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摘  要 

儿童肠重复畸形(ID)是一种罕见的先天性消化道发育异常，以回肠最为多见(占比50%)，十二指肠及结

肠发病相对罕见，其病因机制主要以原肠腔化障碍学说相关。病理分型主要为囊肿型(80%)和管状型为

主，不同分型及部位决定了相应的治疗策略。临床表现多样，常见症状包括腹痛、呕吐、腹部包块，严

重者可并发肠梗阻、消化道出血等。超声为首选诊断方法，CT、放射性核素显像及内镜技术可作为辅助

手段进行精准定位。手术切除是当前治疗的核心策略，其中腹腔镜技术因微创优势广泛应用，而达芬奇

机器人手术系统虽能在一定程度上提升操作精度，但其成本效益比仍需进一步评估。无症状患儿是否需

手术仍存争议，但多数观点倾向于早期干预，以预防恶变潜在的恶变风险。本文通过深入综述ID的发病

机制、诊断及治疗方面的最新进展，特别强调多模态诊疗及微创技术在该疾病诊疗过程中的重要性，为

临床提供有益参考。 
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Abstract 
Intestinal Duplication (ID) is a rare congenital anomaly of the digestive tract, most frequently 
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occurring in the ileum (50% of cases), while duodenal and colonic involvement remains uncommon. 
Its pathogenesis is predominantly attributed to hindgut canalization disorders. Pathologically, ID is 
classified into two main subtypes: cystic type (80%) and tubular type, with treatment strategies 
determined by anatomical variations and lesion location. Clinical manifestations are heterogeneous, 
ranging from abdominal pain, vomiting, and palpable masses to severe complications such as intes-
tinal obstruction and gastrointestinal hemorrhage. Ultrasonography serves as the primary diagnos-
tic modality, complemented by CT, radionuclide imaging, and endoscopy for precise localization. 
Surgical resection remains the cornerstone of management. Minimally invasive approaches, partic-
ularly laparoscopic techniques, are widely adopted, whereas the Da Vinci robotic surgical system—
despite enhancing operational precision—requires further cost-benefit evaluation. Although man-
agement of asymptomatic cases remains controversial, early intervention is generally recommended 
to mitigate potential malignant transformation risks. This review comprehensively updates the 
pathogenesis, diagnostic advancements, and therapeutic innovations in ID, with emphasis on mul-
timodality diagnostic-therapeutic integration and the pivotal role of minimally invasive technolo-
gies in optimizing clinical outcomes. 
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1. 流行病学 

肠重复畸形(Intestinal Duplication, ID)是消化道少见的一种先天性疾病，其形态可以是囊性或管状，

单个或多个，具有独立的黏膜和平滑肌层，多与主肠管共享浆膜及血管，且均位于消化道系膜侧并可能

相互交通，在儿童群体中多数情况下呈良性特征[1]，其总体发病率为 1/4500，其中超过 50%的病例出现

在回肠部位，在十二指肠者的发生率仅为 1/100,000 [2]，结肠的发病几率则较为罕见(详见图 1)，男性患

儿发病率高于多见于女性。该畸形通常发生在胚胎发育的第 4~8 周，约 60%~80%的病例在 2 岁以内出现

症状[3] [4]，大多数肠重复畸形在 2 岁之前即表现为急性腹部疼痛或肠梗阻，其余病例可长期无症状直至

成年[5]。 
 

 
Figure 1. Incidence rate of intestinal duplications by location 
图 1. 肠重复畸形各部位的发病率 
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2. 胚胎学基础 

