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內臟位置異常的特徵包括腹腔及胸腔內器官位置改變，這是一個

罕見的先天異常，發生率大約從1/4,000到1/20,000。進一步的分類為單
獨右心症、內臟異位合併左心症、內臟異位合併右心症（也稱為完全性

內臟異位）及側畸症。

本文報告一位過去病史有胃潰瘍及胃食道逆流的12歲女孩，因上
腹痛合併解血便而意外發現有側畸症。病人胸部X光檢查發現右側橫膈
膜下有胃的氣體；腹部電腦斷層掃描發現病人的胃、脾臟及膽囊在右側

腹腔，肝臟在兩側腹腔皆有，而左側腹腔肝臟較大。由上述影像學檢查

意外發現病人為內臟位置異常中的側畸症。病人住院治療7天，經一系
列檢查後，除內臟異位外並無其他相關之先天性心臟病及無脾症等嚴重

病症，於臨床症狀明顯改善後出院。
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前　　言

內臟異位是一罕見的情形，16世紀
時由Fabricius在人類身上發現並第一次
報告此類病例，其發生率大約從1/4,000
到1/20,000[1-3]。

內臟位置正常(situs solitus)指的是
心臟在胸腔的左側，胃及脾臟在腹腔

的左側，肝臟及膽囊在腹腔的右側，

右肺有三個肺葉而左肺有二個肺葉。

內臟位置異常(situs anomalies)是指內臟
的位置不在一般正常的位置上，主要

包括內臟異位症(situs inversus)及內臟

位置未確定(situs indeterminus)或是稱
為側畸症(situs ambiguous 或 heterotaxy 
syndrome)。內臟異位症又分完全性內臟
異位(situs inversus totalis)、內臟異位合
併左心症(situs inversus with levocardia)
及單獨右心症(isolated dextrocardia)；而
側畸症有許多的變異情形，主要的2大
類為無脾症（asplenia syndrome或稱為
right isomerism, bilateral right-sidedness）
及多脾症(polysplenia syndrome或稱為left 
isomerism, bilateral left-sidedness)[4-6]。

這些罕見的個案大多是因為其他的

症狀或是疾病作檢查時意外發現，其合
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併有先天性心臟病及先天性纖毛運動異

常症(primary ciliary dyskinesia)等疾病的
情形比一般人高。

病例報告

病人是一位12歲女童，並無高血
壓、糖尿病、心臟病等全身性疾病，無

手術病史，亦無任何家族史。僅一年多

前因為上腹痛合併血便住院，經安排上

消化道內視鏡檢查發現有胃潰瘍及胃食

道逆流。病人於住院前二週開始斷斷續

續因為上腹痛合併嘔吐而至門診就診，

經安排上消化道內視鏡檢查發現有輕度

逆流性食道炎及胃炎，後續於門診持續

用藥治療。病人於住院當天有解二次

血便情形，故送至本院急診室並安排

住院治療。抽血檢查並無明顯發炎情

形(WBC:5,300/μL, N/L:50.3/40.6, CRP: 
0.008 mg/dL)，血紅素、肝功能、腎功
能、電解質、澱粉酵素及脂解酵素都在

正常範圍內(Hb:12.4 g/dL, GOT:15.3 U/L, 
GPT:7.3 U/L, BUN:7.8 mg/dL, Creatinine: 
0.59 mg/dL, Na:139 mmol/L, K:4.36 mmol/
L, Amylase: 80 U/L,Lipase: 20 U/L, r-GT:9 
U/L)。

