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#病例报告#

歪嘴哭综合征伴内脏转位 1例报告

刘瑛

(常德市第三人民医院儿科,湖南 常德  415000)

  [中图分类号]  R442. 8   [文献标识码]  E

  患儿, 女, 2 d, 汉族, 因阵发性青紫伴哭闹时口

角歪斜 2 d于 2001年 12月 27日入院。患儿系第 2

胎第 1产,孕 41+ 4周, 顺产, 本院出生, 出生时羊水

胎粪污染,哭声宏亮。出生后母乳喂养。母孕 4~ 5

月时患/感冒0服药(药物名称不详) , 无 X线及毒物

接触史。患儿出生后阵发性口唇发绀, 哭闹时,口角

偏向右侧,右侧较左侧低,遂住院治疗。

父母体健, 非近亲结婚,家中无类似病史。

体查: T 36. 4 e 、P 130次/ m in, R 30次/ min, 体

重 3 010 g。发育正常。足月新生儿貌, 前囟

2. 0 cm @ 2. 0 cm,平坦,外耳廓无畸形, 双肺呼吸音

清晰。胸廓无畸形, 心前区无震颤, 心律 130 次/

min,律齐,胸廓左缘 2~ 4肋可闻及收缩期 II/ IV 级

较柔和的杂音, 无明显传导。腹部无异常,双下肢无

畸形,吮吸及觅食反射正常。入院诊断: ¹新生儿肺
炎; º 先天性心脏病; »歪嘴哭综合征。入院后胸片

无明显异常。心脏彩超: /心房反位,室间隔缺损, 房

间隔缺损,心室及心房连接正常, 主动脉、肺动脉并

行,右位主动脉弓, 肺动脉连接右心室, 主动脉连接

左心室,主动脉内径增宽, 骑跨于室间隔, 肺动脉主

干及瓣膜狭窄0。腹部 B 超: / 内脏反位, 肝脏位于

左侧, 脾脏位于右侧, 双肾肾盂轻度分离, 尿潴留0。

入院后给予输氧及对症处理, 无明显好转,家长放弃

治疗。最后诊断: 复杂性先天性心脏病(心脏反位,

内脏反位) , 歪嘴哭综合征。

讨论: 歪嘴哭综合征患儿平素或笑脸时嘴唇左

右对称。啼哭时一侧口角下拉, 造成歪嘴哭脸。其

原因非由产伤或胎位不正引起, 系因一侧口角降肌

发育不全,致哭时不能下拉,健侧口角降肌仍下拉造

成不对称哭嘴[ 1]。此症常伴发多种畸形, 尤以心血

管畸形多见
[ 2]

, 还有头、颈、耳及上腭、肌肉、骨骼、

泌尿、生殖[ 3]及中枢神经系统、消化、呼吸等系统畸

形,故本症存在成为有先天畸形的信号。心血管方

面畸形包括四联症、动脉导管未闭, 室缺等,歪嘴哭

综合征国内少见报道。本例心血管畸形表现为法洛

五联征并伴有内脏转位,尚未见有报道。
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