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·先天性巨结肠专题·

腹腔镜辅助 Ｄｕｈａｍｅｌ结肠次全切除术
治疗肠神经元发育不良症

雷海燕　李　康　汤绍涛　曹国庆　阳　历　王新星　张　茜　李　帅　向先才

【摘要】　目的　总结腹腔镜辅助 Ｄｕｈａｍｅｌ结肠次全切除术治疗肠神经元发育不良症 Ｂ型（ＩＮＤ—

Ｂ）的操作技巧，探讨其临床疗效。 方法　２０１０年至２０１４年，我们收治２９例ＩＮＤ—Ｂ型患儿，经规范的
保守治疗仍存在顽固型便秘，延迟拍片提示钡剂残留位于脾曲以近的结肠。均接受腹腔镜辅助 Ｄｕ
ｈａｍｅｌ结肠次全切除术，平均手术年龄为５岁２个月。手术操作按照 Ｓｍｉｔｈ方法有改进：将腹腔镜下腹
腔内直肠的离断改为经直肠后壁切口肛门外直肠离断。 结果　所有病例均在腹腔镜下顺利完成手
术，平均手术时间为１８０ｍｉｎ，术中无并发症。术后发生小肠结肠炎１例，便血１例，均经保守治疗好转。
均获随访，平均随访时间３１个月，无吻合口狭窄、污粪发生。术后第２周排便频率为每日３～１８次，第４
周排便频率为每日６～１０次，术后平均３．５个月，排便次数达到正常。１例术后需持续扩肛３个月。无
一例出现便秘复发、大便失禁。 结论　腹腔镜辅助Ｄｕｈａｍｅｌ结肠次全切除术治疗 ＩＮＤ—Ｂ患儿安全有
效，操作简便，创伤小，术后排便次数少，需扩肛的患儿少。

【关键词】　腹腔镜检查；肠神经系统／生长和发育；外科手术
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　　肠神经元发育不良症（ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｎｅｕｒｏｎａｌｄｙｓ
ｐｌａｓｉａ，ＩＮＤ）分Ａ、Ｂ两型，其中Ｂ型占先天性巨结肠
同源病的９０％以上，目前治疗存在较大争议，少部
分ＩＮＤ—Ｂ患儿经保守治疗６个月至１年以上仍存
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在顽固型便秘，这类患儿需采取手术治疗［１］。内括

约肌切开术和经典的巨结肠拖出术，术后复发率

高［２］。国外曾有报道采取开腹扩大范围切除结肠

的 Ｄｕｈａｍｅｌ术等治疗 ＩＮＤ—Ｂ获得满意疗效［３］。

１９９９年我们应用腹腔镜下结肠次全切除Ｓｏａｖｅ吻合
术治疗ＩＮＤ—Ｂ，效果满意，但术后近期大便频繁，导
致肛周皮肤破溃、疼痛难忍［４－５］。１９９４年 Ｓｍｉｔｈ
等［６］首次描述了腹腔镜辅助 Ｄｕｈａｍｅｌ术，因其在腔
镜下腹腔内使用切缝器械，操作困难而导致使用受

到限制。本研究总结改良的腹腔镜辅助Ｄｕｈａｍｅｌ结
肠次全切除术治疗ＩＮＤ—Ｂ的操作技术，探讨其临床
疗效和并发症。

材料与方法

一、临床资料

２０１０年１月至２０１４年５月我们收治２９例便秘
患儿，平均５ｄ排大便１次，最长２１ｄ大便未排，４
例有胎粪排出延迟。经钡剂灌肠、直肠肛管测压、直

肠黏膜活检钙视网膜蛋白免疫组化染色考虑为ＩＮＤ
—Ｂ，经饮食、药物、扩肛和灌肠保守治疗６～１８个月，
患儿仍存在顽固型便秘，接受腹腔镜辅助改良 Ｄｕ
ｈａｍｅｌ结肠次全切除术。２９例中，男性１９例，女性
１０例，手术时平均年龄为５岁２个月（２岁５个月至
１５岁），中位年龄为４岁１１个月。其中１例行升结
肠造瘘术，３例既往有１次经典巨结肠拖出术，１例
有２次巨结肠拖出术。手术前予温生理盐水洗肠１
～２周，术前３ｄ进食流质饮食，静脉滴注抗生素。
术后均经常规病理切片 ＨＥ染色和 ＰＧＰ９．５、Ｓ—１００
免疫组化染色证实。

