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·论著·

小儿肠系膜裂孔疝２９例临床分析

高春桃　李小松　桂佳育　任松林　王大勇

【摘要】　目的　总结小儿先天性肠系膜裂孔疝的临床经验，探讨小儿先天性肠系膜裂孔疝的临床
特点及治疗方法。 方法　回顾性分析２００７年２月至２０１４年２月我们收治的２９例肠系膜裂孔疝患儿
病例资料。 结果　入院时患儿临床表现：呕吐２６例，腹痛２２例，腹胀１１例，停止排气排便７例，血便
２例；伴休克前期或休克４例，伴腹膜炎３例；腹腔穿刺为血性腹水９例。术前即高度怀疑肠系膜裂孔疝
或腹内疝１０例；术前诊断机械性肠梗阻１１例；术前不明确诊断４例；术前误诊为其他疾病４例；其中多
发裂孔疝２例。上述病例中致肠缺血坏死２３例，其中１９例行肠切除肠吻合术，４例行肠外置术。 结

论　先天性肠系膜裂孔疝早期诊断困难，极易误诊、漏诊，导致肠缺血坏死，严重者将丢失大量肠管，甚
至造成短肠综合征。对于疑似病例，应早期手术探查，术中根据肠管缺血情况行肠管复位术、肠切除肠

吻合术或肠外置术。
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　　Ｈｅｕｅｒｍａｎ［１］于１７７８年尸检时首先发现并报道
了肠系膜裂孔疝。该病临床较少见，约占机械性肠

梗阻的１％～２％，是急性肠梗阻的少见原因之一，占
先天性疝的５％～１０％。约３０％的先天性肠系膜裂
孔疝见于儿童［１，２］。一般缺乏疝囊，是肠襻穿过肠

系膜裂孔所致的一种腹内疝［３］。因患儿发病年龄

不同，症状不典型，往往起病急，病情进展快，术前难

以确诊，极易在短时间内导致肠绞窄和低血容量休

克［４，５］。２００７年 ２月至 ２０１４年 ２月我们收治 ２９
例，现回顾性分析其临床特点及诊疗经验。

材料与方法

一、临床资料

自２００７年２月至２０１４年２月我们收治肠系膜
裂孔疝患儿 ２９例，约占本院同期肠梗阻病例的
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４７％，与外院统计数据类似［６，７］；占本院同期腹内

疝病例的６２４％。２９例患儿中，合并畸形５例。采
用描述性方法，逐项查阅２９例患儿病案，摘录相关
临床信息，按照发病年龄、性别、诱因、症状、季节分

布、肠系膜裂孔疝位置、坏死肠管长度、手术方式、预

后及随访等收集资料进行分析。

二、统计学处理

临床资料主要采用ＥＸＣＥＬ软件进行归纳录入，
以ＳＰＳＳ１７统计学软件进行数据统计分析，Ｐ＜００５
为差异有统计学意义。

结　果

一、患儿年龄及性别构成

２９例患儿中，年龄最大为１２岁１０个月，最小
为生后 １小时，平均年龄 ２９岁。７岁以内共 ２４
例，占所有病例的８２８％，男女比例约为１∶１［８，９］。
２９例中，有明确诱因者４例，占１３８％，分别为饱食
后、冷饮后、冷饮及剧烈运动后、车祸伤后。

表１　　２９例患儿年龄及性别构成（例）

年龄分组

（岁）
男 女 合计

构成比

（％）
累计构成比

（％）

＜１ ３ ９ １２ ４１４ ４１４

１～３ ４ ２ ６ ２０７ ６３１

４～６ ５ １ ６ ２０７ ８２８

７～９ １ ２ ３ １０３ ９３１

１０～１３ ０ ２ ２ ６９ １００

　　二、发病季节分布
本调查所用季节划分方法为天文划分法。结果

表明：肠系膜裂孔疝夏季发病最多，共１１例；其次为
春、秋季，各 ８例，各占 ２７６％；冬季最少，２例，占
６９％。由于统计病例数目较少，本病发病是否与季
节相关还需要进一步观察。

三、临床症状

本组病例临床表现呈多样化（表２）。其中呕吐
症状最多，腹痛症状次之，可能是由于婴幼儿不能自

诉腹痛所致。大龄患儿腹痛者多表现为全腹压痛

（７例）或脐周痛（５例）。呕吐多出现在阵发性哭闹
后，或伴随腹痛症状同时出现；２９例患儿中１２例有
黄色或黄绿色呕吐物，２例喷射性呕吐。肠系膜裂
孔疝合并其他畸形者有５例，占１７２％，畸形包括：
先天性膈疝，梅克尔憩室，胆总管囊肿，先天性肠旋

