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４６ＸＹ严重男性化不全外阴的男性化整形方式探讨
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【摘要】 　 目的　 总结 ４６ＸＹ严重男性化不全的外阴男性化整形的临床经验，并初步评估本中心所
采用的几种整形方式的治疗效果。 　 方法　 回顾性分析 ６４ 例 ２０１４ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １１ 月间于电子科
技大学附属医院儿童医学中心进行外生殖器男性化整形的严重外阴男性化不全患儿临床资料。 ６４ 例
染色体核型均为 ４６ＸＹ，外生殖器表型均为会阴型尿道下裂合并完全性阴囊对裂或阴茎阴囊转位。 ４７
例阴茎头横径 ＜ １０ ｍｍ，双侧隐睾 ９ 例，单侧隐睾 ６ 例。 ４７ 例采用雄激素治疗，患儿均进行阴茎下曲矫
正术、尿道成形术、阴茎阴囊转位术和阴囊对裂矫正术，１５ 例隐睾患儿同期进行睾丸下降固定术。 尿道
成形采取岛状包皮瓣卷管、尿道板重建卷管及其对应的一期或分期尿道成形术（我院在重型尿道下裂

修复中常用的手术方式）。 　 结果　 雄激素治疗后阴茎头横径均≥１０ ｍｍ，但有 １ 例接受治疗后 ３ 个月
血睾酮浓度增至１２． ７ ｎｍｏｌ ／ Ｌ，并出现骨龄提前；隐睾均下降至阴囊内，未出现萎缩或回缩；阴茎未出现
残留弯曲和复发；阴茎阴囊转位和阴囊对裂校正后外形良好。 术后并发症总发生率为 ２３． ４％ ，３４ 例一
期接受尿道成形术者并发症发生率为 ２９． ４％ ，３０ 例接受分期尿道成形术者并发症发生率为 １６． ７％ ，差
异无统计学意义（Ｐ ＞ ０． ０５）。 岛状包皮瓣卷管尿道一期成形术、岛状包皮瓣卷管尿道分期成形术、尿道
板重建卷管尿道一期成形术、尿道重建卷管尿道分期成形术的受术者术后并发症发生率分别为 ２６． ３％ 、
１５． ０％ 、３３． ３％ 、２０． ０％ ，四组并发症发生率差异无统计学意义（Ｐ ＞ ０． ０５）。 　 结论　 ４６ＸＹ严重男性化
不全的外阴男性化整形应包括阴茎弯曲的矫正、长段尿道成形、阴茎阴囊转位的矫正、对裂阴囊的融合、

睾丸下降至阴囊内和阴茎增粗增长。 本中心采用的岛状包皮瓣卷管和尿道板重建卷管及其对应的一

期或分期尿道成形术均适用于严重男性化不全外阴整形的尿道重建。
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　 　 对于正常男性而言，外阴男性化过程包括胚胎
阶段出现生殖结节长大形成阴茎海绵体、生殖襞由

近向远逐渐融合形成尿道、生殖隆起融合形成阴囊

及睾丸下降进入阴囊的一系列过程。 因此，严重的

外阴男性化不全常有会阴型尿道下裂、阴茎发育不

良、阴囊完全对裂、隐睾等表现。 已有证据表明，染

色体为 ４６ＸＹ的患儿外阴在胚胎发育过程中出现严
重男性化不全的原因主要包括性腺发育障碍、雄激素

合成障碍、５α还原酶缺乏、雄激素受体不敏感及环境
内分泌干扰物影响等。 对于严重的男性化不全外阴

患儿来说，整形为正常（或接近正常）男性外阴的难

度和风险将非常大。 因此，我们旨在初步总结 ４６ＸＹ
严重男性化不全的外阴男性化整形经验，为此类患儿

外阴整形工作的进一步开展提供参考依据。

材料与方法

一、临床资料

回顾性分析 ６４ 例 ２０１４ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １１ 月
于电子科技大学附属医院儿童医学中心进行外生

