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·先天性巨结肠专题·

全结肠切除回肠肛管吻合及肛门内括约肌

部分切除术在全结肠型巨结肠手术中的应用

李　颀　李　龙　姜　茜

【摘要】　目的　探讨肛门内括约肌部分切除术治疗全结肠型巨结肠的临床疗效。 方法　自２０１２
年１月至今我们共收治全结肠型巨结肠２６例，其中男性１７例，女性９例，年龄１～１４个月；随访２３例，
失访３例。２３例先行回肠造瘘，二期根治，３例行全结肠巨结肠一期根治术，术式采用回结肠多处活检，
全结肠切除，回肠肛管吻合术，全部患儿术中行肛门内括约肌部分切除。术后分别于３个月、６个月、１２
个月、２４个月进行随访。 结果　患儿均手术顺利，术后感染３例，末段回肠血栓形成、局部坏死，行二
次手术１例。无直肠肌鞘感染，吻合口瘘等术后并发症。最终全部患儿治愈出院。术后随访无一例便
秘复发，偶发轻微小肠结肠炎９例（６４．２％），持续小肠结肠炎１例（７．１％），４例（３３．３％）存在轻度污
粪，无便失禁；轻度吻合口狭窄１例（７．１％）。全部患儿术后体重增加，２例生长发育落后，其余营养状
况良好。 结论　全结肠型巨结肠采用全结肠切除，回肠肛管吻合术同时行肛门内括约肌部分切除，避
免了术后便秘复发，对术后小肠结肠炎的控制效果较好，术后大便次数和控制可逐渐恢复，患儿生活质

量可，是可以选择的手术方式。
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　　全结肠型巨结肠约占各种类型先天性巨结肠的
２％～１４％［１］。是先天性巨结肠中最严重的类型，无

神经节细胞的病变肠管累及直肠，全部结肠，末段回
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肠，甚至更多的近段小肠。以往经验手术治疗常伴

有较严重的并发症，如频繁的小肠结肠炎，便失禁，

肛周糜烂，营养不良等，甚至危及患儿生命。近年来

我们收治较多全结肠型巨结肠患儿，并将肛门内括

约肌切除用于全结肠型巨结肠的治疗。现总结其治

疗经验，并对患儿术后中短期疗效进行探讨。

材料与方法

自２０１２年１月至今我们共收治全结肠型巨结
肠２６例，年龄１～１６个月，男性１７例，女性９例，男
女比例１．８９∶１。入院体重３．５～１０ｋｇ。２３例因腹
胀、肠梗阻、肠穿孔等并发症接受一期回肠造瘘，造

瘘术至根治手术时间３～１３个月；３例行一期根治
手术。术前评估患儿营养状况，无严重脱水或中重

度营养不良，对轻度脱水及营养不良者给予适当补

液及静脉或肠内营养支持。全部患儿术前接受钡灌

肠，直肠测压，开腹探查回结肠并行浆肌层多点活检

明确诊断后，行全结肠及受累回肠末段（１５～３５
ｃｍ）切除，回肠肛门吻合术。患儿均于术中行肛门

内括约肌部分切除术。手术策略：①通过游离瘘口
进入腹腔行回结肠浆肌层多点活检明确诊断，并证

实近端造瘘口处回肠有发育良好的神经节细胞；②
切除全部结肠及受累回肠末段；③直肠黏膜在肛管
直肠黏膜交界处环形切开（约齿状线上 ５ｍｍ，图
１）；④前壁经黏膜下层（图２），后壁肠壁全层（图
３）游离直肠进入腹膜反折；⑤结扎直肠后经腹部切
除取出全部肠管；⑥将有神经节的回肠末段拖出，
行回肠肛管吻合术。术后给予抗感染、补液及静脉

营养支持治疗。患儿肛门排气排便后逐渐恢复饮

食，排便规律者正常进食后给予出院。出院后指导

家长肛周护理，防治小肠结肠炎及改善营养。术后

第１４天开始扩肛至术后６个月。术后分别于３个
月、６个月、１２个月、２４个月进行随访，随访方式有
门诊复诊、电话及网络反馈等。２６例中，获随访２３
例，失访３例。随访主要关注大便次数及性状，污粪
和失禁，小肠结肠炎，肠梗阻，直肠回缩，肛周糜烂，

