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先天性无肛直肠前庭瘘并发严重的继发性巨结肠的病

例国内尚未见报道。我院近期收治1例，现报告如下。

患儿，女，11岁，出生后无肛门，大便白阴道前庭窝处一

小孔溢出，随年龄增长，大便排出逐渐困难，便条变细、便秘。

腹胀加重。体查：消瘦、矮小、心肺无异常，腹部膨隆，可见肠

型，下腹部触及巨大粪块，全腹叩诊鼓音，肠呜音亢进，会阴

皮肤肛门隐窝处无肛门，用针刺激可见肛门外括肌收缩，于

外阴阴道前庭窝处见一瘘口，直径约0．3 em，探针可进入直

肠内。实验室检查：血常规WBC6．45×109，L N 54．0％，lib

969儿，PLT574×109，L，肝肾功能，尿常规，心电图正常。B

超提示胆囊49 mill×19 mill大小，囊壁毛糙，胆汁透声差，其

内可见较多点状回声。子宫附件探测不清，腹部x线平片显示

肠管扩张，积气较多，下腹部可见粪块致密影，x线直肠前庭

瘘造影显示直肠盲端距肛门隐窝标志物4．5 cm，直肠、结肠管

腔扩张直径达10cm左右，下段位置右移，形成严重的继发性

巨结肠。经充分术前准备后行结肠造瘘术。术中见直肠、乙状

结肠、降结肠肠管扩张肥厚、粗大，肠管直径约10P,m，肠蠕动

较弱，在乙状结肠作切口减压排出大量粪便及粪块，取乙状结

肠壁送病检，将降结肠上段从切口上端移出作结肠造瘘术。

术后病检结果：乙状结肠黏膜慢性炎症，大肠黏膜固有层淋

巴细胞，浆细胞浸润，淋巴滤泡增生，肠壁可见肌间神经丛神

经节细胞。

术后大便能顺畅从造瘘口排出，腹胀逐渐减轻直至消

失，营养状况改善，复查x线直结肠造影检查与造瘘术前比

较，肠管扩张程度明显减轻。遂在硬膜外麻醉下行经腹会阴

肛门成形术，术中见降结肠、乙状结肠及直肠肠管扩张程度

比第1次手术时缩小一半，肠壁肥厚程度减轻，肠管可见肠

蠕动，幼稚型子宫．松解游离乙状结肠及直肠上段，从直肠后

作人工隧道直达尾骨尖原肛门隐窝处，于子宫平面以下水平

横断直肠瘘管残端，并予以全层缝合封闭，近端结肠以尾状

整形缩小肠腔口径后，从直肠瘘管残端后的人工隧道内进人
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盆腔，穿过耻骨直肠肌环，在会阴肛门隐窝皮肤处作十字形

切口，在电刺激帮助下，从肛门外括约肌环中央将下拖结肠

引出，分两层缝合固定，完成腹会阴肛门成形手术，术后伤口

一期愈合，直肠前庭瘘闭合，大便能从会阴肛门成形处排出，

每天2—3次。坚持扩肛治疗，于第2次手术后2个月行结肠

造瘘关瘘术痊愈。

讨论中位肛门直肠畸形伴有低位直肠阴道瘘或直肠前

庭瘘，一般宜在患儿6个月左右施行后矢状入路骶会阴肛门

成形术111，如未能得到及时手术治疗，以致发展为严重的继发

性巨结肠。治疗上首先行近端结肠造瘘术解除梗阻，以恢复

肠道通畅，改善患儿的一般状况及营养状况，并使继发性扩

张的巨结肠得以缓解瘪缩后，行二期手术，由于半年以后二

期手术不可能将肥厚扩张的直肠和结肠恢复到理想的程度，

无法通过后矢状路骶会阴肛门成形术完成，而只能以经腹会

阴肛门成形术来实现，此时应遵循高、中位肛门直肠畸形的

手术治疗原则，即应利用电刺激及显微外科技术，尽量辨认、

保护和利用那些位置异常和发育不全的耻骨直肠肌，肛门内

外括约肌，使其尽量恢复与直肠之间的正常解剖关系，即一

方面应使直肠通过或位于耻骨直肠肌环及肛门外括约肌中

心．另一方面也应尽量保存利用肛门内括约肌闭，除了正确的

手术操作以外，还应长期规律地随访，指导进行排便训练，定

期扩肛圈。
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