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　　全内脏反位（ｓｉｔｕｓｉｎｖｅｒｓｕｓｔｏｔａｌｉｓ，ＳＩＴ）又称“镜
面人”或“镜像人”，是一种较为罕见的先天发育异

常，发病率约为１／２５０００～１／８０００。临床分为部分
内脏反位和全内脏反位两种，前者发病率更低，多伴

有其他畸形，通常寿命短于正常人；后者即“镜面

人”，全部内脏位置呈１８０°反位，心、肝、肺、胃、脾、
肠管等脏器位置与普通人正好左右相反，正如在镜

子中的影像一样而得名，头颅五官、四肢体表未见异

常［１２］。本文报道１例全球罕见 ＳＩＴ合并搏动性耳
鸣的患者，临床资料如下。

１　临床资料

患者，女，４６岁，因左耳耳鸣２个月于２０１９年
８月１日入院。患者自诉２个月前突发左耳耳鸣，为
吹风样，进行性加重，耳鸣呈搏动性与心跳频率一

致，不伴听力下降，无眩晕、呕吐等症状，因耳鸣持续

存在且不见好转遂至安徽医科大学附属省立医院就

诊。查体：生命体征正常，神志清楚，双侧外耳道通

畅，双耳鼓膜完整，标志清，安静环境下行颈部按压

试验，患者诉耳鸣声音逐渐减弱至消失，纯音电测听

及声导抗结果未见异常，头颅 ＣＴ示：左侧乙状窦骨
壁部分缺损（图１Ａ），遂拟“搏动性耳鸣”收住入院。
入院后予以完善相关检查，头颅 ＭＲＩ示：右侧椎动
脉狭窄（图 １Ｂ）；胸部 ＣＴ示：右位心，心尖指向右
侧，心脏及大血管位置呈镜面样反转，胃泡在右侧

（图１Ｃ），影像学图片由３ＤＳｌｉｃｅｒ４．１１版本重建软
件完成 （ｈｔｔｐｓ：／／ｄｏｗｎｌｏａｄ．ｓｌｉｃｅｒ．ｏｒｇ／）。

患者血压１２４／８４ｍｍＨｇ，血红蛋白１２５ｇ／Ｌ，其
余各项指标正常，遂于全麻下作左耳耳后 Ｃ型切
口，切开皮肤及皮下组织，做蒂在后的耳后颞肌筋膜

瓣，常规行完壁式乳突轮廓化，充分磨除乙状窦周围

气房暴露乙状窦壁缺损处，见搏动的蓝紫色乙状窦，

以骨蜡复合体密封骨质缺损处，直至未见血管明显

搏动，骨蜡表面覆盖颞肌筋膜瓣，逐层缝合并加压包

扎，术后予以抗炎及营养支持。术后３ｄ患者诉耳
鸣消失，术后３个月及术后１年随访均未见复发。

图１　患者影像学图片　Ａ：头颅ＣＴ示左侧乙状窦骨壁部分缺损；Ｂ：头颅ＭＲＩ示右侧椎动脉狭窄；Ｃ：胸部ＣＴ示心尖指向右
侧，心脏及大血管位置呈镜面样反转，胃泡在右侧
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２　讨论

目前研究认为ＳＩＴ患者表现为常染色体隐性遗
传模式，可能与 ＤＮＡＨ１１、左撇子基因、结节基因和
ＺＩＣ３、ＡＣＶＲ２Ｂ和Ｐｉｔｘｚ基因变异有关，导致内脏极
性反转，但具体致病机制及致病基因仍不明确［３］。

