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胡小平!陈娟!夏斌!母得志

"四川大学华西第二医院儿科!四川 成都&F!""%!$

&&&&!中图分类号"&H%%#7$&&!文献标识码"&A&&!文章编号"&!""$ ;$$>"(#""$)"# ;"#<= ;"#

&&歪嘴哭面容(3TZ//.-4)WW4Z)*RX3W).T$9'K)是

一种由于单侧口角降肌发育不良造成的面部先天性

畸形$当合并其他畸形时$称为歪嘴哭综合征(3TZ/]

/.-4)WW4ZTZ*24,/.)$该病在国内少见报道$近十年

仅报道 ## 例!!$#"

$许多临床医师对该病认识不深$

易误诊% 我院自 #""# 年以来诊断 < 例$现报告如

下%

$G病例资料

$7$G一般资料

< 例新生儿$男 > 例$女 # 例$日龄最小 >" /)*$

最大 #$ 2$平均日龄 :7% 2% > 例剖宫产$# 例顺产$

其中早产 ! 例% < 例患儿母亲孕期均无特殊病史$

无毒物或放射线接触史% < 例病儿以原发病症状作

为主诉&呼吸急促 % 例$咳嗽 # 例$皮肤黄染 ! 例$腹

胀 ! 例% 均在查体时发现哭闹时嘴角偏向一侧$其

中偏向左侧 > 例$偏向右侧 # 例$都伴有心脏杂音%

行超声心动图检查$发现动脉导管未闭 > 例$内径分

别为 !7$ //$#7! //$>7< //% 房间隔缺损伴动脉

导管未闭 ! 例$房间隔缺损为 # //% 室间隔缺损

(: //)合并房间隔缺损 ! 例%

$7!G典型病例

男$出生后 #$ 2$因咳嗽 !F 2$腹胀 % 2 入院%

患儿系 >$ 周顺产$生后无窒息% 父母均体健$家族

中无类似疾病患者$非近亲结婚$母亲孕期无疾病史

及有毒物质*放射线接触史% 查体&C>F7Fo$1!:$

次J/)*$H:"J/)*$足月成熟貌$前囟 % W/M% W/$平

软$外耳廓无畸形$面唇微发绀$哭闹时嘴角偏向左

侧$鼻唇沟无变化$三凹征阳性$双肺呼吸音粗$可闻

及广泛湿音% 心前区无震颤$心率 !:$J/)*$律

齐$胸廓左缘 # b% 肋间可闻及 P5b5级收缩期杂

音$无明显传导% 辅查&胸片示新生儿肺炎#心脏彩

超示左房室稍大$右房室大小正常$肺动脉主干增

宽$房间隔延续$室间隔上部回声中断 : //$多普勒

超声发现室水平左向右分流为主的双向分流$房水

平卵圆窝处两处 # //宽左向右分流% 诊断&

'

歪

嘴哭综合征#

(

先天性心脏病&室间隔缺损(膜周

型)$房间隔缺损(筛孔状)#

)

新生儿肺炎%

!G讨论

歪嘴哭面容是面部表情的一种特殊现象% 患儿

平素或笑脸时嘴唇左右对称$但啼哭时一侧嘴角下

拉$造成歪嘴哭脸% 其原因系一侧口角降肌发育不

全$导致哭时不能拉下$健侧口角降肌仍下拉造成不

对称的哭嘴!>"

$与产伤或胎位不正无关$也无面神

经瘫痪% 当歪嘴哭面容合并其他畸形时$称为歪嘴

哭综 合 征% 其 中$ 伴 有 心 血 管 畸 形 者 为 多

(<"`)

!%"

% 我国近 !" 年来报道 ## 例歪嘴哭面容$

合并心血管畸形 !# 例$其中动脉导管未闭 < 例$室

间隔缺损 < 例(其中 ! 例合并二尖瓣关闭不全)$房

间隔缺损 # 例$法洛四联征 ! 例$内脏转位 ! 例$其

他系统合并畸形少见%

我院发现的 < 例患儿啼哭时均有嘴角下拉$符

合典型的歪嘴哭面容表现$因其伴有相应的心脏畸

形$故可诊断为歪嘴哭综合征$其中动脉导管未闭合

并房间隔缺损 ! 例$动脉导管未闭 > 例$室间隔缺损

合并房间隔缺损 ! 例%

歪嘴哭面容的病因迄今尚不清楚$B3(3-等!<"人

对以色列 9TT3X̂ 34,X.( 医学中心 !==$ 年出生的

< <>#个婴儿进行回顾性研究没有发现与该病病因

相关的家族史及孕期危险因素%

近年研究发现$一些歪嘴哭面容的患者存在染

'=<#'
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色体异常% 2.AW(3*)\AT0.f,

!F"报道 ! 例合并有多

种畸形的歪嘴哭综合征患者其染色体核型为 %:$

NN$ O)(!$0)% 自上世纪 =" 年代中期以来$一些学

者认为歪嘴哭面容与染色体 ## _!! 的微缺失有关%

在许多合并畸形尤其是合并心血管畸形的歪嘴哭综

合征患者中$用荧光原位杂交可以检测出染色体 ##

_!! 的微缺失!:"

% ## _!! 微缺失人群发生率约为

!J% """$是最常见的基因组异常综合征$表现为多

器官缺陷% 但 ## _!! 微缺失与歪嘴哭面容之间的

关系$仍不是特别清楚%

歪嘴哭面容在国外并不罕见$B3(3-等!<"报道该

病年发病率为 "7>!`% D34\.*3等!$"报道该病年发

病率为 "7#%`$与染色体 ## _!! 微缺失在人群中的

发生率("7"#<`)存在很大差异$说明 ## _!! 微缺

失并不是造成歪嘴哭面容的惟一因素$歪嘴哭面容

很可能是多种因素共同作用的结果%

但该病在国内的报道罕见$近 !" 年仅报道 ##

例$可能与人种因素有关$也与临床医生对该病的认

识程度密切相关% 许多临床医生不熟悉该病$患儿

又常因其他疾病就诊$容易被忽略%

因此$临床上如果观察到患儿哭时歪嘴$应高度

警惕本病$以免误诊*漏诊% 当患儿平素或笑脸时嘴

唇左右对称$但啼哭时一侧嘴角下拉$形成歪嘴哭脸

这一特殊面部表情时$在充分排除面瘫或其他神经

系统疾病后$可以诊断歪嘴哭面容$当合并有其他先

天畸形$诊断歪嘴哭综合征% 有条件时做染色体检

查$证实有无染色体异常$如 ## _!! 微缺失等%

歪嘴哭面容本身仅是一种轻微的面部先天性畸

形$除影响美观外$并无其他重要影响$故治疗以治

疗原发病为主$我院的 < 例患儿均在原发病治愈后

出院% 但当合并有其他较严重的先天畸形$尤其是

心血管畸形时$应在条件合适的情况下$及早通过介

入或外科手术治疗% 我院诊断的 < 例患儿$均告知

其在小儿心血管科随访择期治疗%
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