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·述评·

重视复杂肛门直肠畸形的综合治疗

王维林

【摘要】 　 肛门直肠畸形病理改变复杂，患儿手术后远期排便功能和生活质量与畸形复杂程度及伴
发畸形密切相关。 外科手术治疗仅仅是肛门直肠畸形治疗整体链中的重要一环，而不是治疗终点。 复

杂肛门直肠畸形手术后并发排便功能障碍者，需要对肛门功能进行客观评估，并积极采取有针对性的

排便训练。 对出现社会和心理问题的肛门直肠畸形患儿，需要取得家长、学校和社会的配合，及时进行

必要的心理咨询及治疗，使患儿步入成年后能获得社会和家庭可接受的排便控制能力及生活质量。 因

此，复杂肛门直肠畸形外科解剖结构重建以后的肛门功能重建和远期生活质量提高，是一个由医生、家

庭和社会参与的综合治疗，需要引起重视。
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　 　 近年来，精准外科和微创技术在肛肠外科中的应用，使先天性肛门直肠畸形的治疗效果得到了进一步
改善，但由于肛门直肠畸形的病理改变复杂，肛门直肠畸形患儿手术后远期排便功能和生活质量与畸形复

杂程度及伴发畸形密切相关。 有报告显示，约 ６４． ５％肛门直肠畸形患儿术后肛门功能良好，排便功能接近
正常；约 １ ／ ３ 的患儿术后有不同程度的肛门功能障碍，这些患儿多数是复杂肛门直肠畸形，包括中、高位肛门
直肠畸形合并泌尿生殖系统瘘道、泄殖腔畸形以及合并多发畸形（如 Ｃｕｒｒａｒｉｎｏ综合征）等［１］ 。

外科手术治疗仅仅是肛门直肠畸形治疗整体链中的重要一环，而不是治疗的终点。 特别是复杂肛门直

肠畸形手术后并发排便功能障碍，以及步入成年过程中伴发的社会和心理问题，需要取得成人外科、心理医

生、家长、学校和社会的配合，形成从畸形的肛门解剖结构重建到功能重建的综合治疗体系，使其步入成年

后能获得社会和家庭可接受的排便控制能力及生活质量。 结合我国肛门直肠畸形治疗现状，笔者认为提高

复杂肛门直肠畸形综合治疗水平，以下几个方面应引起重视。

一、正确进行术前综合评估

１． 治疗前手术者必须对肛门直肠畸形特别是复杂畸形有正确的判断，包括： ①畸形严重程度，如直肠
盲端的位置、瘘管类型及其开口部位、伴发畸形及其严重程度等； ②患儿发育情况及其对手术的耐受能力；
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③手术者本身的专业处理能力和经验； ④患儿所在医院围手术期生命支持的设备和救治水平。
２． 正确理解和把握肛门直肠畸形的外科治疗原则： ①挽救患儿生命为第一优先原则，特别是复杂畸形

和病情危重的患儿，不可一味地追求一期根治术。 对早产儿、未成熟儿及有严重心脏血管畸形患儿，要简化

手术操作，争取分期手术。 没有根治经验和条件的医院，可先行结肠造瘘术，挽救患儿生命； ②重视肛门直
肠畸形的首次术式选择，如术式选择不当，不仅使再次手术面临困难，而且将显著影响远期治疗效果。 如高

位肛门闭锁，经会阴强行游离直肠，会导致手术后直肠回缩、瘘管复发或瘢痕形成、肛门狭窄等。 又如直肠

尿道瘘患儿如术前检查不充分，仅行肛门成形术，可致直肠尿道瘘漏诊等。

二、正确选择手术时机和术式

随着对肛门直肠畸形患儿和肛门直肠畸形动物模型的病理组织学、神经病理学、免疫组化、超微结构和

胚胎发育研究的深入，我们发现肛门直肠畸形不仅肛门直肠本身存在发育缺陷，同时盆底肌肉、骶骨、神经

及肛周皮肤等均有不同程度的病理改变。 肛门直肠畸形位置越高，病理改变越复杂［２］ 。 如何在恰当的手术

时机、选择合理的手术方式以达到最佳的治疗效果，是每一个肛肠外科医生追求的目标。

１． 手术时机选择：对复杂肛门直肠畸形手术时机的选择主要聚焦在新生儿时期是否进行一期根治术。
传统上，多数学者主张在新生儿期先行结肠造瘘术，３ ～ ６ 个月后再行根治术。 造瘘口位置尽量选择在乙状
结肠近端，以保证根治术中有足够的结肠拖出到肛门成形位置。 分期手术的优点是随年龄的增长，盆腔结

