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内脏转位１例报告
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　　患儿男，１ｄ。系第２胎第２产，母孕期 Ｂ超示胎儿巨大
膀胱，足月剖腹产出生。家族史无异常。出生后查体：身长

４６ｃｍ，体重２４００ｇ。一般情况可，发育营养尚可，无特殊面
容；漏斗胸，肋缘外翻，双肺呼吸音粗，未闻及干湿性罗音。

心前区闻及 ＩＩ级收缩期喷射样杂音。腹膨隆，立位时成梨
形；腹壁松软，皮肤粗糙，多处皱褶，可见明显肠型，触诊全腹

柔软无张力，无肌肉收缩感。下腹壁正中可触及巨大膀胱，

膀胱壁明显增厚，变硬。脊柱四肢无畸形。正常肛门位置处

未见肛门，未见明显肛凹。阴茎短小，双侧睾丸未触及。腹

壁反射与提睾反射均不能引出。腹部Ｂ超示：脾脏及左肾未
见显示，右肾多囊性发育不良，内脏反位（肝脏位于左上腹）。

心脏Ｂ超示：房间隔缺损（继发孔型），三尖瓣返流。诊断：１、
梅干腹综合征；２、漏斗胸；３、先天性肛门闭锁；４、腹腔内脏反
位；５、脾脏缺如；６、左肾缺如；７、右肾多囊性发育不良；８、先
天性心脏病、房间隔缺损，三尖瓣反流。家长拒绝进一步治

疗，自动出院。

讨论：梅干腹综合征（ｐｒｕｎｅｂｅｌｌｙｓｙｎｄｒｏｍｅ），即先天性
腹肌缺如综合征，是一种极少见的先天性发育异常。其表现

主要以腹肌缺如、泌尿道畸形和隐睾为多见的三联征［１］。偶

见女孩有腹壁肌肉缺如及尿路畸形，严格说来本综合征只发

生于男性［２］。本病病因至今未明，目前常见的致病假说如

下［３］：①早期宫内泌尿系梗阻导致尿路扩张和腹水；②中胚
层发育停止；③卵黄囊缺损。近年来亦有人试图从染色体突
变和基因缺陷方面去阐述此病病因［４］。

梅干腹综合征因有典型的外形表现，故诊断并不困难。

对于在产前Ｂ超检查中发现胎儿腹水或泌尿系梗阻的患者，
应在出生后随访，作相应的辅助检查，以与原发性膀胱输尿

管反流或后尿道瓣膜症相鉴别［５］。梅干腹综合征往往合并

多种畸形。容易伴发的畸形常发生于呼吸道、胃肠道、心血

管系统和肌肉骨骼系统［６］。２８％患儿有生殖器畸形，常见于
小阴茎、阴茎下弯、尿道下裂等［７］。但至今国内外均未见到

如本例的合并漏斗胸、腹腔内脏反位、脾脏缺如、左肾缺如等

的病例。

新生儿梅干腹综合征约２０％死产，５０％患儿生后３个

月至２年内死亡，少数可活至成年，死亡原因与肺发育不良
和肾发育不良的严重程度有关［８］。保守治疗常用于肾功能

基本正常或有轻度损伤但无进行性加重的患者，需要控制反

复发作的泌尿系感染，以减轻肾损害，延长生存期，为将来的

手术治疗作准备。手术治疗包括暂时性尿流改道、输尿管重

建、膀胱减容、睾丸固定、腹壁修补和肾脏移植等。本病患儿

前尿道通常是正常的。经过积极治疗目前仍有超过３０％的
患儿发展为肾功能衰竭，需行肾移植手术［９］。本病患者隐睾

内常无生殖细胞，所以不能生育。但有内分泌功能，能提供

相当的性激素水平以维持第二性征的存在，故仍应做睾丸固

定术。
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