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全内脏反位肝移植的研究进展

王安琪　汤睿　卢倩

【摘要】　全内脏反位（SIT）是一种非常罕见的先天性疾病，在人群中发病率极低，不患病的 SIT 人群与普

通人没有差别。但是当此类人群患病时，由于缺少对此类人群的认识，导致在对 SIT 人群进行诊断及治疗非常困

难，尤其是 SIT 人群合并终末期肝病需要进行肝移植手术时，无论是 SIT 人群作为肝移植的供者或受者，对于外

科医师而言都是巨大的挑战。本文通过查阅国内外近些年发表的 SIT 肝移植相关个案报道，对 SIT 肝移植在国内

外的发展历程，SIT 肝移植的关键步骤、预后及术后并发症等进行综述。
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【Abstract】 Situs inversus totalis (SIT) is a rare congenital condition, with an extremely low incidence. There is no
difference  between  SIT  individuals  without  onset  of  diseases  and  healthy  counterparts.  However,  when  SIT  individuals
suffer  from  diseases,  the  diagnosis  and  treatment  are  highly  challenging  due  to  insufficient  understanding  of  SIT
populations, especially for those complicated with end-stage liver disease and requiring liver transplantation. It is a huge
challenge for surgeons whether SIT individuals serve as donors or recipients of liver transplantation. In this article, recent
case reports related to liver transplantation in SIT patients were summarized, and the development, key procedures, clinical
prognosis and postoperative complications of liver transplantation in SIT patients were reviewed.
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全内脏反位（situs inversus totalis，SIT）是一种

先天性疾病，在人群中的发病率约为 0.01%[1-7]，男性

比女性约为 1.5∶1.0，属于极其罕见的种类。其病因

目前尚不清楚，通常认为与基因缺陷有关。

SIT 的特征性表现是以人体冠状面为中线，所有

器官相对于中线呈“镜像”的对称分布，通常表现为

右心、左肝、右胰等，甚至血管相较于常人也有不小

的差异，所以这类人也被称为“镜面人”[8-13]。不患

病的 SIT 患者与常人无异，能够正常工作和生活，但

一旦患病，会给医疗上的诊断和治疗带来很大的不

便。国内外对于 SIT 人群有一定数量的报道，但大多

是进行常规的手术，关于肝移植的报道非常罕见，因
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此，本文将对有关情况进行综述。 

1    SIT 肝移植发展历程

在过去，由于肝脏在解剖上的不完全对称性，尤

其是 SIT 人群的血管和肝脏位置的复杂性，肝移植对

于 SIT 患者来说是绝对的禁忌证[14]。SIT 导致独特的

血管解剖，需要准确定位移植物，对医师来说是不小

的挑战。不仅需要在术前对患者肝脏进行必要的影像

学检查，充分了解及评估患者肝脏的情况，还对术者

的操作习惯等是一项考验[15-16]。因此，局限于 SIT 的

发病率及手术难度，即便是作为治疗终末期肝病最有

效的治疗手段，世界范围内报道的此类病例数仍然较

少。笔者总结了国内外 SIT 肝移植相关报道，国外报

道的 SIT 人群分别作为肝移植受者和供者的案例见附

表 1 和附表 2，国内报道的 SIT 人群分别作为肝移植

受者和供者的案例见附表 3 和附表 4（扫描二维码

1 可见）。
  

 

