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全内脏反位合并先天性巨结肠１例
谭相斌，蔡艺
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　　患儿　男，１２岁。因便秘、腹胀
１２年入院。体格检查：身高 １２１ｃｍ，
体重 ２０ｋｇ。发育迟缓，营养不良。心
尖搏动位于第 ３肋间右 锁 骨 中 线 内
１ｃｍ处，叩诊心浊音界为右位心。腹
部隆起，腹壁可见静脉扩张，腹壁紧

张，皮下脂肪薄，无压痛、反跳痛，叩

诊正常肝浊音界消失，肠鸣音 ８～１０
次 ／ｍｉｎ。直肠指诊：肛门括约肌张力
正常，直肠壶腹部空虚，指套退出粘有

棕色恶臭粪便。辅助检查：胸、腹部透

视及全消化道钡餐示：（１）先天性全
内脏反位；（２）先天性巨结肠 。心电

　　收稿日期：２００５－１１－１１。

　　作者简介：谭相斌，男，江西萍乡人，解放

军第一七五医院住院医师，主要从事临床外科

方面的研究。

　　通讯作者：蔡艺　Ｅｍａｉｌ：ｃａｉａｔｏｕ＠１６

３．ｃｏｍ。

图诊断：（１）窦性心率；（２）右位心。
入院后予开塞露刺激括约肌、诱发排

便等保守治疗，患者症状明显缓解，拟

行手术根治，因经济特别困难出院，现

随访中。

讨论　完全性胸腹腔内脏器转位
（ｓｉｔｕｓｉｎｖｅｒｓｕｓｔｏｔａｌｉｓ）为罕见的先天性
畸形。引起胸腹腔内脏器转位的原因

目前尚无确切定论。有学者提出可能

与家族遗传因素有关，亦有学者认为

染色体数目或结构的改变，ＤＮＡ分子
内核苷酸的排列或组合顺序发 生 错

位，可导致胚胎畸形发育。胚胎第 ４
周时，心管异常地向左而不向右弯曲，

则心脏及其血管的位置如镜内所呈现

的影像一样左右相反。同期，肠襻以

肠系膜上动脉为轴作顺时针方 向 旋

转，或肠襻自脐带退回后未转位，则造

成腹腔内脏转位。先天性巨结肠是一

种常见的先天性消化道畸形，其病因

目前亦尚不完全清楚，但大多数认为

本病属多因子遗传性疾病，即由遗传

和环境因素共同作用所致。全内脏反

位合并先天性巨结肠目前国内尚未见

报道，其间是否相关，目前尚不清楚。

全内脏反位患者，一般若无心脏

本身及其他器官畸形或病变，其脏器

功能多属正常，可无任何临床症状，也

不会影 响 发 育。当 合 并 某 脏 器 病 变

时，临床所表现出来的症状与体征的

部位，与正常位置完全相反。了解内

脏转位的意义主要在于，诊断疾病时，

既明确其变异，又不被其掩盖合并其

他疾病；治疗疾病，尤其是手术治疗

时，应特别注意手术方式的设计、术中

解剖结构的确认等，以免误诊误治误

伤。
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