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·病例报告·

肠系膜裂孔疝导致小儿肠坏死1例诊治报道并文献复习

卓玛吉,陕得智,钟一才

(青海省妇女儿童医院普外科,青海
 

西宁
 

810000)

  [摘 要] 先天性肠系膜裂孔疝是小儿急性绞窄性肠梗阻的罕见病因,起病急骤、进展迅猛、术前确诊困

难。该文回顾性分析青海省妇女儿童医院2025年2月1日收治的1例因先天性肠系膜裂孔疝导致肠坏死患儿

的临床资料,并结合相关文献进行复习。影像学检查(尤其增强CT)对提示诊断有重要价值,但准确把握急诊

手术探查指征是改善预后的关键。一旦高度怀疑绞窄性肠梗阻,应积极完善术前准备,尽早手术探查。对于偏

远地区,提升基层医生对该病的认识及转诊效率至关重要。
[关键词] 肠系膜裂孔疝; 肠坏死; 手术治疗; 儿童
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  先天性肠系膜裂孔疝是一种腹内假性疝,指腹腔

内脏器(主要为小肠)通过肠系膜(尤以小肠系膜多

见)的先天性缺损孔隙疝入。该病临床罕见,却是导

致急性肠梗阻,特别是绞窄性肠梗阻、肠坏死的重要

原因之一,其起病急、进展快、病情凶险,术前诊断率

低。本文报道1例因先天性肠系膜裂孔疝导致肠坏

死的患儿诊治经过,并结合文献复习,重点探讨该病

临床特点、诊断思路、手术时机把握及治疗要点,旨在

提高临床医生对此类危重急腹症的诊治水平。
1 临床资料

1.1 基本资料 患儿,男,7岁零8个月。主诉“阵发

性腹痛18
 

h,伴呕吐”于2025年2月1日急诊入院。
现病史:

 

患儿入院前18
 

h饱食后立即跑跳玩耍,约2
 

h后排便时突发脐周腹痛,阵发性发作,每次持续5~

10
 

min,间隔约10
 

min可自行缓解。腹痛逐渐蔓延

至全腹。伴呕吐4~5次,为非喷射性胃内容物,呕吐

后腹痛无缓解。发病至入院间隔约18
 

h。既往史:体
健,无外伤及手术史。入院查体:体温37.5

 

℃,脉搏

110~125次/分,呼吸33~40次/分,血压90/52
 

mm-
Hg(1

 

mmHg=0.133
 

kPa),神志淡漠,嗜睡,面色微

黄,口唇黏膜苍白。腹部轻度膨隆,未见胃肠型及腹

壁静脉曲张。全腹肌紧张,压痛及反跳痛阳性。未触

及明显包块,肝脾肋下未及。肠鸣音消失。直肠指

诊:直肠空虚,壁光滑,无包块及触痛,退指无大便,指
套无染血。辅助检查:(1)血常规。白细胞

 

23.71×
109

 

L-1,中性粒细胞比率
 

87.8%,超敏C反应蛋白

(CRP)3.84
 

mg/L。(2)腹部立位平片。肠壁间隔增

厚,肠道动力性改变。(3)腹部彩色多普勒超声(彩
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超)。全肠管肠壁增厚(约5.7
 

mm),腹腔积液(肝周、
脾周及下腹部,最大液深35

 

mm,透声可)。(3)诊断

性腹腔穿刺。右下腹抽出暗红色血性液体约10
 

mL。
(4)腹部增强CT:右下腹肠系膜及肠管呈漩涡状改变,
肠系膜及肠管供血充盈欠佳,肠管变扁;周围小肠肠管

不规则明显扩张、积液,部分呈管状分布并见液平面;阑
尾增粗(直径约0.7

 

mm);腹盆腔积液。提示肠梗阻、
肠缺血可能(图1)。入院诊断:(1)绞窄性肠梗阻;(2)
感染性休克(代偿期)。
1.2 手术治疗 结合病史、体征及辅助检查(尤其腹

