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１３例先天性束带综合征的治疗及观察
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　　先天性束带综合征（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｏｎｓｔｒｉｃｔｉｎｇｂａｎｄｓｙｎ

ｄｒｏｍｅ，ＣＣＢＳ）为临床少见病种，对此类疾病的称谓较多，如先

天性环沟畸形、先天性绞扼轮综合征、Ｓｔｒｅｅｔｅｒ′ｓ畸形等。患儿

出生时身体出现完全性或不完全性环绕肢体软组织的凹陷，多

发于小腿、足趾、前臂及手指等，偶尔在躯干亦有发现，可同时

伴肢体畸形。目前ＣＣＢＳ的病因尚不清楚，国外有学者认为该

疾病为中胚层发育障碍，由机体软组织发育畸形引起。临床上

常分为４度
［１］，Ⅰ 度：束带只嵌入皮下；Ⅱ 度：束带深入筋膜，

但不影响肢体远端的血液循环；Ⅲ 度：束带深入筋膜并影响远

端肢体的血液循环，肢端肿胀，皮肤颜色改变，可伴有神经损

伤；Ⅳ度：先天性截肢。本院自２００５年以来，共手术治疗ＣＣＢＳ

１３例，取得了较好的疗效，现报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　收集２００５年以来本院收治的ＣＣＢＳ患儿１３

例，其中，男８例，女５例；年龄０．６７～１４．００岁，平均３．００岁。

７例患儿出生时即可见单纯手指、足趾各指（趾）完全或不完全

性的环绕肢体软组织的较深的凹陷，远端软组织通常较近端肥

厚；３例患儿表现为环绕肢体软组织的较深的凹陷，伴部分或

全部指间软组织粘连；３例患儿可见指端环绕肢体软组织的较

深的凹陷，伴不同程度的指骨畸形，包括并指及断指。本院对

上述单纯性ＣＣＢＳ及伴软组织粘连的患儿行手术治疗，对伴有

指骨畸形的患儿暂时只手术处理束带压迫，待患儿６岁以后再

行手术治疗指骨发育畸形。

１．２　术前准备　上述患儿诊断明确，根据病情判断疾病分度，

选择适合的手术方式。Ｘ线检查一般无异常发现；但伴有肢体

发育障碍的患儿，如软组织或指骨结构的粘连、缺失畸形，可通

过Ｘ线检查明确其发育情况。

１．３　手术方法
［２］
　手术操作步骤如下：（１）沿线状瘢痕的纵轴

切开瘢痕；（２）在纵轴的两侧作辅助切口，形成角度相同的２个

三角形皮瓣；（３）在充分游离２个三角皮瓣后，相互换位，并缝

合皮肤的相对缘。缝合后的切口呈“Ｚ”字形；（４）三角皮瓣角度

的大小取决于挛缩线所需延长的长度，一般三角皮瓣的角度以

４５°～６０°为宜；（５）手术过程中，部分指（趾）端软组织量比较丰

富，可适当修薄皮下组织，以保证术后手指、足趾的功能运动；

（６）选用可吸收缝线缝合皮肤全层，以减少小儿术后拆线的

痛苦。

１．４　术后处理　术后纱布、绷带包扎，伸直即可，包扎压力应

适当，不宜过大；注意观察指端血液循环。７～１０ｄ拆开敷料后

观察皮瓣成活情况，术后１０ｄ，日间开始进行指的伸屈功能锻

炼，夜间可适当固定于伸直位。

２　结　　果

２．１　疗效及随访　术中紧缩带均完全松解，三角皮瓣错位缝

合对合好，瓣尖及指（趾）端血液循环均良好，皮肤颜色及温度

正常。术后患儿在院期间无明显出血及血液循环障碍等症状

的发生。术后７ｄ拆开敷料，指（趾）端功能及外形均有不同程

度的改善。术后３个月随访，其中７例无其并发症患儿的组织

压迫症状完全缓解；３例伴部分或全部指间软组织粘连的患

儿，其粘连完全分离，功能恢复；３例伴不同程度指骨畸形的患

儿，解除了束带压迫，但其指骨畸形暂未予处理，患儿远端肢体

水肿，组织量丰富，神经、血管受压等症状均有不同程度的减

轻。典型ＣＣＢＳ患儿术前、术后的肢体软组织凹陷情况，见

图１。

２．２　不良反应　２例患儿术后瘢痕增生明显，手指指间关节

活动受到轻度影响，再次行手术修复，症状缓解。其余患儿恢

复良好，功能及外观均得到有效的改善。

图１　　先天性束带综合征患儿术前（上）、术后（下）肢体

软组织凹陷的比较

３　讨　　论

ＣＣＢＳ最早由 Ｍｏｎｔｇｏｍ于１９３２年提出，其发病率约为新

生儿的１／３００００。目前其确切的病因尚不清楚
［３］，但多数学者

认为ＣＣＢＳ与胚胎发育期羊膜的局部缺血、破裂有关，羊水丢

失导致组织形成绞带环绕胎儿身体，阻碍其正常发育，并产生

缩窄环，严重时可伴骨骼畸形。
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本院收治的１３例ＣＣＢＳ患儿均较为典型，且部分伴不同

