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成人先天性小肠旋转不良一例

卢俊竹　陈广成　詹俊

　　 【摘要】　先天性小肠旋转不良是由于胚胎期时中肠的旋转及固定发生障碍，使肠管位置发生
变异，从而引起肠梗阻，甚至肠扭转。成人发病罕见，症状体征不典型，容易误诊。该文报道了１例
２４岁男性患者，以不明原因反复腹痛１年就诊，没有明显肠梗阻症状，在排除以慢性腹痛为特征的
常见疾病后，结合上腹ＣＴ加ＣＴ血管造影示空肠部分旋转至右侧腹，肠系膜上血管分支右旋至右侧
腹，考虑诊断成人先天性小肠旋转不良。予对症止痛、促消化、调节胃肠动力等治疗后，行全消化道

钡餐造影检查未见明确异常，患者亦诉腹痛明显缓解。请外科会诊后示患者目前无肠梗阻表现，暂无

手术指征，出院后定期随访。

　　 【关键词】　先天性小肠旋转不良，成人；肠梗阻；Ｌａｄｄ手术
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　　先天性小肠旋转不良是由于先天肠管异位，形
成异常索带或小肠系膜附着不全，以胃肠道表现为

主的一种先天性疾病。本病大多发生于新生儿期，

典型症状为高位不完全性肠梗阻表现，常反复发

生，时轻时重；发生肠扭转时，突出症状为阵发性

腹痛和频繁呕吐，是新生儿常见急腹症之一。成人

发病罕见，症状体征不具特征性，易漏诊、误诊。

该病诊断主要依靠影像学检查，包括 Ｂ超、ＣＴ或
ＭＲＩ、消化道造影等。及时识别该病，特别是出现

肠梗阻征象时，并进行手术干预，往往能获得满意

的治疗效果［１］。为增加临床医师对成人发病的临

床表现及诊治的进一步认识，减少误诊，现将本院

收治的１例诊断为成人先天性小肠旋转不良的病例
报道如下。

病例资料

一、病史及体格检查

患者男，２４岁，因反复左上腹痛１年，加重２
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个月于２０１６年１２月１日收入院。患者于１年前开
始出现左上腹绞痛，咳嗽、打喷嚏等腹压增加或体

位改变时明显加重，与进食及呼吸无关，可向两侧

中上腹及后腰背放射，持续十几分钟后可自行缓

解，无发热、恶心、呕吐、腹胀、腹泻、黑便、停

止排气排便等不适。既往史及个人史无特殊。体格

检查：体温３６６℃，脉搏６４次／分，呼吸１８次／分，
血压１２８／７４ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０１３３ｋＰａ）。神志
清晰，颈软，浅表淋巴结未触及肿大，心肺听诊无

异常。腹部平坦，无皮疹，无明显压痛，但左上腹

存在反跳痛，未触及包块，肝脾肋下未触及，移动

性浊音阴性，肠鸣音正常。病理反射未引出，双下

肢无水肿。

二、实验室及辅助检查

血常规、尿常规、粪常规及潜血试验、肝肾功

能、电解质、血脂、血糖均无异常。ＰＰＤ皮试、结
核感染 Ｔ细胞斑点检测以及结核抗体均为阴性。
胸部正侧位、腰椎正侧位、腹部立卧位 Ｘ线检查，
肝胆胰脾及泌尿系 Ｂ超未见异常。上腹部 ＣＴ加
ＣＴ血管造影 （ＣＴＡ）示空肠部分旋转至右侧腹，
肠曲形态未见异常，肠壁未见水肿；肠系膜上动

脉、上静脉分支右旋至右侧腹，旋转角约 １８０°，
考虑先天性小肠旋转不良可能性大，见图 １、２。
胃镜示慢性非萎缩性胃炎，肠镜示直肠炎症改变。

图１　一例成人先天性小肠旋转不良上腹ＣＴＡ

箭头所示为肠系膜上血管分支右旋

三、诊治过程

根据患者青年起病，反复慢性腹痛，位置固

定，结合上腹ＣＴ加ＣＴＡ结果，考虑诊断成人先天
性小肠旋转不良。入院后予对症止痛、ＰＰＩ护胃、
促消化、调节胃肠动力等治疗后，２０１６年１２月９
日行全消化道钡餐造影检查（钡检）未见明确异常，

