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·论著·

Ｓｏａｖｅ术根治全结肠型巨结肠中远期预后的相关
因素分析

杨少波　郑　珊　张　毅　沈　淳　肖现民

【摘要】　目的　探讨Ｓｏａｖｅ术根治全结肠型巨结肠的预后相关因素。 方法　回顾性分析２００８年
７月至２０１３年７月作者收治的３１例全结肠型巨结肠 Ｓｏａｖｅ根治术患儿临床资料，并进行电话随访，随
访时间２～６年，平均随访时间（３±２４）年。电话随访内容包括患儿体重、排便次数、排便性状及大便
失禁情况、术后小肠结肠炎的发生次数等。 结果　３１例均行经腹会阴 Ｓｏａｖｅ术，其中３例行 Ｉ期根治
术，２８例行回肠造瘘术后再择期行根治术，患儿完成Ｓｏａｖｅ术手术月龄１～１３个月，平均（５２±２３）个
月，手术时平均体重（６４±２５）ｋｇ，手术剩余小肠长度９０～２５０ｃｍ，平均（１６９±４０）ｃｍ，近端肠管中见发
育成熟的神经节细胞２４例，发育较成熟的神经节细胞７例。患儿按年龄别体质量：术后正常者１９例，
轻度营养不良８例，中度营养不良３例。术后患儿均无大便失禁，３例偶有污粪，无肛门狭窄需扩肛病
例。粪便呈糊状或成形２８例（２８／３１例），糊状或水样３例（３／３１例）；每日排便次数＜５次２８例，６次或
以上３例；术后小肠结肠炎＜２次２４例，３次或以上７例。手术剩余小肠越长，大便情况越好；近端肠管
发育成熟神经节细胞患儿术后小肠结肠炎的发生率较发育较成熟患儿明显降低（Ｐ＜００１）。 结论　
全结肠型巨结肠患儿实施经腹会阴Ｓｏａｖｅ术远期疗效满意，能获得较好的营养发育和直肠肛门功能，手
术后剩余小肠长度和近端肠管神经节细胞发育成熟度是影响远期预后的重要因素。
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　　全结肠型巨结肠是先天性巨结肠的一种少见特
殊类型，约占所有巨结肠的２％～１３％［１］。８０％起病
于新生儿期，患儿生后常表现为小肠梗阻，灌肠后不

易缓解，多因诊断不清或疑诊巨结肠而行剖腹探查

活检术，并造瘘。虽然随着手术方式的进步，总病死

率有所降低，但在累及小肠的患儿中病死率仍高达

３５５％［２］。经腹会阴Ｓｏａｖｅ术治疗全结肠型巨结肠
具有操作简单，术后并发症少的优点，近年应用多于

Ｍａｒｔｉｎ术，但其因未保留结肠黏膜而导致肠道水电
解质丢失较多，远期疗效尚待随访。本研究分析经

腹会阴Ｓｏａｖｅ术治疗全结肠型巨结肠中远期预后的
相关影响因素，为改善全结肠型巨结肠远期预后的

手术选择提供参考。

材料与方法

一、临床资料

２００８年７月至２０１３年７月复旦大学附属儿科
医院外科实施全结肠型巨结肠根治手术４３例；获得
随访３１例，随访率７２１％，其中男性２３例，女性８
例。３１例患儿均接受巨结肠根治术（经腹会阴
Ｓｏａｖｅ术），手术月龄１～１３个月，平均月龄（５２±
２３）个月，手术时体重４～９５ｋｇ，平均体重（６４±
２５）ｋｇ。

二、研究方法

收集３１例患儿入院诊疗史、手术记录的剩余小
肠长度及术中病理结果；通过电话随访，随访时间２
～６年，内容包括：患儿体重，排便次数及性状，大
便失禁情况，术后小肠结肠炎（ＥＣ）发生次数。①将
３１例患儿随访时体重与同年龄、同性别儿童参考标
准（２００７年世界卫生组织公布的儿童生长发育标
准）进行比较，做出营养状况评估。ＷＦＡ（ｗｅｉｇｈｔｆｏｒ
ａｇｅ）表示年龄别体质量，计算各患儿体重达到参考
标准中位数百分比（中位数百分比 ＝实测值／参考
标准中位数值 ×１００％）。参照美国儿科学会第 ６
版儿科营养手册中营养评估的分级标准，统计患儿