肠重复畸形最早由 Calder 于 1733 年首次报道，历经一系列术语演变后，Ladd [6]于 20 世纪 30 年代

正式确立了这一命名。该疾病的胚胎发生机制目前尚存争议，现有理论主要涵盖两个层面：一是胚胎发

育异常学说，其中包括脊索分裂学说[7]、原肠腔化障碍学说及胚胎残留学说；二是聚焦肠管再通障碍机

制[8]，其中原肠腔化障碍学说最具代表性，该学说认为胚胎第 6 周时肠上皮增殖导致管腔闭塞，第 8 周

时通过程序性细胞死亡形成次级腔隙，如果过程中出现融合障碍，将引发管腔分隔或重复畸形[9]。尽管

这些理论为病理机制提供了一定的解释，但均未能完整阐明该疾病的病理生理学本质，这表明在胚胎期

肠管形态发生过程中，可能存在更复杂的分子调控机制。 

3. 病理分型 

根据肠重复畸形的病理类型，主要分为囊肿型和管状型这两大类别。囊肿型肠重复畸形呈现为圆形

或类圆形的囊肿腔，大多数位于肠系膜上，与肠壁相对独立，其内部含有黄色或无色粘液，成分主要包

括胃酸和胃蛋白酶，囊肿的大小受分泌物量的影响，较小的囊腔直径约 1 厘米，较大的囊腔则直径可能

超过 10 厘米，囊内张力也随之升高，少数情况下囊肿位于肠壁肌肉层或延伸到肠道内腔的黏膜上，在回

肠末端或回肠肠道中更为常见，临床上多见这种类型[10]；管状型肠重复畸形则是重复肠道和正常肠道共

同形成的平行双腔管，长度不等，可以是几厘米或更长，重复肠道具有正常的肠壁结构层，一端为盲端，

另一端有可能与附着的正常肠管相通[11]。肠重复畸形的肠壁结构与正常消化道壁结构相似，具有完整的

黏膜层和肌肉层，并与相邻的正常肠道共享浆膜层，但其中一部分可能只有黏膜层，含有胃黏膜或胰腺

组织，常会分泌胃酸和胃蛋白酶，因此，容易导致出血和穿孔。 
RasooI N 等[12]根据解剖学特征将肠重复畸形分为 3 种类型(详见图 2)：① 肠外囊肿型；② 肠内囊

肿型；③ 管状型。除了上述分型外，Zhang ZM 等[13]提出另一种分型，即全结肠直肠型，该类型病变肠

管的近端与主肠管相通，可表现为双肛门、肛门 + 瘘口等，属于较罕见的亚型。深入了解肠重复畸形的

不同病理分型，对于避免误诊具有重要意义，此外，不同病例分型对应的临床表现也存在差异，治疗方

案也会因之而不同，根据病变部位、形态以及是否伴有并发症等因素来制定个性化的治疗策略。 
 

 
Figure 2. Pathological subtypes of commonly encountered intestinal 
duplications 
图 2. 临床常见肠重复畸形病理分型 

4. 临床表现及并发症 

(一) 十二指肠重复畸形 
十二指肠重复畸形以肠内囊肿型为主要病理形态，管状结构亚型临床少见。当重复畸形体积较小，

且未对周围组织产生压迫时，患儿多呈无症状状态。然而当囊肿型或肠内囊肿型重复畸形因囊液积聚持
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续增大，对十二指肠肠壁产生机械压迫时，即可引发呕吐、腹痛等临床症状。另外，囊肿可压迫幽门，造

成幽门梗阻[14]，表现出腹胀、呕吐物中不含胆汁成分等高位梗阻的表现。约 15%的十二指肠重复畸形存

在异位胃黏膜或胰腺组织成分，这些异位组织持续分泌酸性物质及消化酶，可导致畸形囊腔内出血[15]，
部分进展为囊壁溃疡，甚至引发肠壁穿孔。此时患儿临床表现为呕血、黑便、急性腹痛及腹膜刺激征。

另有部分病例中，畸形组织可经膈肌裂孔向胸腔内延伸[16]，造成食管受压、纵隔结构移位，或者形成食

管瘘，导致患儿出现进行性呼吸困难与吞咽障碍。值得注意的是，据文献报道，十二指肠重复畸形囊肿

有可能构成肠套叠的起始点，在肠管节律性收缩过程中诱发罕见的十二指肠型套叠[14]。由于解剖结构的

原因，十二指肠大部分位于腹膜后，与胆管及胰腺相邻，因此存在肝外胆管及胰管相通的可能，并且还

有可能出现异位胰管畸形，该部位畸形特征性表现为复发性胰腺炎，此临床进程显著区别于其他消化道

重复畸形，也是其常被误判为假性胰腺囊肿的关键病理基础，从而会出现血淀粉酶、血脂肪酶等指标升

高。位于十二指肠降部内侧的囊肿型重复畸形，当囊肿体积足够大时，会对胰胆管造成压迫，进而引发

胆汁流出受阻，导致梗阻性黄疸、胰腺炎等并发症[17]。 
(二) 回肠重复畸形 
回肠重复畸形最为常见，其发生率占所有病例的 50%以上[2]，为该疾病的主要亚型。该类型最常见