转不良，先天性肠闭锁，肠重复畸形，先天性短结肠，

泄殖腔畸形，先天性肛门闭锁，先天性脐膨出，脊膜

膨出，马蹄肾（入院时常以合并畸形为突出症状及

体征）。

表２　肠系膜裂孔疝的临床症状分析

临床表现 出现例数 阳性率（％）

呕吐 ２６ ８９７

腹痛 ２２ ７５９

腹胀 １１ ３７９

停止排气排便 ７ ２４１

血便 ２ ６９

腹膜炎 ３ １０３

休克或休克前期 ４ １３８

　　四、术前辅助检查
术前有２５例行腹部 Ｂ超检查，其中诊断肠梗

阻１０例（怀疑腹内疝 ７例）；诊断肠系膜裂孔疝 ２
例，大量腹水８例，其他描述性诊断多为：肠管淤张，
增宽；肠管扭转；肠壁或肠系膜明显肿胀，甚至成团

状，肠壁未见血流信号，腹腔内浑浊游离腹水。根据

Ｂ超诊断肠梗阻阳性率为８４％。２０例行腹立位平
片，１４例可见典型肠梗阻征象，其中２例高度怀疑
腹内疝；１例有肠穿孔征象；其他描述性诊断：腹水
征象，肠管於张，僵硬，走形欠规则，腹立位平片肠梗

阻阳性率为８０％。根据患儿症状及体征，腹部Ｂ超
及腹立位平片，对９例高度怀疑腹内疝的患儿进行
腹腔穿刺，均能抽出血性渗出液或不凝血，阳性率

１００％。根据发生肠系膜裂孔疝的肠管部位及长度，
影像学表现不一［４，５］。

五、肠系膜裂孔出现部位及嵌顿情况

在２９例肠系膜裂孔疝中，有２例为多发裂孔，
其中１例空肠系膜原发裂孔２处，另外１例肠系膜
裂孔分别位于距回盲部２０ｃｍ及３０ｃｍ，共３１个肠
系膜裂孔。根据术中探查肠管情况，将术中肠管有

缺血征象甚至缺血坏死者认为肠系膜裂孔疝并嵌

顿。表３为肠系膜裂孔分布情况，从表３可以看出
肠系膜裂孔一半以上出现在回肠，９６８％出现在小
肠，主要集中在回肠末端距回盲部１００ｃｍ以内。

六、肠系膜裂孔直径及疝入肠管长度

２９例患儿术中可以确定肠系膜裂孔大小的有
２２例，其肠系膜裂孔的大小与肠坏死情况：由卡方
检验，使用 Ｆｉｓｈｅｒ确切概率法统计结果显示：ｎ＜
４０，Ｐ＝０５６５，差异无统计学意义，即肠系膜裂孔疝
嵌顿后肠管是否坏死与肠系膜裂孔直径大小无明显

直接关系。

在本组病例中肠系膜裂孔疝导致肠坏死最长可

达３００ｃｍ，最短为１０ｃｍ，７６２％（２／３）的病人为３０
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表３　肠系膜裂孔疝的裂孔位置