构发育逐渐成熟，易于辨认耻骨直肠肌环，使直肠通过该肌中心拖出，术后能保持一定的排便功能。 其次，

新生儿期各项生命体征尚不稳定，一期根治手术创伤较大，有一定风险。 此外，对伴有泌尿系统瘘的患儿，

造瘘术后能仔细清洁末端结肠，改善泌尿系统感染，亦可减少骶部及肛门切口感染的机会，并利用造瘘口行

结肠高压造影，以正确判断畸形类型和瘘管位置及走向。 目前欧美国家的多数治疗指南仍然遵循这一

原则［３］ 。

近年来，随着围产期生命支持条件的改善和手术技术（包括腹腔镜微创技术）的提高，新生儿期一期根

治术在有条件的医院已经广泛开展，在减少了分期手术痛苦和费用的同时，也取得了比较理想的治疗效果。

新生儿期根治术有以下益处： ①新生儿骨盆浅，尾骨至肛门距离近，皮肤脂肪组织较薄，手术视野较浅，分离
创面小，暴露良好，利于操作。 ②从理论上讲，将直肠放于横纹肌复合体中间越早，越有利于术后肛门功能
恢复。 ③直肠远端扩张轻，有利于肛门成形和术后扩肛治疗。 ④手术越早，直肠内胎粪细菌污染机会少，手
术创面感染机会少。 ⑤部分家长对结肠造瘘后再行根治术的分期手术依从性较低。 目前多数学者主张根
据患儿情况、手术医师经验酌情选择手术时机。

２． 手术方式选择：从 １９８０ 年开始，经典的后矢状入路肛门直肠成形术（ｐｏｓｔｅｒｉｏｒ ｓａｇｉｔｔａｌ ａｎｏｒｅｃｔａｌ ｐｌａｓｔｙ，
ＰＳＡＲＰ）及其改良手术已有 ４０ 年历史［４］ 。 腹腔镜辅助下肛门直肠畸形成形术（Ｌａｐａｒｏｓｃｏｐｉｃ ａｓｓｉｓｔｅｄ ａｎｏｒｅｃｔａｌ
ｐｕｌ１ｔｈｒｏｕｇｈ，ＬＡＡＲＰ）从 ２０００ 年发展到现在已有 ２０ 个年头［５］ 。 ＬＡＡＲＰ 是目前治疗复杂肛门直肠畸形的主
流术式，分为两种：一种不进行结肠造瘘术，在新生儿期行根治术；另一种在新生儿期行结肠造瘘术，待二期

手术时应用腹腔镜进行盆腔的直肠游离，再结合会阴部切口或后矢状切口行肛门直肠成形术。

从随访资料来看，大多数患儿对 ＬＡＡＲＰ 术式持肯定态度，认为其优于传统的经后矢状入路肛门成形
术。 香港大学玛丽医院随访 ３０ 例肛门直肠畸形患儿术后肛门直肠测压结果，发现多数术后获得理想的肛门
括约肌静息压力和肠道控制功能［６］ 。 也有作者报告该术式虽然能有效地改善便失禁，但术后肠黏膜脱垂和

后尿道憩室发生风险增加［７］ 。 Ｐｅａ 等认为，腹腔镜手术对盆腔和直肠盲端及周围组织的广泛分离，使盆膈
悬吊和稳定性受到影响，是导致术后直肠脱垂发生率增加的主要原因［８］ 。 但目前尚缺乏手术后远期随访大

样本研究。

笔者认为，ＬＡＡＲＰ主要替代传统开腹游离操作，应当注意适应证的选择。 该术式主要适用于复杂肛门
直肠畸形，如直肠膀胱颈部瘘、部分（高位）前列腺部瘘、部分一穴肛（共同管长度 ＞ ３ ｃｍ）、少数中位瘘患儿。
对于闭锁位置较低的畸形，手术视野不如骶后正中切口暴露充分。 有学者对 １９９８—２０１５ 年发表的 ６８ 篇共
６２２ 例 ＬＡＡＲＰ治疗肛门直肠畸形的文献进行分析，发现瘘管位置越低，ＬＡＡＲＰ 操作越困难，尿道憩室或尿
道 ／阴道损伤等并发症发生率越高［９］ 。 因此，临床上应注意积累和总结经验教训，特别是新生儿期行肛门成

