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·论著·

先天性巨结肠二次手术的原因分析及手术方法探讨

徐　磊１　王　奕１　管雯斌２　王　俊１　陈　杰１　吕　凡１　吴晔明１

【摘要】　目的　探讨先天性巨结肠根治术后二次手术的原因、手术指征及手术方式。 方法　回
顾性分析自２００８年１月至２０１３年１２月在本院行先天性巨结肠根治术后二次手术的１２例患儿临床资
料。 结果　二次手术原因中，先天性巨结肠根治术后反复腹胀，便秘１０例，肠梗阻、肠穿孔１例，直肠
膀胱瘘１例。在１０例反复腹胀、便秘患儿中，二次手术证实无神经节细胞段残留或肠神经元发育异常
８例，吻合口狭窄２例。二次手术时１０例行Ｓｏａｖｅ术，１例行Ｒｅｈｂｅｉｎ术，１例行Ｍａｒｔｉｎ术。无一例死亡，
１２例均能自主排便，大便次数１～４次／天（平均２次／天）。１例出现污粪，２例出现小肠结肠炎，经保守
治疗后好转。 结论　无神经节细胞段残留是巨结肠根治术后二次手术的主要原因，依据术前检查及
术中冰冻检查结果准确判断病变肠管的范围十分重要。Ｓｏａｖｅ术是二次手术的优先选择，且效果良好。
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　　先天性巨结肠（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ′ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＨＤ）是
小儿外科常见先天性消化道畸形，其发病率约１／５
０００～１／２０００，表现为胎粪排出延迟，反复腹胀及便
秘，主要发病机制是远端肠管缺乏神经节细胞而持

续处于痉挛狭窄状态，近端肠管代偿性扩张、肠壁增

厚，目前认为手术是有效的治疗方法［１，２］。随着手

术理念的革新及手术方式的改进，疗效日益改善，绝

大多数患儿可获得满意效果，但仍有部分患儿因各

种术后并发症而需二次甚至多次手术治疗［２］。二

次手术对医生是一个严峻的挑战，研究分析二次手

术的原因、手术指征及手术方式，提高二次手术的成

功率，具有重要的临床意义。现回顾性分析上海交

通大学医学院附属新华医院小儿外科自２００８年１
月至２０１３年１２月收治的１２例巨结肠根治术后二
次手术患儿临床资料，探讨二次手术的原因、手术指

征及手术方式。

·７７２·



　　　　　　　　　　　　　　　　 　　　临床小儿外科杂志２０１５年８月第１４卷第４期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ａｕｇｕｓｔ２０１５，Ｖｏｌ．１４，Ｎｏ．４

材料和方法

一、临床资料

收集本院自２００８年１月至２０１３年１２月收治
的１２例先天性巨结肠根治术后二次手术患儿临床
资料。病例纳入标准：第１次根治手术后病理检查
明确诊断为先天性巨结肠，且首次手术失败后二次

行根治手术，二次手术后病理诊断为巨结肠（ＨＤ）
或者巨结肠类源病（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ′ｓａｌｌｉｅｄｄｉｓｏｒｄｅｒｓ
ＨＡＤ）［３］。病例排除标准：第１次巨结肠根治术失
败后，二次手术仅做造瘘而未行根治术者。

二、研究方法

回顾性分析１２例患儿性别、首次手术时年龄、
首次手术方式、二次手术时年龄、二次手术原因、二

次手术方式及二次手术后最终病理诊断，并定期随

访，记录患儿术后不同时期排便次数、大便性状、扩

肛情况、有无便秘、失禁或污粪及小肠结肠炎等并发

症，其中便秘、失禁及污粪标准如下：①便秘标准
（每周排便次数 ＜３次或排便用力时间 ＞２５％的排
便时间）；②失禁标准（每周不能自我控制的排便次
数＞３次）；③污粪标准（无意识地排出少量粪便并
污脏内裤）［４］。所得数据以平均数或者百分率进行