胸部X光檢查隱約發現右側橫膈膜
下有胃部氣體（圖1），大腸纖維鏡檢查
結果為輕度外痔並無其他病灶；腹部電

腦斷層掃描發現病人的胃及脾臟在右側

腹腔、胰臟偏右腹腔、膽囊在腹腔中間

偏右側、肝臟在兩側腹腔皆有而左側腹

腔肝臟較右側腹腔大（圖2）；大腸鋇劑
顯影檢查發現大腸位置正常（圖3）。由
上述影像學檢查意外發現病人為內臟位

置異常分類中的側畸症，因此類個案有

較高的機會合併先天性心臟病，故會診

心臟科醫師安排心臟超音波檢查，檢查

圖2　胃（細箭號）在右側腹腔、脾臟（箭
頭）在右側有數顆、胰臟在右側腹
腔、肝臟在腹腔兩側皆有，左側腹
腔肝臟較右側腹腔大、膽囊（粗箭
號）在腹腔中間偏右側

圖1　胃部氣體在右側橫膈膜下

圖3　左圖為大腸鋇劑檢查當天的影像，可
看到升結腸、橫結腸及降結腸。右
圖為大腸鋇劑檢查第二天的影像，
可看到左側降結腸存留的顯影劑，
故可知大腸無異位情形
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結果正常。病人住院治療7天，經一系列
檢查後，除內臟異位外並無其他相關之