二、手术方法

所有患儿均由同一手术组医生按照 Ｓｍｉｔｈ的方
法实施手术［６］。主要改进：采用４个Ｔｒｏｃａｒ，第１个
５ｍｍＴｒｏｃａｒ在直视下经脐部置入，放置镜头；第二、
三个５ｍｍＴｒｏｃａｒ分别置入右下腹和左上腹，放置超
声刀和操作钳；第四个３ｍｍＴｒｏｃａｒ置入右上腹部放
置牵引钳（图１）。

首先在腹腔镜下了解结肠病变范围，由远至近

多处肠管行冰冻活检进一步明确肠神经节细胞是否

存在。将系膜展平，超声刀先靠近乙状结肠肠管壁

分离系膜，将系膜切开一小孔，沿此孔靠近肠管壁向

下游离系膜，后方一直沿直肠后壁作骶前钝性分离

至肛提肌水平（图２Ａ），游离两侧直肠侧韧带，直肠
前壁不游离。向上游离降结肠、结肠脾曲、胃结肠韧

带、结肠肝曲、升结肠、回盲部及侧腹膜。离断结肠

中动脉，保留升结肠动脉分支。按 Ｄｅｌｏｙｅｒｓ法将升
结肠逆时针旋转２７０°，切除阑尾。注意不要损伤双
侧输尿管、输精管、十二指肠等。有结肠造瘘患儿，

同时将瘘口还纳并拖下，通过随后的腹部切口尽量

解剖和分离一些结肠及系膜，浆肌层活检明确病变

位置。关闭切口同时放入Ｔｒｏｃａｒ完成腹腔镜手术。
会阴部操作：用肛门牵拉器暴露肛门，于齿状线

上方１ｃｍ处在直肠后壁用电刀做一个１．５～２ｃｍ
的全层横切口，切口近端缝线牵引便于分离和结肠

直肠吻合（图２Ｂ）。应用血管钳或手指分离直肠后
间隙直至与盆腔直肠后间隙相通。通过此切口应用

卵圆钳夹住已游离的近端结肠后壁，将结肠拖出至

肛门外（图３Ａ、３Ｂ）。尽量下拖远端结肠，用 Ｅｎｄｏ
ＧＩＡ（Ｃｏｖｉｄｉｅｎ，Ｍａｎｓｆｉｅｌｄ，ＵＳＡ）肛门外切断（图
３Ｃ），直肠残端保留４～５ｃｍ，回纳盆腔内。然后将
拖下的升结肠在距回盲部１０～１５ｃｍ处切开前壁与
直肠后壁吻合，切除病变结肠，后壁与齿状线远端直

肠全层吻合（注意拖出肠管时在腹腔镜下观察避免

肠管扭转）（图４Ａ、４Ｂ）。将 ＥｎｄｏＧＩＡ切缝器两肢
分别放入原直肠和新直肠，切开两段肠管间隔并完

成侧侧吻合（图４Ｃ）。常规放置肛管和经右下腹壁
Ｔｒｏｃａｒ孔放置盆腔引流管。术后２周行直肠指诊检
查，无需常规扩肛。术后 １个月开始随访，每月 １
次；３个月后每 ２～３个月随访 １次。观察手术时
间，术中、术后并发症，排便频率及排便功能。

结　果

２９例患儿术前钡剂灌肠无明显狭窄段、扩张
段，１０例有乙状结肠冗长迂曲，其中４例同时有乙
状结肠和横结肠冗长，１３例脾曲位置明显较高。４８
ｈ后均可见结肠钡剂残留，其中横结肠及脾曲 １７
例，结肠肝曲及升结肠１２例。直肠肛管测压检查：１
例直肠肛管抑制反射（ＲＡＩＲ）消失，２８例有不典型
直肠肛管抑制反射（ＲＡＩＲ），波形低浅，给予刺激后
恢复时间长。活检组织免疫组化染色黏膜下以及肌

