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结肠次全切除术治疗巨结肠同源病23例

毛采忠汤绍涛阮庆兰王 勇 童强松李时望

【摘要】 目的探讨4,JL巨结肠同源病(HAD)的诊断和治疗方法。 方法 回顾性分析23例巨

结肠同源病的病例资料．男8例，女15例，年龄5个月～16岁，其中5个月一3岁4例，3～16岁19例。

患儿均以便秘、腹胀为主诉，术前常规行钡灌肠、直肠肛管测压检查。其中1l例行直肠粘膜活检术；5例

困肠梗阻行结肠造瘘术；3倒为先天性巨结肠术后复发便秘。 结军 全部病例均行腹会阴Soave法结

肠次垒切除术。23例巾，钡剂灌肠均未见明显狭窄段、移行殷，24h延迟拍片提示钡剂滞留；部分病例有

结肠扩张和结肠冗长袁现；直肠肛管测压均有抑制反射，11例直肠拈膜活检AchE阴性。23例术后病理

诊断与术前诊断一致。术后均有不同程度腹泻，1例出现伤1：3裂开，2例直肠粘膜脱垂，2例粘连性肠梗

阻；无吻合口瘘、肌鞘感染等并发症。结论腹会阴Soave法结肠次垒剀除术是治疗HAD较为彻底的

术式。
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Clinic analysis on 23 children州tlI Hirschsprung’s disease of allied disorder．MA 0 yongzhong．TANG

shaotao，冗蛐“qingtan,el矗．Dep甜“瑚m ofSurgery,Xiehe llospital of ror坷i Medical Colleage。Huazhong

University ofScience and Technology,Wuhon 430022，China

【Abstract】Objective To detect the diagnosis and treatment of Hirschspmng's disease(HD)of Mlied

disorder Methods Clinical data of 23 cases of HD allied disordef we雕analyzed retrospectively．There weuff：

8 amles and 15 females age ranged from 5 months to 16 years old．4 of them case8 aging from 5 months to 3

years old．attd 19 case8 aging from 3 to 16 years old All children presented wit}l refractory constipation and

abdominal distention．Barium enema and anorectal manometry were routinely performed，1 1 children had

rectal mucosal biopsy．5 children suffered from intestinal obstruction underwent colon syrlngeplasty before

the operation．3 case$with recurrent constipation after HD operation wefe diagnosed as HD allied disorder,

Results Subtotaleolectomy wel2 performed with s03ye method in all ca3es，After the operation．the banum

enema showed no obvious nfirrow and transition zone in all patiellts．but retention of lmdum agent on 24

houm delayed film was observed in all cases．Colon dilation and redundancy were observed in gone cages．

Anorectal manome”showed that all patients had metal-anal inhibition reflex．I 1 padents were negative in

AChE staining of rectal mueosal biopsy．The diagnoses wore consistent before and after operation．The

MlPJlea／lens included diarrhea，wound dehiscence,rectal口ucosa prolapse，adhesive fleus．No seyerc

complications happened．Conclusions It is all effective method to treat HD allied disorder by