先天性心臟病及無脾症等嚴重病症，於

臨床症狀明顯改善後出院。

討　　論

內臟異位在各人種及不同性別的發

生率並沒有明顯差異 [3]。有內臟異位的

人約3-9%會有心臟異常的情形，約25%
會有先天性纖毛運動異常症，而先天性

纖毛運動異常症的病人約50%會有內臟
異位的情形[7-9]。先天性纖毛運動異常症

的病人容易造成慢性呼吸道感染、鼻竇

炎及男性不孕症等情形[10,11]。若病人合併

有支氣管擴張症、鼻竇炎及內臟異位症

時就診斷為卡塔格氏症候群(Kartagener's 
syndrome)，此症常因纖毛不活動或不正
常的拍動而導致纖毛無法有效地清除呼

吸道的分泌物，進而引起一些臨床的問

題，最主要的併發症是肺部感染[12]。

內臟位置正常(situs solitus)就是指
一般人胸腔及腹腔的內臟器官位置，也

就是心臟在胸腔的左側，胃及脾臟在腹

腔的左側，肝臟及膽囊在腹腔的右側，

右肺有三個肺葉而左肺有二個肺葉，其

先天性心臟病的機率小於1%[13,14]；內臟

異位合併右心症也就是所謂的完全性內

臟異位，其為胸腔及腹腔的臟器位置以

身體縱切面為中心左右相反（心臟在胸

腔右側、左肺有三個肺葉及右肺有二個

肺葉、胃及脾臟在右側腹腔、肝臟及膽

囊在左側腹腔），此為內臟異位中最常

見的情形，其發生先天性心臟病的機率

約3-5%，存活率與一般正常人差不多
[13,14]；內臟異位合併左心症是指心臟在正

常位置（胸腔左側）而其他胸腔及腹腔

的器官位置皆左右相反，其先天性心臟

病的機率約95%[14]，這些病人只有5-13%
可以活超過5歲，主要的死因大多是因為
嚴重的先天性心臟病所導致[15]。

當內臟位置異常且無法分類為內臟

異位症時稱之為側畸症，此症的發生率

約1/20,000[10]。側畸症在胸腔及腹腔內器

官及血管的位置異常情形變異較多，最

主要分為2大類：(1)無脾症：肝臟置中、
無脾臟、雙套右心房、左右肺皆為三個

肺葉，常伴隨嚴重的心臟病和呼吸窘

迫，最常見的心臟異常是完全肺靜脈回

流。(2)多脾症：多個小的脾臟、雙套左
心房、左右肺皆為二個肺葉，最常見的

心血管異常是奇靜脈連接下腔靜脈，常

伴隨較不嚴重的先天性心臟病[7-9,16,17]。

側畸症比內臟異位症有更多嚴重的

合併症。側畸症的病人約90-99%會有
嚴重先天性心臟病的情形，包括：心房

中膈缺損、心室中膈缺損、房室中膈缺

損、肺動脈狹窄或閉鎖、肺靜脈回流或

是其他靜脈異常情形[16]。側畸症合併無

脾症的病人幾乎都有心臟異常的情形(99-
100%)[14]，而側畸症合併多脾症的病人大

部份都有心臟異常的情形(90%)[13,14,18]。

側畸症的病人會有較高的死亡率，主要

是因為有嚴重的心臟疾病，在無脾症的

病人出生後第一年的死亡率約79%，而
多脾症病人出生後第一年的死亡率約

61%[19]。無脾症的病人因為有較高的機

會發生細菌性敗血症的嚴重感染，因此

在嬰幼兒時期的死亡率比多脾症的病人

高[20]。因此無脾症患者需考慮是否每日

使用預防性抗生素治療[4]。

一個統計146位多脾症案例的研究
可得知，約50%的病人會在出生4個月內
死亡，只有5%的個案會存活到青少年期
[18]；另一個統計19位成年人有內臟位置
異常的研究，結果發現其中有8個病人為
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側畸症中的多脾症但是沒有先天性心臟

病的情形，這顯示嚴重的心臟病是影響

病人存活的最主要因素[7]。

一般來說，心臟發育異常可發生於

懷孕早期第3週，腸道發育異常可發生
在懷孕早期第5週到第6週的時候[21]。若

發現為右心症時，其腹腔內臟位置正常

（即為單獨右心症）的機率為32-35%，
腹腔內臟異位（即為完全性內臟異位）

的機率為35-39%，腹腔內臟位置無法確
定（即為側畸症）的機率為26-28%[22]。

孕婦懷孕早期若檢查出胎兒有內臟異位

時，則要更仔細檢查胎兒胸腔及腹腔內

器官及血管異常的情形。因超音波儀

器、技術及經驗的進步，所已大幅增加

胎兒內臟異位及先天性心臟病診斷的準

確性[23-25]。約在懷孕16-20週時可以清晰
的看到胎兒心臟及其它器官結構，可以

安排較詳細的超音波檢查，並及早診斷

胎兒內臟異位的情形。

在作理學檢查若發現有心音在右

側或肝臟觸診在左側，或胸部X光發現
心臟在右側或是胃氣體在右側橫膈下，

或心電圖檢查顯示右心症時（導極I的P
波、T波及QRS complex都是倒置的；導
極aVR的P波及QRS complex為正的），
需懷疑病人有內臟位置異常情形，此時

需作進一步的檢查與評估[26-28]。可先安

排腹部超音波檢查評估各內臟、下腔靜

脈及腹主動脈的位置，並需注意是否有

脾臟異常或無脾臟情形，再將內臟位置

異常分類為單獨右心症、完全性內臟異

位、內臟異位合併左心症及側畸症等。

之後再安排心臟超音波或血管攝影檢查

以評估心房、心室及大血管的構造及位

置。若對病人的器官構造仍然有疑惑時

可考慮安排電腦斷層及核磁共振檢查
[6,9,17,29]。
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A Case Report of Situs Ambiguous

Chen-Wei Yu1, Yuan-Ming Tsai2, Po-Chung Chen1,
Ruey-Juen Chen1, Chou-Yuan Ko1 and Kuo-Yue Liao3

Situs anomalies are characterized by the transposition of abdominal and thoracic viscera 
and vascular organs. It is a rare congenital anomaly, with an incidence varying from between 
1/4,000~1/20,000 live births. It can be classified into isolated dextrocardia, situs inversus with 
levocardia, situs inversus with dextrocardia (so-called situs inversus totalis) and situs ambiguous.

We report a case of unexpectedly discovered situs ambiguous. The patient was a 12-year-
old girl who had a history of peptic ulcer and gastroesophageal reflux disease and presented 
with epigastric pain and bloody stool. Her chest X-ray showed gastric gas below the right 
diaphragm; abdominal computed tomography showed that her stomach, spleen and gallbladder 
were on the right side of the abdomen; however, her liver was over the midline, mainly on the 
left side. According to the aforementioned image findings, this patient was diagnosed with situs 
ambiguous. No other severe diseases such as congenital heart disease or asplenia were found after 
a series of examinations. She was hospitalized for seven days, and discharged when her clinical 
symptoms improved significantly.
(Taiwan J Fam Med 2013; 23: 203-8)   DOI: 10.3966/168232812013122304005
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