裂孔位置 出现例数
构成比

（％）
嵌顿

（例）

嵌顿比

（％）

回肠 １６ ５１６ １４ ８７５

空肠 ５ １６１ ４ ８０

结肠 １ ３２ １ １００

小肠系膜（不明确） ９ ２９０ ７ ７７８

合计 ３１ １００ ２９ ７６３

表４　肠系膜裂孔疝大小与肠管情况（例）

分组
肠管发生

坏死数

肠管未

坏死数
合计

肠管坏死

（％）

裂孔直径＜５ｃｍ １３ ５ １８ ７２２

裂孔直径＞５ｃｍ ２ ２ ４ ５０

合计 １５ ７ ２２ ６８２

ｃｍ至１５０ｃｍ不等。２３例肠缺血坏死者有１９例行
肠切除肠吻合术，４例行肠外置术。

总结坏死肠管术后病理结果提示：符合肠系膜

裂孔疝所致肠出血坏死。送检肠管几乎全部出血坏

死，结构破坏，散在淋巴细胞浸润，断端残存肠壁，黏

膜下淋巴组织增生，淋巴滤泡形成，边缘残存肠壁肌

间可见神经节细胞。免疫组化：组织蛋白酶Ｄ（＋）。
七、影响肠管坏死的多因素统计分析

对肠系膜裂孔直径大小、肠管有无坏死及坏死

肠管长度、患儿入院前发病时间进行统计，共得到

２２例完整数据，对此病例进行统计分析。结果显
示：肠管有无坏死、坏死肠管长度与肠系膜裂孔疝疝

孔直径大小以及发病时间显著性（双侧）Ｐ值均 ＞
００５，故肠系膜裂孔疝患者肠管有无坏死及坏死长
度与入院前时间及肠系膜裂孔直径大小并无明显直

接关系。

八、预后及随访结果

２９例患儿术中肠管缺血坏死２３例。针对未发
生肠管坏死的６例患儿，行疝内容物减压回复及肠
系膜裂孔修补术；对肠管缺血坏死的２３例，视术中
情况予１９例行肠切除肠吻合＋肠系膜裂孔修补术，
４例行肠外置术。１例术后４５ｄ肠管吻合口瘘；２例
术后分别于第３天、第６天出现肠梗阻，１例保守治
疗有效，１例手术治疗；１例术后８ｄ出现腹腔包裹
性积液，在Ｂ超定位下经直肠腹腔脓肿穿刺抽脓治
疗有效；１例出现切口感染。最长住院时间２５ｄ，最
短住院时间８ｄ，住院时间众数为８ｄ，中位数１１ｄ，
年龄在１岁以内、术后出现并发症或者伴随其他先
天性疾病者住院时间明显延长。

患儿术后随访０５～７年，其中６例失访；１例

肠切除患者出院后死亡（手术顺利，出院后半年发

生其他药物过敏，抢救无效）；２例因肠梗阻再入院，
其中１例因多次肠梗阻再入院治疗；３例偶有腹胀、
腹痛；１例小肠切除３００ｃｍ后出现短肠综合征，患
儿持续腹泻，营养不良；其余病人无明显不适。失访

的主要原因为登记的联系方式有所变动。

讨　论

小儿先天性肠系膜裂孔出生时已存在，部分患

者可终生无症状［１０］。２９例患者经术中探查发现除
肠系膜裂孔疝以外，另有２例出现两处肠系膜裂孔
（共３１个肠系膜裂孔），但仅存在一处肠系膜裂孔
疝，７例术中探查发现肠系膜裂孔存在，尚未形成肠
系膜裂孔疝，因此未入组分析。肠系膜裂孔形成有

多种假说：①胚胎期中肠完成正常旋转后，脏层腹
膜与后腹膜的壁层膜融合成为肠系膜，若融合不全

或人类背侧肠系膜部分退化则使肠系膜上留有裂

孔［１１］；②胎儿时期肠系膜发生缺血性病变所致［１２］。

Ｔｒｅｖｅｓ［１３］发现胎儿回盲部系膜有一圆形或卵圆形区
域（Ｔｒｅｖｅｓ区域），该区域特点是没有脂肪层和可见
血管，而且无肠系膜淋巴管分支，是肠系膜裂孔疝的

高发区域，肠系膜裂孔的形成常伴有先天性小肠畸

形，而缺血是肠闭锁或肠狭窄的重要原因，说明供血

不足与肠系膜裂孔的形成关系密切；③胎儿期间由
于盲肠下降，回肠系膜发生相当快速的延伸所致；

④也有学者推测两层上皮相对时，中间缺乏结缔组
织基质支持，容易产生间隙或缺损而自成孔洞［４］。

肠系膜裂孔疝的发生条件包括：①肠系膜存在先天
缺损；②腹内压增高和肠管异常活动。肠系膜裂孔
疝形成后，疝入肠管异常蠕动，肠内容物发生重锤样

作用，会导致短时间内大量肠管疝入裂孔，最终造成

机械性肠梗阻、肠壁水肿、肠绞窄和肠缺血坏死。本

组２９例合并先天性畸形的有５例，因部分患儿入院
时主要以其他先天性畸形入院，即：无肛尿道瘘、肠

旋转不良、先天性巨型脐膨出，泄殖腔畸形和先天性

膈疝（此诊断为第一诊断，因同一病人出现多发畸

形，不在此赘述），因此使术前明确诊断更为困难。

肠系膜裂孔疝临床表现常不典型，临床症状与

体征因经肠系膜裂孔的大小以及疝入肠管的部位、

多少、是否发生完全性肠梗阻、是否发生绞窄及是否

伴发其他畸形而不同，因而容易误诊、漏诊［１０］。肠

系膜裂孔小，无肠管嵌入；裂孔大，疝入肠管自动复

位，患者可以无任何症状；偶有牵拉刺激导致的阵发
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性腹痛，或慢性腹痛，疼痛部位多在上腹部或脐周，

