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【摘要】目的探讨儿童真两性畸形的诊断与外科处理方法。方法回顾性分析2004年至

2007年本院收治的9例儿童真两性畸形患儿病例资料。结果社会性别：男4例，女5例。染色体组

型：46XX 4例，46XY 3例，45X0 l例。46XX／XY 1例。性腺畸形：双侧型4例，单侧型2例，片侧型3例。4

例选定作男性抚育者，于腹腔镜下切除卵巢组织及子宫附件，行隐睾下降同定，同期或二期行尿道成形

术；5例选定作女性抚育者，于腹腔镜下切除睾丸组织或卵睾，周期行阴蒂成形术。所有患儿均无明显术

后并发症，效果良好。结论早期诊断、早期治疗及综合判定，做出合理的性别选择对于儿童真两性畸

形的诊治意义重大；外科处理应选择适宜的手术方式；腹腔镜在诊断与外科处理中可替代剖腹探查。
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真两性畸形是指同一个体同时具有睾丸和卵巢

组织的一种少见的性别畸形，外生殖器形态介于两

性之间。真两性畸形的患儿及其家庭往往承受巨大

的心理和社会压力，因此早期诊断、早期恰当的性别

确认及外科处理十分重要。本院自2004年至2007

年对9例可疑真两性畸形的患儿采取腹腔镜检查、

性腺活检及腹腔镜下切除非选定性腺及器官，同时

进行外生殖器整形手术，效果良好。现总结如下。

资料与方法

·4l·

·临床研究·

一、一般资料

9例中，4例社会性别为男性，均因尿道下裂合

并隐睾就诊；5例社会性别为女性，均以阴蒂肥大、

外生殖器形态模糊就诊。所有患儿均无父母近亲结

婚及家族史。9例患儿一般资料见表l。

表1患儿一般资科

二、治疗方法

全部病例均先行腹腔镜盆腔探查及性腺活检

术，待病理检查明确性腺性别后，根据外生殖器形

态，特别是阴茎发育情况、性腺发育的性别优势以

及家长的意愿作出性别的确定。

手术方法及过程?采取气管插管全身麻醉，仰

卧位，留置尿管。于脐下开放式置入10 mm套管，
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CO：气腹，压力为8—12 mmHg，插入30。腹腔镜，

在腹腔镜监视下，于两侧脐与髂前上棘连线中点各

穿入一5 mm套管，将手术床调为头低脚高位。镜下

探查：睾丸呈粉红色，表面光滑，质柔软，可见附睾、

输精管与之相连。卵巢呈浅黄色，表面有滤泡，见输

卵管伞样结构。卵睾对极排列(尾对尾)，比例不一。

发育程度不同的子宫位于膀胱后底部，被腹膜覆

盖。为确定性腺组织成分，行腹腔及腹股沟性腺活

检，如同一性腺有两种不同外观的组织时，分别钳

取组织送检，或在性腺的两极分别取活检，以明确
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性腺性别。经综合考虑确定最终性别后，选定作男

性抚育者，于腹腔镜下切除卵巢组织、子宫及附件，

行隐睾下降同定术，同期或二期行尿道成形术；选

定作女性抚育者，于腹腔镜下切除睾丸组织或卵

睾，同期行阴蒂成形术。

结果

本组均切除与确定性别不符的性腺、内生殖管

道，隐睾下降同定术时间为l。2 h，外生殖器整形

手术时间为1．0—1．5 h，术中出血少，术后恢复顺

利，无明显并发症。7例获3个月至3年随访，外生

殖器发育基本正常，排尿良好，无社会性别与生长

发育不协涸的问题；2例失随访。

讨论

一、病理与f临床表现

真两性畸形的基本病理改变及诊断标准是患

儿体内具有睾丸和卵巢两种性腺组织，有3种表现

型：①双侧型，两侧性腺均为卵睾；②单侧型，一侧

性腺为卵睾，另一侧性腺为卵巢或睾丸；③片侧型，

一侧性腺为卵巢，另一侧性腺为睾丸。每一侧的生

殖管道与同侧性腺一致，卵巢可出现在正常位置，

而睾丸和卵睾可位于下降过程中的任何部位。内外

生殖器的表现多种多样，外生殖器有3型：①男性

型：伴不同程度尿道下裂和隐睾；②女性型：伴阴

蒂肥大、大阴唇发育不良，形如阴囊皮肤。③混合型：

介于男女性型之间。内生殖器发育程度不一，多数患

者有发育不全的子宫，有的仅有子宫体或单角子宫，

仅10％子宫正常。阴道多为婴儿型，部分阴道缺如。

染色体检查可为46XX或46XY或它们的嵌合体111。

二、早期正确诊断，选择合理的性别

真两性畸形患儿外生殖器表现异常，社会性别

与心理性别不一致，使患儿及家庭的社会生活面临

极大的压力。早期恰当的性别确认与处理十分重

要。但真两性畸形的诊断较为复杂，对于出生时根

据外生殖器难以判断性别的患儿，应进行详细体格

检查以及B超、CT、染色体检测等，了解盆腔内子

宫、性腺发育、腹股沟腺样体组织及阴道发育情况。

染色体检查是必不可少的项目，相关的内分泌检测

或母亲怀孕时激素接触史等也有助于诊断。分子生

物学基因检测较为繁琐，成本高，应在以上检测的

基础上进行。有作者认为，并不是所有患儿都能在

新生儿时作出正确的性别选择阁。

对于外生殖器异常、性别不清楚的患儿一般需

行妇科检查、影像学检查、内分泌检查和染色体核

型检查来明确诊断，但有时仍不能确定性腺的成

份，而诊断的关键在于找到并确定性腺的成份。如

发现以下情况则需考虑剖腹探查：①外生殖器严重

畸形，如会阴型尿道下裂尿道口呈长裂缝状；②尿

道下裂并一侧或双侧隐睾，特别是腹腔型隐睾；③

青春期出现男性乳房发育；④染色体为嵌合体或染

色体与社会性别不符；⑤IV、V型尿道下裂患者作尿

道造影时见阴道、子宫腔甚至输卵管；⑥B超、CT、

MRI等检查不能确定内生殖器情况【3】。

在病理检查明确性腺性别后，合理的性别选择

至关重要。性别选择主要根据优势性腺和外生殖器

的类型及发育情况而定。一般认为，把患儿抚养成

女性较男性好，因为塑造功能性阴道比塑造有足够

功能的阴茎容易，且等卵巢发育后，若有完整的内

外生殖器有可能生育闱。

三、外科处理与腹腔镜的应用

两性畸形的治疗是综合性治疗，外科处理的目

的是达成生理性别与抚养性别一致，从而达到与心

理性别的一致性。不同类型的两性畸形应行手术纠

正其生殖器畸形。即在选定患儿性别后，采用腹腔

镜或开放手术切除与选定性别不符的性腺及内生

殖器，并重建外生殖器，后者可在青春期进行。腹腔

镜诊治儿童真两性畸形创伤小，出血少视野清楚，

有助于辨清睾丸、卵巢及卵睾等性腺组织，能更准

确、更直观地钳取活检组织，切除及保留性腺。
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