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·病例报告·

先天性胃壁肌层缺损并穿孔 ;例
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先天性胃壁肌层缺损并穿孔是一种较少见的消

化道疾病。我院 9<<$ @ #$$9 年经手术和（或）病理
证实的共有 ;例，现总结如下。

! 临床资料

男 =例，女 9例，发病年龄 9# ’至 ! 1，出生体重

## A$$ B者 %例，C " $$$ B者 #例。9例其母曾有
流产及葡萄胎史；母孕早期有先兆流产者、感冒者各

9例；孕期有胆汁淤积综合征、妊高征者各 9 例；羊
膜早破 #例，早产 #例，剖宫产 "例，臀位产 9例，窒
息 #例。

;例均有喂养史（糖水或奶），症状出现在开始
喂养后 #! ’ 内。呕吐 " 例，呼吸困难 ! 例，发热 9
例，体温不升 "例，频发呼吸暂停 9例。体格检查：;
例均腹胀明显，腹壁发红、发亮 # 例，! 例肠鸣音消
失，!例肠鸣音减弱；腹部 D线检查 %例，!例示“气
腹”，#例示“肠梗阻并穿孔”。
手术治疗 A例，术中证实为胃壁肌层缺损并穿

孔，其中 #例病检进一步证实；"例死亡后尸检证实
为先天性胃壁肌层发育不全并穿孔。穿孔部位均位

于胃前壁大弯侧。组织学检查示肌层缺损部位的胃

壁仅有粘膜、粘膜下层和浆膜，部分仅有粘膜层。死

亡 %例，存活 #例，存活率 #AE。死亡病例均有弥漫
性腹膜炎，其中 9 例并发张力性气胸、吻合口漏，#
例为败血症、感染性休克，9 例合并先天性肺发育
不全。

" 讨论

先天性胃壁肌层缺损并穿孔，9<!" 年由 F-3G8,

首先描述，9<A$ 年 H-B-3 报告第 9 例手术成功。多
数患儿穿孔前症状不明显，常在开奶后出现呕吐、发

绀、进行性腹胀，肠鸣音消失，立位腹平片可有气腹

表现。但极低出生体重儿穿孔早期 D 线征象可不
明显［9］，腹腔穿刺术有气体逸出有助于迅速诊断［#］，

发病后病情进展迅速，腹膜炎、败血症导致多器官系

统功能衰竭，若对该病缺乏认识常导致误诊、漏诊。

我科 9<<$ 年一对孪生兄弟同患此病，误诊后死
亡［"］，尸解证实为该病。及时诊断，尽早手术，是提

高存活率的关键。胃穿孔 9# ’ 内诊断者，存活率
A$E，超过 9# ’仅为 #AE［!］。结合我们的经验和文
献资料［A］，总结本病的主要诊断依据为：新生儿，尤

其是早产儿，生后 A 1内突然出现拒乳、呕吐、呼吸
困难、持续进行性腹胀；体格检查腹部膨隆，肠鸣音

减弱或消失，晚期可有腹壁皮肤发红、腹肌紧张；腹

立位片可见气腹、液气腹、胃泡消失等征象；腹穿有

气体。

先天性胃壁肌层缺损并穿孔的病因各家见解不

一［%］，从本组的临床分析，我们认为其原因是在胃壁

肌层发育不全的基础上，围产期窒息、缺氧、低体温

等情况引起胃肠道局部选择性缺血，吸吮、啼哭、呕

吐、洗胃、面罩加压给氧等使胃内压增高，肌层缺如

部分的胃壁膨胀、变薄，同时供给该处粘膜小血管往

往受压，胃粘膜血液供应不足，发生局部缺血、坏死，

最后导致穿孔。亦有学说认为：在胚胎发育过程中，

胃壁环形肌发育较早，起始于食管下端，渐次向胃

底、胃大弯发展，至胚胎第 < 周时，始出现斜行肌。
在此过程中如有发育停顿或不完全，就会形成胃壁

肌层缺损。本组 ; 例患儿中，% 例孕母有异常妊娩
史，一对孪生兄弟同时出现胃壁肌层缺损并穿孔，病
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河豚鱼中毒合并有机磷农药中毒，入院后均被误诊

! "，应引起教训。主要误诊原因有以下几点：有机
磷农药毒物接触史不清；临床医生对有机磷中毒发

生机制，临床表现不够熟悉，河豚鱼与有机磷中毒有

酷似症状和体征；因患儿消化道洗出液未闻及有机

磷农药特殊气味，而忽略了瞳孔缩小、流涎、口吐白

沫、肺水肿等对小儿有机磷农药中毒具有重要诊断

价值的表现；临床医生在病情发展、症状不见改善情

况下应深入分析，不能满足已有的诊断，要反复追问

病史，才能掌握抢救时期，减少误诊。
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变部位一致；另一患儿其孪生弟弟有唇、腭裂，脑脊

膜膨出等多种畸形，支持此学说。

先天性胃壁肌层缺损并穿孔发病急，病情重，死

亡率高。败血症、感染性休克及多器官功能衰竭是

主要的死因［*］。本组死亡 ’例均有弥漫性腹膜炎，*
例有败血症、感染性休克，支持此观点。早期诊断和

治疗可望提高存活率 )
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