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阴 道 斜 隔 综 合 征 （01234567893:82 ;6<=5>

;?:@A0>6BCDEEF， 又 被 称 为 G6A2?: $H6A:6A $

H5:@6A23IJ ;?:@A0>6（GHHE），是一种罕见的女性

生殖道畸形，发病率 %.(KL)."K

M(N，其基本特点包括

双宫体、双宫颈、双阴道O一侧阴道正常，一侧阴道完

全或不完全闭锁），多伴有闭锁阴道侧的泌尿系统

畸形。其具体发病机制尚不清楚，可能是由未知原

因导致的胎儿发育过程中苗勒管或是中肾管发育

异常引起的。国际上通常将此病分为完全闭锁型和不

完全闭锁型，P8: 等M+N统计 (Q"R 年 ( 月$+%() 年 ) 月

就诊于北京协和医院确诊为阴道斜隔综合征的患

者，包括 +' 例完全闭锁型和 && 例不完全闭锁型，

这是目前为止包含病例数最多的案例报道，由于缺

乏较大的数据分析，两种类型的具体发病率尚未有

报道。该疾病的临床症状与其阴道闭锁的程度有

关，常见的症状包括周期性盆腔疼痛、痛经、妇科检

查时触及肿物等。阴道斜隔综合征临床表现缺乏特

异性，常导致诊断困难和治疗延迟，临床工作中我

们需要了解该疾病，才能避免多种严重的并发症，

为患者保持正常生育能力。

! TUVW

患者，女，(# 岁，(Q @ 前患者经期来潮后，出现

腹痛，逐渐加重，就诊于当地某院，行腹部 / 超发现

子宫先天发育异常$双角子宫？盆腔内混合回声肿

物伴周围积液（畸胎瘤？），为求进一步诊治，(周前患

者就诊于我院门诊，要求子宫畸形矫治及畸胎瘤剥

除术，查体时发现患者外阴阴道分泌物为脓性，有

恶臭味，追问病史患者于 ' 月前有 + 次性生活史，

其后开始出现阴道分泌物，量不多，伴有间断发热，

体温最高达 )".& )，伴腰酸，但无腹痛及异常阴道

出血等，当地医院曾诊断为“尿路感染”给予抗生素

治疗（具体不详）。妇科检查：外阴（$），阴道畅，其内

可见大量脓性分泌物，阴道顶端未见宫颈，但可触

及宫颈表面有隔相阻，宫颈位于左后方，挤压左侧

阴道壁，有脓液自此宫颈口流出，子宫前位，增大如

孕 '% @，质中，子宫左前方可触及一肿物，大小约 "

I>*- I>，质韧，活动，压痛（$），右侧附件未及异常。

初步诊断：阴道斜隔综合征及输卵管卵巢脓肿。完

善相关检查，阴道 / 超：考虑双子宫；盆腔左侧囊性

包块，考虑包裹性积液；阴道左侧囊性包块，考虑阴

道隔后积脓。盆腔 S, 增强：(. 考虑纵隔子宫畸形

（双子宫、双阴道型），伴左侧阴道扩张、积脓；+.盆

腔包块，考虑脓肿（图 (）。中腹部 S, 增强：双肾未

见异常。阴道分泌物培养：大肠埃希菌。入院诊断：(.