扫描二维码 1可见国内外报道的 SIT 人群分别作为

肝移植受者和供者的案例

世界首例 SIT 肝移植是 Raynor 等[17] 于 1988 年

报道的，1 例 SIT 患儿因先天性胆道闭锁在 10 周时

进行了葛西手术，后由于反复出现胆管炎并出现终末

期肝衰竭，在 4.8 岁时接受肝移植，供肝的解剖右叶

覆盖在右侧的胃上，肝静脉、肝动脉、门静脉均采用

端端吻合的方式，该患儿术后随访 7 个月，恢复良

好。自此之后，移植界关于 SIT 人群的研究不断在开

展，从最开始的技术受限，仅针对 SIT 受者开展肝移

植，到后来针对 SIT 受者和供者的肝移植，以及活

体 SIT 人群作为供者和受者，医师们积累了更多的手

术经验，并优化了手术步骤和操作技术，使得 SIT 肝

移植手术得到进一步改进和完善。而在国内，第 1 例

SIT 肝移植是 1990 年于原华西医科大学附属第一医

院团队完成的[18]，术中采取下腔、门静脉与上腔静脉

体外转流来维持血流动力稳定，同时应用供者髂内动

脉搭桥来解决肝动脉长度不够无法吻合的问题。患者

术后 12 d 死于铜绿假单胞菌败血症引发的呼吸循环

衰竭。第 2 例是于 2004 年在北京医院完成 [19]，成

功施行了原位肝移植术。第 3 例是 2005 年由原第二

军医大学东方肝胆外科医院团队完成[20]，术中未进行

体外静脉流转，术后患者恢复顺利，没有明显的并

发症。

可以看到，关于 SIT 人群的肝移植，国内外最初

报道的时间相差不大，关于供肝的选择方面，从最初

的全肝肝移植，发展到后来的部分肝脏的肝移植，其

中又包括活体肝移植及劈离式肝移植。其中，SIT 人

群的全肝肝移植基本与其他终末期肝病进行肝移植的

发展历程相似。而部分肝移植中，左半肝移植对于未

成年男性来说，通常无法达到足够的肝脏体积从而无

法满足受者的代谢需求，因此通常需要使用右半肝。

有研究表明，采用右后段移植物进行活体肝移植对

于 SIT 患者是可行的[21]。而在儿童肝移植中，一般来

说，由移植物的大小引发问题的可能性几乎不存在，

因此左肝移植是可以接受的。有报道称，1 例 6 月龄

的 SIT 患儿因先天性胆道闭锁而接受了肝移植，供肝

来自患儿母亲左半肝，术后患儿恢复很快，在后续随

访中维持健康[22]。

当然，无论是哪种类型的肝脏，都需要结合

SIT 患 者 自 身 和 供 肝 情 况 综 合 考 虑 以 下 几 方 面 ：

（1）供者所提供的肝脏是否足够受者所用；（2）计

划获取的肝脏能否满足受者的代谢需求；（3）移植

物的特殊解剖学。不仅如此，在获得任何类型的肝移

植物时，最重要的是获得具有可重建门静脉、肝动

脉、肝静脉和胆管的肝移植物，这应在术前使用三

维 CT 进行充分规划，并考虑移植物的体积和潜在的

充血区域[23]。 

2    SIT 肝移植中的关键步骤

1996 年，Herrera 等[24] 成功进行了 SIT 患者的原

位肝移植，将整个供肝植入受者体内，并在随访 2 年

后发现受者的状况良好。然而，由于下腔静脉在腹部

中线交叉，采用全肝肝移植术时可能面临肝下下腔静

脉吻合的问题。另一方面，Falchetti 等[25] 首次报道了

使用小尺寸移植物的情况，其中受者存在肝下下腔静

脉缺失，供者的肝上静脉与受者的肝上下腔静脉进行

了吻合。然而，这种移植物的定位会导致供肝的右叶

位于脊柱和胃上方，可能造成器官之间的挤压，引起

静脉扭转或移植物移位，从而影响器官的血液供应和
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功能。因此，在进行肝移植前，如何正确摆放供肝是

