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·临床研究·

升结肠贴补回肠直肠心形吻合术治疗

全结肠无神经节细胞症

李世宪　张宏伟　刘丰丽　曹　慧　邹华新

【摘要】　目的　探讨采用升结肠贴补回肠直肠心形吻合术治疗全结肠无神经节细胞症的临床效
果。 方法　分析自２００６年６月至２０１３年６月本院收治的１５例新生儿严重腹胀、低位小肠梗阻和肠
穿孔病例资料，一期仅行急诊回肠末端造瘘加结肠多处活检，术后经病理检查明确诊断为全结肠无神经

节细胞症；６～１２个月后，行二期升结肠贴补回肠直肠心形吻合术；记录术后并发症的发生情况，并记录
随访期间排便情况、肛门测压情况和机体内环境情况。 结果　所有手术均获成功，平均住院时间１０．
５ｄ，平均出血量３０ｍＬ，术后出现小肠结肠炎２例；无肠吻合口瘘、切口感染、肛门狭窄等，无死亡病例；
术后随访１～２年，平均随访１．２年，术后早期肛周有红肿、糜烂，６个月后基本消失；术后大便次数约６
～９次／ｄ，２年后大便次数约２～３次／ｄ；粪便由稀水样转为软粪；１例出现污粪，无大便失禁；随访血电
解质、血红蛋白、白蛋白、球蛋白均正常，生长发育良好，接近正常儿；发现巨结肠根治术后直肠静息压、

肛管静息压均较术前明显减低（Ｐ＜００５）；１例出现直肠肛门抑制反射。 结论　升结肠贴补回肠直肠
心形吻合术既保留了吸收功能较好的右半结肠，符合结肠生理，同时行回肠直肠心形吻合，吻合口呈心

形斜面，口径宽大且不在同一平面上，无狭窄、盲袋及闸门综合征的发生，可获较好排便功能，是根治全

结肠无神经节细胞症的一个有效而可行的术式。
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　　全结肠无神经节细胞症（ｔｏｔａｌｃｏｌｏｎｉｃａｇａｎｇｌｉｏｎ
ｏｓｉｓ，ＴＣＡ）是巨结肠中的一种特殊类型，在所有巨结
肠患儿中仅占５％～１５％，因病变累及全部结肠及部
分回肠，病死率较高［１－３］。随着手术方式的进步。