层可见神经丛及神经节细胞。术后病理诊断与术前

诊断结果相符。

患儿均在腹腔镜下顺利完成手术，无中转开腹

手术者。平均手术时间１８０（１２０～２４０）ｍｉｎ，术中
无大出血及输尿管等周围脏器损伤，术中术后无一

例输血。１例术后第１０天出现少量便血，予保守治
疗１个月后好转。患儿均获随访，平均随访时间３１
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图１　Ｔｒｏｃａｒ位置；　图２　Ａ：向下游离直肠后间隙至盆腔底；Ｂ：齿状线上方的直肠后壁横切口；　图３　Ａ：卵圆钳通过直肠
后壁切口进入腹腔夹住已游离的近端的结肠后壁；Ｂ：将游离的结肠拖出至肛门外；Ｃ：用ＥｎｄｏＧＩＡ将拖出结肠于肛门外离断；
图４　Ａ：拖出的近端结肠前壁与直肠后壁切口上缘吻合；Ｂ：拖出的近端结肠后壁与直肠后壁切口下缘全层吻合；Ｃ：ＥｎｄｏＧＩＡ
切缝器切开两肠管的间隔

Ｆｉｇ．１　Ｔｒｏｃａｒｐｌａｃｅｍｅｎｔ；　Ｆｉｇ．２　Ａ，Ｔｈｅｒｅｔｒｏｒｅｃｔａｌｓｐａｃｅｉｓｃｌｅａｖｅｄｄｏｗｎｔｏｔｈｅｐｅｌｖｉｃｆｌｏｏｒ；Ｂ，Ｔｒａｎｓｖｅｒｓｅｉｎｃｉｓｏｎｏｎｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉ
ｏｒｒｅｃｔａｌｗａｌｌａｂｏｖｅｔｈｅｌｅｖｅｌｏｆｔｈｅｄｅｎｔａｔｅｌｉｎｅ；　Ｆｉｇ．３　Ａ，Ｔｈｅｄｉｓｓｅｃｔｅｄｐｒｏｘｉｍａｌｃｏｌｏｎｉｓｇｒａｓｐｅｄｕｓｉｎｇｔｉｓｓｕｅｇｒａｓｐｉｎｇｆｏｒｃｅｐｓ
ｔｈｒｏｕｇｈｔｈｅｉｎｃｉｓｉｏｎｉｎｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｒｅｃｔｕｍ；Ｂ，Ｐｕｌｌｔｈｒｏｕｇｈｔｈｅｄｉｓｓｅｃｔｅｄｃｏｌｏｎ；Ｃ，ＴｈｅｃｏｌｏｎｉｓｄｉｖｉｄｅｄｅｘｔｒａｃｏｒｐｏｒｅａｌｕｓｉｎｇＥｎｄｏＧＩＡ；
Ｆｉｇ．４　 Ａ，Ｔｈｅａｎｔｅｒｉｏｒｐａｒｔｏｆｔｈｅｐｕｌｌｅｄｔｈｒｏｕｇｈｃｏｌｏｎｉｓａｔｔａｃｈｅｄｔｏｔｈｅｕｐｐｅｒｐａｒｔｏｆｔｈｅｉｎｃｉｓｉｏｎ；Ｂ，Ｔｈｅａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓｉｓｐｅｒｆｏｒｍｅｄ
ｂｙａｔｔａｃｈｉｎｇｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｐａｒｔｏｆｔｈｅｐｕｌｌｅｄｔｈｏｕｇｈｃｏｌｏｎｔｏｔｈｅｌｏｗｅｒｌｉｐｏｆｔｈｅａｎａｌｉｎｃｉｓｉｏｎ；Ｃ，ＴｈｅＥｎｄｏＧＩＡｓｔａｐｌｅｒｄｅｖｉｃｅｗａｓｕｓｅｄ
ｔｏｃｕｔｔｈｅｓｅｐｔｕｍｉｎｔｈｅｒｅｃｔｕｍｃａｖｉｔｙ

