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３月龄以上儿童先天性巨结肠８１例诊治分析

王海涛　李晓庆　金先庆　周德凯　王　佚　刘　伟　李　洪　童科融　刘洪江

【摘要】　目的　探讨钙视网膜蛋白（Ｃａｌｒｅｔｉｎｉｎ，ＣＲ）在先天性巨结肠（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇｄｉｓｅａｓｅ，ＨＤ）诊
断中的意义及经肛门直肠切除斜行吻合术治疗儿童 ＨＤ的方法与疗效。 方法　收集２０１１年１月至
２０１３年１２月我们收治的８１例采用经肛门直肠结肠切除斜型吻合术治疗的３月龄以上ＨＤ患儿临床资
料。统计术前、术后行ＣＲ检查及病理学检查病例。对术后１～３年的８１例患儿进行门诊及电话随访
了解术后并发症情况，评估中远期手术疗效。 结果　ＣＲ免疫组化染色与病理检查诊断 ＨＤ符合率
１００％。８１例患儿平均手术时间７０．４ｍｉｎ，术中出血量平均为１６．２ｍＬ，术中未输血，平均住院时间７．１
ｄ。４８例获随访，随访率５９．３％，随访时间１～３年，无长期便秘及大小便失禁发生，污粪发生率８．３％，
大便次数增多发生率１２．５％，小肠结肠炎发生率４．２％。 结论　ＣＲ免疫组化染色与病理检查诊断ＨＤ
符合率１００％，故ＣＲ可广泛应用于术前诊断及术后确诊。经肛门直肠结肠切除斜形吻合术有微创、不
分离黏膜、出血少、手术时间短的优点，且完整切除全层病变的直肠与结肠，消除直肠肌鞘，术后并发症

明显减少，中远期疗效满意，适于婴幼儿先天性巨结肠的治疗。

【关键词】　先天性巨结肠；吻合术，外科；诊断；治疗；儿童
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　　先天性巨结肠（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ＇ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＨＤ）是一
种常见的先天性消化道畸形。１９４６年以来 ＨＤ的
手术治疗经历了包括 Ｒｅｈｂｅｉｎ、Ｓｗｅｎｓｏｎ、Ｄｕｈａｍｅｌ、

Ｓｏａｖｅ以及Ｉｋｅｄａｌ等手术方式的演变。１９９８年Ｔｏｒｒｅ
手术问世，其主要特点是经肛门手术，克服经腹手术

造成的创伤，但因其未切除直肠肌鞘，小肠结肠炎的

发生率高。我们自２００７年以来采用经肛门直肠结
肠切除斜形吻合术治疗 ＨＤ不仅获得了微创效果，
且完整切除直肠肌鞘，减少了 Ｔｏｒｒｅ手术的并发症。
现对２０１１年１月至２０１３年１２月收治的８１例采用
经肛门直肠结肠切除斜型吻合术治疗的３月龄以上
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ＨＤ患儿临床资料进行分析，探讨ＨＤ的诊治方法。

材料与方法

一、临床资料

８１例患儿中，男性６７例，女性１４例，男女比例
为４．８∶１。手术年龄最小３个月，最大１１岁。平均
切除肠管长度４６．５ｃｍ。２２例采取经腹小切口或腹
腔镜辅助手术，其中包含ＨＤ长段型、造瘘术后及部
分常见型经肛门分离困难者。临床分型：常见型４９
例，短段型１７例，长段型１５例。

二、诊断方法

以胎便排出延迟、反复便秘、腹胀为主要临床表

现，术前行钡灌肠、肛门直肠测压、直肠黏膜活检及

ＣＲ免疫组化等辅助检查证实为ＨＤ。
三、手术方法［１］

８１例均行经肛门直肠结肠切除斜行吻合术。①
在麻醉下松弛肛门，暴露齿状线，切开直肠黏膜定点，

齿状线上直肠前壁３ｃｍ，直肠后壁０．５～１０ｃｍ，如

图１。②后壁切开直肠全层，分别从两侧向前壁分
离，全层切开直肠，紧贴直肠分离６ｃｍ左右进入腹
腔，处理直肠侧韧带及肠系膜，直至暴露正常结肠，如

图２。③处理乙状结肠系膜，拖出扩大直肠、乙状结
肠及降结肠至正常结肠，取正常结肠全层送冰冻切片

检查，如图３。④确认拖出肠段有正常神经节细胞，
将正常结肠与直肠端端全层斜行吻合，如图４。⑤术
后处理：术后６～８ｈ进水，２４ｈ进食。术后２周开始
扩肛，每日１～２次，持续至少６个月，定期随访。

四、随访方法

随访时间为术后１～３年，采用门诊及电话方式
随访。随访内容包括排便次数、污粪、便秘、肠梗阻

复发、小肠结肠炎及再次手术等。

五、统计学处理

采用Ｓｐａｓｓ１７．０统计分析软件，根据所获得的
随访资料类型分析，计量资料以均数 ±标准差（ｘ±
ｓ）表示，两组均数比较采用 ｔ检验，Ｐ＜０．０５为差异
有统计学意义。

