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图１　立位腹部平片示中上腹

部肠管扩张、积气（箭）。

图２　上消化道造影。ａ）右中

腹部可见囊袋影像（箭）；ｂ）其

内可见较多气体（箭）。

图３　 腹部ＣＴ示腹部部分肠

管扩张，其内可见气液平面。

图４　病理片，镜下示重复肠管

黏膜为胃黏膜。

　　病例资料　患儿，女，出

生２个月，无明显诱因出现

腹胀１个月，进行性加重。

查体：神清，颈软，心肺（－），

腹膨隆，腹胀明显，全腹散在

压痛，无反跳痛，腹壁静脉紧

张，肠鸣音减弱。实验室检

查：ＷＢＣ１６．１×１０９／ｌ，ＣＲＰ

１４６ｍｇ／ｌ。

立位腹平片提示低位肠

梗阻（图１）。钡餐造影检查

十二指肠及近端小肠未见明

显扩张，近端小肠受压移位，

钡剂通过受阻，右中腹部可

见一囊袋影像，内含较多气

体（图２）。２８ｈ后观察显示

囊袋内可见对比剂充盈，其

左侧缘与相邻小肠相通，囊

袋内可见肠黏膜影像及频繁

逆蠕动。ＣＴ显示腹部肠管扩张，其内可见气液平面（图３）。

手术所见：肿块为囊性，大小约３０ｃｍ×８ｃｍ×６ｃｍ，呈管状

结构，位于两层系膜之间，与正常肠管共壁，距回盲部１４０ｃｍ，

完整切除肿块及相邻肠管约３５ｃｍ，行肠吻合术，置引流管。病

理诊断：肠重复畸形，重复肠管黏膜为胃黏膜（图４）。

讨论　肠重复畸形（ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｄｕｐｌｉｃａｔｉｏｎ）可发生于肠道的

任何部位，多见于小肠，特别是回肠远端，重复的肠管常附着于

小肠系膜侧，呈球形或管状空腔结构。其病因及发病机制不

明，多数学者认为是由于胎儿应激反应或缺氧使局部肠管的血

管受损产生供血不足所致［１］。重复畸形肠管内壁衬有胃肠道

上皮，壁内可有发育良好的平滑肌，且多数与相邻肠管共用血

管供应。根据重复肠管形态可分为４型：①肠壁囊肿型，位于

肠壁肌层或黏膜下，该段肠管壁向外突出形成圆形或卵圆形肿

块，向腔内突出可引起肠套叠或肠梗阻；②肠外囊肿型，囊肿附

着于肠壁一侧与肠腔不相通，呈袋形结构；③肠外管状型，在正

常肠管的系膜侧有一平行的异常肠管，一端或两端与正常肠管

相通，若近端相通远端盲端则显著膨大；④憩室型，呈袋状且与

肠腔相通［２］。本病好发于婴幼儿，临床表现取决于畸形的类

型、长短、大小、所处位置以及是否与邻近肠管沟通，主要表现

为呕吐、腹痛、血便、腹部肿块，严重者可并发肠套叠，甚至穿

孔、腹膜炎。

Ｘ线平片主要表现为不全性肠梗阻，对诊断可有提示作

用。上消化道造影表现为重复畸形与正常肠管相通，钡剂可进

入重复畸形内，若能显示两者通道，则可明确诊断，重复畸形内

钡剂可排空延迟。正常肠管环绕包块，可见弧形压迹，周围充

盈钡剂的肠管可衬托出肿块的轮廓。超声表现为无回声的液

性暗区，周围有肠管包绕。ＣＴ表现为单房囊性肿块，ＣＴ值近

似于水，合并出血感染时ＣＴ值可增高。囊肿位于系膜侧，可与

肠腔相通，与所附着的肠壁紧密相连。本病临床表现无明显特

异性，重复肠管内造影剂常延迟充盈与排空，因此易造成误诊。

肠重复畸形需要与肠系膜囊肿、大网膜囊肿以及囊性畸胎

瘤鉴别：肠系膜囊肿囊壁一般很薄，囊肿内常有间隔，而肠重复

畸形囊肿壁厚，与邻近肠管壁厚度相近，常呈单房，无分隔。大

网膜囊肿一般紧贴前腹壁，对肠管推挤明显，而肠重复畸形与

肠管关系密切，周围有肠管包绕。囊性畸胎瘤以腹膜后多见，

以囊性成分为主，且含有软组织、脂肪和钙化，容易鉴别。

本例患者临床症状不典型，钡餐造影开始仅显示右中腹部

囊袋影像，延迟观察显示囊袋内对比剂充盈，且囊袋左侧缘与

相邻小肠相通为重要提示性征象，并经手术及病理证实。
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专家点评 　　 肠 重 复 畸 形 发 病 率 为 ０．０２５％ ～

１．０００％，以回肠及回盲部多见，占５０％～

７０％；大多数在婴幼儿期出现症状；由于临床表现差异大，影像

表现又缺乏特异性，故术前确诊率低，仅１５．２％～４５．７％。
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病理分为囊肿型（约８２％）和管型（约１８％），前者又分为肠

