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脾脏畸形在新生儿畸形中的意义

病理解刽 学教研 室 来茂德

内容提要 作者在6 9 5例新生儿 尸检中发现脾脏崎形11 例
,

占崎形总数的 7
.

3% ,

并发现严重的新生儿脾脏崎形常伴有其他崎形
。

关 健 词 脾异常 , 多发崎形
;
新生儿

脾脏畸 形并不少 见
,

但 国 内报 告 很

少
t ” 2 ’ 。

我们在 6“ 例新生儿尸检中发现 各

种先天性畸形 150 例
,

其中脾脏畸形 n 例
,

占

畸形总数的 7
.

3%
。

严重的脾脏畸 形常 伴有

其他畸形
,

甚 至是多系统严重复合畸形
。

本

表 1 例 1 ~ 5

文报告 11 例
,

并结合文献探讨脾脏畸形在折

生儿畸形中的意义
。

1 病例资料

n 例病例资料见表 1
、
2和附图

。

临床及病理资杆

尸检号 辱丽
(天 )

性别 主 诉

_
_

病 _ 一里只_ _ 资 料 _ _

全 断 脾 脏
,

合 脏 肺 其 他
编号

A 1 4 3 8 9 男

吐奶2
.

6天
.

哭声不响及
身 休 发 冷
0

.

5天

1 新生儿肺
炎

2
.

析生儿败
血症

1
.

新生儿肺
炎

,
·

忿
J

已
、

?

衰 ?

1
.

先心一复
杂畸形

2
.

无脾或多
牌症

3
.

中夕乏叮

缺如

缺如

由三个相互
靠近的分离
部构成

.

五专

大者为 3 火

1
.

2 X 1 e m

中间黄亘少`

呈 三 角 错

形
。

下极呈
细棒状

,

其
下端与 1 c m

长之纤维织
织丰汇}连

。

纤
维 奎n织下方
又为 l

.

s e巴

长之棒状脾
组织

,

此脾
组织与肇丸
和附朱以纤
维组织紧密
相连
( 附图 )

脾下极有 一
o

.

6 c m 直径
的副脾

1
.

单心房
2

.

室 缺
3

.

永有动月般

干
1

.

左七 房缺
如 2

,

仁动
死永骑跨
3

.

空缺 4
.

川: `

也脉来自
动脉导倍

1
.

左肺三叶
2

.

羊水吸入

性肺炎

横结肠有一
3 c m 长

,

之

狄窄

征一
,`

涅体
一
紫及钝和

.

状青闻低一色音肺音症一面心二罗

两 t!市八水巴佗午
扩张疾

华蛛
丫屯水吸 气性

第间l杂闻
一凹收心

,

音绿肋勺期底音三
.

级音罗左41缩肺罗一
、

显I杂澎骨勺及收
.

湿
一
维部明期肺狗3闻级音及紫虚尖缩双

2 A 2 8 3 8
反义青紫 3

天

3 A 2 97 3
急发爹}t s

浮万

咳碑 裘慈
阵发性青紫

,

呼吸和心律
不 不哟1IJ

1
.

折生儿肺
炎

2
,

折生儿败
血症

1
.

二
l抢心

2 1乙腔部厄于
之

缺如
3

.

飞动脉辫
「1闭锁

4
.

动脉导价

未闭

右肺发有不
全

,

仪分
_

几

I; 1
·

,

月夕卜{
l感l

才之究
·

布吮
z

于〕1
几

肝 外 形 畸
形

,

右叶之
才J缘向上突
起 形 如 羊
角

.

左叶发
官布夺差

嗽天真两性畸形

4 A 13 2 9 16

1
.

主动脉异
竹前缩窄

2
.

动脉导管
美克氏憩空

开放 2

孔未

羊水吸入
性几卜炎

肺淤血
、

水肿
型困窗卵闭

A 2 5 6 5 1 3 男

1
.

新生儿肺
炎

2
.

新生儿败
血症

3
.

心力衰蝎
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表 2例6 ~11 病理资才宁
. . . . . . . . . . , , , , . . . . . . . . , . . , . . . . . . . . . . . 口 , . . . . , , . . . . . .