一般ＳＩＴ患者无异常表现，当拍胸片或超声时得以
发现，国内外文献报道ＳＩＴ最常表现为心脏异常，肝
和脾有多种类型，从畸形到错位，再到脾或胆管结构

缺失，胃肠道有各种旋转不良异常，另有报道认为

Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征可能与ＳＩＴ患者共存［４５］。

搏动性耳鸣属于客观性耳鸣的一种类型，它被

定义为声音的来源与血管搏动相关。它的特点是耳

鸣的声音与心跳同步，压颈试验常为阳性，根据其发

生部位可以分为动脉性、动静脉性或静脉性［６］。其

发生机制目前考虑由颅内静脉系统的解剖变异导致

血流紊乱，好发部位是横窦、乙状窦和颈静脉球［７］。

搏动性耳鸣的发生具有明显的性别差异，女性多于

男性，右侧多于左侧，可能的解释是女性右侧颈静脉

引流优势［８］。搏动性耳鸣是一种少见的致残性疾

病，据流行病学统计搏动性耳鸣约占所有耳鸣病例

的１０％，可显著损害生活质量，在严重的病例中增
加自杀风险［９］。目前已经报道有多种可以导致搏

动性耳鸣的病因，包括乙状窦憩室、乙状窦壁异常、

颈静脉球高位、横窦和乙状窦狭窄、硬脑膜动静脉畸

形、特发性高血压、动脉瘤、动脉夹层、动脉粥样硬

化、贫血、甲亢等［１０］。

搏动性耳鸣的诊断流程尚缺乏规范统一的标

准，目前搏动性耳鸣的诊断主要依托于颈部按压试

验与影像学检查。颈部按压试验作为搏动性耳鸣的

初步检查手段，操作简单且有较好的检出率，但对于

颈动脉狭窄的患者可能会造成短暂脑缺血等不良后

果，尽管发生率低，仍应慎重。颞骨 ＣＴ对于乙状窦
骨质缺损的诊断灵敏度较高，而横窦狭窄及颈静脉

球高位等头颈部血管解剖变异多由磁共振成像检

出，对于少见的硬脑膜瘘所致搏动性耳鸣可能需要

数字减影血管造影技术（ＤＳＡ）来判定［１１１３］。最新

研究指出４Ｄｆｌｏｗ磁共振成像可以检测由狭窄或乙
状窦异常引起的血流动力学异常，并且认为横窦和

乙状窦的血流动力学测量或可以作为静脉性搏动性

耳鸣诊断和治疗中的无创性生物标志物［１４］。尽管

诊断搏动性耳鸣的方法多种多样，但仍有约１５％的
患者无法发现确切的病因。

关于搏动性耳鸣的治疗方案主要包括血管介入

手术和外科修补手术或切除手术，但搏动性耳鸣成

因各异且多数为个案发生，缺乏各种方式治疗搏动

性耳鸣的大样本研究，故而目前对于搏动性耳鸣的

长期疗效尚无法预测［１５１６］。本研究中ＳＩＴ患者合并
搏动性耳鸣更是全球罕见，我们利用骨蜡复合体以

及颞肌筋膜瓣封堵缺损的乙状窦骨壁，患者预后良

好，术后６个月及１年随访未见复发，患者搏动性耳
鸣的成因与其右侧椎动脉狭窄是否有联系尚不明

确。搏动性耳鸣的发生右侧多于左侧，目前认为

ＳＩＴ患者头颅五官不存在反转，因此ＳＩＴ患者中搏动
性耳鸣的发生仍是右侧多于左侧，而本研究的病例

搏动性耳鸣发生于左侧，这可能是一个左侧的偶发

病例，另一个可能的解释是 ＳＩＴ患者大脑内某些解
剖结构可能存在反转，尽管这是基于一个 ＳＩＴ合并
搏动性耳鸣患者的推论，仍须多样本以及 ＳＩＴ患者
的脑功能分析去验证。本研究报道了全球罕见 ＳＩＴ
合并搏动性耳鸣的病例，且患者具有很好的手术预

后，为今后ＳＩＴ合并搏动性耳鸣的患者诊疗提供了
参考依据。
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·消息·

远程投稿、查稿系统启事

　　本刊采用远程稿件采编系统进行投稿、查稿等，现就有关问题说明如下。
１．作者投稿：登陆在线投稿系统（中文版），按操作提示投稿。第一次需先注册，原则上不再受理邮寄稿

件和Ｅｍａｉｌ稿件。
２．稿件查询：使用作者注册用户名和密码，可查询作者稿件审理进程和费用信息等。
３．有关投稿要求，请登陆本刊网站浏览。本刊唯一指定官方网站为：ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｘｙｏｓｂｓ．ｃｏｍ

·５４·