体重指标中位数百分比的分级情况；②总结随访时
大便性状、每日排便次数，将手术记录的剩余小肠长

度分为≤１００ｃｍ组和＞１００ｃｍ组，比较两组间排便
性状和每日次数差异；③电话随访患儿小肠结肠炎

发作次数，复习回肠近切端病理结果，将近切端回肠

病理报告为肠壁肌层见发育成熟神经节细胞为一

组，近切端回肠病理报告为肠壁肌层见发育较成熟

神经节细胞为另一组，比较两组术后小肠结肠炎的

发生情况。

三、统计学处理

应用ＳＰＳＳ１７．０统计软件处理数据和分析结果。
计数资料样本间率的比较采用 Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法，
Ｐ＜００５为差异有统计学意义。

结　果

３１例患儿均行手术探查，术中冰冻病理活检结
果均证实诊断为全结肠型无神经节细胞症，其中３
例直接行Ｉ期根治术；２８例行回肠造瘘术，术后１～
８个月再择期行 Ｓｏａｖｅ根治术。术后均获得电话随
访，随访时间２～６年，平均随访时间（３±２４）年。

一、营养状况评估

３１例患儿随访时年龄１岁６个月至６岁７个月
（平均４３±２５）岁，体重１２～２３（１７２±３８）ｋｇ。
ＷＦＡ中位数百分比为（９１６±８７）％，营养状况评
估情况见表１。
表１　３１例全结肠型巨结肠患儿营养状况评估情况

分级标准 ＷＦＡ（中位数百分比） 例数（％）

正常 ９０～１１０ １９（６１３）

轻度营养不良 ７５～８９　 　８（２５８）

中度营养不良 ６０～７４　 　４（１２９）

重度营养不良 ＜６０ 　０

　　二、手术后剩余小肠长度与排便情况
３１例患儿手术后剩余小肠长度为９０～２５０ｃｍ，

平均长度（１６９±４０）ｃｍ。５例每日排便１～２次，２３
例每日排便３～５次，３例每日排便６次以上。大便
呈糊状或成形３例，糊状２５例，糊状或水样２例，水
样１例。无一例出现大便失禁现象，３例偶有污粪，
无肛门狭窄需扩肛病例。１３例术后未发生小肠结
肠炎，１１例术后发生小肠结肠炎１～２次，７例术后
发生小肠结肠炎３次以上。剩余小肠长度９≤１００
ｃｍ和＞１００ｃｍ组间每日排便次数差异有统计学意
义（χ

２＝７．６５１，Ｐ＝０．００５，表２）。两组间大便性状
与术后小肠结肠炎的发生率差异无统计学意义（Ｐ

·０１５·
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＝０．２３９，０．１６５）。
表２　剩余小肠长度与每日排便次数发生情况 ［ｎ＝３１，