需要优先考虑的问题。由于 SIT 患者的特殊性，将供

肝植入受者的方式至关重要。这是因为供肝的正确植

入方式直接影响着移植后的肝功能和受者的生存率。

供肝的准确定位和稳固植入是确保供肝在受者体内获

得足够血液供应的关键。适当的供肝植入方式可以确

保供肝与受者的血管、胆管和组织结构的良好连接，

从而促进正常的血液供应和胆汁排泄，保证肝脏的正

常功能恢复。此外，正确的植入方式还可以减少手术

并发症的发生，并提高术后移植物存活率和促进受者

术后康复[26]。因此，供肝植入方式在 SIT 肝移植中被

认为是至关重要的步骤。 

2.1    供肝的选择和摆放

首先，若移植物为全肝，有几种常见的供肝定位

方法[1, 27]。首先是将供肝进行 180°翻转，即向后翻转

或面向后。其次，可以将供肝水平方向顺时针转动

45°（图 1A）或 90°（图 1B）。在 45°旋转的情况

下，左外叶指向左下腹，使得供肝左叶尖端朝向左结

肠旁沟，右叶位于受者病肝位置。在 90°旋转的情况

下，供肝左叶尖端朝向受者的左髂窝，右叶位于受者

的左上腹。这些定位方式有多项优势，包括减轻肝右

叶对胃的压迫、避免因供肝体积比例不合适而产生的

风险、腔静脉吻合后避免血栓形成，并有利于肝动

脉、胆管和门静脉的吻合。选择适当的定位方式是确

保供肝成功植入，以助于血管通畅和器官功能恢复的

关键。这些方法在 SIT 肝移植中得到广泛应用，提高

了手术的成功率和患者的预后。

除了旋转和摆放整个供肝的方式，还可以选择减

体积的肝脏进行移植[28]，即部分供肝肝移植。通过切

除供肝的左外叶，剩余部分被植入受者体内，这样做

的目的是避免移植物过大导致放置空间不足，减轻血

管受压的情况。在选择减体积的 SIT 肝脏时，可以相

对灵活地将左半肝或右半肝放置在原位，或根据血管

和脉管吻合的需要稍作调整。由于是减体积的肝脏，

无需考虑腹腔内的空间是否足够容纳移植物。这种方

法提供了一种灵活且有效的方式来解决移植物大小和

放置空间的问题。

无论采用哪种摆放方式，将供肝植入体内都需要

非常谨慎和精确的操作，以确保手术效果和患者的安

全。因此，此类手术后供肝位置的保持成为关系手术

成败的关键。通常可采用将供肝残留镰状韧带和受者

周围膈肌、腹膜等缝合的方法进行固定。Tucker 等[29]

报道了 1 例 SIT 患者肝移植，将三腔二囊管注入生理

盐水后充填于左上腹后成功维持供肝位置，并在手术

结束前将供肝右三角韧带与腹壁固定。这一方法的优

点在于简化了手术操作，最大限度保证了脉管解剖结

构原有的完整性，但由于受者的胆管长度把握比较困

难，容易扭曲，因此尽管将供肝进行了适当固定，患
 

注：A 图为供肝水平顺时针旋转 45°；B 图为供肝水平顺时针旋转 90°。

图 1    供肝水平顺时针旋转示意图

Figure 1    Schematic diagram of horizontal clockwise rotation of the donor liver
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者术后 5 个月时供肝仍然发生旋转和移位，供肝右半