阴道斜隔综合征 +.盆腔脓肿（输卵管卵巢脓肿）。

入院后给予头孢西丁 + 9 /3@ 抗感染治疗 ) @

后，于全麻下行腹腔镜探查T阴道斜隔切除T宫腔镜

检查，术中见盆腔包裹性积液，左侧输卵管卵巢脓

肿、子宫畸形（双子宫）（图 +），经患者父母知情同意

后决定行左侧附件切除。宫腔镜下见：阴道两侧壁

未见孔隙及明显的膨隆，仅见一侧宫颈，外观大致

正常，挤压宫颈旁左侧阴道壁，可见大量粘稠脓液

自右宫颈口流出，于阴道左侧壁上 (U) 处穿刺，见淡

黄色粘稠脓液流出，恶臭，沿穿刺孔纵行切开阴道

!"#$
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壁，见大量淡黄色粘稠脓液流出，全部引流后取细

菌培养，由此孔进入，可见左侧宫颈发育不全，呈皱

缩样，中央可见宫颈外口。仔细检查左右侧宫颈管，

内可见一小孔样裂隙，自左侧宫颈管内注入美兰溶

液，可见右侧宫颈小孔样裂隙蓝染，表面粘液蓝染

（图 !）。术后行阴道脓液培养：棒状杆菌属，左附件

脓液培养：鸟肠球菌。术后诊断："#阴道斜隔（!型

无孔斜隔合并宫颈瘘管型）；$#阴道积脓；!#子宫畸

形（双子宫）；%#左侧输卵管卵巢脓肿；&#子宫内膜息

肉；'#盆腔复杂粘连；(#中度贫血。

! !"