腔穿刺为血性液、CT 提示肠缺血征象及“香蕉串

征”),明确存在急诊手术探查指征。积极抗休克、纠
正内环境紊乱后,急诊行剖腹探查术。术中见:淡红

色腥臭味腹水约200
 

mL。距回盲部约35
 

cm处回肠

系膜见一约2
 

cm×2
 

cm裂孔(图2A),小肠经此裂孔

疝入并顺时针扭转720°(图2B)。疝入肠管瘀黑、扩
张、无蠕动。松解疝环并尝试复位困难,遂切开扩大

疝环后复位肠管。以温生理盐水纱布湿敷肠管约30
 

min,肠管颜色无好转,血运未恢复。确认坏死肠管范

围自距回盲部约1.5
 

cm起,长约120
 

cm。遂行坏死小

肠切除、小肠端端吻合术(切除肠管总长约120
 

cm)。
探查阑尾充血增粗,行阑尾切除术。吻合口检查无漏。
大量温生理盐水及甲硝唑液冲洗腹腔,未放置引流管,
逐层关腹。术中生命体征平稳,术毕顺利拔管。
1.3 术后处理 转回病房予以持续胃肠减压、广谱

抗生素抗感染、静脉营养支持、补充白蛋白、维持水电

解质平衡等治疗。术后第3天肠蠕动恢复并排气、排
便。术后第5天开始饮水,第6天进流质饮食。术后

复查感染指标(血常规、CRP)、电解质、肝肾功能均恢

复正常,腹部彩超未见异常。术后第9天切口甲级愈

合拆线,痊愈出院。术后病理:(1)(小肠)肠管组织广

泛坏死、出血;(2)肠系膜结节坏死、出血;(3)急性阑

尾炎伴周围组织炎。随访:
 

术后2个月随访,患儿饮

食、活动正常,无明显不适。

  注:术后(B)结合术中(A)情况回顾,小肠低位梗阻(香蕉串征)。

图1  患儿腹部CT

  注:A.系膜裂孔大小约2
 

cm×2
 

cm,疝内容物多,裂孔相对较小,结构混乱,切开减压后不易复位,术中扩大疝环,切开系膜及肠管;B.系膜裂

孔位于距离回盲部35
 

cm回肠,小肠疝入系膜裂孔内并顺时针扭转720°,疝入肠管瘀黑,扩张,热盐水湿敷肠管约30
 

min后,血运未恢复,颜色未

转归。

图2  术中治疗情况

2 讨  论

2.1 发病机制 先天性肠系膜裂孔疝是一种腹内

疝,是腹腔内脏器(通常是小肠)通过先天性缺损的系

膜裂孔组织,没有疝囊。出生时已存在,部分患者终

身无症状[1]。系膜裂孔多发生于回肠系膜[2]。肠系

膜裂孔形成有多种假说:(1)胚胎期中肠完成正常旋

转后,脏腹膜于后腹膜的壁层膜融合成为肠系膜,若
融合不全或人类背侧肠系膜部分退化则使肠系膜上

留有裂孔[3]。(2)胎儿时期肠系膜发生缺血性病变所

致[4]。(3)有学者发现胎儿回盲部系膜有一圆形或卵

圆形区域(Treves区域),该区域特点是没有脂肪层和

可见血管,而且无肠系膜淋巴管分支,是肠系膜裂孔

疝的高发区域,肠系膜裂孔的形成常伴有先天性小肠

畸形,而缺血是肠闭锁或肠狭窄的重要原因,说明供

血不足与肠系膜裂孔的形成关系密切[5]。(4)胎儿期

间由于盲肠下降,回肠系膜发生相当快速的延伸所
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致。(5)也有学者推测2层上皮相对时,中间缺乏结

缔组织基质支持,容易产生间隙或缺损而自成孔

洞[6]。高春桃等[7]在对小肠系膜裂孔疝29例临床分

析后提出,发生肠系膜裂孔疝需要具备以下条件:(1)
肠系膜存在先天性缺损,形成孔洞;缺损多为圆形或

椭圆形,直径为2~10
 

cm。(2)腹腔内压力增大及肠

管的异常活动;比如高强度运动、咳嗽、便秘等导致腹

腔内压力突然增高,使肠管进入系膜裂孔形成疝,疝
入的肠管异常蠕动,重力作用下使更多肠管疝入,发
生嵌顿、绞窄;最终发展成肠坏死。
2.2 临床特点与诊断难点 肠系膜裂孔疝术前确诊

