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全内脏转位是一种少见的先天性疾病，根据调查人群的

不同，其发生率在1／1000至1／10000之间⋯。而全内脏转

位合并肝癌患者在临床中十分罕见，大多数外科医生对此种

情况经验较少，现将本院全内脏转位并多发性原发性肝癌行

经皮肝动脉化疗栓塞(TACE)后行右半肝切除一例报告如

下，旨在探讨临床上对全内脏转位患者实施手术前进行全面

的术前检查与评估的重要性。

1病例

患者，男j0岁，因左匕腹痛4 d于2008年10月27日入院。

既往无吸烟嗜酒史。体查：发育正常，浅表淋巴结无肿大，心尖

搏动位于右锁骨中线第5肋同处，心音听诊位于右侧，无病理

性杂音，双肺呼吸音清晰，腹平坦，左上腹轻压痛、叩击痛，肝

脾肋下未触及，全腹未扪及肿块，肠鸣音正常。胸片(见图1)

报告，全内脏转位，上腹CT(见图2)考虑脏器镜面全反位，肝

右叶多发占位病灶，最大两个分别约6 cm×7 cm，3．8 cm×

4．1(2111，考虑肝癌并肝内多发转移痦，心电图：窦性心律，符合

右位心改变。实验室检查：三大常规无明显异常，AF'P阴性，

曼示心脏及胃泡位于右侧

图1正位X光胸片

小三阳，肝功能正常。入院诊断：全内脏转位并肝癌。完善

检查后数字血管减影造影(DSA)下行肝动脉造影(见图3)
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肝脏位于左侧，对应于正常人的右叶内有多个肿瘤

图2腹部CT改变

显示肿瘤的血供情况

图3选择性腹腔动脉造影
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及超选择肝右动脉插管栓塞化疗术，患者恢复良好。术后

40 d再次入院，复查CT(见图4)显示肿块缩小。完善检查

后在气管插管全麻下行右半肝切除术，取左肋缘下斜切口，

术中见全内脏转位，肝脏位于左上腹，脾位于右上腹，转位肝

脏右叶见一肿块，大小为6 cm×7 cm，与膈肌有粘连，阻断肝

门后行右半肝切除术。术后病理示：肝细胞性肝癌，中分化，

肿瘤有广泛坏死。术后患者痊愈出院，随访半年未见肿瘤复

发。

显示肿瘤较前有所缩小

图4 TACE术后的CT图像

2讨论

内脏转位是指部分或者全部内脏器官的转位口]，Kishi S

报告在日本其发生率为1／4 000—1／8 000【3J，有关此类疾病

的报告大多数来自日本，我国杨宁等¨o报道其发生率为l／

10万一1／20万。迄今为止国内中文文献报道全内脏转位并

肝癌共两例，以全内脏转位及肝癌为关键词在Pubmed上共

检索出相关英文文献6篇，均为肝脏单个肿瘤，除一例行

TACE术外，其余均单纯行肿瘤切除，本例患者肿瘤数目较

多，体积大，进行了TACE和手术切除的综合治疗，较为罕

见。内脏转位分为部分或全部内脏转位，部分的内脏转位症

指一个至数个内脏器官的位置转位，全内脏转位症则是指胸

腹腔的器官以及腹腔外的肾、肾上腺等器官全部转变其位

置，俗称“镜面人”MJ。统计表明内脏转位中全内脏转位占

86％，部分内脏转位症中以孤立性右位心占最多数，文献报

道全内脏转位者善用左手的占48％一50％怕1。目前为止还

没有确切的理论来解释此种疾病的病因，一般认为内脏转位

是在胚胎发育的3—8周内胎儿发生的先天性位置异常，胎

儿在胚胎发育的初期和早期可因纤毛异常，旋转异常或双亲

染色体畸变，基因突变而导致该病的发生pJ。较为流行的学

说¨1有：所有器官换位说，胚胎发育早期主要器官的原始细

胞的位置发生紊乱导致了器官的转位；不均衡热学说，胚胎

某部分的温度过高导致了器官的转位；双胞胎学说是基于观

察双胞胎中器官发生转位的频率而建立的；胚胎旋转学说认

为发育中的胚胎发生逆旋转导致了疾病的发生。全内脏转

位者在病理生理方面与正常人并无显著的差别，其寿命也不

受影响。尽管有全内脏转位者合并恶性肿瘤的报告，但目前

并不认为它是肿瘤发生的危险因素"j。

在发生内脏疾病时，由于全内脏转位者具有少见的先天

性解剖异常，这给疾病的诊断和手术带来了困难，即使术者

站在手术台的左侧，在手术过程中也会遇到操作方面等的困

难。而最大的困难在于此类患者血管的变异。据报道，全内

脏转位者血管变异的发生率是正常人的十倍一J。本例患者

术前动脉造影未发现明显血管变异，术中术者站在手术台左

侧，选取左肋缘下斜切口，虽然肝固有动脉、胆总管、门静脉

仍然成“品”字型前后关系，但由于内脏成镜面反位，胆总管

位于门静脉的左前方，不同于正常情况下的右前方，同时较

小的变异静脉也较正常者多，因此术中需仔细解剖，辨认清

楚，避免损伤周围脏器。临床医师认识本畸形有积极的意

义，可为本畸形患者诸如肝癌、急性胆囊炎、急性阑尾炎、急

性上消化道穿孔等疾病的诊断及手术切口的选择与术中操

作等提供帮助。而完善的术前影像学检查，特别是血管造

影，以便详细了解此类患者的解剖变异情况，对手术的成功

实施十分重要。
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