阴道斜隔综合征是一种罕见的生殖系统畸形，

发病率 )#"*!!#+*

,"-。其基本特点是双宫体、双宫

颈、双阴道（一侧阴道正常，一侧阴道完全或不完全

闭锁），多伴有闭锁阴道侧的泌尿系统畸形，以肾脏

缺如多见。由 ./0123 和 4/03/0 在 "5(" 年报道而被

称为 ./012364/03/0 723809:/

,!-，"5(' 年 4;38/01<=>

又报道了肾发育不全与同侧阴道闭锁的关联,%-，故阴

道斜隔综合征又被称为 ./0123?4/03/0?4;38/01<=>

723809:/，.44@。通常表现为青春期盆腔疼痛、痛

经、阴道或者盆腔肿物，以及罕见的阴道脓性分泌

物等。

$A" .44@ !"#$%"&' .44@ 的发病机

制尚未完全清楚，目前普遍认为是胎儿发育过程中

苗勒管发育异常所致,&?'-。正常女性生殖管道的发育

过程是，左右两侧苗勒管在中肾管的引导下，上段

和中段演化成两侧输卵管，两侧副中肾管的下段在

中央融合形成子宫及阴道上 $B! ，阴道下 "B! 的部

分则由泌尿生殖窦后壁的窦结节增生而成的阴道

板形成，从而在中线形成单一的子宫体、子宫颈及

阴道，而保留左右各一的输卵管。阴道斜隔综合征

胚胎学方面的机制可能有两种情形：一是胚胎发育

过程中由于致畸因素的存在，两条苗勒管的融合受

到干扰，无法融合；二是一侧中肾管发育异常，导致

同侧肾脏异常，同时也无法引导苗勒管融合，从而

形成双套生殖道,(-。

$A$ .44@ !() "5+& 年北京协和医院的卞美

璐等 ,+-将此病分为 ! 型："型（无孔斜隔型）、#型

（有孔斜隔型）、!型（无孔斜隔合并宫颈瘘管型）。

按照该分型，该病人属于 CCC 型。

但这个分类在欧美国家没有被广泛使用，国际

上通常将阴道斜隔综合征分为完全闭锁型和不完全

闭锁型,5?"D-。$D"&年 EF3等,$-对 "5+'年 "月?$)"!年

!月北京协和医院收治的 (5 例患者进行归纳，完全

闭锁型出现症状和诊断的平均年龄是 "! 岁，不完

全闭锁型出现症状的平均年龄是 $" 岁，诊断的平

均年龄是 $& 岁。完全闭锁型患者月经初潮至出现

周期性盆腔痛的时间间隔是 ! 月，而在不完全闭锁

型则为 ! 年。盆腔子宫内膜异位症发生率在完全闭

锁型（!+"，5G$%）的患者显著高于不完全闭锁型患

者（"!"，(G&&；!HDAD&）。此外，急性盆腔炎的发生率

完全闭锁型（%"，"G$%）的患者显著低于不完全闭锁

型I$(*J "&G&&；! H DAD&K。这两种类型的临床特征存

在显著的差异性，因此，EF3 等,$-也建议将 .44@ 分

为完全闭锁型和不完全闭锁型两种类型。

$A! .44@ !*+,- 大部分 .44@ 患者在

青春期发病，通常发生在月经初潮后的 $L"$ 个月，

临床症状与阴道闭锁程度有关。常见的症状包括周

期性盆腔疼痛、痛经、妇科检查时触及肿物等，少见

的症状如：原发性闭经、性交困难、尿路感染、血肿

自发性破裂、不孕以及产科并发症等，甚至有些患

者以阴道脓性分泌物、经间期出血等来诊。完全闭

锁型患者发病年龄小，初潮后发病早，痛经严重，多

伴有一侧下腹痛，因长期经血倒流，可引起子宫内

膜异位症。阴道检查可触及囊性肿物固定在一侧阴

道壁和穹窿上，位置比较低，肿物较硬，宫腔积血时

可触及子宫增大。不完全闭锁型患者主要表现为经

期延长、阴道脓性或血性分泌物，因隔后腔内长期

积脓，可继发感染导致盆腔炎或盆腔脓肿。阴道检

查见脓液自阴道顶端流出,""-。

本例患者，"! 岁月经初潮，仅在宫颈上存在微

小孔隙，随着月经周期，由于阴道不完全阻塞，部分

月经血逐渐积累在阻塞侧阴道里，再进入子宫及同

右宫颈有脓液流出；宫颈瘘管

# " $%&'()*

左输卵管卵巢脓肿；左附件切除术后，可见双子宫，右侧卵巢囊性增大
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侧输卵管，可能有一部分血液被吸收，所以患者无

