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　　无脾综合征又称无脾伴先天性心脏病综合征、
脾脏发育不全综合征、先天性脾缺如伴房室和内脏

转位综合征。其特征是先天性脾脏发育不全或无脾

伴有心脏、大血管畸形，兼有腔、肺静脉反流异常，同

时合并有胸腔内脏位置异常。

１　病例报道

患儿，女，９月，１周前无明显诱因出现发热，体
温最高４０．４℃，无咳嗽、流涕，曾给予抗炎（具体不
详）处理４ｄ，体温渐正常，１ｄ前再次出现发热，体
温３９℃，非喷射状呕吐２次。为福利院患儿，出生
情况不详；１月前以“先天性心脏病，支气管炎”住院
治疗，给予罗氏芬、炎琥宁治疗后好转出院。查体：

Ｔ３７．２℃，Ｐ１２６次／ｍｉｎ，Ｒ３２次／ｍｉｎ，体重７．１ｋｇ。
口周发绀，咽部充血。右胸前稍隆起，胸骨右缘２，３
肋间可触及震颤，心界向右扩大，ＨＲ１２０次／ｍｉｎ，律
齐，可闻及４级粗糙的收缩期杂音，向颈部及背部传
导，肝右肋下３ｃｍ。指、趾端发绀，呈杵状指趾。辅
助检查：血常规 ＷＢＣ１８．３１×１０９／Ｌ，Ｎ０．８２，ＲＢＣ
５．９８×１０１２／Ｌ，Ｈｂ１６８ｇ／Ｌ，ＰＬＴ２６４×１０９／Ｌ；心电
图：心房肥大，左右心室肥大（以右室肥大为主），Ｔ
波改变。心脏彩超：右位心，单心室（ＡＩＩ型，多为双
流入型），肺动脉狭窄，房间隔缺损（中央型）；腹部

Ｂ超：肝脏左右对称呈水平位，未探及脾脏声影，腹
主动脉、下腔静脉呈前后排列左右反位，心脏、腹部

超声见图１。胸部正位片：心脏大部分位于右侧胸
腔，心尖指向右下方，右心增大（图２）。入院后给予
抗感染治疗。第 ２天病情进展，Ｔ３９．１℃，前囟紧
张，颈抵抗，考虑化脑，更换抗生素（头孢曲松 ＋万
古霉素），其监护人拒绝腰穿等创伤性检查。第 ３

天患儿病情加重，呈昏迷状态，并有抽搐发作，体温

持续升高，压眶无反应，不吃，不哭，不动，血氧饱和

度６９％，Ｐ１７０次／ｍｉｎ，Ｒ４０～７０次／ｍｉｎ，呼吸表浅，
唇、甲床、四肢末端、颜面紫绀，前囟膨隆，双眼向左

凝视，对光反应迟钝。给予物理降温、止惊、脱脑水

肿等处理。第８天患儿呈去皮层强直状态，意识障
碍同前，ＣＴ示双侧额、颞、顶叶脑梗死（图３）。给予
对因、对症治疗。第１５天（脑梗塞后１周），病情渐
平稳，神志较前清醒，复查 ＣＴ示：脑萎缩及脑回密
度增高，侧脑室、三脑室对称性扩大，大脑镰左侧条

片状低密度灶。血培养（－），病毒全套（－），真菌
培养（－）。第１８天，患儿再次昏迷，出现心衰，经
积极抢救，给予西地兰纠正心衰后，患儿逐渐恢复神

志，无自主吞咽动作，双眼向左凝视，四肢末端发绀、

肌张力稍高，右上肢活动多于左侧，左下肢活动多于

右侧。其监护人要求放弃治疗。最后诊断：无脾综

合征合并脑梗塞。

２　讨论

无脾综合征，具有以下３个特点：①先天性脾发
育不全或缺如；②心血管严重畸形；③胸腹腔脏器
位置双侧结构右侧化。本例均具备以上特点，诊断

为无脾综合征。在先天性心脏病中本病约占２％ ～
３％，男性较多，生后多有严重青紫，半数有右位心，
预后差，多于新生儿期及婴幼儿期死于心力衰竭及

感染。其病因不明，大多数可能是致畸因素造成胚

胎发育停顿或异常而形成多种畸形，以心血管脏器

的畸形为主。在胚胎２４～２７周时正是脾、肺叶、肺
静脉发生以及胃、十二指肠固定的时期，此期发育陷

于中止则构成先天性多脏器畸形的病征［１］。
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　　图１　胸腹超声检查　　ð：剑下及胸骨右缘扫查显示心脏位于右侧，心尖指向右下方，心房反位，下腔静脉汇入左侧心房，肺静
脉汇入右侧心房；ñ：显示肝脏两叶形态基本对称，腹主动脉位于脊柱右侧，未探及脾脏；ò：显示肝静脉汇入脊柱左前方的下腔静脉；ó：显

示心脏位于右侧胸腔内，下腔静脉汇入左侧心房；ô：左心长轴切面显示单心腔由左右心室构成，室间隔缺如；õ：心尖五腔切面显示室间隔

缺损；ö：肺动脉长轴切面显示肺动脉狭窄；÷：主动脉短轴切面显示房间隔缺损。

　　图２　ć线检查　　ð：透视下显示心脏位于右侧胸腔；
ñ：胸部正位片显示心脏位于右侧胸腔。

　　图å　头颅òă扫描　　ð：头颅 ＣＴ扫描显示双侧额，
颞，顶叶大面积密度减低区；ñ：显示双侧额，颞，顶叶大面积密度

减低区。

　　本病因脾缺如，不能产生体液免疫需要的各种
抗体；无清除进入血液循环内细菌的能力；无吞噬细

胞清除血液循环中的异物及死亡或退化的红细胞、

淋巴细胞及血小板的能力，因此引起机体抵抗力低

下，容易合并严重肺炎球菌感染而死于华Ɗ佛综合征
及败血症［２］。本例患儿反复感染与脾脏缺如有关。

该综合征心脏畸形属青紫型先天性心脏病，青

紫型心脏病常伴有继发性红细胞增多；常见的中枢

神经系统并发症有脑脓肿、脑卒中等。脑血管栓塞

一般发生于小于２岁的患儿，其可能与红细胞增多
症导致血液黏稠度增加有关［３］。ＴｏｍｉĦａｍａ等［４］认

为血浆黏滞度是影响脑血流的重要因素，已通过实

验证实，血液稀释疗法（以低分子右旋糖酐或乳酸

林格液进行稀释）能迅速降低血液黏度，增加脑血

流。近年来，随着先心病患儿生存率的提高，中枢神

经系统的并发症日趋明显，这与不稳定的血液动力

学改变和低灌注所造成的严重脑供血障碍关系密

切［５］。本例患儿在治疗过程中出现了脑梗塞，可能

与不稳定的血液动力学改变和血液黏稠度增加有

关，国内文献中尚未见有关报道。
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