的临床表现为肠梗阻，囊肿型重复畸形会对肠腔产生压迫，或管状畸形引发肠扭转、肠套叠等。在新生

儿时期可能以无痛性血便为首发症状，同时伴有喷射性呕吐(呕吐物常为胆汁性或粪样)、腹胀、拒奶、便

秘等症状；在婴幼儿时期，患儿会出现腹痛、腹部包块、继发性肠套叠、便血等表现；待到儿童时期，阵

发性腹痛、呕吐、反复消化道出血、下腹部可触及包块等症状则较为常见。鉴于肠重复畸形的病理生理

学特点，其囊壁内存在异位胃黏膜或胰腺组织，会大量分泌胃酸或消化酶，进而导致消化道溃疡出血，

表现为反复黑便或柏油样便，严重时导致贫血；当溃疡穿透囊壁或感染导致囊壁破裂形成穿孔，肠内容

物或囊液漏入腹腔内，将引发感染性腹膜炎。当囊肿并发感染时，严重情况下可引起败血症最终导致休

克。Imaz F 等[18]报道了 1 例 2 岁女性患儿，因腹腔肿物伴感染性休克后入院，纠正休克后进行了手术切

除，病理报告显示回肠末端肠重复畸形，推测可能是细菌通过平行于回肠动脉的动脉入血引起休克，虽

然这一并发症很罕见，但不容忽视。 
(三) 结肠重复畸形 
发生于结肠的重复畸形较十二指肠及回肠则更为罕见，仅占整个消化道畸形的 6%~7%，且绝大多数

患儿 2 岁之前就会出现症状从而得以确诊[19]，其临床表现主要取决于畸形部位和类型，例如可能出现便

秘、腹部包块、慢性腹痛等症状，病情更为严重时，还会出现肠梗阻、肠扭转、肠套叠、消化道穿孔、出

血等严重并发症[20]。大约 10%的患者没有明显的症状，而大多数患者也可能会出现腹部疼痛、腹泻、便

秘和腹部包块等非特异性症状[1]。Asour 等[21]曾报道乙状结肠管状重复畸形个例：患者因非特异性腹痛

接受肠镜检查确诊，经保守观察(定期肠镜随访)，随访期内无腹痛发作及并发症发生。需强调的是，结肠

重复畸形存在显著临床异质性，多数文献指出其易并发机械性肠梗阻、套叠、扭转、出血及恶变倾向等

继发性病理改变，一旦确诊，应积极手术治疗[19]。Liu J 等[22]报道 1 例 7 岁患儿，其持续近 4 年的慢性

便秘症状，在术前给予灌肠通便后腹痛症状得到缓解，术中通过结肠镜检查确定了位于乙状结肠和降结

肠连接处的肠壁异常开口，并进行了腹腔镜手术治疗，切除的管状重复畸形肠管直径约 1 厘米，长度约

为 25 厘米。由于结肠重复畸形发病率较低且发病特点不够显著，常与肠胃炎、消化不良、肠系膜淋巴结

炎等疾病相混淆，导致难以及时诊断。 
肠重复畸形引发的症状呈现多样化且多为非特异性，其临床表现会因畸形的类型、大小、部位、是否

与正常肠道相通以及是否有异位黏膜等多种因素而有所不同，常见的症状包括恶心、腹痛、呕吐、腹部包

块等，此外还可能引发肠梗阻、肠扭转、肠套叠、消化道出血、穿孔、瘘管、恶变等严重并发症(详见图 3)。 
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Figure 3. Characteristic clinical manifestations and complications of intestinal duplications by anatomic location 
图 3. 不同部位肠重复畸形的典型临床表现及并发症 