极难,文献报道误诊率高。结合本例报道及文献,分
析该病特点包括:(1)常于饱食、剧烈活动后急性起

病;(2)无明确外伤或慢性腹痛史;(3)早期症状(剧烈

腹痛、呕吐)重于体征(压痛、肌紧张可能不显著)———
“症征分离”;(4)病情进展迅猛,短时间内(本例仅

18
 

h)即 可 出 现 弥 漫 性 腹 膜 炎、肠 坏 死、中 毒 性 休

克[8];(5)缺乏特异性临床表现,易与其他急腹症混

淆。影像学检查是重要的辅助诊断手段:腹部平片可

提示肠梗阻,但特异性低。腹部彩超可发现肠壁水肿

增厚、腹腔积液、肠管扩张固定等间接征象,有助于排

除肠套叠。诊断性腹腔穿刺抽出血性腹水是提示肠

绞窄坏死的强有力证据(如本例)。腹部增强CT最具

诊断价值。可显示“漩涡征”(扭曲的肠系膜血管及肠

管)、“闭袢征”(“C”形或“咖啡豆”形扩张肠袢)、“香蕉

串征”(肠壁水肿增厚、肠腔积液的扩张肠袢紧密排

列)等特征性表现,并评估肠管供血。术后结合本例

CT结果回顾分析,清晰显示了典型的“香蕉串征”(图
1),高度提示绞窄性肠梗阻及系膜扭转。
2.3 手术指征的把握———诊疗核心 鉴于该病术前

确诊率低且延误手术将导致灾难性后果(肠坏死范围

扩大、休克不可逆),“高度怀疑绞窄性肠梗阻时,果断

决定急诊手术探查比追求术前确诊更重要”[9]。多位

学者提出了手术探查指征。CHANG等[10]提出标准,
出现以下4项中任意2项需急诊手术:(1)严重持续

性腹痛;(2)显著心率增快(0~3个月患儿清醒时心率

大于205次/分,3个月至2岁患儿清醒时心率大于

190次/分,2~10岁患儿清醒时心率大于140次/分,
大于10岁患儿心率大于100次/分);(3)白细胞计数

(WBC)>13.6×109
 

L-1;(4)腹胀。赵正等[11]通过对

53例腹内疝及肠扭转所致小儿绞窄性肠梗阻患儿的

诊治总结提出,出现以下情况中的2项及以上时尽早

手术探查:(1)严重持续性腹痛(尤其伴“症征分离”);
(2)腹部X线示“香蕉串征”“咖啡豆征”、固定肠袢或

液平;(3)肠梗阻+彩超示大量腹水;(4)CT示“漩涡

征”;(5)腹腔穿刺为血性液;(6)复查肠梗阻无缓解;
(7)心率增快。本例患儿入院时即具备:严重持续性

腹痛、弥漫性腹膜炎体征、显著心率增快、WBC显著

升高、腹胀;影像学(X线、超声、CT)均提示肠梗阻伴

肠缺血(“香蕉串征”“漩涡征”);腹腔穿刺为血性液。

符合上述多项标准,故迅速决策手术探查至关重要。
2.4 手术要点与治疗策略 手术是唯一有效的治疗

方法,目标在于解除梗阻、复位疝入肠管、处理坏死肠

管及修补裂孔。(1)探查与复位:全面探查腹腔,明确

疝环位置、疝入肠管及血运情况。轻柔复位困难时,
可切开疝环减压或适当扩大疝环。注意避免暴力牵

拉导致肠管破裂。复位前夹闭坏死肠管及相应系膜,
防止肠内细菌移位,引发中毒性休克,心搏骤停[12]。
(2)肠管活力判断与处理:这项是手术关键。复位后

仔细观察肠管颜色、光泽度、蠕动及系膜血管搏动。
对可疑肠管,可采用温盐水纱布湿敷、系膜根部封闭

(0.25%~0.50%利多卡因)等方法观察15~30
 

min。
若血运恢复,仅需修补系膜裂孔。若明确坏死或无好

转(如本例),必须果断行肠切除吻合术。肠管广泛坏

死、患儿情况极差时,可考虑肠外置造瘘。(3)裂孔修

补:彻底止血后,用可吸收线间断缝合关闭裂孔,注意

勿损伤血管或造成肠管狭窄。本病例系膜裂孔位于

距离回盲部35
 

cm回肠系膜,疝入肠管多,疝环紧,切
开系膜扩大疝环后还纳疝内容物。(4)腹腔清洗与引

流:大量温生理盐水冲洗腹腔至清洁。是否放置引流

视腹腔污染程度及吻合口情况而定。本例未放置引

流。(5)围术期管理:积极抗休克(扩容、纠酸、必要时

血管活性药)、强力抗感染(覆盖革兰阴性菌及厌氧

菌)、胃肠减压、营养支持(全胃肠外营养过渡至肠内

营养)是手术成功的重要保障。
2.5 地域挑战与启示 青海省地域辽阔,除西宁及

周边外,多数州县距省城遥远(200~1
 

000
 

km)。虽

交通改善,但基层及州县儿童专科医院及儿外科医生

