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斆斣诊断多脾综合征伴完全性中肠旋转不良棽例
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图棻暋患者男棳棾棻岁暋斄棶轴位增强斆斣示动脉期脾脏呈暟花斑状暠强化棬箭棭椈斅棶轴位斆斣平扫示下腔静脉肝内段缺如棬箭棭及奇静脉扩张棬箭
头棭暋暋图棽暋患者男棳椆岁暋斄棶轴位斆斣平扫示胰腺短小棳胰尾缺如棬箭棭椈斅棶冠状位 斖斝斠图像示小肠位于右腹部棬箭棭棳升暍降结肠位于左

腹部棬箭头棭

暋暋病例棻椇患者男棳棾棻岁棳左上腹不适伴阵发性隐痛棽个月暎
斆斣平扫示左上腹脾区见多个大小不等结节棳形态不规则棳增强

后强化方式与脾脏相同椈胰腺粗短棳仅见头颈部棳体尾部未显

示椈小肠位于右腹棳阑尾暍回盲部及结肠位于左腹椈下腔静脉肝

内段缺如棳血液经肾段与扩张的奇静脉吻合回流入上腔静脉暎
斆斣诊断椇多脾综合征棬图棻棭暎

病例棽椇患者男棳椆岁棳体质量持续减轻棽年暎斆斣 平扫示

左上腹脾区 个等密度结节棳增强扫描动脉期呈暟花斑状暠强
化棳静脉期强化均 棳与脾脏强化方式一致椈胰腺短小棳胰尾未

见显示椈小肠位于右腹棳阑尾暍回盲部及结肠位于左腹椈下腔静

脉肝内段缺如暎斆斣诊断椇多脾综合征棬图棽棭暎
讨论暋多脾综合征是罕见的多脾暍内脏及心血管先天畸形

组成的综合征棳其发生与胚胎发育暍遗传和致畸因子密切相关棳可
单独存在棳但更多合并先天性心血管异常和内脏异常者暎影像

学特征椇栙多脾棳脾脏数量可达棽暙棻椂个棳无主脾棳大小不等棳形态

多样棳可位于右腹棳也可位于左腹或双侧腹部椈栚内脏异常棳双侧

肺均有棽个肺叶棳右肺仅见斜裂棳无水平裂棳同时伴发对称性肺动

脉及支气管椈肝脏左右叶等大棳呈水平位棳伴胆囊中位或缺如棳肝
门位于脊柱前方椈肝左右叶反位棳伴左位胆囊椈胆管及十二指肠闭

锁椈胰腺头颈部短粗暍肥大棳体尾部缺如或短小椈胰腺转位棳胰头位

于左上腹椈环形胰腺较为少见椈右位胃椈肠管旋转不良棬多发生于

十二指肠至横结肠中部棭棳完全性中肠旋转不良表现为小肠位于

右半腹棳结肠位于左半腹棳并可有肠系膜上动静脉反位椈栛心血管

异常棳肺静脉回流畸形棳双主动脉弓棳双上腔静脉棳室间隔缺损棳房
间隔缺损棳心脏位置异常等椈肝内段或肝内段及以下下腔静脉缺

如棳奇静脉或半奇静脉增粗暍扩张并连接暎总之棳诊断多脾综合征

主要依赖于影像学检查棳而斆斣具有独特优势暎
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