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 图 1  a) 食管自胸8 椎体高度斜向右进入胃内; b) 胃呈/ L0形,胃大弯在右后,胃小弯朝向

左前(箭)。  图 2  a) 胃在右侧、食管在胸椎8- 9高度与胃相接 (箭) ; b) 胃呈/ L0形,大弯

在右后(箭)。  图 3  a) 正位, 结肠肝曲疝入右膈下 (箭 ) ; b) 侧位示结肠肝曲在前方

(箭)。
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  孤立性右位胃为罕少见病, 文献仅见个案报告, 而具有家

族性者国内外尚未见报道, 笔者发现父子 3

人同患此病,报道如下。

病例资料  病例 1,男, 27 岁。10 岁时因

经常呕吐来我院就诊。查体: 瘦长体型 ,发育

营养差, 鸡胸, 肌张力低, 双手蹼指, 关节过

伸,左手食指先天屈曲, 不能伸直,脊柱后突,

胸11、胸12锥体轻度楔形变。钡餐检查: 食管

自胸8 椎体高度斜向右进入胃内, 胃呈/ L0

形,胃大弯在右后, 胃小弯朝向左前, 右半结

肠位置较低,其他肠道位置正常。手术所见:

肝位置下移 ,上界位肋缘下 3cm, 胃自肝三角

韧带右后方移位于右膈肌与肝脏之间, 纵轴

呈 180b翻转, 右膈升高,肝冠状韧带和胃脾韧

带松弛。家族史调查: 其父母辈及隔代直系

亲属无类似病例, 其同胞 4 人, 两弟一妹均身

体健康。该患者又于 2000 年 9 月因升主动

脉夹层动脉瘤在北京阜外医院手术。临床诊

断:孤立性右位胃并马凡氏综合征(图 1)。

病例 2,男, 6 岁, 病例1 之长子, 因消瘦经

常呕吐就诊。查体: 亦四肢细长, 营养差, 鸡

胸, 肌张力低。钡餐 X线表现同病例 1(图 2)。

病例 3,男, 11 个月,生后 9 天因呕吐来院

就诊。该患儿发育营养亦差, X 线检查:胃亦

位于右膈下肝上, 与病例 1 和病例 2 不同的是, 结肠肝曲亦疝入

到该区域(图 3)。

讨论  1979 年 Teplick 等[ 1]将孤立性右位胃分为 2 型: Ñ

型为胚胎发育时前肠缺乏正常旋转所致, Ò型指前肠缺乏正常

旋转, 同时伴有自胸部下降不全。Ñ 型胃完全位于肝脏后方,

Ò型则位于肝膈之间, 同时右膈肌升高并短食管。两型的胃

底、胃体均位于后方并呈镜像性反胃, 而屈氏韧带和其他内脏

位置正常。本文 3 例表现均属Ò型。病例 1合并典型马凡氏综

合征, 病例2 和病例 3 体型及骨骼改变符合马凡氏综合征, 但尚

未发现有眼及心血管系统的改变。马凡氏综合征属常染色体

显性遗传性疾病, 但合并孤立性右位胃并具有遗传性尚未见文

献报道及描述。孤立性右位胃诊断不难, 它是单纯的胃位置异

常, 而不伴其他内脏转位。它与膈疝的区别在于胃位于膈上还

是膈下, 胃呈镜像改变还是斜向右上方。孤立性右位胃引起的

主要临床症状是食后呕吐, 多是由于牵拉、扭曲而幽门不全梗

阻所致。
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