编号 尸俭号
年龄 性
(天 ) 9lJ 脾畸形

服一ù
ù

月胆结上黄副横带脚
ō

颖之脾韧副四大
6 A 34 5 2 男

7 A 9 55 7 女

8 A 5 5 6 8 男 二二平玩舀J工嘴!

口 A 1029 13 男 二颖至
11月卑

少理诊断

1
.

吸入性肺炎伴肺出
血

2
.

肾上映出血

1
.

吸入性肺炎
2

.

心脏
、

蛛网模下腔
灶性出血

1
.

挤带脓性炎
2

.

肺广记出血

1
.

急性化 脓 性 阑 尾
炎

、

穿孔及局限性
脓性腹膜炎

2
.

化脓性脑膜炎
3

.

间质住肺炎
4

.

急性脾炎

胶旅内副
10 A 2 108 14 女 l}卑移位

1
.

食道
、

胃
、

肺及叹
腔哥菌 (抽菌 )感染
伴胃穿孔

2
.

羊水吸入性肺炎伴
出血水肿

1 1 人27 24 2 6

1
,

支气管肺炎
脾门处副 2

.

脑出血水肿
女 脾 3

.

肾及肾上腺灶性出
血

4
.

左手拇指多指畸形

全图 例 4脾畸形示意图

1
.

锥形牌及棒状下极 2
.

纤维条索

3
.

牛状脾 4 左辜丸及副鬼

2 讨 论

脾脏畸形并不少见
,

严重的脾脏畸形常

合并有心 血悴畸形和内脏转位
,

因此多在 3

岁以前死亡
。

服宋
_

巨常 不能在死前作出正确

诊断
。

如本文例 l ~ 5 ,

仅 l 例因 X 线提 示

先心和水平肝等才拟诊为脾畸形合并有复杂

琦形
。

随着对本病认识的提高和诊断方法的

改进
,

脾畸形有可能在死前作出正确诊断
。

特别是 七肿综合征的死前诊断对于鉴别非伴

发的其它青紫型 先心极为毛要
,

因为后者是

可以手术矫治的
。

脾脏系由胃背系膜中的问充 质 发 育 而

来
,

部分细胞系胃系膜的腹膜
_

L支 , 其中的

淋巴母细胞 觅其他造血细胞由卵黄囊迁移来

的造血干细胞分化而来
〔 3 ’ 。

约在胚胎 发 育

的第 31 ~ 35 天早期的原始动脉开始发育
,

约

在第 3 6~ 37 天开始出现脾窦结构
。

脾脏 的发

育必须与它的血管发 育与正常分布相配合
,

如不能相配合
,

血供停止则脾脏不能发育
,

如

仅有部分血供则脾脏发育不全而形成残啤
。

由于脾
、

心
、

盯
、

肺等脏器的发育过程

均始于胚胎发育的第四周及以后 几周 ( 可能

到第 七周 )
。

若在此之前或此时受致畸因子

的作用
,

即可发生畸形
,

且常 为多系统复合

畸形
。

因此脾脏畸形可伴有多种伴发畸形
。

2
.

1 脾脏畸形 脾脏畸形有各种形态
,

从外

形畸形
、

副脾到肿发育不全形成残脾甚或脾

脏缺如
。

也可为脾 一性腺融合如木文例 4
。

一般把有先天性脾发育不全 (残脾或脾缺如 )

伴有复杂心血管畸形以及胸腹内脏位置和结

构异常的临床病定 总称 为无脾综合征 ( A
s p -

l e n i a S y n d
r o m e ) 〔

毛 ’ 。

国 I勺曾 报 告 过 3

例
〔 ’ , “ ’ 。

本文例 1
、

2属无 牌综合 征
。

脾

脏畸形单独发生时
,

常在因其他原因死亡后

尸抢时发现
,

如本文例 6 ~ 1 1
。

2
.

2 伴发畸形 最常见的伴发畸形 是 心脏

畸形和部分 内 脏 转 位
。

P e
et

r m ` n
认 为无

脾的伴发畸形 与脾发育不全关系密切
。

我们

也发现新生儿严重的脾脏畸形 总伴有其他畸

形
,

_

「卜较严承 , 副脾畸形常单独发生
。

2
.

2
.

1 心脏畸形
:

常见心脏伴发畸 形 有 10

种
。

一些原始的比较少见的畸形如两腔心
、

水存动脉干等在脾脏畸形的病例中
,

特别是

七脾综合征 中较多见
。

如本文的例 1
、

2 和

4
。

这说明由致畸因素作用于胚胎发育的较

早阶段所致
。

2
.

