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先天性耻骨前窦道的临床研究进展

袁　 强　 综述　 闫学强　 审校

【摘要】 　 先天性耻骨前窦道是一种罕见的先天性畸形，其病因及胚胎学理论尚不明确。 可能的病
因包括腹壁闭合异常、变异的尿道背侧重复、尿生殖窦的先天性瘘管、泄殖腔的持续残留、泄殖腔膜残留

和脐阴沟。 先天性耻骨前窦道患者临床症状通常不明显，主要表现为窦道开口处透明黏液样分泌物渗

出。 超声、窦道造影及 ＭＲＩ检查有助于明确诊断及术前评估。 手术切除有效，早期干预很有必要，可以
避免反复发作感染等并发症。
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　 　 先天性耻骨前窦道（ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｐｒｅｐｕｂｉｃ ｓｉｎｕｓ，
ＣＰＳ）是耻骨前区域皮肤至膀胱前壁、尿道或脐部之
间的窦道［１］ 。 ＣＰＳ 病因及胚胎学理论尚不明确，多
见于婴幼儿及儿童早期，女性患者较少［２］ 。 国际较

统一的诊断名称为 ＣＰＳ，但文献报道中诊断名称多
种多样，包括先天性耻骨前窦道、耻骨前皮样窦道、

耻骨下皮样窦道、腹壁下瘘管、阴茎根部瘘管、尿道

重复畸形等［１，３，４］ 。

一、ＣＰＳ病因学说
（一）腹壁闭合异常

１９８７ 年 Ｃａｍｐｂｅｌｌ 等［１］ 首次报道了 ３ 例小儿
ＣＰＳ，他们认为病变可能是微小腹壁闭合异常所致，

表现为下腹壁中线融合失败。 在胎儿第四周时，腹

腔皱褶发展，向前弯曲并在腹中线处汇合，从而形

成腹侧腹壁和腹侧前壁，泄殖腔膜的头缘自脐带根

部向下移行、融合，开始双侧折叠。 第五周，生殖结

节自脐带分离，在泄殖腔膜上缘联合，直到第九周

时消失。 生殖结节上方的泄殖腔膜将阻碍其完全

融合，从而导致多种严重的泌尿道畸形，如耻骨联

合增宽、膀胱外翻、尿道上裂、分裂阴蒂、阴茎海绵

体分离等［５，６］ 。 ３ 例 ＣＰＳ 患者术后病理检查显示窦
道内出现鳞状上皮，支持腹壁闭合异常这一理论。

然而，该理论却无法解释为何其他 ＣＰＳ 患者窦道内
会出现移行上皮和柱状上皮。

（二）变异的尿道背侧重复

所有女性和大部分男性尿道上皮由尿生殖窦

的内胚层发育而成，但男性远端尿道上皮是从尿生

殖窦发展为外胚层板。 男性尿道上皮在前列腺部为



-479-临床小儿外科杂志   2021 年 5 月第 20 卷第 5 期  J Clin Ped Sur,  May 2021, Vol.20, No.5

移行上皮，部分为复层柱状上皮；中段膜部尿道主要

为复层柱状上皮，在皱襞上也有单层柱状上皮；远端

部主要为未角化的复层鳞状上皮。 既往文献报道

ＣＰＳ患者术后病理组织形态学显示，窦道组织为鳞状
上皮，伴随尿路上皮残留与尿路上皮囊相容，周围有

局灶性平滑肌层，整个窦道布满尿路上皮，这些结果

均证实 ＣＰＳ 可能是尿道重复的一种变异［６ － ９］ 。

Ｈｕａｎｇ等［１０］对窦道组织进行免疫组化研究，发现５例
窦道上皮组织近端呈移行上皮，远端呈鳞状上皮，再

次验证了 ＣＰＳ是变异尿道背侧的理论。 Ｓｔｅｐｈｅｎｓ［１１］

根据窦道起始部位，将 ＣＰＳ 描述为三种类型：Ⅰ型：完
全或不完全重复，其中副尿道位于背侧，并可能在某

个点加入正常尿道或盲端；Ⅱ型：尿道上裂重复型，其
中尿道从阴茎的背侧追溯到膀胱，在某个时候可能会

或不会加入尿道；Ⅲ型：皮状窦，类似副尿道，从阴茎