! " # $

图１　麻醉下松弛肛门及定点；　图２　缝线牵引下切开直肠全层；　图３　紧贴直肠分离，处理直肠、乙状结肠及降结肠系
膜至正常肠段，切除病变肠管；　图４　正常结肠与直肠端端全层斜行吻合

结　果

８１例患儿中，２５例为术前同时行病理活检及
ＣＲ免疫组化染色，ＣＲ染色均阴性，病理活检均未
见神经节细胞；术后 ６０例为 ＣＲ免疫组化染色阴
性，其病理活检均未见神经节细胞。ＣＲ免疫组化
染色与病理活检术前、术后诊断符合率为１００％。
８１例患儿平均手术时间７０．４ｍｉｎ（包含术中冰

冻时间），术中出血１６．２ｍＬ，均未输血，平均住院时
间７．１ｄ。

对８１例患儿术后进行电话及门诊随访，获得随
访信息４８例，手术时患儿年龄４～１１个月２６例，１
～３岁１３例，４～７岁８例，８～１０岁１例。
根据 Ｈｅｉｋｋｉｎｅｎ临床主观评分标准，大便１～２

次／ｄ为正常［２］。获随访信息的４８例患儿术后１～３
年并发症情况：污粪４例，发生率８．３％；大便次数

增多６例，发生率１２．５％；小肠结肠炎２例，发生率
４．２％。无大小便失禁，无便秘及肠梗阻复发，无再
次手术。手术切除肠管长度与中远期污粪的发生无

明显相关性（Ｐ＞０．０５），与大便次数增多的发生率
有关（Ｐ＜０．０５），见表１。
表１　手术切除长度对大便次数及污粪的影响（ｎ＝４８例）

项目 例数 切除肠管平均长度（ｃｍ） Ｐ值

大便次数增多 ６ ６０．００±２３．０２ ０．０４１

大便次数正常 ４２ ４５．６０±１４．５３

污粪 ４ ４３．７５±２．５０ ０．６４４

无污粪 ４４ ４７．７３±１６．９３

讨　论

钙视网膜蛋白（ＣＲ）可广泛应用于婴幼儿术前
诊断及术后确诊先天性巨结肠。它是重要的钙结合

蛋白，主要表达于中枢和周围神经系统的某些神经
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元中，在肠黏膜下神经丛和肌间神经丛中广泛存在，

能够在 Ｃａ２＋浓度升高时防止细胞内自由 Ｃａ２＋的急
剧升高引起兴奋性中毒损伤，具有神经保护作

用［３－８］。在正常肠段中ＣＲ对神经节细胞和神经纤
维能够正常染色，但在痉挛段肠管不能见到 ＣＲ阳
性显色的神经节细胞，神经纤维的显色也明显异于

发育正常的神经丛中的神经纤维［９］。Ｋａｐｕｒ等［１０］

研究发现，ＣＲ免疫组化染色在诊断 ＨＤ方面优于
ＡｃｈＥ染色，其假阳性率低，且结果容易判定，该研究
提示，９４％的 ＨＤ患儿可以通过 ＣＲ免疫组化染色
得到明确诊断。有报道显示，ＡｃｈＥ染色具有良好特
异性（高达 １００％），但敏感性不够（８５％），易产生
大量假阴性结果［１１］。ＣＲ免疫组化的准确性、敏感
性均较高，易于使用和解释，可以同时用于冰冻切片

与石蜡切片标本，且不需要分析大量组织切片，可广

泛应用于诊断 ＨＤ。近期有学者提出 ＣＲ阳性的神
经纤维可以延伸至近端１．５～２５ｃｍ的无神经节细
胞肠段，因此短段型及超短段型 ＨＤ出现 ＣＲ染色
阳性的神经纤维时应警惕假阳性的可能［１１］。另外，

临床工作中还需注意，对于超短段型ＨＤ患儿，若标
本取材位置过高，超过痉挛段，有出现ＣＲ免疫组化
染色假阴性结果的可能［１２－１３］。我们采用微创直肠

黏膜活检方法，无需麻醉，在床旁进行，３ｄ后即可
回流灌肠。本组 ＣＲ免疫组化染色与病理活检术
前、术后诊断符合率为１００％，可广泛应用于婴幼儿
ＨＤ的术前诊断及术后确诊ＨＤ。

自ＨＤ首次被描述以来，其手术方式经历了多
种探索及改良。传统经腹手术有４种经典术式：Ｒｅ
ｈｂｅｉｎ、Ｓｗｅｎｓｏｎ、Ｄｕｈａｍｅｌ以及 Ｓｏａｖｅ［１４－１７］。有欧美
学者分别对４种手术方式的术后并发症，如小肠结
肠炎、便秘、污粪、排尿功能及性功能障碍等作了长

