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  单侧阴道梗阻合并同侧肾发育不全(OHVIRA)
综合征,又被称为阴道斜隔综合征(OVSS)或 Herlyn-
Werner-Wunderlich综合征(HWWS),是一种极为罕

见的女性生殖道畸形疾病,属于苗勒氏管发育异常的

一种[1]。其主要临床特征为双子宫、一侧阴道完全或

不完全闭锁、且绝大多数患者同时伴有闭锁阴道侧的

肾脏、输尿管等泌尿系统畸形[2]。临床表现复杂多

样。真实的发病率未知,但有研究曾报道在0.1%~
3.8%[3]。本文报道的1例OHVIRA综合征病例,伴
有单子宫颈、双宫颈口及完全性子宫纵隔、左侧肾脏

缺如,并且伴左侧输尿管与宫颈融合畸形,更为罕见。

本文通过查阅文献和复习从而总结经验,立足于提高

OHVIRA综合征诊断率及总结临床建议,减少临床

漏诊和误诊率,改善患者预后。

1 临床资料

  患者,女,25岁,未婚,有性生活史,因“自觉阴道

疼痛10年,腹痛3
 

d,加重9
 

h”入院。患者14岁月经

初潮,自觉阴道周期性疼痛10年。3
 

d前无明显诱因

出现下腹部坠痛,伴呕吐,为胃内容物及胆汁,就诊当

地诊所,给予消炎药、止痛药口服(具体不详),疼痛无

加重。9
 

h前自感疼痛较前明显加重,就诊于本院急

诊妇科 治 疗。妇 科 检 查:阴 道 左 侧 壁 可 触 及 一 约

7
 

mm×7
 

mm的包块,张力较大,包块下缘距处女膜

缘约4
 

cm,因包块阻挡宫颈暴露欠佳。右侧附件区未

触及明显异常,左侧附件区可触及一条状包块,大小

触诊不清,轻压痛。入院后完善彩超检查提示:左侧

卵巢前上方囊性回声;子宫形态异常;宫颈管内不均

质回声;左肾区未探及明显肾脏回声。磁共振成像

(MRI)示:左肾缺如;左下腹部及左侧盆腔异常管状、

不规则囊腔样占位,见图1。泌尿系增强CT示:左肾

缺如,右肾体积增大。肾动态显像结果回示:右肾血

流灌注及滤过功能大致正常;排泄缓慢;左肾缺如,见

图2。患者其余基本检验结果未见明显异常。
  

  A:盆腔异常不规则囊腔样占位;B:完全纵隔子宫及双子宫颈。

图1  患者 MRI及三维阴超检查

图2  肾动态显像显示左肾缺如

  结合患者入院相关检查,目前诊断:完全纵隔子

宫,双子宫颈盆腔囊性占位;左侧阴道壁包块待查;左
肾缺如。患者术前无明显诱因阴道左侧壁包块自行

破裂,流出液体为黄色浓茶样,量约150
 

mL。结合患

者情况,考虑左侧阴道壁包块及盆腔囊性占位与左侧

肾脏缺如相关,为了解泌尿系和女性生殖系统发育具
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体情况,患者行彩超引导下宫腔镜检查术+腹腔镜腹