ＴＣＡ总病死率由４０．９％降至１５．８％。但在累及小
肠的ＴＣＡ患儿中病死率仍高达３５．５％［４］。除较高

的病死率外，ＴＣＡ术后患儿直肠肛门功能的恢复也
是长期随访中需要关注的问题。本研究回顾性分析

近年来本院１５例采用升结肠贴补回肠直肠心形吻
合术治疗的ＴＣＡ病例，效果良好，现报告如下。

资料与方法

一、临床资料

１５例中，男１０例，女５例，其中１１例出生后有
胎粪排出延迟、严重腹胀、排便困难；腹部立位片提

示低位小肠梗阻，灌肠可暂时缓解症状，但效果欠

佳；碘油造影提示胎儿结肠；予手术探查，术中见结

肠细小，未见明显机械性梗阻，获术中病理切片证实

诊断。４例为消化道（回肠末端）穿孔患儿，术中病
理切片证实诊断；手术年龄在７～２８ｄ，平均２０５ｄ。
所有患儿行一期回肠末端造瘘，位置：肥厚扩张的回

肠与其远端回肠间的移行部，且最近端肠管（造瘘

口处）黏膜下和肌间有丰富的神经丛和神经节细

胞；二期手术分别在造痿术后６～１２个月，平均７．５
个月，根治手术时患儿体重 ５．２～７．５ｋｇ，平均
７０ｋｇ，全身情况明显改善。

二、手术方法

术前常规插胃管及导尿管，采用气管插管，麻醉

满意后，常规消毒，铺巾，取原切口延造瘘口一周梭

形切口，切开皮下组织、肌层，逐层进腹，探查腹腔，

见近端造瘘口肠管肥厚扩张，结肠细小，保留回结肠

动脉，保留升结肠约１０ｃｍ（做回肠贴补用），切除其
余细小结肠，取造瘘口近端肠管做快速病理检查，结

果显示可见神经节细胞，游离末端回肠，保护好造瘘

口近端肠管（做肛门拖出），充分游离直肠前后壁和

两侧壁，后壁至齿状线附近，前壁至腹膜反折以下

（术中注意保护好骶前静脉和神经）；手术转会阴

部：双腿悬吊，扩肛，在齿状线上保留直肠前壁

４０ｃｍ，后壁约１．０ｃｍ，将造瘘口的末端肠管无张
力拖出，肠系膜无扭曲，拖出回肠与保留的直肠用３
—０可吸收线吻合一周，吻合口前高后低，呈心形斜
吻合；会阴部手术结束后，更换无菌手术衣和手套，

查看腹腔回肠血供好，无扭曲，将保留升结肠１０ｃｍ
与拖出回肠（距回肠末端约１５ｃｍ处）行侧侧吻合
术（用强生直线切割缝合器吻合），同时行浆肌层包

埋，吻合完毕，见补片血供好，查看腹腔无活动性出

血，放置腹腔引流管１根接无菌袋，逐层关腹。
三、观察指标和统计学方法

测量指标包括术前术后直肠测压（直肠静息

压、肛管静息压）；所有数据应用 ＳＰＳＳ１６．０统计软
件进行统计学分析，数据用（ｘ±ｓ）表示，采用 ｔ检
验，检验水准α＝０．０５。

结　果

所有手术均获成功，平均住院时间 １０．５ｄ，平
均出血量３０ｍＬ，术后并发小肠结肠炎２例；无肠吻
合口瘘、切口感染、肛门狭窄发生，无死亡病例，术后

随访１～２年，平均随访１．２年，术后早期肛周有红
肿、糜烂，６个月后基本消失；术后早期大便次数约６
～９次／ｄ，２年后大便次数约２～３次／ｄ；粪便由稀水
样转为软粪；１例出现污粪，无大便失禁，术后复查
血电解质、血红蛋白、白蛋白、球蛋白均正常，生长发

育良好，接近正常儿。

直肠测压结果显示直肠静息压、肛管静息压均

较术前明显降低（Ｐ＜００５），１例出现直肠肛门抑制
反射（表１）。
表１　经肛门改良根治术前、术后直肠肛门压力（ｘ±ｓ）
Ｔａｂｌｅ１　Ａｎｏｒｅｃｔａｌｐｒｅｓｓｕｒｅｄｅｔｅｒｍｉｎａｔｉｏｎｂｅｆｏｒｅａｎｄａｆｔｅｒ