内型及肠外型，多与肠腔不相连；后者常与主肠管平行，远端多

有共同开口。Ｇｒｏｓｓ于１９５３年提出病变腔内衬消化道黏膜，囊

壁有平滑肌外套，且与邻近消化道壁密切接触。

腹部平片表现为不全性肠梗阻；消化道造影显示对比剂进

入重复畸形内，呈斑驳状且排空延迟，表明病变与正常肠道相

通。“彩超”有特征性表现，即重复畸形囊壁回声极似相连肠管

壁，即 “内高、中低、外高”，局部囊壁可见蠕动。ＣＴ表现多为单

房囊性肿块，可与肠管相通呈气液平面；囊壁较肠管壁稍厚或

相近，可见钙化，内壁可见皱褶样突起。

本病术前确诊率低的可能原因：①肠重复畸形合并出血、

穿孔或炎症时，囊壁显示不清，厚薄不均；②肠重复畸形导致肠

梗阻时或合并肠套叠时，病变被包绕、挤压或近端肠管扩张致

结构显示不清；③管型肠重复畸形远端与主肠管有共同开口，

囊腔可无扩张。此外，肠重复畸形需与腹腔内其它囊性病变相

鉴别。

总之，肠重复畸形在临床和影像学表现上缺乏特异性，当

患儿出现反复呕吐、腹胀、腹痛、消化道出血、原因不明肠梗阻

或发现腹部囊性包块时，应考虑本病可能。

（四川大学华西第二医院放射科　廖芳丽 宁刚）
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椎管内髓外间叶性软骨肉瘤一例 ·病例报道·
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　图１　ａ）矢状面Ｔ１ＷＩ示胸７ 水平椎管内胸髓右前方见类圆形

等信号影（箭），边界清晰，脊髓受压；ｂ）矢状面Ｔ２ＷＩ示病灶呈

稍低信号影（箭）。　图２　冠状面 ＭＲＩ增强扫描示病灶呈中等

程度强化，其内见点状低信号无强化区（箭）。　图３　病理诊断

为间叶性软骨肉瘤。ａ）低倍镜下示间质成分（×２５，ＨＥ）；ｂ）中

倍镜下示软骨肉瘤成分（×５０，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，女，２７岁，２个月前无明显诱因出现右

下肢麻木、无力，加重１周入院，无大小便失禁，无头痛头晕、

抽搐昏迷，既往身体健康，无家族遗传病史。

ＭＲＩ表现：平 Ｔｈ７ 水平椎管内胸髓右前方见类圆形等

Ｔ１、稍短Ｔ２ 异常信号影，直径约１．２ｃｍ，边缘光整，内信号均

匀，相应水平脊髓受压（图１ａ、ｂ）、蛛网膜下腔被撑开增宽。增

强扫描病灶呈中等程度强化，其内见点状低信号无强化区

（图２）。ＭＲＩ诊断：Ｔｈ７ 水平椎管内髓外占位性病变，考虑为脊

膜瘤。

手术所见：肿瘤位于Ｔｈ７ 椎体水平脊髓腹侧，脊髓受压明

显，向背侧移位变薄，受压脊髓呈暗红色，肿胀明显。肿瘤质

硬韧，大小约３０ｍｍ×１５ｍｍ×１２ｍｍ，有包膜，边界清，血运

丰富，肿瘤基底与硬脊膜关系密切。切除肿瘤，脊髓减压充

分，搏动恢复。病理切片特殊染色：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＳＭＡ散在阳性

细胞，ＣＤ３４血管阳性，ＣＫ、ＥＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ阴性。病理诊断：间

叶性软骨肉瘤（图３）。

讨论　软组织间叶性软骨肉瘤是一种极为少见且预后差

的软组织恶性肿瘤，其好发部位依次为脑膜、四肢软组织、鼻

窦、胸壁、髂周软组织、脊柱周围软组织、肩部、腹膜后等，患者

可在短期内死于全身多发转移，所以早期诊断十分关键。未

分化小细胞和肿瘤性软骨并存的双重组织学形态特点是病理

诊断软组织间叶性软骨肉瘤的重要依据［１］。该病发生部位广

泛，ＭＲＩ表现缺乏一定的特征性，因此单纯凭影像表现定性诊

断较困难，其影像表现与一般骨内软骨肉瘤无明显差异，突出

特征为斑点状钙化，部分病灶界限清晰，有硬化边缘，增强扫

描病灶强化，内见低信号影的钙化未强化影。主要与中枢神

经脑膜瘤（脊膜瘤）、软组织血管瘤等疾病相鉴别，来源于中枢

神经脑膜瘤（脊膜瘤）增强时病灶呈显著强化。软组织血管瘤

呈长Ｔ２ 明显高信号为主的混杂信号，增强时病灶呈明显强

化。椎管内间叶性软骨肉瘤临床主要表现为肿块及其压迫症

状，对该肿瘤进行诊断时必须结合临床、影像、病理三方面特
点，主要依赖病理结果确诊。
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