膜后肿物切除术+膀胱镜检查术。术中完整剥除盆

腔囊性肿物。术后病理结果回示:左腹膜后占位。镜

下见被覆移行上皮的管壁组织,管壁结构似输尿管,

黏膜层水肿、较多慢性炎细胞浸润,符合良性病变,请

结合临床。结合术中情况,与术前推测结果一致,左

肾发育异常,形成盆腔包块及左侧阴道壁包块,见图

3、4。患者泌尿系统及生殖系统结构发育异常但基本

功能未受明显影响。结合十余年病史、临床症状、影

像学表现,最终确诊OHVIRA综合征。
 

图3  患者泌尿生殖系统畸形图示

  A:双子宫颈;B:单子宫;C:左侧发育不良输尿管;D:左侧发育不

良输尿管及肾。

图4  术中所见

  患者术后1月余月经来潮,无痛经和阴道不适,

复查彩超:子宫形态异常(完全纵隔子宫?);阴道顶端

偏左积液(术后改变?);左肾缺如,见图5。患者诉术

后经期及经量恢复正常,无痛经。

图5  术后三维阴超复查图像

2 讨  论

  OHVIRA综合征是一种罕见的由于胚胎时期苗

勒氏管发育异常而引起的疾病,通常发生在妊娠第8
周时,但确切的发病机制及诱因尚不清楚[4]。OHVI-
RA综合征的典型三联征为双子宫、一侧阴道完全或

不完全闭锁,同时伴有闭锁阴道侧的同侧肾脏发育异

常等泌尿系统畸形。由于女性生殖系统畸形复杂多

变,OHVIRA综合征发病率低,若对 OHVIRA综合

征不了解可能导致错误的诊断和治疗,甚至行不必要

的子宫切除术[5],本文立足于提高诊断率及临床建

议,有助于患者保留生育能力并预防相关并发症。
  

OHVIRA综合征可表现为多种临床症状,最常

见的症状包括下腹部疼痛、痛经、阴道肿块和肾脏发

育异常[6]。此外,其他常见症状包括反复尿路感染、
尿潴留、阴道分泌物异常和慢性盆腔疼痛[7]。患者也

可能出现输尿管异位或卵巢错位等表现[8]。OHVI-
RA综合征与子宫内膜异位症也存在相关性,OHVI-
RA综合征与女性不孕症之间存在相关性[9]。但双子

宫的妇女妊娠的可能性很高,其中80%~87%的女性

能够妊娠,约62%的女性能够足月分娩[6]。然而,与
健康人群相比,这些患者的早产率也较高(22%)[9]。
因此,80%~84%的 OHVIRA综合征患者需要剖宫

产。剖宫产最常见的指征是臀位,51%的患者同时有

此指征[6]。
 

早期诊断对于预防OHVIRA综合征相关的并发

症至关重要。相关研究结果显示,肾发育不全为最常

见的泌尿系统畸形,在儿童及青少年中,引起慢性肾

脏病最常见的原因之一就是先天性肾脏发育异常[10]。
由于大多数 OHVIRA综合征患者在青春期前无症

状,因此,当发现肾发育不全的患者时,应完善超声检

查排除双子宫和阴道纵隔的情况同时存在。FRIED-
MAN等[11]介绍了利用超声对肾发育异常患者进行

科普和筛查的指南,以加强对苗勒氏管异常的识别和

管理。OHVIRA综合征的首选检查是经阴道彩色多
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普勒超声,因为它操作简单、无创且无辐射风险。然