（７～５８）个月，无吻合口瘘、吻合口狭窄、伤口裂开、
污粪等并发症。术后第２周排便频率为每日３～１８
次，第 ４周排便频率为每日 ６～１０次。平均术后
３５（２．５～６）个月，大便成形，达到正常排便次数
（约每日１～２次）。１例分别于术后第７天和第３
个月发生小肠结肠炎，均经保守治疗好转。１例因
吻合口狭窄术后需持续扩肛３个月。无一例需再次
手术，无便秘复发、大便失禁病例。

讨　论

近年来文献报道 ＩＮＤ的发病率有增高趋势，主
要包括Ａ、Ｂ两个亚型：Ａ型发病率低于５％，病理特
点是肾上腺素能神经的先天发育不全，临床表现为

新生儿期急性肠梗阻、腹泻及便血；Ｂ型病理特点是
黏膜下神经丛发育异常，可见巨大神经节，其中神经

节内神经细胞超过８个，临床表现为不同程度便秘，
类似于先天性巨结肠症。本研究中所有病例根据临

床表现、术前影像学结果、直肠肛管测压、术前活检

及术后病理检查结果诊断为 ＩＮＤ—Ｂ。关于它的治
疗，Ｕｒｅ［７］、Ｐｕｒｉ等［８］认为随着年龄的增长，症状可以

获得改善甚至消失；或者通过６个月以上扩肛、灌肠
等保守治疗、内括约肌切开以及注射肉毒杆菌毒素

达到改善或缓解的目的。目前如 Ｐｕｒｉ等专家的观
点发生了改变，他们认为ＩＮＤ—Ｂ患儿的治疗需要根

据其临床表现以及痛苦程度来决定采取何种方式，

而不是单纯保守治疗或内括约肌切开术［１、９］。Ｍａｔ
ｔｉｏｌｉ［３］认为ＩＮＤ—Ｂ患儿对药物等保守治疗措施尽管
有暂时疗效，但便秘是否能长期缓解难以预期。很

多患者直至成年后不得不接受手术，占成人慢性便

秘患者的 ６０％［１０］。ＳｔｏｓｓＦ和 ＭｅｉｅｒＲｕｇｅ［１１］早在
１９９４年就报道过对于成人 ＩＮＤ，通过手术切除扩张
和冗长的肠管是唯一成功的治疗方法。

在我们的临床经验中，这些ＩＮＤ—Ｂ患儿的便秘
症状比较严重，在接受规范的保守治疗６～１８个月
以上仍然存在顽固性便秘。其中３例在外院行常规
巨结肠拖出术，再次出现便秘复发。１例入院前行２
次手术，１次为括约肌切开术后便秘复发，第２次行
左半结肠切除术后便秘再次复发。这使得我们对这

类患儿不得不采取扩大的结肠切除手术。Ｇａｓｐａｒｏｖ
ｉｃ等［２］报道约１０％～１５％的这类患儿在行左半结肠
切除术后再次出现便秘。因此我们对这类 ＩＮＤ—Ｂ
型患儿均采取结肠次全切除术，与Ｚｈｕ等［１２］的观点

一致。患儿术后均未出现便秘复发、腹胀。

目前对于这类需要结肠次全切除的患儿采用较

多的手术方式包括：腹腔镜辅助Ｓｏａｖｅ吻合术和Ｄｕ
ｈａｍｅｌ吻合术，但 Ｓｏａｖｅ吻合术后易出现污粪、肛周
湿疹、小肠结肠炎等并发症［１３］；且多需要常规扩肛。

而Ｄｕｈａｍｅｌ吻合术后患儿虽然很少出现上述情况，
但这种术式存在一部分由原病变肠管组成的更大腔
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隙，便秘和粪便嵌塞成为 Ｄｕｈａｍｅｌ手术后的一个特
殊问题。文献报道直肠盲端越短，术后便秘和粪石

形成的发生率就越低［１４］。经典的腹腔镜 Ｄｕｈａｍｅｌ
术，直肠远端封闭的方法是在右下腹放置一个 １２
ｍｍＴｒｏｃａｒ，通过此Ｔｒｏｃａｒ使用切缝器在腹腔内完成
直肠的离断和闭合，由于患儿盆腔小，切缝器械大，

