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1　病例资料 患儿男，1 d，2016 年 8 月 30 日入院，

体质量为 3.1 kg。入院体格检查（图 1A）：联体畸形，

发育不对称，其中主体外观正常，自主体的剑突至上

中腹部与另一发育不全的联体胸腹部相连；结合部分

长约 5 cm，其下方主体脐部无腹壁缺损。联体表面皮

肤完整，无头颈，可见部分躯干、四肢、外阴等组织

结构；联体肛门闭锁；呈男童外阴，阴囊发育不良，

无睾丸可及，无排尿；四肢均呈屈曲状，手指不全，

脚趾齐全；四肢可被动活动，无主动活动。由于联体

部分较大，患儿呼吸短促并有间断呕吐症状，入院后

予侧卧位并间断吸氧、呼吸道管理、静脉营养支持等

对症治疗，病情渐稳定。查超声心动图示患儿主体卵

圆孔未闭、动脉导管未闭，联体无心脏。磁共振成像

增强检查示患儿主体前胸壁正中软组织及部分肋软骨

缺损，肝脏左叶经缺损区向体外凸出，头臂干的一条

粗大分支进入联体。2016 年 9 月 7 日在多科室协作

下成功为患儿实施不对称性联体分离术。术中见联体

脏器与患儿主体肝脏粘连，发育不全的脊柱与主体胸

骨相连，血管供应来源于头臂干。手术松解粘连，还

纳膨出的肝脏，结扎血管分支，离断胸骨下端，重建

肋弓下缘与胸骨的连接，修补腹壁。切除的联体畸形

儿净重 0.55 kg，体长 28 cm，可见发育不全的肠管，

终止于骶前，无肛门开口；可见发育不良的膀胱；无

其他脏器（图 1B）。病理报告：大体为不完整的寄

生性胎体，镜下肠壁黏膜下及肌间可见神经丛和神经

节细胞；四肢大体仅见皮肤、脂肪和骨组织，镜下未

见骨骼肌和神经。术后继续多科室协作治疗，患儿病

情恢复顺利，伤口愈合良好，痊愈后于 2016 年 9 月

23 日出院。随访至 2019 年 3 月，患儿生长发育基本

正常。

2　讨　论 联体双胎发生率为 1/100 000～1/50 000， 
属较罕见的先天性胎儿发育异常，不对称性联体双胎

的发生率更低，在联体双胎中占比不足 5%，联体多

仅为局部残缺肢体，容易识别诊断［1-2］。

联体畸形的病因目前尚不清楚，与遗传、环境及

人口因素均无显著相关性，在胚胎发生学方面的研究

图 1　1 例不对称性联体畸形患儿（A）及术后联体大体观（B）
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较多［2］。有学者认为不对称性联体畸形发生的原因

可能是变态的胚胎在早期心肺脑缺氧、缺血或受到某

种有害刺激，导致组织器官选择性萎缩［3］。

不对称性联体是一个发育正常或接近正常的胎

儿与另一个发育不全的个体相连，发育不全的个体因

附着于发育正常或接近正常胎儿的体表某处，又称寄

生胎。寄生胎为异常结构，虽然不能发育完全，不能

成为一个独立的生命体，但其所寄生的个体仍是活组

织，可对宿主个体造成不同程度的生存威胁［4］。不

对称性联体部位好发于胸腹部或背部［2］。结合相关

文献报道，不对称性联体的主体与联体大小相差悬

殊，多数伴有重要脏器的连接及畸形，其中主体外观

正常或近似正常，而联体往往只有小型的躯干和雏形

的四肢或肢芽，多无脑，可随主体成长而长大［2］。

国内报道的不对称性联体双胎多为男性，在腹部

联体的畸形多合并脐膨出［5-6］，本例患儿亦是如此。

本例患儿为胸腹部相连，无腹壁缺损，联体四肢有被

动性活动，但无自主性活动，病理检查未见骨骼肌，

可能与缺乏适当的神经支配有关。

对于联体双胎的诊断在妊娠中期并不困难，超

声对胎儿畸形的诊断起着决定性的作用［7-8］。当产前

筛查有可疑病变时应由产科和新生儿外科协同会诊，

以制定妥善的治疗方案，保证生产顺利及出生后患儿

能得到及时正确的治疗，挽救生命。不对称性联体畸

形一旦确诊均需手术［9-10］。无内脏器官相连或内脏器

官共享程度较小的患儿，应在生命体征稳定后立即行

联体分离术，以避免因出现新生儿肺炎、败血症等严

重感染而失去最佳的手术分离时机［9］。了解连接部

结构和内脏关系是设计手术方案和手术成功的前提，

因此在手术分离前，除常规检查外，可进行计算机断

层扫描增强和磁共振成像增强检查，以对联体部位局

部解剖情况进行充分评估［5］。此外，良好的围手术

期护理是手术成功的关键，如手术前严格控制和预防

感染，耐心喂养，增强患儿体质，提高其对麻醉和手

术的耐受，均有助于手术的成功实施。我们通过回顾 
1 例不对称性联体畸形分离术资料，认为手术顺利实

施的关键是：（1）术前尽量使联接体桥部软组织充

分扩张牵拉，保障手术时有较充足的皮肤覆盖分离

面，以利于腹壁缺损的修复［2］；（2）术中精细解剖，

妥善处理寄生联体主要的供养血管，以减少出血和脏

器损伤；（3）确定离断顺序后，联体部位的器官分

离过程中优先保证主体器官的完整性和血液循环；

（4）术中尽可能较多地保留切口周围皮瓣，待皮肤

缝合时再行皮瓣修整，争取一期关闭伤口，倘若缺损

过大，可适当应用生物补片以减少术后并发症［9］。

术后应加强监护，多学科协作诊疗，预防各种感染，

重点观察伤口感染、裂开，肺部、纵隔、腹腔感染，

以及分离断面的坏死脱离等。有文献报道寄生胎有恶

变可能［5］，故术后需对患儿进行长期随访，目前甲胎

蛋白、β- 人绒毛膜促性腺激素等常作为随访的重要指

标，一旦此类指标出现持续异常升高，应及时进行影

像学检查，明确有无恶变征象。

本例患儿产前超声已考虑胎儿畸形，出生后确诊

并行充分术前准备，手术中操作精细，最终完整切除

了联体寄生胎。经过多学科协作诊治，患儿术后恢复

良好，出院后随访未出现并发症及不良征象。寄生联

体儿大体病理标本已妥善保存，拟进一步行基因检测

与分析，为深入研究不对称性联体畸形的致病机制奠

定一定的基础。该病例现仍在随访，后期仍将继续长

期随访，以期对远期疗效做进一步论证。
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