而,超声视野范围局限,诊断的准确性取决于超声医

师的经验。此外,软组织分辨率较低,难以确定阴道

纵隔的位置和苗勒氏管异常的类型。随着技术的发

展,MRI已成为制订手术策略的关键诊断工具和参

考。由于软组织分辨率高,视野大,对子宫、阴道形

态、肾异常类型、阴道间隔的厚度和位置、阴道的连续

性、积血的范围等检测更为敏感。ZHANG等[12]回顾

性分析19例OHVIRA综合征患者的术前 MRI及临

床资料,以腹腔镜或宫腔镜手术术中表现及术后病理

结果作为诊断标,术前 MRI诊断与临床术后诊断一

致,诊断符合率为19/19(100%)。MRI影像有其自

身特点,能更准确地评价 OHVIRA综合征的类型及

相关并发症,可作为术前影像学评价的最佳有效检查

方法,更好地为临床术前综合评价及指导手术提供帮

助[13]。同时,术前应完善肾动态显像,以预防医源性

尿失禁的发生[5]。目前影像学检查对于泌尿生殖道

畸形的诊断可以达到较高的准确率,但是同时联合宫

腹腔镜进行生殖道及盆腹腔的全面探查才是最终确

诊的金标准。
 

手术干预是OHVIRA综合征患者保留生育能力

和缓解症状的最有效方法。虽然及时诊断和处理

OHVIRA综合征是必不可少的,但对于无症状患者,
围绕手术的最佳时机存在相当大的争议。COOPER
等[14]认为阴道积血形成较大血肿同时阴道纵隔变薄

更容易识别和切除,而TUNA等[15]则认为没必要等

到阴道血肿形成时,手术可以在青春期前完成。鉴于

缺乏在青春期前切除阴道纵隔的长期数据及该年龄

存在潜在的手术挑战,建议将阴道纵隔切除术推迟到

青春期[16]。那些选择不手术的患者,可以考虑药物抑

制月经。YANG等[17]纳入了不同年龄的患者,对青

春期前无症状患者分别采用保守治疗、确诊后立即手

术治疗、有或无症状的青春期后患者在诊断时手术治

疗3种治疗方案,他们发现3组患者的预后都很好,
没有观察到任何并发症[17]。OHVIRA综合征的治疗

是单侧阴道间隔切除术加阴道成形术,大多数病例在

长期随访中没有复发性闭塞或狭窄。而推迟手术时

间,长期阴道梗阻可能导致阴道积血血肿、输卵管炎、
盆腔子宫内膜异位症等并发症,增加住院费用、住院

时间和侵入性手术次数,预后较差[18]。因此,手术的

最佳时机可以根据患者需求决定,但不必要推迟至青

春期后阴道血肿形成,应以规避严重并发症风险并改

善患者生活质量为目标决定手术时间。

OHVIRA综合征患者通常需行阴道成形术,切

除阴道纵隔,以缓解腹痛症状及恢复正常的阴道功

能,大多数患者在切除后症状可以完全缓解[19]。手术

方案可以采用一期阴道成形术切除阴道纵隔,也可以

采用二期手术,先引流阴道积血血肿,然后在二期手

术中切除阴道纵隔[20-21]。一期阴道成形术是首选的

治疗方法;但在患者合并感染或解剖异常的情况下,
二期手术可能更可取。当阴道纵隔位于阴道近端、纵
隔壁厚及阴道积血血肿较小或不存在时,阴道成形术

和阴道纵隔切除术不可能一期完成。同时,部分复杂

病例可能同时需要行单侧子宫切除术[22]。GUNGOR
 

UGURLUCAN等[20]纳入了32例 OHVIRA综合征

患者,其中5例行单侧子宫切除术,2例患者因合并感

染,另外3例患者由于阴道近端出现阴道纵隔和积血

血肿,尝试行阴道成形术和阴道纵隔切除术失败,进
行了单侧子宫切除术。该研究进行统计分析发现阴

道血肿到会阴的平均距离,对阴道成形术[(33.9±
18.1)mm]和单侧子宫切除术[(87.3±11.0)mm]成
功的患者两组间差异有统计学意义(P=0.009)。因

此,OHVIRA综合征患者需要进行详细的术前计划

和综合的手术方案,为患者术后生活质量提高和生育

能力保护做好坚实基础。

  本文中的 OHVIRA综合征患者较为罕见,提示

了临床工作中医师遇到有非特异性腹痛或伴有盆腔

症状的青少年患者时,除考虑女性生殖系统发育畸形

外,应及时排除泌尿系统发育异常,以防止此类患者

反复手术却未完全明确诊断及无明显症状缓解。术

前及时完善泌尿系、盆腹腔及妇科检查,根据患者综

合情况,考虑最佳手术时间及术中手术方案,对于早

期诊断及早期治疗以改善患者生活质量和预防相关

并发症非常重要。
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自动乳腺全容积超声诊断乳腺巨大错构瘤1例*
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  乳腺错构瘤(breast
 

hamartomas)是一种罕见的

良性乳腺 肿 瘤,由 导 管、小 叶、纤 维 和 脂 肪 组 织 组

成[1-3]。传统二维超声图像对乳腺错构瘤诊断缺乏特

异性,极易与其他乳腺疾病相混淆,尤其是巨大乳腺

错构瘤,显示不完整、图像特异性不高,增加了超声诊

断的难度,更易被误诊。在临床工作中笔者发现自动

乳 腺 全 容 积 超 声 (automated
 

breast
 

ultrasound,

ABUS)可通过三维角度观察乳腺内部结构,扩大乳腺

整体成像范围,其独有的冠状面成像可清晰显示乳腺

错构瘤的边界、形态、内部回声,特别是其边缘是否完

整、与周围组织关系等,弥补了传统二维超声对于乳

腺错构瘤声像图显示的不足,明显提高了乳腺错构瘤

的诊断率。现对ABUS诊断乳腺巨大错构瘤的1例

典型病例报道如下。

1 临床资料

  患者,女,53岁,自诉“扪及右乳渐进性增大包块

10余年,外院多次检查无异常”。查体:左乳未扪及包

块,右乳内下象限扪及一范围约6.0
 

cm×5.0
 

cm包

块,边缘光滑,边界清楚,活动性可,无压痛,质韧,双
侧腋窝及锁骨上下窝未扪及肿大淋巴结。实验室检

查未见明显异常。
  

门诊手持超声(hand
 

held
 

ultrasound,HHUS)检
查:右侧乳房腺体内可探及一异常回声区,范围约6.3

 

cm×5.0
 

cm×1.6
 

cm(位于2~5点钟方位,乳头旁),
形态不规则,边界模糊,内部回声欠均质;CDFI:其内

见点状血流信号,提示可能为腺病,见图1。

  A:二维超声图像;B:彩色多普勒超声图像。

图1  乳腺错构瘤 HHUS声像图

  入院后行ABUS检查:右侧乳房腺体层内见一异

常回声区,范围约8.2
 

cm×5.7
 

cm×2.0
 

cm
 

(位于

2~5点钟方位,乳头旁),形态规则,边缘完整,冠状面

其周边可见低回声晕,横断面显示其内部回声不均

质、呈混合性占位,以实性等回声为主,间见条索状极

低回声及少许细条状稍高回声,后方回声稍增强。超

声提示右乳混合性占位,考虑错构瘤,见图2。

  术后病理检查结果:证实为以脂肪为主型乳腺错
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