严重匮乏,患儿病情评估能力及转诊机制存在不足。
肠系膜裂孔疝作为罕见、凶险的儿童急腹症,对基层

医生的识别能力和转诊决策提出了极高要求。启示:
(1)加强基层医务人员培训,提高了对小儿急腹症,特
别是绞窄性肠梗阻的认识和警惕性;(2)优化转诊流

程,对高度怀疑绞窄性肠梗阻(尤其伴腹水)的患儿,
如条件允许应尽快行诊断性腹腔穿刺,一旦获得血性

液,必须争分夺秒转诊或就地创造条件手术;(3)提升

区域医疗中心对危重患儿的接收和救治能力。
综上所述,先天性肠系膜裂孔疝是小儿急性绞窄

性肠梗阻的罕见但极其危重的病因。其起病隐匿、进
展迅猛、术前诊断困难。详细的病史询问、仔细的体

格检查结合影像学检查(尤其是增强CT的特征性表

现)和诊断性腹腔穿刺,有助于提高诊断线索。然而,
临床诊疗的核心在于对绞窄性肠梗阻的早期识别和

手术指征的准确把握。一旦高度怀疑,应果断决策急

诊手术探查,切勿因追求确诊而延误救治时机。术中

需正确处理疝入肠管、精确判断肠管活力并妥善修补

裂孔。对于医疗资源相对匮乏的边远地区,加强基层

医生培训、优化转诊流程、提升应急救治能力是降低

该病病死率的重要环节。
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十二指肠炎性肌纤维母细胞瘤1例并文献复习
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  [摘 要] 炎性肌纤维母细胞瘤(IMT)是一种罕见的间叶源性肿瘤,好发于儿童和青少年,最常见于肺部,胃
肠道受累相当罕见。该文报告1例发生于中年男性的十二指肠IMT病例,并通过回顾既往的病例报告,初步总结

十二指肠IMT的临床特征。完整手术切除是IMT的首选治疗方法。针对间变性淋巴瘤激酶基因及其他基因重

排的靶向治疗展现出良好的应用前景。IMT总体预后良好,但仍存在一定的复发风险,建议进行长期随访。
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  炎性肌纤维母细胞瘤(IMT)是一种罕见的间叶

源性肿瘤,由肌成纤维细胞增殖及显著的淋巴浆细胞

浸润构成。该肿瘤可发生于任何年龄段,但好发于儿

童和青少年,无明显性别差异。IMT可累及全身多个

部位及脏器,其中肺是最常见的发病部位,而发生于

十二指肠者则极为罕见[1-2]。本文报道了1例以消化

道出血为主要临床表现的十二指肠降部IMT病例,
并结合文献回顾分析,旨在提高对该罕见部位病变的

认识,总结其诊断与治疗策略。
1 临床资料

 

  患者,男,43岁,因反复解黑便3个月余,于2025
年3月10日入院,无腹痛、腹胀,无反酸、嗳气,无恶

心、呕吐,无发热、黄疸等不适,当地医院胃肠镜检查

未见明确出血病灶。查体贫血貌,皮肤巩膜无黄染,
腹平软,肝脾肋下未及,全腹部无压痛及反跳痛,肠鸣

音正常。血常规:红细胞计数2.96×1012
 

L-1(↓),血

红蛋白量81
 

g/L(↓),红细胞比积25.8%(↓);大便

隐血阳性;肝肾功能、凝血功能、C反应蛋白、癌胚抗

原(CEA)、甲胎蛋白(AFP)、糖类抗原19-9均正常。
腹部计算机断层扫描(CT)显示十二指肠降部管壁增

厚并形成软组织肿块,增强扫描可见不均匀明显强

化,病灶范围34
 

mm×37
 

mm×29
 

mm(图1
 

A、B),余
所示小肠管壁未见异常增厚及强化灶。进一步完善胃

镜示十二指肠球部未见异常,球降交界处见一黏膜下肿

物,表面溃疡形成,并少量渗血(图2
 

A),超声胃镜所见

十二指肠病灶处见一稍低回声团块,起源于固有肌层

(图2
 

B)。病理活检示送检组织大部分区域肠黏膜腺

体消失,表面见炎性渗出坏死物,其下见多量胖梭形

细胞,细胞核圆形、卵圆形,核仁可见,核空泡状。
 

免疫

组织化学(免疫组化)结果显示:细胞角蛋白(CK)部
分(+),波形纤维蛋白(Vim,+),Ki67约20%(+),
平滑肌肌动蛋白(SMA,+),结蛋白(Desmin,-),血
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