期大量随访研究，发现４种手术方式各有优缺点，治
疗ＨＤ的有效率为 ８５％～８８％，其中１２％～１５％的
患儿术后存在并发症，约 ２％的患儿存在较严重的
并发症［１８］。１９６６年 Ｉｋｅｄａ对 Ｄｕｈａｍｅｌ术进行改良
并逐渐用于临床，避免了传统 Ｄｕｈａｍｅｌ手术的闸门
综合征及直肠盲袋，成为经腹会阴联合手术中的经

典术式，适用于二期根治及其他手术失败后的再次

手术。Ｔｏｒｒｅ手术的问世标志着 ＨＤ的治疗迈入了
一个新纪元［１９－２０］。其主要优点：无需经腹，手术相

对简单；主要缺点是：分离黏膜，损伤大，易出血，费

时；保留直肠肌鞘，术后小肠结肠炎的发生率３０％
左右；近期有较高死亡率，远期影响排便功能。２００７
年我们首创经肛门直肠结肠切除斜形吻合术，取得

良好效果。该手术不分离黏膜，出血少，手术时间

短；完整切除全层病变直肠与结肠，切除直肠肌鞘，

无吻合口瘘及腹腔感染的发生；结直肠全层斜型吻

合，可避免出现吻合口狭窄；前壁保留足够组织，可

有效保护尿道及骶丛神经，患儿排便功能恢复快；术

后小肠结肠炎的发生率显著下降。

Ｒｏｍｅｒｏ等［２１］报道２４例行 Ｔｏｒｒｅ手术的患儿平
均手术时间为１３３．２ｍｉｎ，高于本研究的７０．４ｍｉｎ。
国外多中心联合对１１６例先天性巨结肠 Ｔｏｒｒｅ术后
并发症进行统计，小肠结肠炎的发生率为２６％［２２］；

也有文献报道高达 ５４％［２３］；本组小肠结肠炎的发

生率低，仅４．２％，结合本院既往采用其他手术方式
治疗ＨＤ患儿的术后并发症情况，小肠结肠炎的发
生率及再住院率明显降低，疗效满意。

梁冰雪等［２４］报道经肛门改良 Ｓｗｅｎｓｏｎ手术治
疗ＨＤ患儿５４１例，其手术方式为显露肛门后缝两
圈牵引线，延长手术时间；保留直肠前壁 ２．５～
３５ｃｍ，术后因便秘复发、吻合口狭窄及大便失禁而
再次手术率为２．３％。分析再次手术的原因可能为
直肠前壁保留过多，或术中冰冻受限，导致病变肠管

切除长度不够；术后未常规扩肛，导致肛门口狭窄。

本组术后２周开始扩肛，每日１～２次，持续至少６
个月，定期随访，无便秘复发、吻合口狭窄及大便失

禁病例，具有明显优势。

高明太等［２５］随访了２２０例 ＨＤ根治术后患儿，
手术方式包含改良 Ｓｗｅｎｓｏｎ手术、Ｄｕｈａｍｅｌ手术及
Ｓｏａｖｅ手术，污粪的发生率为２５．０％。本研究随访
病例中污粪的发生率为８．３％，远远低于既往报道。
本研究发生污粪的患儿１～３岁２例，４～７岁２例，
其中３例发生于术后１年，分析其原因可能与术后
时间较短及患儿年龄较小有关；１例发生于术后３
年，追问患儿院外情况，可能与患儿未常规扩肛、平

素排便习惯差有关。有学者指出患儿术后早期污粪

的发生，与手术切除长度有关，切除肠管越长，污粪

发生率越高。而本研究发现，中远期污粪的发生与

手术切除肠管长度无明显相关性（Ｐ＞００５），推测
污粪的发生随着年龄的增长已逐渐好转，这与肛门

括约肌的功能及肠道形态的逐渐恢复有关。

目前公认的ＨＤ术后大便次数增多与手术切除
肠管长度、术后时间等有关，本研究的中远期随访结

果提示手术切除肠管长度与大便次数增多明显相关

（Ｐ＜０．０５）。通过多年的临床经验总结，也发现ＨＤ
术后手术切除肠管长度对小儿排便功能有影响，尤

其是在术后早期及长段型ＨＤ患儿乙状结肠的切除

·８８１·
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导致储存粪便功能差、肠道迂曲减少甚至存在张力，

同时也会造成直肠肛管角开大并固定，对小儿排便

功能的影响短时间内无法恢复，但随着术后时间延

长，大便次数可逐渐恢复正常。

总之，ＣＲ可广泛用于婴幼儿术前诊断及术后
确诊先天性巨结肠。经肛门直肠结肠切除斜型吻合

术治疗先天性巨结肠具有微创、符合生理、手术时间

短、住院时间短、费用少、术后恢复快、并发症少等优

点，中远期疗效满意。该手术适用于短段型及常见

型ＨＤ，术前诊断长段型 ＨＤ、造瘘术后及部分常见
型ＨＤ经肛门分离困难者可采用经腹腔镜或经腹小
切口辅助完成。
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