5. 辅助检查 

由于该病缺乏特异性的临床表现，且病理分型较多，所以诊断难度较大，术前确诊率低，容易发生

误诊和漏诊，在临床上，大多数患者因并发症被送入急诊室。目前对于肠重复畸形的辅助诊断方法繁多，

针对不同肠重复畸形的诊断方法，其诊断率也不尽相同，现就不同辅助诊断进行分析评价，为临床诊断

提供参考价值。 
(一) 腹部超声 
超声因无创、便捷等优势被推荐为一线影像学检查手段。对于典型的囊肿型重复畸形，超声图像最

具特征性的征象为“强–弱–强”3 层回声的厚层囊壁回声，这一征象称之为“肠道签名(the gut signature)”
[23]，超声检查具有较高的特异性，可探及低回声固有肌层或４层结构(黏膜、黏膜下层、固有肌层和浆

膜层)，以及共同的血供、双层肠壁、肠上皮内衬等，这些是超声检查诊断肠道重复畸形的关键依据。在

管状型肠重复畸形中，超声可见风管状的外形、张力较低、形状曲折，肠壁比正常肠壁更厚以及更硬，

该肠壁的黏膜层增厚(约 0.5 厘米)，通常没有蠕动，其长度范围从几厘米到数十厘米不等，其中有 80%的

病例彼此之间不相通，黏膜分泌物在腔内积聚，形成类圆形或管状囊腔[10]。 
Kitami M [24]在 2019 年引入了动态压缩这一诊断肠重复畸形的新方法，即通过使用超声探针有意压

缩病变组织，以此观察重复肠道与相邻肠道之间的关系，并形成动态画面，这在其他辅助检查譬如 CT、
MRI 这些静态画面中是无法观察到的，可以通过运用这一新技术很好的区分肠重复畸形和腹部其他囊性

病变(淋巴管瘤等)，从而帮助医生准确的鉴别肠重复畸形与其他腹部囊肿病变。 
腹部超声不仅可以清晰地显示病变与肠管之间的关系，可用于术前诊断，还能用于术后对儿童反复

肠道畸形进行随访和监测。但当病变直径不足 2 厘米，或肠腔伴有严重胀气，以及存在炎症反应、穿孔、

出血等情况时，容超声检查易出现漏诊。 
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(二) CT 检查 
CT 检查的优势在于其定位准确、图像直观，且能进行多维重建，可以清晰的显示病变位置、形态、

大小、密度、囊壁厚度等详细信息，进而提高诊断的准确率。 
囊肿型肠重复畸形在 CT 影像中常表现为球形或管状水样密度囊性肿块，位于系膜侧，多数为单房

结构，当囊腔内发生出血或感染现象时，CT 值会明显升高，重复肠道的边界清晰可辨，一旦发生感染，

囊肿边界则会变得相对模糊，周围可能出现渗出性改变。与邻近的正常肠管相比，发生重复畸形的肠壁

往往较厚，进行增强扫描后，囊壁可呈现出轻中度强化，也可能类似于正常肠管的强化模式，具备一定

的特异性[25]，在典型的囊肿型肠重复畸形中，常可见“晕轮征”这一特征性征象，内环由水肿的黏膜和

黏液共同组成，呈现低密度，而外环则由完整的肌层构成。 
管状肠重复畸形的肠壁组织学特征近似正常肠管，内壁可见特征性黏膜皱襞样结构，此种表现具有

一定的特异性。若伴胃黏膜异位，囊壁多表现为黏膜表面不规则伴溃疡形成。病灶与毗邻肠管存在密切

解剖关联：或呈并行走行，或形成异常交通；交通存在时，腔内可见气液平面征象。血供模式上，重复肠

段多与正常肠管共享肠系膜上动脉血供，增强 CT 动脉期可清晰显示其主干及分支显影，独立滋养血管

极为罕见——此特征可作为与梅克尔憩室鉴别的重要影像学依据。 
CT 检查能够从多角度观察病灶与周边组织、脏器之间的相互关系，更有利于显示较小的囊性或管型

重复畸形病灶，以及病变的细微结构，此外，CT 增强扫描能够显示囊壁的强化模式及血供来源，这对于

合并复杂并发症的情况下的诊断及鉴别诊断具有重要意义。陆宁波[26]的研究显示，采用多层螺旋 CT 小

肠造影对小肠疾病的诊断准确性、敏感度、诊特异度分别为 93.55%、95.65%、87.50%，这充分表明多层

螺旋 CT 小肠造影检查在准确性、 特异性、敏感性方面均表现出色，值得在临床中推广和应用。但 CT
检查存在电离辐射，且在定性诊断方面存在一定的局限性，因此通常不作为首选检查方法。 