殖器男性化整形的严重外阴男性化不全患儿临床

资料。 严重外阴男性化不全的定义为：外生殖器表

型均为会阴型尿道下裂合并完全性阴囊对裂或阴

茎阴囊转位。 年龄 １ 岁至 ８ 岁 ２ 个月，中位年龄 ２
岁 ９ 个月。 ６４ 例患儿染色体核型均为 ４６ＸＹ，其中
４７ 例阴茎头横径 ＜ １０ ｍｍ。 双侧隐睾 ９ 例，单侧隐
睾 ６ 例。 ６ 例为部分性雄激素受体不敏感综合征，５
例为 ５α还原酶缺乏症，４ 例为部分性性腺发育不良
（其中 ２ 例为 ＷＴ１ 基因突变所致的 ＤｅｎｙｓＤｒａｓｈ 综
合征，２ 例为 ＮＲ５Ａ１ 基因突变），２ 例为卵睾型性发
育异常，１ 例为 ３β羟类固醇脱氢酶缺陷。

二、术前雄激素治疗

４７ 例阴茎发育不良患儿于术前接受雄激素治
疗，其中 ６ 例部分性雄激素受体不敏感综合征和 ５
例 ５α还原酶缺乏症采用双氢睾酮霜治疗，３４ 例采
用睾酮霜治疗（具体使用方法为：外用 ２． ５％双氢睾
酮或 １％ 睾酮霜涂抹于阴茎头，用量按 ０． ２ ～
０． ３ ｍｇ ／ ｋｇ计，每日 ２ 次，持续 １ 个月后停药 ３ 个月，
为 １ 个疗程）。 使用疗程根据阴茎头大小确定，用
药直至阴茎头横径均达 １０ ｍｍ 以上。 治疗期间监
测血睾酮、双氢睾酮浓度及骨龄。

三、手术治疗

雄激素治疗结束后 ３ 个月进行手术治疗，手术
治疗包括隐睾的下降固定、阴茎下曲矫正、尿道成

形、阴茎阴囊转位和阴囊对裂矫正。 ６４ 例均切断尿
道板并在阴茎背侧中线白膜折叠后达到阴茎下曲

矫直的目的。 根据阴茎大小不同和局部材料的特

点，尿道成形分别采用了 ４ 种我中心在治疗重型尿
道下裂时常用的手术方式［１，２］ ，其中接受岛状包皮

瓣卷管尿道一期成形术者 １９ 例（图 １），接受尿道板
重建卷管尿道一期成形术者 １５ 例（图 ２），接受岛状
包皮瓣卷管尿道分期成形术者 ２０ 例（图 ３），接受尿
道重建卷管尿道分期成形术者 １０ 例（图 ４）。 １５ 例
隐睾患儿同期进行睾丸下降固定。

四、术后处理

术后常规使用抗生素 ５ ～ ７ ｄ，安置尿管 ５ ～ １４ ｄ
（个别病例因病情较重安置尿管 １ 个月）。 术后 ７ ｄ
开始 ２． ５％温盐水坐浴，每日 ２ ～ ３ 次。 术后随访
１ ～ ５９ 个月。

五、统计处理

采用 ＳＰＳＳ１９． ０ 进行统计学分析，对比一期手术
和分期手术及接受 ４ 种不同手术方式患儿术后并发
症的发生率，率的比较采用 χ２ 检验，Ｐ ＜ ０． ０５ 为差
异有统计学意义。
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图 １　 岛状包皮瓣卷管尿道一期成形术前后外观对比图片。 可见手术顺利完成了阴茎下曲矫正、尿道成形、阴茎阴囊转位和
阴囊对裂的矫正，达到对外阴男性化修复的目的　 图 ２　 尿道板重建卷管尿道一期成形术前后外观对比图片。 总体修复效果
接近图 １ 水平　 图 ３　 岛状包皮瓣卷管尿道分期成形一期手术前后及二期手术后外观对比图片。 可见手术顺利完成了阴茎
下曲矫正、尿道成形和部分阴茎阴囊转位和阴囊对裂的矫正，但对阴囊中部主动进行了尿道造瘘，二期手术后完成残留瘘口

的关闭，并通过Ｍ形法矫正残留阴茎阴囊转位　 图 ４　 尿道板重建卷管尿道分期成形一期手术前后及二期手术后外观对比图
片。 可见一期手术顺利完成了阴茎下曲矫正、部分尿道成形及部分阴茎阴囊转位和阴囊对裂的矫正，二期手术顺利完成剩余