明显的阻塞症状。患者首次性生活之后，使病原体

容易通过阴道向上感染，术中脓液淋病奈瑟菌、沙

眼衣原体、阴道毛滴虫等培养均为阴性，但患者阴

道微生态检查为细菌性阴道病，寄居于阴道内的需

养菌和厌氧菌等内源性病原体可以沿着生殖道黏

膜上行蔓延，阻塞侧阴道、子宫、输卵管里的积血成

为良好的培养基，逐渐发展成阴道脓肿及输卵管卵

巢脓肿。另一方面，长期的积血、慢性炎症，使输卵

管、卵巢及肠管粘连，积血被包裹在厚囊壁、腹膜及

粘连带内，阻止了感染蔓延，因此，该患者非常幸

运，并未发生弥漫性腹膜炎、败血症及脓毒血症等

严重并发症。

!"# $%%& !"# $%%& 的早期诊断和治疗，

能够缓解急性症状，保持正常生育能力并预防多种

并发症。但由于 $%%& 的症状和体格检查都没有

特异性，常延误诊断。超声检查具有快捷、无创、经

济等优点，是诊断 $%%& 的首选检查。而磁共振成

像（'()）能更精确地分辨双子宫、阻塞性阴道斜隔

和同侧泌尿系统畸形的具体特征，可以指导手术方

案的制定和实施，因此超声和 '() 是 $%%& 诊断

和制定手术方案中最适宜的检查方法*+!,+-.。当然，腹

腔镜检查是诊断女性生殖系统先天性异常的黄金

标准*/，+!.，当诊断不能明确或者没有条件进行 '()时，

腹腔镜可以作为保留手段。

绝大部分的 $%%& 伴有闭锁阴道侧的肾发育

不全，以肾脏缺如多见，此外还可表现为其他的泌

尿系统畸形如：肾脏、输尿管畸形（异位肾、重复肾、

输尿管异位开口、输尿管囊肿等）*+#.。$01101 等*+/.总

结了 #! 例阴道斜隔综合征患者的资料，除了一例

患者双肾正常以外，其余的 #+ 例均存在单侧肾异

常，/!2的肾异常发生在右侧。'0344 等 *+5.根据胚

胎发育异常出现的时期将泌尿生殖系统畸形分为

- 型，) 型（胚胎发育 # 周之前）生肾嵴未分化阶段出

现异常，导致单侧或双侧肾发育不良及苗勒管结构

异常。)) 型（胚胎发育第 # 周）中肾管和输尿管芽分

化异常，导致苗勒管不完全融合，只有单侧与泌尿

生殖窦接触，另一侧形成阴道盲端。))) 型（胚胎发

育 #65 周），生肾索未能分化成后肾胚基，导致肾发

育不良，而因为该阶段中肾管及苗勒管不受影响，

所以生殖系统发育正常。我们报道的这个案例属于

)) 型发育畸形，但是该患者没有泌尿系统畸形，原

因不清楚，可能该类型的苗勒管发育畸形的发生不

都是伴随在中肾管发育畸形之后发生，但无疑非常

罕见*+7.。

存在单侧肾发育不全的女性，有 !/26/82的

可能合并相关生殖器异常，这类女性应该在月经初

潮前行妇科影像学检查排除子宫和阴道异常，因为

对 $%%& 患者如果能早期诊断、及时进行手术矫

正，通常能有效阻止子宫内膜异位症、盆腔炎、粘连

等对生育造成的不良影响，预后良好*+9.。

本例患者也曾以“发热、腹痛”就诊于外院，诊

断为“尿路感染”，收住泌尿科行抗感染治疗，然而

病情未完全好转，后因月经来潮，腹痛加重，行妇科

: 超发现子宫先天发育异常,双角子宫？盆腔内混合

回声肿物（畸胎瘤？），诊断的延迟可能由于该疾病

较为罕见，部分医师对这种疾病的了解不足，未进

行全面、详细的病史询问有关。 此外，规律的月经、

阴道出口不完全阻塞和血肿扩张缓慢也是诊断延

迟的原因。诊断延迟可导致子宫内膜异位症、粘连、

不孕症和感染等并发症*+-.。

!"/ $%%& !$% $%%& 治疗的目的是解除梗

阻、缓解症状、保护性功能和生育功能。最好的治疗

方法是手术彻底切除阻塞的阴道斜隔，保证引流通

畅*+;.。关于 $%%& 患者行阴道斜隔切除术的时机，

通常不推荐在婴儿期进行，但是在青春期前或之后

仍有争议。本例患者是在青春期之后发现的，已经

发生输卵管卵巢脓肿，导致必须行左附件切除，有

可能对未来的生育造成不良影响。另外，$%%& 妇

女月经初潮后可能发生盆腔感染、子宫内膜异位症

等并发症，有潜在的子宫切除可能。这表明在月经

初潮前切除已知阴道斜隔可能会阻止潜在并发症；

但另一方面，在青春期前行阴道斜隔切除，可能使

阴道狭窄和宫颈裂伤的风险增高，在青春期后需要

进一步的处理*!8.。由于缺乏指南指导，手术的最佳时

机尚无统一规范。我们建议在月经初潮后不久，即

行手术治疗，以预防严重的并发症。

宫腔镜下阴道斜隔切除是治疗青少年 $%%&

的一种切实可行方法，<=> 等*!+.报道了 + 例通过宫

腔镜成功切除阴道斜隔的病例，不仅为患者保留处

女膜的完整性，而且由于宫腔镜检查有放大作用，

使得手术操作简单、创伤小、恢复快。阴道肿物如果

体积小，会给传统的经阴道手术带来困难，而宫腔

镜手术空间大，易于发现小的斜隔孔，更好的评估

外露宫颈与阴道斜隔的关系，观察宫颈管有无瘘孔，

检查两侧子宫发育大小，明确宫腔纵隔、子宫内膜、

输卵管开口情况。宫腔镜膨宫液的冲洗作用可以清

理积脓的隔后腔和宫腔，彻底清除感染灶*!!.。

腹腔镜检查不是必须的，但可以进一步证实影

像学诊断。有盆腔包块，高度怀疑子宫内膜异位症、

第 !# 卷天津医科大学学报//9



脓肿、不孕等情况时，我们建议腹腔镜检查以帮助

诊断及治疗，明确子宫畸形，解除盆腔粘连，去除盆

腔子宫内膜异位病灶，改善患者腹痛症状，提高生

育能力。

综上所述，!""# 是一种罕见的生殖系统畸

形，临床表现缺乏特异性，容易误诊、误治，临床工

作中我们需要了解该疾病，以期早期发现，及时诊

治，防止并发症，保护生育能力。超声、$%& 是诊断

和制定手术方案最适宜的检查方法，阴道斜隔切除

术是目前最根本的手术方式，宫腔镜及腹腔镜检查

能够帮助诊断和治疗，值得推广。
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