少数伴有呕吐和便秘，多数腹胀不明显，并缺乏肠

型、肠蠕动及肠鸣音亢进等机械性肠梗阻的临床表

现［４］。在裂孔较大情况下，有饱餐后剧烈运动，或

运动及体位改变等诱因存在时，腹腔内压力发生骤

变，压力迫使肠及肠内容物重新分布，部分肠袢进入

肠系膜裂孔，肠袢内的食物发生重锤样作用及无规

律蠕动，使疝入肠系膜裂孔内的肠管长度增加，肠管

无法自动复位而发生肠系膜裂孔疝，导致肠梗阻；裂

孔相对于疝入肠管较小时即发生嵌顿而导致肠缺

血，最终肠坏死［１４］。肠系膜裂孔疝绞窄形成后，临

床不仅有完全性肠梗阻的症状和体征，而且病程进

展快，大量体液丧失、感染和中毒，患者可出现冷汗

淋漓、面色苍白，并在短时间内出现急性弥漫性腹膜

炎和中毒性休克，部分患者如疝内的肠襻发生扭转，

可出现不对称的腹胀，并可触及腹部肿块、全腹压

痛、反跳痛及肌紧张明显，腹部移动性浊音阳性。腹

腔穿刺是非常重要的检查，多能抽出血性渗液。

肠系膜裂孔疝的术前准备包括：留置胃肠减压，

建立良好的静脉输液通道，快速补充血容量，抗休

克，抗炎，纠正酸碱平衡失调及电解质紊乱，密切观

察患儿生命体征。手术要点：①疝入肠管复位。当
疝环相对较大，肠管无坏死，解剖结构比较清楚时，

经切开减压容易复位；肠管缺血坏死时复位困难，疝

内容物多裂孔相对较小时，结构混乱，无法确定远近

端及哪段肠管为疝入的肠管，切开减压亦不能复位

时，需扩大疝环，甚至需要经正常与坏死肠管交界

处，切开系膜及肠管。②准确判断肠管的情况。根
据患儿是否存在肠管坏死和患儿一般情况选择肠切

除肠吻合或者肠造瘘术，如果不容易判断肠管的存

活情况，术中以０５％利多卡因或０２５％普鲁卡因
封闭肠系膜根部，以３７℃温开水热敷缺血肠管 １５
ｍｉｎ，观察肠管血运情况。若肠管血运改善，仅修补
肠系膜裂孔疝；若肠管情况无改善甚至变坏，根据患

儿术前、术中情况行肠切除肠吻合或肠造瘘术。③
复位前夹闭坏死肠管及相应系膜，防止肠内细菌移

位，引发中毒性休克、心脏骤停［１５］。术后治疗可以

根据患儿病情严重程度予血浆或者白蛋白支持治

疗，保护胃黏膜，抗炎，止血，注意维持酸碱平衡及电

解质紊乱，患儿术后５～６ｄ可以饮水，进而流食。
本组肠系膜裂孔占同期肠梗阻及腹内疝的比率

相对较高，与本院收治疑难病多有关。肠系膜裂孔

疝约８２８％在 ７岁以内发病；男女发病无明显差
异；饱食、冷饮、剧烈运动及车祸伤可以诱发肠系膜

裂孔疝的发病。约９６８％的病例发生在小肠系膜
上，且２／３的病例肠管发生坏死；肠系膜裂孔疝肠管
嵌顿坏死与肠系膜裂孔位置、大小、发病时间、疝入

肠管的多少等单因素无明显关系，分析此结果的原

因如下：决定肠管是否坏死的直接因素是肠管是否

缺血、缺血的程度及缺血的时间。肠系膜裂孔越大，

疝入肠管受系膜裂孔边缘压迫的可能性越小，但疝

入肠管的供血血管状态（位置、走形是否发生旋转

及旋转角度大小）也可以影响疝入肠管的血运情

况。其次，小肠壁受两侧系膜血管的双重供血，单侧

系膜缺血短时间或长时间后均不影响肠管活力［１６］。

故只有两侧系膜血管均阻断后肠管才会发生缺血、

坏死。双侧系膜血管缺血后经过多长时间后肠管坏

死尚需进一步实验研究。本组２９例入院时明确诊
断５例，术中肠管不同长度坏死２３例，坏死率较高，
与患儿就诊时间较晚有明显关系，２３例中自出现症
状到手术时间最短１０ｈ，术中肠管坏死，切除坏死肠
管６０ｃｍ；然而８０％患儿发病２０ｈ后就诊，故要减
小肠系膜裂孔疝所致的肠坏死肠切除的发生率是极

其困难的。术前 Ｂ超诊断肠系膜裂孔疝的阳性率
显著提高，为术前诊断提供了有力的依据。若入院

时高度怀疑肠系膜裂孔疝或腹内疝，如有条件者可

行腹腔穿刺，若为血性腹水，应尽早腹腔镜甚至剖腹

探查。以尽早解除疝入肠管缺血状态，避免大量肠

管坏死及菌血症、中毒性休克的发生［１７］。
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