形手术，应严格遵循手术适应证，避免手术指征扩大化。
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关于泄殖腔畸形术式的选择，目前较为统一的观点是：若共同管长度 ＜ ３ ｃｍ，行泄殖腔整体游离术（ ｔｏｔａｌ
ｕｒｏｇｅｎｉｔａｌ ｍｏｂｉｌｉｚａｔｉｏｎ，ＴＵＭ）；若共同管长度≥３ ｃｍ，需开腹联合 ＰＳＡＲＰ手术，分离直肠、阴道和尿道，完成肛
门、阴道、尿道成形术。 有文献报道应用球囊持续扩张术先对共同管道进行持续扩张，诱导其组织生长，再

进行尿道和阴道成形术，效果良好［１０］ 。 随着微创技术在肛肠外科的应用，新生儿期腹腔镜辅助下一期泄殖

腔畸形根治术已在临床开展。 ２０１５ 年首都儿科研究所李龙教授团队报告 ７ 例一穴肛腹腔镜辅助一期肛门
成形、尿道成形、阴道成形术，术后无一例大便失禁［１１］ 。 腹腔镜辅助下手术治疗泄殖腔畸形，操作技术要求

高，建议由有此方面经验的医生进行手术。

三、重视术后并发症的防治

复杂肛门直肠畸形手术后往往遗留不同程度的并发症和排便控制问题，需要分析原因找出问题所在，

并给出正确的治疗意见。

１． 术后瘘管复发：多由术式选择不当或漏诊引起。 预防措施包括术前应行瘘道或尿道造影检查，明确
瘘道类型、留置尿管，复杂瘘道建议行结肠造瘘术。 处理原则： ①对于直肠前庭瘘复发者，坚持坐浴，控制感
染；同时扩张肛门，防止肛门狭窄。 如瘘管长时间未愈，则 ６ 个月后再次行手术矫治。 ②对于直肠尿道瘘复
发者，再次手术应充分考虑以下因素：有无肛门狭窄，尿道瘘的部位、深度、口径大小及其走向，有无继发结

肠病变，患儿一般情况及术者经验等。 以下术式可供选择：肛门瘢痕呈线状狭窄，尿道瘘内口距肛缘 ＜ １． ５
ｃｍ者，行会阴肛门成形术，在解除狭窄的同时行直肠内瘘修补术，或采用后天性直肠前庭瘘修补方法。 如为
直肠尿道瘘经骶会阴肛门成形术失败或高位畸形的尿道前列腺部瘘或膀胱颈部瘘复发，应选用直肠黏膜剥

离、直肠经结肠鞘内拖出术（Ｓｏａｖｅ法）。
２． 大便失禁：多见于复杂肛门直肠畸形手术后，主要原因是术中直肠盲端未能通过盆底肌中心、成形肛

门切口过大或遗留黏膜较多、术后切口感染直肠回缩和高位畸形伴脊髓和盆底神经肌肉发育异常等。 预防

措施： ①拖出直肠应通过耻骨直肠肌环及外括约肌中心，尽量保留和利用肛门内括约肌； ②会阴部切口 ＜
２ ｃｍ，术中充分游离直肠盲端并保护好血供，以防直肠回缩及切口感染； ③注意避免损伤盆神经及肛周肌
群； ④加强术后护理，定期行扩肛及排便训练。

大便失禁的术后处理要非常慎重，首先应分析病情，找出原因，采取有针对性的治疗措施。 其原则是，

能用简单的方法（如术后常规扩肛治疗、排便习惯训练、洗肠等），就不选复杂的方法。 对大便失禁病因明确

的患儿采用有针对性的生物反馈训练。 关于骶神经刺激疗法（ ｓａｃｒａｌ ｎｅｒｖｅ ｓｔｉｍｕｌａｔｉｏｎ，ＳＮＳ）目前尚存在争
议，２０１２ 年德国 Ｈａｓｓｅｌｂｅｃｋ等［１２］在超声引导下采用 ＳＮＳ，术中标定肛门外括约肌范围，以最大限度减少术后
排便功能障碍。 ２０１９ 年 Ｐｅａ 等统计有关儿童接受 ＳＮＳ 治疗的文献 ２８ 篇，仅 ４ 篇（２９ 例）涉及肛门直肠畸
形，缺少有关肛门直肠畸形术后大便失禁治疗疗效和风险评估研究。 再次手术更要慎重，主要修复首次手