程度的软组织及骨骼畸形。通过手术治疗以及对患儿术后疗

效的随访观察，目前大部分患儿恢复良好，功能及外观均得到

有效的改善，仅２例患儿术后瘢痕增生较为明显，手指指间关

节活动受到轻度影响，并再次行手术修复后得到缓解。术后疗

效与患儿本身体质存在一定的关系，积极抗瘢痕治疗在预防术

后瘢痕增生（或挛缩）导致的再次功能障碍中具有重要作用。

术中，对偶皮瓣采用“Ｚ”字成形法缝合要注意设计三角皮

瓣瓣尖的角度及大小，防止皮瓣远端坏死和新的紧缩带形成。

对部分软组织粘连较多的患儿，分离软组织时应在一侧设计皮

瓣覆盖创面，另一侧用自体全厚皮片覆盖，避免因创面较大而

使指端直接缝合所致的过大张力。术后应积极抗瘢痕治疗，避

免瘢痕增生再次影响功能及外观。合并指骨畸形的患儿未能

在一次手术中同时纠正软组织及骨骼畸形，但该手术治疗安全

性较高，无明显不良反应，仍可作为治疗ＣＣＢＳ的一项可靠的

手段。

ＣＣＢＳ的治疗重点在于去除束带压迫，让肢体正常发育，

改善肢体水肿，对于束带压迫血管、神经者应及早进行手术治

疗。若延误了治疗时机，随着生长发育，束状带牵拉将导致指

节远端自然坏死、脱落，严重影响患儿的生活质量。所以，手术

时机的选择十分重要，降低由于病变长时间持续存在而导致截

肢手术的风险［４］。一般没有骨骼畸形的患儿宜尽早进行手术

治疗，以免影响正常的生长发育；对于伴骨骼畸形的患儿，在６

岁以前可以暂时只处理软组织病变，不处理指骨畸形。采用偶

皮瓣“Ｚ”字成形术为治疗本病的主要手术方法，手术安全，去

除了束带压迫，使肢体得以正常发育，未见明显不良反应，本研

究中的１３例手术患儿均取得了良好的手术效果。
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２例阑尾杯状细胞类癌的临床病理分析
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　　阑尾杯状细胞类癌（ｇｏｂｌｅｔｃｅｌｌｃａｒｃｉｎｏｉｄ，ＧＣＣ）是原发于

阑尾，同时具有腺样和内分泌分化特征的少见的神经、内分泌

肿瘤。本文报道２例ＧＣＣ，并对其临床病理特征进行分析。

１　临床资料

２例ＧＣＣ来自本院２００６年５月至２０１１年１２月的档案材

料，标本均经４％甲醛溶液固定，常规取材、脱水、石蜡包埋、切

片、苏木素伊红（ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎｅｏｓｉｎ，ＨＥ）染色、镜检。２例患

者均行免疫组织化学染色。第一抗体包括抗细胞角蛋白（ｃｙ

ｔｏｋｅｒａｔｉｎｓ，ＣＫ）（Ｌ）抗体、抗ＣＫ（１８）抗体、抗嗜铬颗粒蛋白Ａ

（ｃｈｒｏｍｏｇｒａｎｉｎＡ，ＣＧＡ）抗体、抗突触核蛋白（ｓｙｎｕｃｌｅｉｎ，ＳＹＮ）

抗体、抗癌胚抗原（ｃａｒｃｉｎｏｅｍｂｒｙｏｎｉｃａｎｔｉｇｅｎ，ＣＥＡ）抗体、抗Ｓ

１００抗体及抗ＣＤ５６抗体，Ｋｉ６７采用增强标记多聚化合物酶

复合物（ｅｎｈａｎｃｅｌａｂｅｌｅｄｐｏｌｙｍｅｒｓｙｓｔｅｍ，ＥＬＰＳ）法（即 ＥｎＶｉ

ｓｉｏｎ法）检测。试剂均由福州迈新生物技术开发有限公司

提供。

２例ＧＣＣ患者均为男性，年龄分别为７１、７３岁。临床表

现为急性右下腹痛，术前诊断为急性阑尾炎，行阑尾单纯切除

术。术中见阑尾充血、水肿，表面脓苔覆盖。术后病理明确诊

断为ＧＣＣ。病例２术前ＣＴ提示盲肠内壁增厚、模糊；术中见

阑尾头部与盲肠粘连，并见瘘管形成。遂再行右半结肠切

除术。

病例１阑尾长６ｃｍ，表面被覆脓苔，剖面全长未见肿块。

病例２阑尾长８ｃｍ，阑尾头部管腔闭锁，肌层内可见灰黄色肿

块１ｃｍ×１ｃｍ大小，阑尾头部表面０．２ｃｍ处可见破口。阑尾

根部表面被覆脓苔。

镜检可见肿瘤细胞聚集成团块状或腺样（图１），从固有膜

深部或黏膜下层起，向下在阑尾壁内呈环形浸润性生长，穿插

于平滑肌束间。病例２的肿瘤细胞浸润阑尾浆膜层，肿瘤细胞

形态与肠腺中杯状细胞相似，或呈印戒样，形态大小一致，胞浆

丰富，呈稀疏细网状或泡沫状，界限清晰，胞核呈椭圆或月牙

形，位于细胞底部或偏向一侧，染色质均匀，核异型性小，核分

裂少见。可见黏液溢出进入阑尾深层形成黏液湖，并在盲肠浆

膜面及肌间形成无细胞的黏液湖，见图２。

图１　　黏膜下层的肿瘤细胞（ＨＥ×１００）

　　免疫组织化学检查提示２例患者的肿瘤细胞均表达ＣＫ
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