的尿道成形和残留阴茎阴囊转位的矫正

Ｆｉｇ． １　 Ａｐｐｅａｒａｎｃｅ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｉｓｌａｎｄ ｆｌａｐ ｔｕｂｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ． Ｍａｓｃｕｌｉｎｉｚｉｎｇ ｐｌａｓｔｙ ａｃｈｉｅｖｅｄ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｃｈｏｒｄｅｅ，ｌｏｎｇ
ｌｅｎｇｔｈ ｏｆ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ，ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｐｅｎｏｓｃｒｏｔａｌ ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ａｎｄ ｂｉｆｉｄ ｓｃｒｏｔｕｍ　 Ｆｉｇ． ２ 　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ａｐｐｅａｒａｎｃｅ ｏｆ ｕｒｅｔｈｒａｌ
ｐｌａｔｅ ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｕｒｅｔｈｒａｌ ｒｕｐｔｕｒｅ． Ｔｈｅ ｏｖｅｒａｌｌ ｒｅｐａｉｒ ｅｆｆｅｃｔ ａｐｐｒｏｘｉｍａｔｅｄ ｔｈｅ ｌｅｖｅｌ ｏｆ Ｆｉｇ． １ ａｎｄ ｔｈｅ ｇｏａｌ ｏｆ ｍａｓｃｕｌｉｎｅ
ｒｅｐａｉｒ ｏｆ ｖｕｌｖａ ｗａｓ ａｃｈｉｅｖｅｄ　 Ｆｉｇ． ３　 Ａｐｐｅａｒａｎｃｅ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｉｓｌａｎｄ ｆｌａｐ ｔｕｂｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎ ｓｔａｇｅｄ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ（ ｆｉｒｓｔ ａｎｄ ｓｅｃｏｎｄ ｓｔａ
ｇｅｓ） ． Ａｆｔｅｒ ｔｈｅ ｆｉｒｓｔ ｓｔａｇｅ，ｍａｓｃｕｌｉｎｉｚｉｎｇ ｐｌａｓｔｙ ａｃｈｉｅｖｅｄ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｃｈｏｒｄｅｅ，ｌｏｎｇ ｌｅｎｇｔｈ ｏｆ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ，ｐａｒｔｉａｌ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｐｅｎｏｓ
ｃｒｏｔａｌ ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ａｎｄ ｂｉｆｉｄ ｓｃｒｏｔｕｍ ｗｉｔｈ ａ ｆｉｓｔｕｌａ ｉｎ ｍｉｄｌｉｎｅ ｏｆ ｓｃｒｏｔｕｍ． Ａｆｔｅｒ ｔｈｅ ｓｅｃｏｎｄ ｓｔａｇｅ，ｆｉｓｔｕｌａ ｗａｓ ｃｌｏｓｅｄ ａｎｄ ｒｅｓｉｄｕａｌ ｐｅｎｏｓ
ｃｒｏｔａｌ ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ｃｏｒｒｅｃｔｅｄ　 Ｆｉｇ． ４　 Ａｐｐｅａｒａｎｃｅ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｕｒｅｔｈｒａｌ ｐｌａｔｅ ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ ｓｔａｇｅｄ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ（ ｆｉｒｓｔ ａｎｄ ｓｅｃｏｎｄ
ｓｔａｇｅｓ） ． Ａｆｔｅｒ ｔｈｅ ｆｉｒｓｔ ｓｔａｇｅ，ｍａｓｃｕｌｉｎｉｚｉｎｇ ｐｌａｓｔｙ ａｃｈｉｅｖｅｄ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｃｈｏｒｄｅｅ，ｐａｒｔｉａｌ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ，ｐａｒｔｉａｌ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｐｅｎｏｓｃｒｏｔａｌ
ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ａｎｄ ｂｉｆｉｄ ｓｃｒｏｔｕｍ． Ａｆｔｅｒ ｔｈｅ ｓｅｃｏｎｄ ｓｔａｇｅ，ｒｅｓｉｄｕａｌ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ ａｎｄ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｐｅｎｏｓｃｒｏｔａｌ ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ｗｅｒｅ ａｃｃｏｍｐｌｉｓｈｅｄ