例（％）］

组别 １～２次／日 ３～５次／日 ≥６次／ｄ剩

≤１００ｃｍ ０（０） 　６（１９．４） ３（９．７）

＞１００ｃｍ ５（１６．１） １７（５４．８） ０（０）

　　三、近端肠管中神经节细胞发育情况
近端肠管中见发育成熟神经节细胞２４例，发育

较成熟神经节细胞７例。近端小肠中神经节细胞发
育成熟的患儿术后小肠结肠炎的发生率较发育较成

熟的患儿低，差异有统计学意义（χ
２＝１３．４６８，Ｐ＝

０．００１，表３）。
表３　近端肠管神经节细胞发育成熟度与ＥＣ发生次数情

况［ｎ＝３１，例（％）］

ＥＣ次数
（次）

近端肠管神经节细胞发育

较成熟 成熟

０ ０（０） １３（４１９）

１～２ ２（６５） 　９（２９０）

≥３ ５（１６１） 　２（６５）

讨　论

全结肠型巨结肠是先天性巨结肠中的特殊类

型，为先天性发育畸形，其病变肠管范围包括整段结

肠、部分回肠，发病早，确诊较难，误诊率及病死率

高。尽可能切除病变肠段是最好的治疗方法，即根

治性手术。非手术治疗及肠造瘘术往往是由于患儿

年龄或技术条件限制，为维持排便及生长发育而采

取的过渡性治疗措施。本组获得随访的３１例全结
肠型巨结肠患儿均接受了根治手术（经腹会阴

Ｓｏａｖｅ术），其中３例直接行 Ｉ期根治术，２８例行回
肠造瘘术后再择期行根治术。

治疗全结肠巨结肠的手术方式有多种，改良

Ｍａｒｔｉｎ术曾是广泛应用的一种手术方式［３］。经腹会

阴Ｓｏａｖｅ术是本院近年来常用的术式。Ｍａｒｔｉｎ术因
手术时间较长，操作较复杂，以往本院在患儿肠造瘘

术后平均８至１０月龄时再行根治手术；Ｓｏａｖｅ手术
较Ｍａｒｔｉｎ手术时间短，操作略为方便，有文献报道
该方法可安全用于新生儿 ＴＣＡ。沈淳等［４］比较

Ｍａｒｔｉｎ术与Ｓｏａｖｅ术在全结肠型巨结肠患儿治疗中
的疗效发现，全结肠型巨结肠患儿 Ｓｏａｖｅ手术后在
术后发热、术中输血、伤口感染、吻合口漏及术后住

院时间方面均优于 Ｍａｒｔｉｎ手术，且术后小肠结肠炎
的发生率低于Ｍａｒｔｉｎ手术，与ＢａｒｒｅｎａＳ等［５］报道结

果类似，但其存在术后排便恢复慢、需要数月扩肛治

疗的缺点，因此远期疗效有待观察随访。Ｉ期手术
治疗全结肠型巨结肠的报道较少［６，７］。本组有 ２８
例因条件不足未进行Ｉ期根治手术，仅３例进行了Ｉ
期手术，随访结果显示效果良好。与行回肠造瘘分

期手术后高发电解质失衡及营养不良相比，若能在

新生儿期确诊，并有条件进行Ｉ期拖出式手术，应极
力推荐。同时肠造瘘术不仅使患儿承受造瘘、关瘘

的手术负担，而且使家长的术后护理更为麻烦，增加

经济费用及心理压力，因此，尽早实施根治手术帮助

患儿早期脱离肠造瘘状态也是家长迫切需求的。

本组随访结果显示，患儿术后远期营养状况较

满意，６１３％的患儿营养正常，大便次数及性状等远
期效果均满意。这与 Ｆｏｒｔｕｎａ等［８］报道全结肠型巨

结肠术后患儿肠功能会逐渐恢复，拖出的回肠随时

间延长将出现水分吸收的代结肠功能相符。随访大

便情况结合手术剩余小肠长度分析发现，剩余小肠

长度超过１００ｃｍ的患儿，其远期大便性状和每日排
便次数要优于≤１００ｃｍ的患儿，说明手术后剩余小
肠长度越长，患儿每日排便次数越少，提示术中冰冻

活检病理部位和精确切除肠管范围的重要性。我们

的随访结果说明，若术后回肠代结肠功能可以保证

患儿生理需求，Ⅰ期或分期的 Ｓｏａｖｅ术更为简单和
适合，是理想的手术方式。小肠结肠炎仍是先天性

巨结肠常见的并发症之一，有着相当高的发病率和

病死率。结合３１例患儿 Ｓｏａｖｅ根治术后小肠结肠
炎的发生次数和近端肠管中神经节细胞发育进行分

析，发现近端肠管中神经节细胞发育较成熟患儿比

发育成熟的患儿术后小肠结肠炎发生率高，这可能

与近端肠管发育较成熟的患儿肠道蠕动功能欠佳，

肠内容物容易潴留而诱发细菌感染有关。这提示近

端肠管神经节细胞发育成熟度是术后小肠结肠炎发

生的重要相关因素，近端肠管神经节细胞发育成熟

度欠佳的患儿术后应提高对小肠结肠炎的警惕性。

综上所述，经腹会阴 Ｓｏａｖｅ术根治全结肠型巨
结肠远期疗效满意，能获得较好的直肠肛门功能，患

儿远期营养发育基本正常。手术后剩余小肠长度和

近端肠管中神经节细胞发育成熟度是影响远期预后

的重要因素。
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