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!述评!

小儿肛肠疾病的基础与临床研究

亟待加强

王维林

肛门直肠畸形是小儿消化道畸形中最为常见的疾病!由于畸形发生的复杂性及病理改变的严重性"常导
致手术遗留下许多问题和并发症"约 !"# 的患儿术后存在不同程度排便功能异常"部分患儿需要终身治疗"
给患儿#家长和社会带来负担! 目前"我国小儿外科专业区域分布极不平衡"而且尚未形成专科医师准入制
度"小儿外科的专科医师培训试点也刚刚起步"待形成制度尚需时日! 许多肛肠畸形包括一些严重畸形的患
儿一出生便在基层医院急诊手术治疗"虽然可以实现肛门解剖位置的重建"并能挽救患儿的生命"但不可否
认"基层医院中有相当一部分医生对先天性肛门直肠畸形的病理改变及相关治疗技术不甚了解"在治疗方法
的选择#手术后疗效以及远期生活质量等方面都存在一些问题"成为小儿肛肠外科医生长期关注并需不断思
考的重要课题!
一#充分认识小儿肛肠畸形病理改变的复杂性及对术后疗效的影响"慎重选择初次手术方式
先天性肛门直肠畸形的发生机制目前仍在探索中!先天性肛门直肠畸形的病理改变非常复杂"据文献报

道"除肛门闭锁外"尚存在神经#肌肉等发育缺陷"约 $%& ’ ($&的患儿还伴发其他畸形! 肛门直肠畸形患儿
盆腔病理组织学检查显示"肛周肌肉的神经末梢存在明显发育异常"表现为组织中肌梭#环层小体#球样末梢
数量减少#发育滞后"会阴部皮肤和皮下组织中的神经纤维密度较正常儿明显减少"末端骶髓的白质和灰质
层薄"中央管大"呈菱形"部分中央管闭锁! 应用神经示踪技术可发现骶髓运动神经元的数量#功能均有异常
改变"如骶髓前角运动神经元后内侧群和前内侧群神经元数量均较正常儿减少"直肠盲端位于第 $ 骶椎水平
以上"第 $###)骶神经与直肠盲端无联系! 动物实验也证实"肛门直肠畸形的胎鼠模型支配肛提肌的脊髓运
动神经元和支配直肠盲端的脊髓副交感神经元在数量#形态和分布上存在明显异常! 这些结果证明"先天性
肛门直肠畸形患儿的脊髓神经元异常是一种胚胎发育过程中的原发异常"采用神经电生理方法测定会阴*肛
门反射#脊髓*肛门反射和马尾神经诱发电位的潜伏期"并对会阴*肛门反射弧的传入#传出和骶髓中枢神经
传导情况进行定量分析"无肛儿各种反射潜伏期均有不同程度延长+其中以中枢传导时间延长最明显"潜伏
期与临床评分有明显的负相关性!无肛合并腰骶骨质异常患儿的各项潜伏期也明显延长"其中脊髓中枢传导
时间延长最明显"约为正常儿童的 $,( 倍! 说明尽管肛门直肠畸形患儿已经进行手术修复"但明显的神经功
能异常仍是导致先天性肛门直肠畸形患者术后肛门直肠功能障碍的重要因素!
因此"充分认识小儿肛肠畸形病理改变的复杂性"慎重选择手术方式"并切实履行详细的病情告知义务"

是提高肛肠外科手术质量的前提! 初次手术必须掌握好手术适应症"对于严重畸形患儿"如果医院条件和医
生经验技术不允许"应行简单的应急手术$如结肠造瘘术%"否则"术后并发症将严重影响治疗质量"甚至带来
终身遗憾!要正确认识和开展 -./0手术"因为不是所有的肛门直肠畸形患儿都适用该手术!新生儿期的根治
性手术要在围手术安全保障的前提下实施! 目前广泛开展的腹腔镜手术也要严格选择合适病例进行!
二#重视肛肠外科手术解剖重建后的功能重建问题"提高远期综合生存质量
肛门直肠畸形手术已不仅仅是制造一个能排出粪便的肛门开口"而是要求能够控制排便"使远期生存质