结　 果

４６ 在接受雄激素治疗 １ ～ ５ 个疗程后阴茎头横
径均达到 １０ ｍｍ 以上（图 ５），外用雄激素治疗未见
血睾酮或双氢睾酮值明显增高，亦未出现骨龄提前。

１ 例肌肉注射十一酸睾酮患儿注射后第 １ 个月血睾
酮浓度为 ３． １ ｎｍｏｌ ／ Ｌ，第 ２ 个月增至 ６． ７ ｎｍｏｌ ／ Ｌ，第
３ 个月增至 １２． ７ ｎｍｏｌ ／ Ｌ，并出现骨龄提前。

４６ 例隐睾均下降至阴囊内，未出现萎缩或回
缩。 随访期内阴茎未出现残留弯曲和复发。 阴茎

阴囊转位和阴囊对裂校正后外形佳。 术后总并发

症发生率为 ２３． ４％ ，３４ 例一期接受尿道成形术者并
发症发生率为 ２９． ４％ ，３０ 例接受分期尿道成形术者
为 １６． ７％ ，差异无统计学意义（Ｐ ＞ ０． ０５）。 接受岛
状包皮瓣卷管尿道一期成形术、岛状包皮瓣卷管尿

道分期成形术、尿道板重建卷管尿道一期成形术、

尿道重建卷管尿道分期成形术者并发症发生率分

别为 ２６． ３％ 、１５． ０％ 、３３． ３％ 、２０． ０％ ，４ 组并发症发
生率差异无统计学意义（Ｐ ＞ ０． ０５）。 一期和分期尿
道成形术后并发症发生率详见表 １，４ 种尿道成形术
后并发症发生率对比详见表 ２。

图 ５　 ５α还原酶缺乏患儿在使用双氢睾酮治疗前后不同阶段的阴茎发育程度图片。 Ａ．出生时； Ｂ．小青春期结束； Ｃ．使用 ２
个疗程双氢睾酮霜后； Ｄ．使用 ５ 个疗程双氢睾酮霜后
Ｆｉｇ． ５　 Ｐｅｎｉｌｅ ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ５α ｒｅｄｕｃｔａｓｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｗｉｔｈ ｄｉｈｙｄｒｏｔｅｓｔｏｓｔｅｒｏｎｅ． Ａ． Ａｆｔｅｒ ｂｉｒｔｈ；
Ｂ． Ａｆｔｅｒ ｍｉｎｉｐｕｂｅｒｔｙ； Ｃ． Ａｆｔｅｒ ｔｗｏ ｃｏｕｒｓｅｓ ｏｆ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ； Ｄ． Ａｆｔｅｒ ｆｉｖｅ ｃｏｕｒｓｅｓ ｏｆ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ
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表 １　 一期和分期尿道成形术后并发症及发生率
Ｔａｂｌｅ １　 Ｉｎｃｉｄｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ ａｆｔｅｒ ｓｔａｇｅ Ⅰ ａｎｄ

ｓｔａｇｅ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ
手术

方式

例数

（例）

瘘

（例）

憩室

（例）

狭窄

（例）

严重显露

不良（例）

并发症

发生率（％ ）

一期手术后 ３４ ６ ２ １ １ ２９． ４

分期手术后 ３０ ３ １ ０ １ １６． ７

合计 ６４ ９ ３ １ ２ ２３． ４

χ２ 值 １． ４４３

Ｐ值 ０． ２３０

表 ２　 ４ 种尿道成形术后并发症及发生率
Ｔａｂｌｅ ２　 Ｔｈｅ ｉｎｃｉｄｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ ａｆｔｅｒ