术造成的解剖结构异常和并发症，如肛门狭窄、肛门异位、直肠脱出、后尿道憩室（应用腹腔镜手术后增加）、

尿生殖窦残留（一穴肛）；而且仅对那些骶骨发育正常、无脊髓拴系、具有完整肛门括约肌结构的术后患儿有

一定疗效［１３］ 。

３． 性功能障碍：长期以来学者们对肛门直肠畸形患儿青春期性困扰问题重视不够，因为小儿外科医生
很少对患儿追踪随访至青春期。 ２０１８ 年一项对 ７４ 例肛门直肠畸形术后患儿性功能的调查中，发现 ３６． ８％
女性有性功能障碍，４５％的患儿有性困扰；男性中 ８． ８％的患儿具有轻到中度的勃起功能障碍。 在交友和性
欲等方面自信心明显下降［１４］ 。

４． 术后远期生活质量问题：肛门直肠畸形术后排便功能障碍对患儿远期生活质量有显著影响已被广泛
认同。 对 ３０ 岁以上的肛门直肠畸形患者进行生活质量评估，结果显示术后大便失禁人群中，８９％的患者食
物受限，６８％的患者有旷工或旷课行为，６３％的患者交友障碍，４７％的患者性格压抑。

四、重视肛门直肠畸形患者术后长期随访和跨越专业年龄界限的康复指导

基于上述情况，术后的长期随访和康复指导对肛门直肠畸形患儿的预后具有重要意义。 由于受专科年

龄限制，肛门直肠畸形术后患儿到了成人阶段，多数失去与小儿外科医生的联系和随访，而成人外科医生对

小儿肛门直肠畸形专业知识了解不够，也很少关注这一部分患者，遗留下无人关照的“真空地带”。 目前，对

于这一问题已经引发诸多学者的关注。 ２０１７ 年菲律宾大学总医院肛肠外科报告 ８ 例成人肛门直肠畸形患
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者，除 １ 例外均曾在小儿外科行结肠造瘘分流手术。 根治手术包括 ３ 例 ＰＳＡＲＰ，２ 例结肠转位术，２ 例结肠皮
肤吻合术。 其中 ３ 例术后出现并发症，包括尿道损伤、肠瘘和狭窄、直肠狭窄、直肠前庭瘘和直肠尿道瘘复
发［１５］ 。 可见，成人肛门直肠畸形的治疗效果远低于小儿外科的治疗水平，可能与成人医师缺少小儿外科专

业知识和经验有关。 同样，２０１８ 年美国儿科学院小儿外科分会外科关照委员会组织了包括布法罗妇儿医
院、多伦多儿童医院、辛辛那提儿童医院等共 ８ 家儿童医学中心参与的调查研究，涉及到儿童期外科手术后
护理向成人期过渡中的问题。 接受调查的 １１８ 例患者中，４４． １％合并便秘，４０． ９％合并腹泻，接近 ４０． ９％的
患者因为肠道功能不良需要长期处理。 仅有不到 １３％的患者因上述合并症向成人专业医师咨询［１６］ 。 ２０１９
年科罗拉多儿童医院对出生后于该院行手术治疗的肛门直肠畸形成年病例（５１ 例肛门直肠畸形，１８ 例泄殖
腔畸形）进行随访，发现尽管这些患者已经步入成年，但仍有许多相关问题咨询小儿外科医生，其中 ２ 例分
别在 ２５ 岁和 ５４ 岁发现直肠会阴瘘被漏诊，另 １ 例为 ５１ 岁女性肛门直肠畸形患者，在随访中发现存在与肛
门直肠畸形相关的骶前肿物以及有关婚后性生活和生育的问题等［１７］ 。

因此，专家们呼吁，应关注肛门直肠畸形手术后全生命周期的生活质量，对存在的问题提供跨越患者年

龄阶段的专业咨询和社会支持，有必要组成一个有小儿外科、成人肛肠外科、妇产科和泌尿专科医师以及康

复和心理专业人员在内的合作团队，为这部分患者提供由儿童向成人过渡的关怀指导。 目前科罗拉多儿童

医院已经成立肛肠与泌尿生殖健康国际护理中心作为团队模式，为该类患者提供咨询和诊疗服务。

我国在这方面也迫切需要建立这种跨越年龄阶段、跨越专业限制的多学科协作，为肛门直肠畸形特别

是复杂肛门直肠畸形手术后合并并发症患儿提供系统性综合治疗，以最大限度地改善术后功能，获得正常

或接近正常的排便控制能力和远期生活质量。
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