统计。１２例患儿临床资料详见表１。

表１　１２例先天性巨结肠根治术后二次手术患儿临床资料

编号 性别 初次手术年龄 初次手术方式 二次手术年龄 二次手术原因 二次手术方式 二次手术病理诊断

１ 男 １个月 Ｓｏａｖｅ术 ２岁２个月 便秘 Ｓｏａｖｅ（造瘘） ＨＤ（长段型）

２ 男 １个月 Ｓｗｅｎｓｏｎ术 １岁５个月 便秘 Ｓｏａｖｅ（造瘘） ＨＡＤ

３ 女 １２个月 Ｓｏａｖｅ术 ２岁６个月 便秘 Ｓｏａｖｅ（造瘘） ＨＡＤ

４ 男 ３个月 Ｓｗｅｎｓｏｎ术 ６岁 肠穿孔 Ｓｏａｖｅ（造瘘） ＨＤ（长段型）

５ 女 ４岁 Ｓｗｅｎｓｏｎ术 ９岁 便秘 Ｒｅｈｂｅｉｎ ＨＤ（长段型）

６ 男 ４个月 Ｓｏａｖｅ术 ３岁３个月 便秘 Ｓｏａｖｅ（腔镜） ＨＤ（长段型）

７ 男 ２岁６个月 Ｓｗｅｎｓｏｎ术 ８岁 直肠膀胱瘘 经腹Ｓｏａｖｅ 正常

８ 男 ６个月 Ｓｏａｖｅ术 １岁６个月 吻合口狭窄 Ｓｏａｖｅ（腔镜） 正常

９ 男 ３岁 不详 １１岁 吻合口狭窄 Ｓｏａｖｅ 正常

１０ 男 ４个月 Ｓｏａｖｅ术 ６岁 便秘 Ｓｏａｖｅ（腔镜） ＨＤ（长段型）

１１ 女 ８个月 Ｓｏａｖｅ（腔镜）术 ３岁 便秘 Ｓｏａｖｅ（腔镜） ＨＤ（长段型）

１２ 男 ５个月 经腹Ｓｏａｖｅ术 ２岁６个月 便秘 Ｍａｒｔｉｎ ＨＤ（全结肠型）

　　注：１，ＨＤ：先天性巨结肠；ＨＡＤ：巨结肠类源病。２，表示首次手术为本院实行，其余首次手术均为外院实行。

结　果

１２例患儿中，男９例，女３例。首次行巨结肠
根治术时年龄为１个月至４岁，平均年龄（１３±４）
个月，行二次手术时年龄为１岁５个月至１１岁，平
均年龄（５２±１３）个月，详见表１。首次手术方式：
Ｓｏａｖｅ术７例，Ｓｗｅｎｓｏｎ术４例，１例术式不详。二次
手术原因：巨结肠根治术后反复腹胀、便秘１０例，直
肠膀胱瘘１例，肠梗阻、肠穿孔１例。在１０例反复
腹胀、便秘患儿中，二次手术证实无神经节细胞段残

留或肠神经元发育异常８例，吻合口狭窄２例。二
次手术时，１０例行Ｓｏａｖｅ术，１例行 Ｒｅｈｂｅｉｎ术，１例
行Ｍａｒｔｉｎ术。在１０例 Ｓｏａｖｅ术病例中，４例因全身
情况较差或近端肠管扩张明显而先行造瘘，再行经

腹Ｓｏａｖｅ根治术，４例行腹腔镜辅助下经肛门 Ｓｏａｖｅ
根治术，１例直接行经腹 Ｓｏａｖｅ术，１例直接行经肛

门Ｓｏａｖｅ术。二次手术病理检查结果表明，７例为巨
结肠，２例为巨结肠类源病，３例正常。术后随访时
间为６个月至４年，平均２６个月。无死亡病例，１２
例二次手术后均能自主排便，排便控制可，大便次数