４ ｃａｓｅｓ ｏｆ ｕｒｅｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ
手术

方式

例数

（例）

瘘

（例）

憩室

（例）

狭窄

（例）

严重显露

不良（例）

并发症

发生率（％ ）

岛状包皮瓣

卷管尿道

一期成形术

１９ ２ ２ １ ０ ２６． ３

尿道板重建

卷管尿道

一期成形术

１５ ４ ０ ０ １ ３３． ３

岛状包皮瓣

卷管尿道分

期成形术

２０ １ １ ０ １ １５． ０

尿道重建卷

管尿道分期

成形术

１０ ２ ０ ０ ０ ２０． ０

χ２ 值 １． ７３８

Ｐ值 ０． ６２９

讨　 论

严重男性化不全的外阴在出生前就已形成。

胚胎发育至第 ８ 周，睾丸 Ｌｅｙｄｉｇ 细胞开始分泌睾
酮，睾酮经血液至尿生殖窦和生殖结节等组织后，

在 ５α还原酶作用下转化为双氢睾酮。 双氢睾酮作
用于外生殖器标志着外生殖器男性化的开始。 胚

胎发育的第 ８ ～ １４ 周，外生殖器逐步完成男性化。
在双氢睾酮的作用下，尿生殖窦形成前列腺、球旁

腺、前列腺部和膜部尿道。 此阶段尿道沟旁的生殖

襞由近端向远端逐渐融合形成阴茎段尿道，但尿道

沟并未到达阴茎尖端，尿道外口由阴茎头外胚层向

尿道内发育并卷管形成。 第 １０ 周生殖结节和肛门
的距离开始增加，生殖结节增粗增长，由腹股沟管

处位置逐渐向下降，并由后向前融合形成阴囊。 第

１２ ～ １３ 周男性胎儿已经完成尿生殖裂的关闭，其中
第 １２ 周时生殖结节周围的外胚层组织形成包皮。
在胚胎第 １０ 周时睾丸开始下降，并在第 ２５ ～ ３５ 周

时到达阴囊内。 第 １４ 周时，男性外生殖器发育完
成，之后在双氢睾酮作用下阴茎进一步长大［３］ 。 在

男性外生殖器发育完成之前，由于各种原因导致外

生殖器发育停止就会出现外阴男性化不全，受干扰

的时间越早其外阴男性化不全程度越重，干扰因素

包括性腺发育不良、母体胎盘功能不足、下丘脑垂

体功能障碍、雄激素合成障碍、５α 还原酶不足、雄激
素受体不敏感、环境内分泌干扰物影响等，而这些

因素中大多数又被认为是 ４６ＸＹ 性发育异常的病
因。 因此，４６ＸＹ 性发育异常也被认为是导致外阴
男性化不全（特别是严重男性化不全）最重要的因

素。 本组 ６４ 例患儿均临床诊断为 ４６ＸＹ 性发育异
常，从男性外生殖发育过程看，严重男性化不全是

一种尿生殖裂关闭过程的早期停止现象，因此我们

认为，严重男性化不全的外阴特征是以会阴型尿道

下裂、完全性阴茎阴囊转位和阴囊对裂为基础，常

合并阴茎发育不良和睾丸下降不全的一种情况。

对 ４６ＸＹ严重男性化不全的外阴进行男性化
整形的目的是希望通过手术将男性化不全的外阴

变为完全的男性化，达到或接近正常男性外阴的形

态和功能。 因此，这类病人的外阴男性化整形内容

应包括阴茎弯曲的矫正、长段尿道成形、阴茎阴囊

转位的矫正、对裂阴囊的融合、睾丸下降至阴囊内

和阴茎增粗增长至正常大小。 除了阴茎的增粗增

长需要雄激素治疗外，其余部分均可通过手术完

成。 本组 ６４ 例患儿均进行了阴茎弯曲矫正、长段尿
道成形、阴茎阴囊转位矫正及对裂阴囊融合，其中

手术难度最大、术后并发症发生率最高的是长段尿

道成形。

对发育不良的阴茎进行雄激素治疗不仅是外

生殖男性化的一个部分，对降低尿道成形手术的难

度和术后并发症发生率也有一定的意义。 Ｓｎｏｄｇｒａｓｓ
等［４］认为，阴茎头最大横径≥１４ ｍｍ 的患儿接受尿
道成形手术的术后并发症发生率会相对降低。 综

合我国儿童阴茎发育情况考虑，我们推荐对于阴茎

头最大横径≤１０ ｍｍ 者术前先使用雄激素治疗，待
阴茎增大增长后更有利于尿道成形手术（特别是阴

茎头段尿道成形）的施行。 但雄激素的使用对术后

并发症发生率有无影响尚无定论［５］ 。 雄激素治疗

通常在小青春期结束后（出生 ６ 个月后）开始，以免
对小青春期时激活状态的性腺轴产生负反馈抑制。

雄激素治疗的方法多样，可选择肌肉注射 ＨＣＧ、丙
酸睾酮、十一酸睾酮，也可选择口服十一酸睾酮，还

可选择局部使用双氢睾酮或睾酮霜。 雄激素使用
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不超过 ３ 个月通常不会出现明显副作用［６，７］ ，但本