患者亦诉腹痛明显缓解。请外科会诊后示患者目前

腹痛缓解，已无肠梗阻表现，暂无手术指征，建议

出院后定期随访即可。

图２　一例成人先天性小肠旋转不良ＣＴＡ三维重建
箭头所示为肠系膜上动脉分支右旋

讨　　论

在胚胎期的第５周，发育正常的肠管被分为前
肠、中肠和后肠，而肠旋转主要涉及中肠，该过程

可分为三个阶段。在第一阶段中肠先突出胚外腔，

然后以肠系膜上动脉为轴心按逆时针方向第一次旋

转９０°，此时头支在右，尾支在左，最后退回胎儿
腹腔；在第二阶段中肠继续按逆时针方向进行第二

次旋转１８０°。通过前两阶段中肠共旋转２７０°，结
果头支在左，尾支在右。这两次旋转使得十二指肠

在肠系膜上动脉后形成 “Ｃ”字环状，十二指肠空
肠连接处位于脊柱左侧，升结肠位于右边，横结肠

位于上边，降结肠位于左边。第三阶段则实现了肠

系膜的融合和固定，最终升降结肠由结肠系膜附着

于后腹壁，盲肠降至右髂窝，小肠系膜从 Ｔｒｅｉｔｚ韧
带开始，由左上方斜向右下方，全固定于后腹

壁［１２］。所以当中肠不旋转、旋转不全或反向旋

转、盲肠不下降、肠系膜固定障碍时，可出现异常

索带（Ｌａｄｄ韧带）或盲肠升结肠压迫十二指肠，引
起十二指肠梗阻表现；或者由于小肠系膜不再是从

左上至右下附着于后腹壁，而是凭借狭窄的肠系膜

上动脉根部悬挂于后腹壁所致活动性增大，可发生

小肠扭转而导致急性小肠梗阻，甚至因肠系膜血运

障碍而引起小肠的广泛坏死［３］。

根据既往资料，先天性小肠旋转不良发病率约

为０２％，但近来也有文献报道其发病率可达１％，
这可能与影像学的发展提高了诊断率有关［４５］。

大多数先天性小肠旋转不良发病于新生儿期，

成人时才出现症状的罕见，极少数患者可终身无任

何症状。新生儿期发病的典型表现多为：出生后有

正常胎粪排出，３～５ｄ后出现间歇性呕吐，呕吐
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物中含有胆汁；十二指肠梗阻一般是不完全性的，

发生时上腹膨隆，有时可见蠕动波，而剧烈呕吐后

即平坦萎陷；患儿可因反复梗阻造成消瘦、脱水。

发生肠扭转时，多会出现阵发性腹痛和频繁呕吐；

部分轻度扭转可因体位改变而自动复位后缓解；部

分不能自动复位或扭转加重，导致肠管坏死，从而

出现全腹膨隆、压痛、腹肌紧张、血便及休克等症

状［３，６］。

对于成人才发现肠旋转不良的，其症状体征大

多不典型，几乎不出现急性肠扭转。据相关文献报

道，其表现可为慢性腹痛、腹胀、呕吐、便秘或腹

泻［７］。其中约７９％表现为腹痛，约１３％可出现肠
梗阻的症状，约８％的患者无任何症状［８］。本例患

者为成人发病，表现为反复左上腹疼痛不适，腹压

增大时加重，无其他特殊不适。

先天性小肠旋转不良最终需要手术确诊，但通

过影像学手段有助于术前诊断。具体包括：①腹部
Ｘ线检查表现为高位肠梗阻征象，可见胃和十二指
肠第一段扩张并有液平面，小肠内仅有少量气体，

呕吐后腹部平片可为正常。②钡剂灌肠显示大部分
结肠位于左腹部，盲肠位于上腹部或左侧。③全消
化道造影显示十二指肠空肠连接处位置异常，多在

右上腹部，此为肠旋转不良特征性表现；也可显示

盲肠不在右下腹部。④ＣＴ或 ＭＲＩ显示肠管分布异
常，肠系膜上动脉与静脉错位，约 ２１％可形成
“漩涡征”。⑤腹部 Ｂ超可通过对肠系膜上血管的
异常来判断。⑥腹腔镜或剖腹探查有助确诊［９１０］。