(三) 放射性核素检查 
99TcmO4-因对胃黏膜壁细胞具高亲和性特性，可被特异性摄取蓄积。当重复畸形肠段存在异位胃黏膜

时，静脉注射 99TcmO4-后行 SPECT 显像可呈现特征性浓聚征。典型影像表现为：腹部出现跨解剖分区的

条索状放射性浓聚灶，形态呈肠袢样延展，且具有多灶性、迁移性分布特点[27]。99TcmO4-动态平面显像

作为一种无创检查手段，具有辐射负担低、操作简单、无需肠道清洁准备等优点，且受诊断者主观因素

的干扰较少。尽管平面 SPECT 显像灵敏度较高，但特异度却并不理想，任何原因引起的消化道出血，都

可能导致假阳性结果，肠黏膜下血管畸形、输尿管内的放射性滞留、尿液或粪便的污染及其他肠道病变

也可引起假阳性。因此，在检查过程中应注意鉴别，并尽可能排除干扰因素，以提高诊断的准确性。 
(四) 内镜检查 
双气囊小肠镜(Double-balloon enteroscopy, DBE)和胶囊内镜(Capsule endoscopy, CE)均可适用于在正

常肠道中存在开口相通的肠重复畸形的术前诊断。国外 Ogino H 等[28]在 2008 年首次报道了运用 DBE 进

行回肠重复畸形的术前诊断，国内 Wan X 等[29]在 2010 年也首次报道使用 DBE 对空腹重复畸形进行术

前诊断。DBE 不仅能对整个小肠进行可视化检查，还可以行活检或治疗，但操作较为复杂、耗时较长，

需要较多的人力资源配置。DBE 检查主要用于寻找不明原因的消化道出血的病因[30]，不过，由于 DBE
介入治疗可能导致胰腺炎、肺炎、肠梗阻和穿孔等并发症，且费用高、耗时长，故临床应用受限；CE 不

但能发现小肠存在重复畸形的情况，还能发现小肠其他病变(包括梅克尔憩室、溃疡性结肠炎以及肿瘤等)，
然而，受胶囊大小和肠道情况的影响，可能出现吞咽胶囊困难及胶囊嵌顿的情况。 

需要指出的是，组织病理学检查仍然是确诊肠重复畸形的金标准，而放射学检查只能作为辅助诊断

手段[7]。在国内外对儿童肠重复畸形的确诊主要依赖于术中探查所见，以及少部分的术前超声、CT 等检

查。由于大部分有症状的肠重复畸形在发病时往往病程短、病情急，因此术前确诊显得格外重要，尽早
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确诊有助于及时采取治疗措施，从而显著改善预后。鉴于肠重复畸形不同辅助检查技术在特异性、敏感

性及适用场景存在差异，本研究通过系统性归纳影像学与内镜技术的临床优势及局限性(见图 4)，并整合

多模态影像学特征与病理分型之间的关联性，构建了一套以超声初筛为核心、分层递进式影像学检查为

导向的优化诊断路径(见图 5)，旨在提升术前确诊率，并为个体化诊疗决策提供指导。 
 

 
Figure 4. Merits and limitations of various diagnostic modalities 
图 4. 不同辅助检查的优势与局限性 
 

 
Figure 5. Evidence-based optimization flowchart for multimodality imaging diagnosis of intestinal duplications 
图 5. 肠重复畸形多模态影像学诊断路径优化流程图 
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6. 治疗 