研究中使用肌肉注射的患儿出现了血睾酮浓度增

高并出现骨龄提前，而外用雄激素患儿并未出现血

睾酮、双氢睾酮浓度增高及骨龄提前的情况。 因

此，我们更建议使用局部雄激素治疗。 尽管治疗的

周期会延长（本研究中有部分患儿需要用到 ５ 个疗
程的雄激素治疗），但可以降低睾酮血液浓度及其

对骨骺的影响。 对于部分雄激素受体不敏感患儿，

可使用超生理量的雄激素促进阴茎发育，最多可达

常规剂量的 ５ 倍，也可提高外用频率（如每 ４ ｈ 一
次）［８］ 。 本中心采用的方法是延长雄激素治疗疗

程，从结果可以看出该干预同样也能让阴茎大小达

到手术治疗的标准。

虽然理论上来说，３ 月龄以上且阴茎头横径达
到 １０ ｍｍ以上的儿童就可接受外生殖进行男性化
整形手术，但考虑麻醉风险、患儿机体发育情况等

因素，建议等到患儿 １ ～ ２ 岁时再进行手术。 睾丸下
降固定通常与尿道成形同期处理，因手术方式相对

统一故此处不再讨论，但因此类患儿多伴性发育异

常，若在进行睾丸手术时发现睾丸存在形态学上的

异常，应进行性腺活检，并根据活检结果再进行外

阴整形手术。

本组 ６４ 例患儿的阴茎弯曲均为 Ｄｏｎｎａｈｏｏ Ⅲ ／
Ⅳ型混合型［９］ ；而严重外阴男性化不全患儿阴茎弯

曲中的绝大多数也属于此型，Ⅳ型下曲需要在弯曲
顶点横断尿道板，解除尿道板与阴茎海绵体的弓弦

关系；Ⅲ型阴茎下曲矫直的方法主要包括 Ｎｅｓｂｉｔ 技
术、阴茎海绵体背侧折叠、阴茎海绵体腹侧切开游

离补片填入等［１０］ ；具体方式的选择与医生个人经验

关系较大。 本组患儿均采用阴茎海绵体背侧中线

折叠，此类折叠方式不切开阴茎海绵体白膜，术中

出血量少，操作简便，术后阴茎弯曲矫正彻底，不易

出现勃起功能障碍［１１，１２］ 。 本组患儿在随访期间也

未见复发。 但由于随访时间尚短，尚无法明确青春

期是否会出现弯曲复发，因此需进一步随访。

尿道成形手术方式的选择与医生个人经验和

习惯有关［１３］ 。 对于断板后需长段尿道重建的患儿，

本中心主要采用岛状包皮瓣卷管尿道成形和尿道

板重建卷管尿道成形手术的一期或者分期手术方

式。 本组数据显示，对 ４６ＸＹ 外阴严重男性化不全
的患儿采用本中心手术方式进行尿道修复时，一期

和分期手术后并发症发生率差异无统计学意义，这

可能与病例数量不足有关。 国内相关报道认为分

期手术会降低术后并发症发生率［１４］ 。 我们也建议

这类病人接受分期手术，特别是存在以下情况时：

①阴茎头横径 ＜ １２ ｍｍ； ②术者尿道下裂（特别是
重型尿道下裂）治疗经验不足； ③用于成形尿道的
包皮组织少或血供不佳； ④合并其他部位较多畸
形。 尽管 ４ 种手术间并发症发生率的差异无统计学
意义，但是我们认为，４ 种术式各有不同的优势。 尿
道板重建卷管尿道成形分期手术在完成一期手术