吻合口狭窄，术后便秘，直肠脱垂，体重增加情况等。

目前随访已超过１年者１２例，已满６个月者２例。
详见表１。
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图１　于肛管直肠黏膜交界处环形切开直肠黏膜；　图２　直肠前壁经黏膜下层游离；　图３　直肠后壁经全层游离
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表１　１４例患儿随访结果
Ｔａｂｌｅ１　Ｔｈｅｆｏｌｌｏｗｕｐｒｅｓｕｌｔｓ

例序 性别 手术年龄 是否造瘘和造瘘年龄 手术方式

１ 女 ５个月 ６日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

２ 男 ８个月 ２月龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

３ 男 １岁６个月 １岁２个月，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

４ 女 ６个月 １４日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

５ 男 ５个月 ６日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

６ 女 ４个月 ２日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

７ 男 １岁２个月 ２６日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

８ 女 ５个月２０天 １个月２２天，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

９ 男 ８个月 １个月８天，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

１０ 男 ５个月２２天 ３个月８天，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

１１ 女 ３个月１８天 ８日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

１２ 男 １０个月１９天 １２日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

１３ 男 ９个月 一次根治 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

１４ 男 ３个月 ４日龄，回肠造瘘 全结肠切除，肛门内括约肌部分切除，回肠肛门吻合

·３９·
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续表１　１４例患儿随访结果
Ｔａｂｌｅ１　Ｔｈｅｆｏｌｌｏｗｕｐｒｅｓｕｌｔｓ

例序
肛周糜烂

时间

术前肠炎

次数

术后肠炎

次数

污粪术后

（１年）
便次数形状

（术后３个月）
便次数形状

（术后１年）

１ １．５个月 ３ １ 无 ４～６次，糊状 ２次，糊状，偶尔成型

２ １个月 ０ ０ 无 ６次，糊状 ３次，糊状

３ 无 ０ ０ 无 １０次，糊状 １０次，稀糊

４ ０．５个月 ０ １ 偶尔 ６次，糊状 ３次，糊状，偶尔成型

５ ２个月 ０ ０ 偶尔 糊状 ３次，糊状，偶尔成型

６ ３个月 １ ２ 无 ５次，稀糊 ４次，糊状

７ ３个月 反复多次 ３ 有时 ８次，水糊状 ５次，水和糊状

８ 偶尔 ０ １ 偶尔 １０次，水 ４次，稀糊状

９ １个月 ０ ２ 无 ８次，糊状 ８次，糊状

１０ 无 １ ０ 无 ８次，糊状 ４次，糊状

１１ １个月 ２ ２ 无 ６次，糊状 １０次，稀糊状

１２ ６个月 １ １ 无 １５次，稀水 ８次，糊状

１３ ６个月 ０
间断发生

半年
偶尔 １５次，水状 ３次，糊状，偶尔成型

１４ １个月 ０ １ 偶尔 １０次，稀水状 ４次，糊状

结　果

患儿均顺利完成手术，术后病理结果均符合全

结肠型巨结肠诊断。手术后剩余小肠１３０～３００ｃｍ。
手术时间１６０～２８０ｍｉｎ，出血量１０～２５ｍＬ，术中无
严重并发症，术后３例出现腹胀、发热和水肿，考虑
为腹腔感染，１例给予抗感染治疗后好转，１例予开
腹探查清除感染灶后好转，１例开腹后可见回肠末
段因血管内血栓形成出现局灶坏死，给予切除坏死

肠管，再次行回肠肛门吻合术。１例术后肠管恢复
良好，出现持续高热，反应差，考虑为败血症，给予加

强抗感染治疗后好转。１例术后半年反复出现骨髓
炎，长期使用抗生素。其余患儿术后恢复良好，无吻

合口漏、直肠肌鞘感染、肠管回缩、肠梗阻等并发症。

全部患儿最终均恢复良好顺利出院。术后住院７～
３２ｄ。

１４例患儿已获随访６个月以上，均于术后前３
个月出现排便次数增加，８５．７％的患儿出现肛周红
肿糜烂。每日排便次数逐渐下降，从术后３个月的
每日（８．５７±３．２３）次，到术后１年的每日（５．３３±
２．８７）次。大便性状也由水样便逐渐恢复为糊样便
或成形便（１００％），与此同时肛周糜烂也随之好转，
平均持续时间（２．７１±３．３０）个月。小肠结肠炎是
术后最常见的并发症，我们将术后出现腹泻、腹胀、