2
.

2 内脏的位咒和结构异常
:
内 脏 转位
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在无脾综合征的病例中比较常见
「` ’ 。

可有以

下几种情况
:

①所有内脏转位
,

②所有胸腔

或腹腔内脏转位
,

③单个脏器 的完全转位和

④脏器的部分转位
。

双侧器官发育的对称 化
,

如两肺均分三叶
、

水习切于等是无脾综合正的

特正性畸形
。

对称性变化可能是胚胎发育偏

侧性 ( l a t
e r a l i t y ) 受抑制的结果

。

Jj「左叶增大

及形态改变也可能是对脾发育不
r

全的适应
。

由于脾脏是由左胃背系膜发育而来的
,

因此在脾发育不全的病人中
,

胃以及网膜的

发育可同时受到影响
,

如胃可呈管状
,

不旋

转
,

网膜缺如等
。

2
.

2
.

3 其他异常
:
如各种类型的血管畸形

、

肢休畸形等也不少见
,

但较少有固定的解剖

学定位
。

因此这些畸形与$)J 脏畸形是否存在

内在联系值得研究
。

育研究发现脾发育不全的戎熟新生儿
,

其周同 z介工红少月胞中 1 0% 以 l几丫J
`

H e i n z
小体

,

傲对无 牌综合亚的死前诊断有重要意义
。
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( 紧接第 12 6页 ) 切除效果较好
。

值得 注 意

的是
:
皮质增生的 7例复发者

,

发生在手术

对侧者有 6 例
,

且其中 5 例前后两次手术间

隔仅 1 个月
,

这很难以代偿性皮质增生来解

释
,

笔者认为有可能是这 5 例病人的对侧肾

上膝原来就育皮质增生或腺密
,

但被忽略所

致
。

本资料 20 例皮质增生中
,

同时发现双侧

皮质增生的就有 3 例
。

为此
,

皮质增生手术

切除时
,

应仔细检查对侧肾上腺皮质有否异

常
,

以免再次手术
。

2
.

4 皮质增生及皮质腺瘤的术前诊断问题

皮质增生及皮质腺瘤在发病年龄
、

性别
、

分
, `

卜布及生化检查等方面 十分相似
,

在手术前要
`

明确诊断有一定的难度
。

本文 23 例次的皮质

腺瘤中
,

’

临床明确诊断者 12 例次 , 10 例次诊

断为皮质增生
,

而在 23 例次的皮质增生中
,

没有 1例诊断为肿瘤
。

由于皮质增生与皮质

腺脚手术后效菜不完全一致
,

术前诊断更显

重婆
。 `

肾上原肿瘤的诊断以 往多依赖激素及

代谢物测定
,

并且借助于 X 线检查
,

如动脉

造影
、

肾孟造影
、

后 腹膜 充 气 造 影 等手

段 “
, ” . ’ ,

但这些检查 均 有一定 的 局 限

性及难度
。

本文皮质腺瘤病例中
,

有 4例 曾作
.
B ”
型超声波检查

,

均提示为肾七腺肿瘤
,

其后均经病理切片证实
,

其中 1例肿瘤直径

仅 3 c m
,

重 1 0 9
。

而皮质腺瘤和支质腺癌 的

瘤体~ 般都较大
,

因此
, “ B ”

型 超声 波检

查有助于鉴别皮质增生与皮质腺瘤
。

2
.

5 嗜铬细胞瘤与髓质增生 本文 13 例嗜

铬细胞瘤中除 1例仅表现为腹部肿块者外
,

其

余 12 例临床与病理诊 断 均 相 符
。

有 l 例做

质增生临床表现为波动性高 血 压
、

昏厥及

V M A升高 ( 3 3林 g / 2h4 尿 ) 等
,

临床诊断为嘴

铬细胞瘤
,

但手术时未发现肿块
,

经病理切

片检查确诊为髓质增生
。

因此在诊断嗜铬细

胞瘤时
,

除
,
一般临床及生化检查外

,

利用物

理学检查 ( 如
“
B

”
型超声波等 )

,

可能有

助于与髓质增生鉴别
。

( 附属第一医院病理科同志及童云 汉
、

蒋剑华医师协助整庄喻朴
,
持此致谢 )
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