本例就是通过上腹ＣＴ及ＣＴＡ检查发现空肠部
分旋转至右侧腹，肠系膜上动脉、上静脉分支右旋

至右侧腹，旋转角约１８０°，从而考虑诊断成人先
天性小肠旋转不良。之后可能由于自动复位，行全

消化道钡检时未见异常，患者亦诉腹痛已明显缓

解。

因成人发病的症状体征不典型，所以临床上成

人先天性小肠旋转不良很容易漏诊及误诊，应注意

与其他疾病相鉴别。对于以高位肠梗阻为表现的患

者，需要与十二指肠狭窄或闭锁、环状胰腺、肠系

膜上动脉综合征等其他十二指肠壅积症相鉴别，其

鉴别要点是：①十二指肠狭窄或闭锁：全消化道钡
检可显示胃及十二指肠高度扩张，但无盲肠及升结

肠位置异常，ＣＴ或Ｂ超检查亦无肠系膜上血管分
布异常表现；②环状胰腺：全消化道钡检显示十二
指肠降段狭窄，但屈氏韧带、小肠及结肠位置正

常，胃及十二指肠无扩张，增强 ＣＴ显示十二脂肠

降段可见强化的胰腺组织包绕；③肠系膜上动脉综
合征：全消化道钡检示十二指肠水平部见钡柱垂直

中断，呈 “笔杆征”，受阻近端肠管可出现顺逆蠕

动构成的钟摆运动，俯卧位时钡剂可顺利通过，逆

蠕动消失，但无肠管异位表现，同时血管造影可计

算肠系膜上动脉与主动脉夹角。此外，对于临床考

虑先天性小肠旋转不良合并十二指肠狭窄或闭锁、

环状胰腺等先天性发育异常时，如有屈氏韧带或盲

肠、结肠位置的异常或 ＣＴ示 “漩涡征”，可先考

虑肠旋转不良的诊断；若腹部 Ｘ线检查同时示胃
及十二指肠显著扩张，应考虑合并有十二指肠闭锁

的可能；若影像学检查示狭窄端位于十二指肠降

端，应考虑合并有环状胰腺的可能；但这些诊断最

终还是需要手术证实［１１］。对于仅以慢性间歇性腹

痛为表现的患者，例如本例患者，应与胃食管反流

病、消化性溃疡、慢性胃炎、慢性胰腺炎、小肠憩

室、肝胆疾病、结核性腹膜炎及以慢性腹痛为表现

的其他系统疾病如血卟啉病、腹型过敏性紫癜等相

鉴别，应仔细询问病史、结合慢性腹痛的特点及伴

随的全身其他表现、完善胃肠镜检查或予以诊断性

治疗，当排除以上疾病时，应考虑到先天性小肠旋

转不良可能，并及时完善 ＣＴ、消化道钡检等检查
以早期确诊［１２］。对于慢性腹泻或便秘的患者，在

排除常规的相关疾病如感染性疾病、炎症性疾病、

全身性疾病所致腹泻后亦应考虑到该病可能。

治疗上，该病患者如无肠梗阻或肠扭转表现，

可予对症治疗并定期随访。本例患者因腹痛入院，

ＣＴ检查后考虑诊断成人先天性小肠旋转不良，但
由于无肠梗阻表现，经内科保守治疗后腹痛明显缓

解，全消化道钡检亦未见异常，遂暂不行手术治

疗，出院后定期随访。而对于反复出现肠梗阻的患

者，则需要行手术治疗，经典术式为 Ｌａｄｄ手术。
其要点为根据不同情况松解压迫十二指肠的膜状索

带和黏连，彻底解剖十二指肠和游离盲肠，整复扭

转的小肠，使十二指肠沿着左腹直下，将小肠置于

腹腔右侧，将盲肠和结肠置于腹腔左侧，同时切除

阑尾，有肠坏死者行受累肠段的切除吻合术。因肠

旋转不良常同时并发多种畸形，故术中应注意多发

畸形的探查，避免漏诊［４，１３１４］。

综上所述，先天性小肠旋转不良成人发病罕

见，且因临床症状体征缺乏特征性，容易误诊。所

以对于不明原因的腹痛或伴腹胀、呕吐、停止排便

排气的患者，需要行 Ｂ超、ＣＴ或消化道钡检来排
除此病可能。如有肠梗阻及时行手术治疗，预后良
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好。
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