转弯困难，因此很难低位封闭直肠残端。也有医生

经肛门直肠后放入能转角的内镜切缝器，但操作仍

不方便［１５］。我们在经典的腹腔镜 Ｄｕｈａｍｅｌ术基础
上改良，在腹腔镜监视下自肛门直肠后拖出结肠，肛

门外贴近肛门口用 ＥｎｄｏＧＩＡ切断并封闭，操作简
便，同时保留较短的直肠残端。应用ＥｎｄｏＧＩＡ切断
直肠与结肠间隔时，结肠前壁与直肠的吻合缝线不

剪断作为牵引，向外拉紧，同时 ＥｎｄｏＧＩＡ向盆腔顶
紧直肠盲端，保证残留间隔在０．５ｃｍ以下，不足以
形成盲袋。

在我们的随访中，没有患儿出现便秘复发或者

粪石形成；同时也避免了腹壁１２ｍｍ的切口，进一
步减少了腹部损伤。根据组织的不同厚度，选择不

同颜色的 ＥｎｄｏＧＩＡ钉仓，如绿色（钉足高度 ４．８
ｍｍ，适合较厚组织）、蓝色（３．５ｍｍ）、白钉（２．５
ｍｍ）、灰钉（２．０ｍｍ）。本组１例３岁患儿术中应用
ＥｎｄｏＧＩＡ绿钉，术后１０ｄ左右开始大便带血，颜色
介于暗红色与鲜红色之间，检查肛周皮肤和直肠黏

膜完整，考虑与所用的 ＥｎｄｏＧＩＡ钉足太高有关，后
根据组织厚度选择合适钉仓，再没有出现肛门出血

病例。采取Ｓｏａｖｅ吻合术的患儿，术后需要常规扩
肛避免吻合口狭窄，而采取 Ｄｕｈａｍｅｌ吻合术的患儿
因其宽大的吻合口不需常规扩肛。术后定期扩肛给

患儿及家属带来极大的身体及心理痛苦与恐惧；本

组有１例患儿术后因吻合口狭窄需持续扩肛３个
月，腹部瘢痕明显，考虑与患儿瘢痕体质相关。

Ｕｒｕｓｈｉｈａｒａ等［１６］报道腹腔镜辅助 Ｄｕｈａｍｅｌ术
后，早期随访８４％的患儿因便秘需要缓泻药或灌肠
治疗，长期随访４岁以上患儿没有出现大便失禁，这
些患儿主要为无神经节细胞肠段位于直肠乙状结

肠。Ｂｏｎｎａｒｄ等［１７］报道５例患长段型或全结肠型无
神经节细胞症的患者，腹腔镜辅助 Ｄｕｈａｍｅｌ术后没
有污粪、肛门失禁或便秘发生。本组无一例出现便

秘、大便失禁，术后大便频率恢复正常的平均时间是

３．５个月，明显短于文献报道的腹腔镜辅助Ｓｏａｖｅ结
肠次全切除术［４、５］。

结肠次全切除术患儿粪便在肠道内停留时间

短，术后大便变稀，且次数多。Ｄｕｈａｍｅｌ手术因存在

由病变神经节细胞组成的更大腔隙，增加了水分吸

收，同时不易造成梗阻及狭窄，减少了肠炎的发

生［１３，１８］。而改良腹腔镜 Ｄｕｈａｍｅｌ手术应用于结肠
次全切除的患儿，处理直肠盲端操作更加容易，同

时，也缩短了其盲端的长度，既不会引起大便滞留或

便秘，也降低了污粪的发生率，排便频率更早恢复，

还能进一步减轻腹壁损伤，达到提高疗效和减少并

发症的最佳平衡。

我们的研究结果显示，改良的腹腔镜 Ｄｕｈａｍｅｌ
结肠次全切除术治疗 ＩＮＤ—Ｂ操作简便，创伤小，术
后排便频率恢复快，需要扩肛的患儿少。对于需要

行结肠次全切除的ＩＮＤ患儿，我们推荐这种改良的
腹腔镜辅助Ｄｕｈａｍｅｌ手术方式。
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