ｓｕｒｇｅｒｙ（ｘ±ｓ）

时间 直肠静息压（ｍｍＨｇ） 肛管静息压（ｍｍＨｇ）

术前 １８．７５±３．１５ ３２．００±４．８１

术后６个月 １０．００±１．８５ １９．８８±３．８７

ｔ值 １０．６９ ８．４７

　　注：与术前比较，Ｐ＜０．０５，差异有统计学意义。

·４４５·
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讨　论

全结肠型巨结肠（累及或不累及小肠）是先天

性巨结肠的一种少见类型［４］；患儿新生儿期发病，

表现为腹胀、便秘、胎粪排出延迟及胆汁性呕吐等一

系列低位肠梗阻症状，由于对本病的诊断和认识不

足，导致一部分患儿就诊较晚，从而出现消化道穿

孔，有文献报道全结肠无神经节细胞症穿孔的位置

多见于无神经节细胞的回肠［５］，本组４例均以消化
道穿孔就诊；因此新生儿肠梗阻、肠穿孔及腹膜炎病

因不明时，要仔细检查确定有无回肠移行段改变，对

于怀疑先天性巨结肠的病例，尤其是对全结肠无神

经节细胞症，剖腹手术要仔细探查全部结肠及回肠，

排除机械性肠梗阻，单纯肠切除肠吻合或穿孔修补

需慎之又慎，对于术中无机械性肠梗阻的患儿，应取

直肠、结肠、阑尾及回肠的肌层多处活检，作快速病

理检查以进一步明确诊断，并判断无神经节细胞累

及肠管的范围，从而决定肠造瘘的部位。本组造瘘

位置均位于肥厚扩张的回肠与其远端回肠间的移行

部，且最近端肠管（造瘘口处）黏膜下和肌间有丰富

的神经丛和神经节细胞，有利于患儿术后排便。

全结肠无神经节细胞症一般病情较重，加上诊

断困难，死亡率较高，目前认为全结肠无神经节细胞

症在术中确诊后，提倡行分期手术［６］。即一期行回

肠造瘘术，二期行根治手术；手术方式包括保留回盲

瓣、升结肠或降结肠的Ｂｏｌｅｙ和 Ｍａｒｔｉｎ手术，或全结
肠切除，回肠肛管吻合术；结肠虽非人体必需器官，

但在结肠、回盲部及回肠末端切除患者中．会出现短
链脂肪酸吸收障碍以及维生素 Ｂ和胆汁酸的缺乏，
胆石症发病率较高。Ｂｏｌｅｙ及 Ｍａｒｔｉｎ手术保留了一
部分结肠，对水、电解质、营养物质的吸收会有帮助；

但左半结肠吸收功能比右半结肠弱，右半结肠更接

近回肠，符合结肠生理；有报道表明：植入补片的结

肠经过数年后可见明显缩小，不会形成致命肠梗阻，

因而采取结肠补片的手术是可行的［７］。

由于全结肠无神经节细胞症病变范围广泛，根

治术常切除全部结肠，不仅使水分的再吸收受到影

响，而且可能由于肠道菌群的重新定植而发生小肠

功能紊乱，从而影响维生素和矿物质的吸收［８］。我

们保留了均有较强吸收能力的右半结肠，同时行６
～１２个月的回肠末端造瘘，使部分回肠结肠化，从
而维持了术后机体的电解质和酸碱平衡，减少术后

大便次数，改善大便性状，但由于吻合口较长，创面

较大，有潜在吻合口瘘的可能，我们采用术前积极纠

正低蛋白血症，加强营养支持治疗，术中应用强生直

线切割缝合器进行吻合，减少手术时间，同时注意保

证吻合口良好的血液供应和严格无菌操作，术后加

强抗感染治疗，其并发症是可以预防的。同时我们

行回肠直肠心形斜吻合，其优点为：保留直肠远端，

即保留直肠黏膜压力感受器，为便意反射提供条件；

扩大了吻合口，保证了排便通路；由于吻合口呈心形

斜面，口径宽大且不在同一平面上，无狭窄，术后不

需扩肛，同时不遗留盲袋或闸门；将正常回肠嵌入直

肠后壁，提供了良好的排便蠕动力；同时切除了部分

直肠肌鞘，降低了术后肠炎发生率，可以改善患儿对

营养素的吸收，患儿营养状况接近正常水平。本组

病例术后仅有２例出现小肠结肠炎，经积极治疗后，
痊愈出院，所有病例术后均不需扩肛。

目前国内外普遍认为 直肠肛门测压已广泛运

用于先天性巨结肠的术前诊断和对术后肛门功能的

评价［９，１０］。先天性巨结肠术前、术后直肠肛门测压

结合术后排便情况，可对术后肛门功能进行量化评

价，以更好的指导临床手术的改进。

直肠肛门测压检查包括直肠静息压、肛管静息

压、肛管最大收缩压、肛管最长收缩时间、直肠顺应

性、直肠肛门抑制反射（ＲＡＩＲ）、排便动作检测（直
肠收缩压、肛管舒张压）等，但由于巨结肠患儿通常

诊断及手术年龄较小，部分检测指标无法进行，且较

大部分患儿检查前需服用镇静剂，故现检测最多的

为直肠肛门抑制反射、直肠静息压、肛管静息压；本

组８例巨结肠患儿术前测量直肠静息压（１８．７５±
３１５）ｍｍＨｇ，明显大于正常儿童，可能是病变段直
肠痉挛收缩，肠壁张力高所致。而术后６个月测量
为（１０．００±１．８５）ｍｍＨｇ，推测可能为术后将正常肠
管拖下，形成“新直肠”，术后静息压力下降。术后

肛管静息压力（１９．８８±３．８７）ｍｍＨｇ，明显低于术前
的（３２．００±４．８１）ｍｍＨｇ，Ｐ＜００５，差异有统计学
意义，可能由于切除了部分病变的直肠肌鞘和内括

约肌，所以术后获得了较好的排便功能，而无便秘的

发生。
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