基底部、耻骨联合后面和膀胱前面向到脐部走形。

Ｓｔｅｐｈｅｎｓ认为皮状窦道可能是沿着脆弱腹壁的融合
线发生的内翻上皮管或残余物。

（三）尿生殖窦的先天性瘘管

ＳｏａｒｅｓＯｌｉｖｅｉｒａ等［１２］认为 ＣＰＳ 是源于尿生殖窦
的先天性瘘管，根据解剖也分为三种类型：Ⅰ型为
高位瘘管，通向脐尿管残余部；Ⅱ型为中位瘘管，通
向膀胱方向；Ⅲ型为低位瘘管，通向前列腺部尿道。
Ｖａｎ等［１３］认为泄殖腔膜畸形可能是先天性瘘管的

基础，泄殖腔膜腹侧部分的孤立缺陷，无法允许泄

殖腔膜腹侧被外侧中胚层完全折叠或正确替换，从

而形成瘘管。 既往报道文献中未发现有与尿道或

膀胱连通的病例，且瘘管盲端，支持此理论。

（四）泄殖腔的持续残留

１９９５ 年 Ｃｈｏｕ等［４］描述了一例女性尿道伴持续

性泄殖腔残留的病例，其术后病理免疫组化结果显

示，窦道组织由远端的复层鳞状上皮、中间的移行

上皮和近端的柱状细胞组成。 从胚胎学的观点来

看，３ 种不同类型的上皮最可能的来源是泄殖腔，泄
殖腔的持续残留应伴有尿道或其他泌尿生殖系统

异常［１４］ 。 然而文献报道中，病例的 ＭＲＩ 和窦道造
影显示窦道和泌尿生殖道或直肠之间没有任何联

系，仅表现为耻骨前区域的浅表窦道。 因此他认

为，从解剖学和组织病理学的角度来看，泄殖腔的

持续残留是最合理的解释。 １９８３ 年 Ｓｏｔａｌｏｎｇｏ 等［１５］

也曾报道过这样一例女性患者，他猜想局部遗传因

素和激素效应可能是导致这种异常的原因之一。

但是，泄殖腔残留究竟如何演变成为 ＣＰＳ，其胚胎学
机制仍不明确。

（五）泄殖腔膜残留和脐阴沟

２００４ 年 Ｋａｎａｋｏ等［１６］基于泄殖腔膜的正常发育

提出假设，如果脐阴沟在从脐带底部向下移动时捕

获了泄殖腔膜的一小部分，那么在胚胎的纵向生长

过程中，脐阴沟中残留的泄殖腔膜可能会向内翻转

并呈管状胚胎的纵向生长，脐阴沟中残留泄殖腔膜

的深度可能决定窦道盲端的位置（可能在前列腺部

尿道，膀胱出口），也可解释窦道走形方向和广泛变

化的瘘口开口位置（即耻骨上、下、前、后部）。 在所

有文献报道的病例中，窦道都是以盲端的形式终

止，这一事实支持 Ｋａｎａｋｏ Ｔｓｕｋａｍｏｔｏ的假设，因为脐
阴沟是盲端的。 据报道，泄殖腔膜残留在生殖结节

上方的脐阴沟中，可能会中断完全融合，并导致耻

骨联合形成不完整［１７］ 。

二、诊断

（一）临床表现

ＣＰＳ患者临床症状常不明显，主要表现为窦道
开口处渗出透明黏液样分泌物［１］ 。 但是，因患者及

家属早期对 ＣＰＳ 的认识不足，且患者症状不严重，
即使发现耻骨前区域异常瘘口也未及时治疗，直至

局部症状加重时才就诊。 因此，多数患者就诊时可

能已经合并部分并发症，如膀胱前脓肿、女性阴蒂

假性肥大、阴唇脓肿、前庭大腺囊肿［１７ － １９］ 。 另一部

分患者可能因其他不适就诊而确诊，如局部感染、

会阴部感染、阴茎背根疼痛、阴茎弯曲或扭转、阴茎

背侧帽状包皮堆积［２０，２１］ 。 男性患者可出现假性双

尿道口，勃起时出现阴茎背侧弯曲，成年后影响性

功能，仅通过正常的尿道口排尿和射精［２２］ 。

（二）实验室及影像学检查

当 ＣＰＳ患者存在瘘口分泌物渗出，伴有发热、
局部炎症反应时，应予以血常规、尿常规、感染指标

及瘘口分泌物细菌培养和药敏试验检查。

目前，超声、ＣＴ、ＭＲＩ、窦道造影和排尿性膀胱尿
道造影均被用于 ＣＰＳ 临床诊断。 超声、窦道造影及
ＭＲＩ检查均可显示窦道走行，测量其长度，显示其
精细解剖，判断其近端与膀胱、尿道等结构有无连