发热、精神萎靡等作为肠炎的诊断指标。９例
（６４２％）出现偶发轻微小肠结肠炎（１～３次），经

留置肛管、抗感染、补液治疗后好转；１例出现持续４
个月的小肠结肠炎，经洗肠及抗感染治疗后也获得

康复。污粪也是术后较常见的并发症，术后１年随
访４例（３３．３％）尚有偶发污粪出现，无严重便失
禁。２例体重依据ＷＨＯ２００６年儿童生长发育标准
落后２个标准差，１例术后１年出现轻度吻合口狭
窄，给予继续扩肛３个月后好转。其余病例营养状
态良好，无肠梗阻、直肠脱垂、便秘复发和死亡病例。

讨　论

全结肠型巨结肠是先天性巨结肠中最严重的类

型，诊断困难，手术方式存在争议，有较高的病死率。

结合病史、体格检查、钡灌肠、２４ｈ腹部平片、直肠
测压、回结肠浆肌层多点活检，我们基本避免了误诊

和漏诊。

全结肠型巨结肠主要影响生活质量的并发症包

括长期腹泻带来的肛周糜烂和大便失禁、营养不良

等［２－７］。为了解决上述问题提出了很多改良的手术

方式［８－１０］。有人主张行 Ｍａｒｔｉｎ、Ｋｉｍｕｒａ等手术，保
留部分无神经节细胞的结肠，辅助回肠吸收水分、维

生素和储存大便，以减少术后大便次数和缓解腹泻。

但有人观察到这些手术操作复杂，术后吻合口瘘等

并发症较多，术后反复腹泻和持续小肠结肠炎的发

生率明显增高［１０，１１］。越来越多的小儿外科医生选

择切除全部无神经节细胞段，行回肠肛管吻合术。

小肠结肠炎是先天性巨结肠术后常见并发症之一，

·４９·
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发病率约２０％～３０％，全结肠型巨结肠术后小肠结
肠炎的发病率明显高于其他类型，其发病急，病情

重，是严重威胁全结肠型巨结肠患儿生命和损害其

生活质量的原因。关于其发病原因学说很多，主要

考虑源于机械性梗阻及粪便瘀滞，例如直肠肌鞘持

续痉挛，吻合口狭窄，残留无神经节细胞段等都是术

后反复小肠结肠炎的重要原因。为解决排便及肠炎

问题，有学者提出行回肠肛管吻合［１２］。同时行近端

回肠造瘘，待患儿３岁左右经过排便训练后，再行造
瘘肠管还纳。这样做可以提高生活质量，也易于控

制肠炎发作，但会大大增加患儿及其家庭的经济及

心理负担，在国内难于推广。以往有人在巨结肠根

治术中同时行肛门内括约肌切开术，也有人将肛门

内括约肌切开术、部分切除术用于巨结肠根治术后

反复小肠结肠炎的治疗，疗效满意［１３］。我们既往研

究已经证实，肛门直肠黏膜和部分肛门内括约肌切

除术可以有效预防先天性巨结肠术后小肠结肠炎和

便秘复发［１４］。

因此我们将全结肠切除回肠肛管吻合术和肛门

内括约肌切除术，同时应用于全结肠型巨结肠的一

期或二期手术治疗。随访资料表明术后未出现便秘

病例，小肠结肠炎虽然不能彻底避免，但大部分患儿

发病频率低，且症状较轻微，经扩肛、留置肛管能快

速好转。由于全结肠型巨结肠患儿术后病情变化

快，术后可能由于小肠结肠炎引起严重脱水，因此，

我们认为术后指导也是治疗的重要部分。应让家长

了解小肠结肠炎的主要症状和治疗原则，争取早期

控制，避免加重。研究证实由于肛门外括约肌可以

代偿内括约肌的功能，手术仅切除了部分内括约肌，

未损伤外括约肌，大便控制能力逐渐恢复［１５］。大便

控制满意，污粪逐渐好转，无便失禁发生。而患儿便

频和肛周糜烂症状随着家长合适的肛周护理和回肠

代偿性提高吸水能力，在术后 ３个月左右逐渐好
转［３，４］。

手术的主要并发症如吻合口狭窄、直肠回缩、直

肠肌鞘感染、吻合口漏等，我们认为主要与肛门吻合

的回肠血运及吻合口张力有关。术中必须适当保留

回肠系膜，保证拖出后的回肠末段切缘有活动性出

血，和回肠肛门无张力吻合，同时术中注意无菌原

则，是可以避免其发生的。手术远期效果还待进一

步追踪。
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