subtotalcolectomy with floave operation．

【Key Words】Hirsehsprung Disease／SU；ColmdSU

近年来发现，部分患儿在临床表现上与先天性

巨结肠(HD)相似，常以HD行手术治疗，术后易复

发．但病理检查发现这类患儿结肠神经组织改变与

HD不同．临床上常将这类疾病统称为巨结肠同源
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·论著·

病(Hirsehspmng's disease of allied disorder，

HAD)[11。HAD的诊断与治疗方法目前仍存在争议。

1999年5月～2006年lO月．我院采用腹会阴联

合Suave术式对23例确诊为HAD的患儿进行了手

术治疗，现报告如下。
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材料与方法

一、临床资料

本组23例．年龄5个月一16岁．其中5个月一

3岁4例，3—16岁19例。男8例，女15例。均以反

复腹胀、便秘为主要症状，经开塞露塞肛后缓解。5

例因肠梗阻已行横结肠造瘘术：3例行腹腔镜巨结

肠切除术后复发便秘．经病理切片确诊为HAD。所

有病例术荫常规行锁剂灌肠及直肠肛管测压检查．

11例行直肠粘膜活检术。

二、治疗方法

本组均选择腹会阴Soave法结肠次全切除术。

患儿取仰卧、截石位，行左侧腹直肌切口或倒“L”型

切口，游离直肠、乙状结肠、降结肠至升结肠，升结肠

保留约15 cIn．使能够无张力拖至肛门口吻合。将直

肠上端横断．近端封闭：远端直肠用稀释活力碘溶液

反复灌洗，灌洗液由肛f]_排出。然后由直肠上端开

始剥离直肠粘膜至骶前。此时会刚手术组开始由肛

门齿状线上0．5。1 cm处向上剥离直肠粘膜．与腹

部手术组会帅，完整切除直肠粘膜，近端结肠逆时针

旋转后经直肠肌鞘拖出肛门L：：l，与齿状线上直肠端

端吻合。将阑尾一并切除。于骶前放置引流管．常规

留置肛管。术后扩肛3—6个月。

结果

本组钡剂灌肠未见明显狭窄段、移行段，24—

48 h钡剂大量滞留，部分有结肠扩张和结肠冗长表

现；直肠肛管测压均有抑制反射，11例直肠粘膜活

检AchE阴性。所有病例均顺利完成结肠次全切除

术，术中保留升结肠约10—20 cm。术后均恢复良

好．术后12—48h即有褐绿色稀便及气体排出．术

后排便5—20次，日；6例患儿出现肛周皮肤红肿、

糜烂，经局部护理后治愈；1例一期行横结肠造瘘术

的患儿，术后伤口感染、裂开，予伤口缝合、抗炎、支

持治疗后治愈。

全部病例随访5个月一2年。其中21例生长发

育良好．2例因腹泻严重而出现营养不良．经静脉营

养支持治疗后症状好转。术后3个月内大便5—20

次／日，半年后转为5—6次，日，1年后渐转为2—

3次，日；术后直肠粘膜脱出l例，经肛门切除脱

出的粘膜后治愈；1例术后2年出现直肠脱垂，行开

腹直肠悬吊、肛门环箍术痊愈。2例术后出现粘连性

肠梗阻，1例行保守治疗，1例开腹行粘连带松解后

治愈。全组无1例出现直肠肌鞘感染、吻合口瘘、吻

合口狭窄、便秘等并发症。

讨论

HAD的临床表现与HD类似，临床上鉴别诊断

和治疗较为阑难。ItD的诊断和治疗已为人所熟知．

丽临床实践中容易忽视巨结肠同源病的存在，只有

在HD手术疗效不好或反复多次手术后才会考虑

HAD的可能性。但随着研究的不断深入．HAD的诊

断和治疗已逐渐引起临床医生的关注。

一、诊断

HAD的主要临床表现是便秘、腹胀，经灌肠及

使用开寒露后症状可以缓解，患儿症状时轻时重，交

替出现，以年长儿多见。钡剂灌肠对于了解结肠形

态和功能有一定帮助．但HAD患儿钏灌肠检查常

袋现不典型。表现为狭窄段短或无狡窄段．扩张段可

长可短，也可无扩张段，可有乙状结肠冗长。

Hayakawa等口’观察到钡剂向末端回肠返流的现象。

本组24—48 h均有钡剂滞留．未观察到典型的狭窄

段、移行段及扩张段，此不同于HD。直肠肛管测压

对HD的诊断正确率可达90％，但诊断HAD的准

确性差。据文献报道．约80％的HAD患儿直肠粘

膜活检AchE阴性．本组11例活检均为阴性。病理

和免疫组化方法可提高HAD的确诊率。但不|司年

龄段结肠神经节细胞形态和数量目前尚缺乏统一

标准，病理诊断有待进一步量化。尽管单一的检查

