的成年人。

目前临床分为三型，即新生儿型、婴儿型和晚发型。本病例

属于婴儿型，但出现在双胞胎之一，国内未见报道，该患儿与

其胞弟分别有各自胎盘，但是否为单卵双胞胎情况不明。关

于此综合征的病因，目前仍存在中胚层发育中止或者膀胱出

口梗阻两种学说。从其合并 ＶＡＣＴＥＲＬ综合征（胃肠道、心
血管、肌肉骨骼系统、肺发育畸形）及男性患儿占绝大多数来

看，中胚层腹壁和泌尿系肌肉发育中止是主要原因，腹壁形

态的形成可能与下尿路功能性梗阻有关。不过合并严重畸

形的病例死产居多，能够出生的活产婴儿多为典型的三联

征。肝细胞核因子（ＨＮＦ１βＧｅｎｅ）是目前知道的唯一有可能
导致ＰＢＳ的候选基因，但该研究结果病例数仅有２例，与大
宗病例得出的结果出入较大，需进一步研究证实［２，３］。

由于本病预后不良，所以产前检查显得尤为重要。彩超

的产前诊断价值颇高，表现为腹部囊性包块，肾积水，羊水过

少。彩色多普勒可见腹腔巨大暗区外凸，伴周边２条条状脐
动脉血流的环绕显示。但需与后尿道瓣膜、尿道闭锁、腹腔

积液、肠道梗阻等鉴别［４］。治疗上对于产前检查发现的疑似

病例，可根据情况行引产或经皮膀胱穿刺引流，改善肾功

能［５］。肾脏组织学病理改变提示膀胱引流手术宜在孕２０周
生肾带消失前进行，但这显然不能改变该病由于肌肉缺乏所

致的尿动力障碍［６］；对于晚发型患儿宜采取积极的个体化治

疗，可望改善预后，治疗方式包括腹壁整形，膀胱减容，输尿

管膀胱再植，发育不良肾切除，尿道成形，睾丸固定等。国内

外文献均有治疗成功的案例［７，８］。
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