肝最终完全转至并固定于左上腹，造成胆管吻合口扭

转和狭窄，这是本例发生胆管并发症的主要原因。因

此，如何将供肝妥善固定以防止因供肝旋转和移位造

成的胆管并发症是此类手术需要解决的关键问题。除

此之外，必须准确吻合血管和胆管系统，以确保正常

血液供应和胆汁排泄。 

2.2    脉管吻合

相较于普通人，SIT 患者的解剖学变异通常导致

多种血管异常和内脏错位，包括肝移植物和血管的异

常定位和走形。根据 Mattei 等[30] 在 1998 年发表的一

篇关于 26 例 SIT 患者的报道，其中有 69% 的患者存

在十二指肠前位的门静脉，50% 存在肝下下腔静脉缺

失，35% 存在异常的肝动脉血供，包括副肝动脉血

供。因此，在获取供肝的同时，保留最大长度的肝上

下腔静脉和肝下下腔静脉，收集髂动脉和静脉移植物

及可能用到的颈动脉和颈静脉移植物非常必要，以确

保各种吻合管道能够与受者对接上。针对 SIT 患者的

血管异常和内脏错位，血管和脉管的吻合过程需要更

加谨慎和精确。在血管吻合时，特别要注意避免血管

的扭曲，以免造成肝脏缺血缺氧等严重后果。一些文

献提到可以采用充气胃球囊或组织扩张器来解决血管

扭曲问题[31-32]，但这些方法的有效性和可行性需要进

一步研究验证。此外，背驮式植入技术也被建议用于

血管吻合，通过结扎和分割肝短静脉，动员移植物的

肝后腔静脉，以形成无张力的端端吻合腔静脉。在胆

道的吻合方面，各种方法都有各自的优缺点，但胆道

扭转和胆汁淤积是常见并发症。因此，Roux-en-Y 胆

肠吻合方式被广泛应用，以减少胆道并发症的发生。

在对 SIT 患者进行血管和脉管吻合时，应尽量选

择将肝上下腔静脉与下腔静脉进行端侧吻合，以最大

限度减少下腔静脉扭曲的风险。门静脉和肝动脉的吻

合应采用常规的端端吻合。同时，为了克服血管异常

和内脏错位带来的困难，收集供者的髂动脉和静脉以

及颈动脉和颈静脉作备用是必要的。而在解决血管狭

窄等问题时，可以考虑使用血管支架或其他辅助支持

方法，以恢复肝脏的正常血液供应和回流。 

3    SIT 肝移植的预后和并发症

对于 SIT 肝移植，由于 SIT 患者的特殊性，术后

需要特别关注以下几个方面：首先，供肝摆放是否会

引起血管受压，导致血管狭窄。血管和胆道的狭窄可

能导致肝脏出现缺血性坏死和胆道梗阻，严重时甚至

危及生命。在进行脉管吻合时，必须特别小心，确保

吻合时不损伤门静脉血管，以减少由于操作失误而导

致的移植问题。此外，术前存在血栓的情况下，还要

注意预防术后狭窄处的血栓形成。术后还应特别关注

患者的肝动脉、门静脉和下腔血流情况，如有不通畅

需及时处理，必要时可进行血管支架植入。其次，胆

漏和胆道梗阻也是术后常见问题，尤其是因手术改变

了原有的解剖位置，可能会引起胆道并发症。根据以

往的文献回顾，采用 Roux-en-Y 胆肠吻合术式可以大

大降低胆道并发症的发生率[14, 33-35]。除此之外，还有

一些文献提到了受者和供者均为 SIT 患者的罕见情

况[36-37]，受者在随访的 20 个月内恢复良好，未出现

任何并发症，预后与上述描述的几种情况相当。

通过往期文献回顾，除了上述特殊并发症，普通

肝移植和 SIT 肝移植在术后的一些常见并发症发生率

相当。这些并发症包括急性和慢性排斥反应、原发病

的进展（尤其是病毒性肝炎或肝癌的患者可能面临复

发的风险）、感染和代谢并发症（如糖尿病、高血压

和高尿酸血症等）等[38-41]。此外，<5% 的患者在术后

可能出现移植肝失功，表现为血液动力学不稳定、肾

功能不全、凝血酶原时间延长、转氨酶升高和血糖降

低等。这些问题也值得关注。

总之，无论是 SIT 肝移植还是普通肝移植，术后

并发症都是需要关注的重要问题，且 SIT 肝移植存在

一些特殊并发症需要特别关注。 

4    小　结

本文探讨了 SIT 患者进行肝移植的独特挑战和发

展历程。尽管 SIT 是一种罕见的先天性疾病，但通过

技术的不断改进和手术经验的积累，SIT 肝移植逐渐

从禁忌证发展为一项可行的治疗选择。本文重点强调

了供肝的选择和正确摆放，以及在脉管吻合过程中需

要特别注意的解剖学变异。此外，术后并发症是关注

的焦点，包括特殊的供肝摆放引起的问题和一般性的

肝移植术后并发症。总体而言，SIT 肝移植需要精密

的手术规划和高度的专业技能，在经验丰富的医疗团

队的指导下，这一领域已经取得了显著的进展，为患

者提供了一种有效的治疗选择。
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