方法尚不能确诊HAD，但国内孙晓毅等13]研究发

现．将钡灌肠、直肠肛管测压及病理检查结果综合

分析，对HAl'}的初步诊断及与HD的鉴别仍具有

重要意义。

我们认为，以下情况应考虑HAD：年长儿症状

时轻时重．交替出现；钏灌肠未见明显狭窄段、移行

段和扩张段．24—48 h后钡剂滞留：直肠肛管铡压

有反射波，直肠粘膜AchE染色阴性．便秘症状经保

守治疗后无改善：巨结肠术后无明显Jn=门狭窄等原

因仍出现腹胀、便秘。

二、治疗

HAD的治疗尚存在争泌。多数学者主张对HD

和HAD应根据患儿的具体病情、病理分型而采用

不同的治疗方式，包括中西医结合治疗、内括约肌部

  万方数据
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分切除或根治性手术，并不主张对所有HAD行根

治性手术【4】。d,JL神经组织有一个逐渐成熟的过程．

2岁以前常出现中等程度的成熟状态，3～4岁时在

形态和功能上才达到成人水平，1岁以内较难作出

神经节细胞不成熟的病理诊断m。因此．婴幼儿期症

状较轻的HAD宜采用保守治疗；因肠梗阻而行肠

造瘘者应定期多次检查，可取造口处结肠组织进行

动态病理观察．不宜急于行根治性手术。对渗断明

确和保守治疗无效者，手术切除病变肠管是解除患

儿症状的有效方法。经肛门Soave法结肠拖出切除

是治疗HD的常用方法。亦同样适用于HAD的治

疗。HAD结肠切除的范周一直是外科手术的难题。

传统巨结肠根治术常有复发现象，而结肠全切对小

儿肠道功能损害较大。我们根据延迟拍片钡剂滞留

范同．对本组23例患儿选用腹会阴Soave法结肠次

全切除，以彻底切除病变，保留部分结肠功能，近期

手术效果和远期随访结果均较满意。

三、并发症的预防和处理

腹会阴Soave法结肠次全切除术的重点在于直

肠粘膜的完整剥离和保证结肠的If『L供，否则有直肠

肌鞘感染、吻合口瘘及结肠坏死的危险。为防止污

染，我们在术中常规行直肠腔内灌洗；对保留升结

肠长度和血供预先做精心设计．每次离断之前先行

钳夹，在不影响供血的情况下再行离断．并使升结

肠能够以盲肠为中心逆时针旋转后无张力拖至肛

门口吻合。

术后患儿出现不同程度腹泻，大便次数多，严重

者达20次／日，均为稀水样便。主要与结肠次全切

除后残留结肠的功能代偿不足有关。围手术期严重

的腹泻可导致肛周红肿、糜烂．一般经局部处理能治

愈。长期腹泻可导致消瘦、营养不良，应积极处理。

腹泻还可导致直肠粘膜脱垂，甚至直肠脱垂，可采

取经直肠粘膜切除和直肠悬吊、肛门环箍手术治

疗。另外，闲腹腔剥离面较广，术中应积极采取防腹

膜及肠柿连的措施。

巨结肠同源病的诊治应针对不同年龄、不同病

理类型制定个体化治疗方案。腹会阴Soave法结肠

次全切除术是治疗HAD较为彻底的手术方式之

一。尽管近年来腹腔镜辅助结肠切除术得以广泛应

用．但腹会阴Soave法结肠次全切除术仍是基本术

式．特别是对于已行结肠造瘘及腹腔粘连的严重病

例仍有一定的适用性。
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手术。联系地址：湖南省长沙市雨花区梓园路86号湖南省儿童医院(410007)电话：0731—5356309
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肛周感染、肠管回缩等并发症.结论经肛门Ⅰ期结肠拖出术治疗先天性巨结肠,具有手术创伤小、操作简单、术后恢复快、并发症少等优点,适用于新生儿

及婴幼儿短段型及普通型先天性巨结肠的治疗.

3.期刊论文 许芝林.李权.安群.王龙.邢军.胡佐民 腹膜返折上方入路经肛门巨结肠根治术 -临床小儿外科杂志

2002,1(3)
    目的介绍一种经肛门巨结肠根治术的新入路.方法 26例巨结肠患儿采用腹膜返折上方入路经肛门根治术,于腹膜返折上方将直肠牵下,环行切断即入

腹分别游离近远端,切除病变,远端保留前壁距齿状线2.5cm,后壁距齿状线1.0cm,近远端斜行吻合.结果平均手术时间110min,平均出血20ml.随访5月～2年

,25例排便正常,1例排便轻度失禁,经处理恢复正常.结论经腹膜返折上方入路的方法直观、确切,容易掌握.
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