后，大部分患儿能够站立排尿，局部外形得到较大

的改观，大大增加了患儿的自信心，减轻了患儿家

属的焦虑。 岛状包皮瓣卷管尿道成形分期手术的

一期部分已完成绝大部分修复，二期手术仅为修补

尿道皮肤瘘口和矫正残留的阴茎阴囊转位，因此手

术较为容易。 由于瘘口通常位于阴囊，宽厚的阴囊

肉膜可对修补完成的瘘口进行覆盖，能有效地防止

尿瘘再次出现。 尽管一期手术会减少手术次数，但

尿道板重建卷管尿道成形一期手术为了达到降低

并发症发生率的目的，尿道开口会较大（有时候开

口位置可达冠状沟），外形会稍差。 岛状包皮瓣卷

管尿道成形一期手术有可能造成阴茎头段尿道狭

窄，引起并发症，对阴茎头大小和包皮瓣质量要求

较高。 另外，游离包皮内板或口腔黏膜的一期或分

期手术在长段尿道成形手术患儿中也使用较多［１５］ 。

手术中，充分松解阴囊与阴茎、尿道海绵体的

异常附着并裁剪阴囊中缝多余的皮肤后，能达到下

移融合对裂的阴囊及矫正部分阴茎阴囊转位的目

的。 部分残留的阴茎阴囊转位建议在二期手术时

采用 Ｍ形皮瓣法进行矫正，风险小且效果良好［１６］ 。

对于部分性腺切除后的患儿，可考虑在青春期后进

行睾丸假体植入来达到使阴囊形态接近正常的目

的。 严重雄激素不敏感患儿可考虑行阴茎再造手

术，以此来完成外阴男性化整形的过程。
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８６ 例阴茎弯曲的长期疗效观察［ Ｊ］ ． 中华泌尿外科杂
志，２０１４，３５（１２）：９３１ — ９３５． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ．
１０００ —６７０２． ２０１４． １２． ０１３．
Ｗａｎｇ Ｚ，Ｌｉ ＷＪ，Ｙａｏ ＨＪ，ｅｔ ａｌ． Ｌｏｎｇｔｅｒｍ ｅｆｆｉｃａｃｉｅｓ ｏｆ ｓｕｒｇｉ

ｃａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｐｅｎｉｌｅ ｃｕｒｖａｔｕｒｅ ｗｉｔｈ １６ｄｏｔ ｐｌｉｃａｔｉｏｎ： ａ
ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ８６ ｐａｔｉｅｎｔｓ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｕｒｏｌ，２０１４，
３５（１２）：９３１ — ９３５． ＤＯＩ： １０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． １０００ — ６７
０２． ２０１４． １２． ０１３．

１２　 Ｐｏｌａｔ ＥＣ，Ｅｒｄｅｍ ＭＲ，Ｔｏｐａｋｔａｓ Ｒ，ｅｔ ａｌ． Ｏｕｒ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｉｎ
ｃｈｏｒｄｅｅ ｗｉｔｈｏｕｔ ｈｙｐｏｓｐａｄｉａｓ： ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ １０２ ｃａｓｅｓ［Ｊ］ ． Ｕｒｏｌ
Ｊ，２０１４，１１（４）：１７８３ —１７８７．

１３　 陈方，何大维，黄鲁刚，等．雄性化不全 ４６ＸＹ ＤＳＤ 的处
理差异及争论—来自大陆地区 １５ 个中心的报告［Ｊ］ ．中
华小儿外科杂志，２０１６，３７（７）：４８５ —４９０． ＤＯＩ： １０． ３７６０ ／
ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ０２５３ —３００６． ２０１６． ０７． ００２．
Ｃｈｅｎ Ｆ，Ｈｅ ＤＷ，Ｈｕａｎｇ ＬＧ，ｅｔ ａｌ． Ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ ａｎｄ ｃｏｎｔｒｏｖｅｒ
ｓｙ ｉｎ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｕｎｄｅｒｖｉｒｉｌｉｚｅｄ ４６ＸＹ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ ｏｆ ｓｅｘ
ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｓｕｒｇ，２０１６，３７（７）：４８５ —
４９０． ＤＯＩ： １０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ０２５３ — ３００６． ２０１６． ０７．
００２．