目前针对肠重复畸形的有效治疗办法主要是手术治疗，具体的手术方式通常需要根据重复畸形的位

置、以及与周围组织的解剖关系等因素来确定。 
由于位于十二指肠重复畸形毗邻组织多且解剖关系复杂，所以与其他部位的重复畸形相比，其手术

方式更为多样，每种手术方式所首要解决的问题也各不相同。十二指肠重复畸形的手术方式主要包括重

复畸形切除术、开窗内引流术、囊肿部分切除术、胰十二指肠切除术等，其中重复畸形切除被认为是较

为理想的手术方式。但由于位于十二指肠降部内侧的重复畸形靠近十二指肠壶腹部，与胰胆管关系密切，

强行切除病灶术后并发症多，患者术后生活质量差，为减小手术创伤，目前开展了在内镜直视下囊肿开

窗引流术，使囊肿缩小，解除病灶对周围组织的压迫及梗阻，缓解症状[31] [32]。内镜下手术相较于传统

手术切除方式，具有诸多优势，它能够直接对十二指肠中的囊性肿块进行可视化操作，并对十二指肠大

乳头进行准确定位[31]，可以有效防止术中破坏，避免引发胰液及胆汁流入腹腔引起腹膜炎等严重并发症。

有学者指出十二指肠重复畸形可能含有异位黏膜组织，存在恶变风险，因此在内镜下进行开窗治疗的同

时，还应将重复畸形内黏膜组织全部剥除，以降低远期并发症的发生概率以及恶变风险[33]。Milashka-
Brihay M 等[34]在 2023 年采用内窥镜超声(EUS)引导的方式，对十二指肠重复畸形实施内窥镜水下套扎

切除术和内窥镜囊肿切除术，这两种切除术在尽可能避免手术切除后相关并发症的同时，也为了防范恶

性转化风险，建议术后进行内窥镜随访。 
对于回肠重复畸形，有学者指出即便是偶然诊断出的无症状病例也应当进行切除，以防止潜在的并

发症，如穿孔、肠道出血和因肠扭转或肠套叠造成的肠梗阻等[35] [36]，此外，肠重复畸形存在腺癌或胃

肠道间质瘤的恶变潜能，也不可忽视[30]。目前，针对无症状患儿是否需要手术存在争议，一部分学者认

为由于 1 岁以后并发症发生率较高，建议在 6 个月内行手术切除[37]。 
达芬奇机器人(Da Vinci robot)手术系统引领了微创外科向精准化、智能化方向的范式革新。2001 年，

德国 Meininger 团队[38]为 10 岁女童实施全球首例机器人辅助胃底折叠术，该手术开创了机器人手术在

小儿外科应用的先河。我国儿科机器人手术发展相对较慢，香港玛丽医院直至 2007 年才完成首例儿童机

器人胃底折叠术[39]。2022 年金益等[40]的对照研究证实：相较传统腹腔镜组，达芬奇手术组术后禁食时

长、住院周期及并发症发生率均呈统计学显著降低(P < 0.05)，但两组手术耗时无显著差异。 
综合来看，腹腔镜微创手术仍是当前临床常用手术治疗方式。手术原则是尽量只切除重复畸形的肠

道部分，然而大部分重复肠道畸形形状不规则，并且与相邻的主肠管存在共同的分支血管，为了完全清

除病变并防止复发，有时需要切除部分正常肠管，但需确保剩余肠管保持在正常范围内，以免术后出现

营养不良[10]，因此，术前根据辅助检查掌握肠重复畸形的类型、大小、位置以及相邻肠道的血液供应情

况，对手术的成功具有十分重要的意义。 

7. 展望  

在治疗 ID 方面，达芬奇机器人(Da Vinci robot)手术系统的核心优势在于高清放大成像系统。这使得

手术无需将肠管拖出体外即可完成，也省去了肠切除吻合环节。相比传统开腹与腹腔镜技术，该方式显

著降低了术后肠粘连、肠梗阻和肠瘘风险，有利于患儿肠道功能更快恢复并缩短住院时间，体现了其安

全性和可行性。尽管如此，该技术在临床推广层面仍面临诸多亟待突破的瓶颈：其高昂的实施成本(包括

设备购置、维护及耗材费用)、显著延长的手术及麻醉时间(增加了患者风险与恢复期负担)，以及核心操

作部件——机器人手臂——因缺失关键性的力反馈机制与触觉感知功能，导致术中必须依赖高度精细的

视觉操作，这不仅提升了操作门槛，也潜藏着难以预判的组织损伤风险。这些核心挑战构成了该技术广
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泛应用的显著障碍。 
当前研究已明确 ID 的临床特征与治疗策略，但其分子与遗传机制仍待进一步深入探究。结合高通量

测序、类器官模型以及基因编辑技术等先进手段，未来有望揭示 ID 的病理本质，以及加强多学科之前的

合作，从而进一步推动精准诊疗发展，降低儿童患者的手术依赖与远期并发症的发生风险。 
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