通。 超声是目前首选的检查方法，不仅价格便宜，

还能实现床边实时检查，且无辐射暴露，不需要使

用镇静剂和造影剂［２３ － ２５］ 。 另外，彩色多普勒超声无

增强扫描亦可鉴别瘘管和血管腔［２６］ 。 虽然超声检

查可准确评估窦道远端的范围，有助于彻底切除瘘

管，防止复发，但当窦道位于耻骨联合的后方时，窦

道并不清晰可见，此时需要窦道造影或 ＭＲＩ 评估瘘
管的远端［１４，２７，３０］ 。
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窦道造影同超声一样已被广泛用于 ＣＰＳ 的临
床诊断，但存在一定的局限性，如无法准确定位窦

道末端相对于正常尿路的位置。 对于那些无肉眼

瘘口的病例，造影更加不适用，容易误诊和漏

诊［２２，３１］ 。 此外，有报道称术前窦道造影评估不足可

导致部分瘘管切除术不完全，造成术后反复感染和

窦道复发等并发症［３２］ 。

ＣＴ 检查对泌尿系存在较大的辐射性损伤。
Ｗａｎｇ等［３３］认为与窦道造影和超声相比，ＣＴ 并没有
提供更多有益信息，建议优先超声检查。

ＭＲＩ适用于所有患者，尤其是 Ｔ２ 加权成像，能
清楚显示窦道精细解剖。 对于耻骨联合后方走向

的窦道和无肉眼瘘口窦道，使用 ＭＲＩ 评估瘘管远端
更具优势，有助于完整地切除瘘管，减少并发症和

复发，避免误诊和漏诊［２４，３１，３２］ 。

排尿性膀胱尿道造影 （ ｖｏｉｄｉｎｇ ｃｙｓｔｏｕｒｅｔｈｒｏｇｒａ
ｐｈｙ，ＶＵＣＧ）是诊断膀胱输尿管反流的金标准，也可
了解膀胱和尿道形态、大小，判断有无先天性膀胱

畸形等［３４，３５］ 。 与窦道造影相比，其仅可判断窦道与

膀胱、尿道或脐部有无连通，却无法直接显示窦道走

形及长度，常常需要联合其他影像学检查诊断 ＣＰＳ。
作为超声或窦道造影的补充检查，一般仅在其他检查

失败或需要鉴别其他泌尿系疾病时使用。

三、治疗

（一）手术治疗

手术切除是 ＣＰＳ较为公认的治疗方法，需要注
意的是应做到完整切除窦道，避免复发和并发症。

如果处于急性感染期，应积极采取抗生素治疗，局

部引流。 一旦感染消退，应尽早进行手术。 既往文

献报道无统一手术时间，均认为确诊后尽早手术即

可，以避免反复发作感染。 笔者认为可在感染控制

后 １ ～ ２ 周内手术。 如果窦道走形于耻骨后，可能需
要行会阴或腹腔入路联合手术。 当合并阴茎弯曲

或扭转、阴茎背侧帽状包皮堆积时，应一并手术

处理［２２］ 。

（二）并发症及预防

截止目前的文献报道，ＣＰＳ 术后并发症主要包
括切除不完整、瘘管复发、术后感染及周围脓肿等，

术后随访结果中远期均未见癌变。 许多病例早期

没有进行手术切除，导致局部皮肤感染反复发作，

以至于就诊时已出现一定程度的并发症，因此早期

干预很有必要。 术前留置尿管、术中注射美蓝引导，

有助于确认窦道走向及盲端，避免损伤尿道括约肌，

可预防手术切除不完整，减少并发症的发生［７］ 。
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