１４　 田军，张潍平，孙宁，等．分期 Ｄｕｃｋｅｔｔ术式治疗重度尿道
下裂的疗效评价［Ｊ］ ．临床小儿外科杂志，２０１６，１５（５）：
４３９ — ４４２． ＤＯＩ： １０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７１ — ６３５３． ２０１６． ０５．
００８．
Ｔｉａｎ Ｊ， Ｚｈａｎｇ ＷＰ， Ｓｕｎ Ｎ， ｅｔ ａｌ． Ｅｆｆｉｃａｃｉｅｓ ｏｆ ｔｗｏｓｔａｇｅ
Ｄｕｃｋｅｔｔｓ ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ ｆｏｒ ｓｅｖｅｒｅ ｈｙｐｏｓｐａｄｉａｓ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｐｅｄ
Ｓｕｒ，２０１６，１５（５）：４３９ —４４２． ＤＯＩ： １０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７１ —
６３５３． ２０１６． ０５． ００８．

１５　 Ｐｆｉｓｔｅｒｍüｌｌｅｒ ＫＬ，Ｍａｎｏｈａｒａｎ Ｓ，Ｄｅｓａｉ Ｄ， ｅｔ ａｌ． Ｔｗｏｓｔａｇｅ
ｈｙｐｏｓｐａｄｉａｓ ｒｅｐａｉｒ ｗｉｔｈ ａ ｆｒｅｅ ｇｒａｆｔ ｆｏｒ ｓｅｖｅｒｅ ｐｒｉｍａｒｙ ａｎｄ
ｒｅｖｉｓｉｏｎ ｈｙｐｏｓｐａｄｉａｓ： ａ ｓｉｎｇｌｅ ｓｕｒｇｅｏｎｓ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｗｉｔｈ
ｌｏｎｇｔｅｒｍ ｆｏｌｌｏｗｕｐ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｕｒｏｌ，２０１７，１３（１）：３５．
ＤＯＩ：１０． １０１６ ／ ｊ． ｊｐｕｒｏｌ． ２０１６． ０８． ０１４．

１６　 唐耘熳，王学军，毛宇，等． Ｍ 形皮瓣法矫治尿道下裂术
后残留阴茎阴囊转位 ４４ 例效果分析［Ｊ］ ．实用医院临床
杂志，２０１６，１３（４）：４４ — ４５． ＤＯＩ： １０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７２ —
６１７０． ２０１６． ０４． ０１５．
Ｔａｎｇ ＹＭ，Ｗａｎｇ ＸＪ，Ｍａｏ Ｙ，ｅｔ ａｌ． Ｍｐｌａｓｔｙ ｆｏｒ ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎ ｏｆ
ｒｅｓｉｄｕａｌ ｐｅｎｉｌｅ ａｎｄ ｓｃｒｏｔｕｍ ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ａｆｔｅｒ ｈｙｐｏｓｐａｄｉａｓ
ｒｅｐａｉｒ ｓｕｒｇｅｒｙ： Ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ４４ ｃａｓｅｓ［ Ｊ］ ． Ｐｒａｃｔ Ｊ Ｃｌｉｎ Ｍｅｄ
２０１６，１３（４）：４４ — ４５． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７２ — ６１７０．
２０１６． ０４． ０１５．

（收稿日期：２０１８ —１２ —２１）

本文引用格式：毛宇，夏梦，蔡永川，等． ４６ＸＹ 严重男性
化不全外阴的男性化整形方式探讨［ Ｊ］ ． 临床小儿外科
杂志，２０１９，１８（３）：１９６ —２０１． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７１ —
６３５３． ２０１９． ０３． ００７．
Ｃｉｔｉｎｇ ｔｈｉｓ ａｒｔｉｃｌｅ ａｓ： Ｍａｏ Ｙ，Ｘｉａ Ｍ，Ｃａｉ ＹＣ，ｅｔ ａｌ． Ｍａｓｃｕ
ｌｉｎｉｚｉｎｇ ｐｌａｓｔｙ ｉｎ ４６ＸＹ ｓｅｖｅｒｅｌｙ ｕｎｄｅｒｖｉｒｉｌｉｚｅｄ ｇｅｎｉｔａｌ［Ｊ］ ． Ｊ
Ｃｌｉｎ Ｐｅｄ Ｓｕｒ，２０１９，１８（３）：１９６—２０１． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ．
１６７１ —６３５３． ２０１９． ０３． ００７．


