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　　克莱恩费尔特综合征(klinefelter syndrome，简称克氏综合
征)是男性特有的性染色体疾病，是男性不育的常见原因之一，
克氏综合征可伴有尿道下裂、隐睾、膈疝、腹股沟斜疝等疾病。
本文报道合并腹股沟斜疝一例，术中发现两侧双睾丸动脉。

1  临床资料
　　患儿，男，6岁，因左侧腹股沟区可复性肿物3个月就
诊。患儿为第2胎第2产，足月剖宫产，新生儿期体健，生长
发育史正常，母孕期无特殊病史，父母无遗传病。入院时查
体：身高118cm，体重24.5kg，左侧腹股沟区扪及质软肿
物，可用手法还纳腹腔，透光试验阴性，阴茎较小，长2厘

米，阴茎疲软，双侧阴囊内扪及睾丸，体积较同龄儿童小，
质地偏韧。超声测体积左侧睾丸0.26毫升，右侧睾丸0.22
毫 升。 内 分 泌辅 助 检查 ( 括 号内 为 参 考值 范 围 )： 血 促肾 上
腺皮质激素20.4pg/mL(0~46pg/mL)，垂体泌乳素6.18ng/
mL(2.1~17.7ng/mL)，孕酮 0.02ng/mL(0.28~1.22ng/mL)，
雌二醇<11.8pg/mL(0~39.8pg/mL)，卵泡生成素0.72mIU/
mL(1.4~18.1mIU/mL)，促黄体生成素0.07mIU/mL，睾酮
<7.00ng/dl(194.44~669.58ng/dl)，皮质醇3.73ng/d。外周
血染色体为47，XXY。在全身麻醉下行腹腔镜左侧腹股沟斜疝
疝囊高位结扎术，术中见两侧双睾丸动脉，睾丸动脉纤细(如
图)。手术后2日，患儿痊愈出院。

图1 左侧双睾丸动脉，睾丸动脉纤细。图2 右侧双睾丸动脉，睾丸动脉纤细。
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2  讨　论
　　克莱恩费尔特综合征，又称先天性曲精小管发育不全综合
征，由Klinefelter于1942年首先报道[1]，男性新生儿的发病率
为1/600，该病典型的核型为47，XXY，占全部克氏综合征的
80%~90%,为男性最常见的性染色体异常性疾病[2]。临床表现
具有高度差异性和时序性，在新生儿和婴儿期，多数正常，部
分表现为小阴茎，儿童期表现为轻度的阴茎外观短小、睾丸
体积略小，下肢过长，认知功能障碍等；青春期主要临床表
现为：双侧睾丸硬小，无精症，男性乳房发育，阴茎短小等。
儿童及青春前期的患者由于临床症状没有特异性，所以正确
诊断率很低，约占所有患者的10%[3]。国内儿童时期的确诊率
较低，多数集中在病例报道和产前筛查，对于儿童时期的诊断
及治疗有待进一步加强[4]。克氏综合征的低诊断率可能与医生
缺乏对睾丸的常规检查和家长对睾丸大小缺乏认识有关。本例
患儿因腹股沟斜疝就诊，体格检查时发现阴茎短小、双侧睾丸
小，遂到儿童保健科就诊，行染色体检查得以确诊。目前国内
对克氏综合征的早期筛查及诊断没有常规开展，诊断和干预明
显滞后，为提高儿童期的诊断率，因此国内专家共识建议以下
儿童人群筛查：(1)生长、发育迟缓或小阴茎、小睾丸；(2)语
言、学习或阅读障碍；(3)四肢比例失调，出现长臂和长腿[5]。
　　睾丸动脉为睾丸的主要供血动脉，睾丸各种组织结构的
生长发育、睾丸体积增大、合成分泌雄性激素等功能都必须
依靠充足的血液供应。正常情况下，睾丸动脉起于腹主动脉
前壁，与同名静脉伴行，向下经腹股沟深环进入精索，供应睾
丸和附睾。睾丸动脉的数目，左右各一支最多，占81.52%；
左侧1支、右侧2支者，占8.40%；左侧2支，右侧1支者，占
4.48%，两侧双睾丸动脉较罕见[6]。有学者认为，睾丸体积能
反映精子生产和激素水平，是衡量男性性功能的重要指标[7]。
目前我国儿童尚缺乏超声测量正常睾丸体积的参考值范围，杨
志林[8]等报道6岁中国男童的睾丸平均体积为0.52毫升，本例
患儿睾丸体积仅为正常儿童的一半。该患儿术中发现两侧双睾
丸动脉，睾丸动脉较同龄儿童明显变细，两根动脉间孤立下
行，导致睾丸供血不足，可能为睾丸体积小的解剖学因素。有
学者用超声检查克氏综合征患者的肱动脉、颈总动脉、股动
脉、腹主动脉直径较正常男性普遍缩小[9]。有报道称克氏综合
征患者睾丸内动脉血流表现出高阻抗波形，收缩期峰值尖锐狭
窄，舒张期血流低，与正常男性睾丸内动脉血流相反[10]。超声
检查可早期发现克氏综合征患者的睾丸损伤，结合临床和内分
泌评估，可能在以后的诊断和治疗中发挥更大的作用。有学者
应用超声造影检查克氏综合征患者睾丸血液灌注较同龄人明显
减慢,睾丸血流越快的患者，血中睾酮浓度越高[11]。有研究认
为，克氏综合征患者的睾丸血流量减少、局部缺氧是导致睾丸
纤维化的原因，睾丸中血管床减少是睾酮产生和释放减少的原
因[12]。动物实验表明，睾丸血流灌注减少是由于小血管减少，
睾丸纤维化和精曲小管透明化也是由于血供减少导致，二者形
成“恶性循环”[13]。胎儿期及青春前期克氏综合征患者的睾丸

组织没有明显的纤维化现象，而青春期及成年期患者呈现高度
的纤维化[14]。有研究发现，青春前期克氏综合征患者的睾丸血
管密度与青春期患者比较有显著增加[15]，另有报道，青春期前
50%的克氏综合征患者睾丸中有生殖细胞[16]，因此，青春前期
的有效治疗对患者生育能力的保留具有积极意义，从本例患儿
双侧睾丸动脉发育情况看，增加睾丸血流量可能是阻止克氏综
合征患者睾丸纤维化的方法之一，值得进一步研究和探讨。
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