量接近正常儿童"这是小儿肛肠外科医师所必须面对的挑战!应用问卷调查和标准化儿童行为量表对肛门直
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肠畸形术后患儿分别从身体!心理和社会等方面进行综合调查和评估显示"排便功能障碍对肛门直肠畸形患
儿远期生活质量有显著影响"甚至影响病人的一生#具体表现为术后小儿饮食受限!缺课退学!同伴交往受限
及行为异常等"成年后在结婚!性生活等方面也存在不同程度的障碍$
所以"对于术后存在排便功能障碍的病人"家庭%医院及社会都应给与足够的关心和爱护"并积极主动进

行康复治疗$ 有条件的医院应当开展排便功能障碍的功能评定和生物反馈治疗$ 脊髓神经诱发电位!直肠肛
管向量测压!! 线排便造影!结肠传输时间测定!同位素动态排便造影和肛门外括约肌肌电图等是目前常用
的客观检测手段$可以从排便控制的压力动力学!神经反射与中枢传导和肌肉电生理学等方面系统研究便失
禁的病理生理机制$ 根据小儿排便功能障碍的病理类型"有针对性地选择生物反馈训练疗法"如增强肛周肌
肉收缩力量的生物反馈训练!降低直肠感觉阈值的生物反馈训练!缩短肛门括约肌收缩反应时间的生物反馈
训练!重建肛门括约肌收缩反射的生物反馈训练和改善排便动力的生物反馈训练等"使患儿在成长过程中避
免或减少排便功能障碍造成的负面影响"实现生理!心理的健康发展$
三!加强肛肠外科专业学组的协调作用"制定肛肠外科疾病的规范化治疗康复方案
我国小儿肛肠畸形的外科治疗!术后疗效评估及康复治疗等存在区域间发展不平衡的问题"一些较大的

儿科医学中心和儿童医院各自积累了许多经验"并形成了各自的诊断!治疗和术后康复策略$ 但国内尚未形
成统一的评价标准"相互间治疗结果"特别是排便功能评估和康复训练后的疗效很难进行横向比较$ 若要进
一步提高肛门功能评定的客观性和可比性"改进和设计更理想的生物反馈治疗方案"需改变过去那种&个体
经营’方式"通过专业学组的协调作用"组织全国相关的肛肠外科专家形成协作组"就小儿肛肠外科常见畸形
的诊断%治疗%功能评定和康复治疗等制订标准化方案$ 在资源共享%信息共享和成果共享的原则下"形成有
效的诊疗信息回馈网络"并定期进行总结和修订"这样才能拿出具有中国特色的临床资料和研究成果"逐步
走进国际专业交流主会场$
同时"应加快小儿外科专科医师的培训和资格准入制度"形成一支基础知识扎实%专业技术熟练的小儿

外科专业医师队伍"只有这样"小儿肛肠外科的治疗水平才会有更大的提高$
四%紧跟医学新技术的发展"积极探索新的肛肠畸形治疗技术
随着分子生物学%分子遗传学及相关学科的快速发展"对小儿先天性畸形的发生机制和遗传规律的研究

不断深入"对小儿肛肠畸形的认识不断更新"手术将不再是肛肠外科治疗的唯一方法$ 多能干细胞的培养与
定向分化成功以及干细胞培养%移植技术的不断完善"使人们看到了肛肠畸形治疗新技术的曙光$ 美国明尼
苏达大学研究人员首次将婴儿脐血干细胞转化为 "" 型肺泡细胞$ 新近研究报告"脐带血干细胞通过诱导分
化可以有效地重建脊髓受到伤害的大鼠运动功能$肛肠畸形神经病理改变提示我们"肛门直肠畸形术后的排
便功能障碍除了后天原因外"脊髓%盆腔和直肠周围的神经肌肉发育缺陷是重要因素"单纯的生物反馈治疗
难以完全康复$ 如将干细胞培养%诱导分化成为相应靶器官细胞后"移植到靶器官进行组织和机能的再生与
修复"达到治疗目的$ 干细胞诱导分化肠神经节细胞移植治疗先天性无神经节细胞症的实验研究正在进行$
此外"通过基因筛查"早期发现肛肠胚胎畸形"及时终止妊娠或进行基因修复治疗$虽然上述设想仍在实验研
究之中"许多关键技术还有待解决"距离临床应用仍然遥远"但我们必须紧跟医学新技术的发展"接受新技术
和新理论"并不断应用于肛肠外科的基础和临床实践中"积极探索新的肛肠畸形治疗方法"为提高小儿肛肠
外科的综合治疗质量而努力$
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