１～４次／天（平均２次／天），大便成形，偶有排稀便。
１例出现污粪，２例术后出现小肠结肠炎，经保守治
疗后好转，无一例发生排便困难、大便失禁。

讨　论

手术是先天性巨结肠唯一有效的根治方法，手

术原则为切除无神经节细胞肠段，行近远端正常肠

管吻合，重建肠道的连续性，经典手术方式有 Ｓｗｅｎ
ｓｏｎ术、Ｄｕｈａｍｅｌ术、Ｓｏａｖｅ术、Ｒｅｈｂｅｉｎ术及相应改良
术式［５］。有作者报道先天性巨结肠根治术后远期

并发症主要为：便秘，失禁或污粪，小肠结肠炎及各

种瘘［６］。对出现术后并发症的患儿首先采用保守

·８７２·
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治疗，如使用缓泻剂、扩肛、灌肠、肛门内括约肌注射

肉毒杆菌毒素、中医药治疗等［７］。大多数症状改善

甚至消失，但仍有部分患儿因症状严重，保守治疗无

效，需要二次手术治疗。

二次手术原因以术后反复腹胀、便秘最为常见，

可能的原因包括术后残留一定长度的无神经节细胞

肠段、神经节细胞发育异常或移行段水平拖出吻合、

吻合口狭窄、肛管内括约肌失弛缓等［８］。其中无神

经节细胞段残留或者肠神经元发育异常是手术失败

需二次手术的主要原因［９－１０］。在本组资料中术后

反复腹胀便秘者１０例，占８３％（１０／１２），其中残余
无神经节细胞肠段８例，占６７％（８／１２）。通过分析
这些手术失败病例，我们发现其中大部分患儿首次

手术为外院进行，占８３％（１０／１２），存在术前辅助检
查不够细致充分，术中未行快速冰冻病理检查，无法

明确无神经节细胞肠段范围，而主要依靠手术医生

肉眼观察肠段外观形态、蠕动情况来确定切除肠管

范围。另外，病理科医生对于ＨＤ及ＨＡＤ认识不够
深入，给予手术医生的指导有限，亦可能导致大量无

神经节细胞肠段残留，术后出现反复腹胀、便秘。

吻合口狭窄也是巨结肠根治术后需要二次手术

的常见原因，该并发症多与手术操作有关，如拖入盆

腔的肠管系膜张力较大，吻合口设计及缝合技术不

当等。单纯的吻合口狭窄多见于拖出术后数周，扩

肛即可解决问题。但由于拖出段结肠缺血、吻合口

漏、后壁肌鞘未切开等引起的狭窄，单纯扩肛难以奏

效，需外科手术治疗。本组有２例发现吻合口狭窄，
１例因吻合口位置较高，１例因术中未行后壁肌鞘切
开，常规扩肛无效，而行二次手术。瘘也是巨结肠根

治术后二次手术的原因之一，包括直肠皮肤瘘、直肠

阴道瘘、直肠尿道瘘、直肠膀胱瘘等。可发生在各种

根治术后，以Ｓｗｅｎｓｏｎ术和Ｄｕｈａｍｅｌ根治术后常见，
近年来应用经肛门一期拖出根治术后，发生率明显

下降。本组有１例因术后出现直肠膀胱瘘而行二次
手术，该患儿首次手术采用 Ｓｗｅｎｓｏｎ术式，可能术中
分离直肠时损伤膀胱，术后出现尿色浑浊，尿液中可

见粪便排出，经膀胱镜检查证实为直肠膀胱瘘，而需

行二次手术。

巨结肠根治术后往往存在解剖结构不清楚，肠

管间粘连严重等情况，手术操作难度大，手术时间

长，围手术期风险高，往往需要手术经验丰富的医生

施行，同时需要病理科、麻醉科及监护室医生的积极

配合。在二次手术方式选择方面，主要根据第１次
的手术方式来决定，同时需考虑第１次手术失败的

原因。一般而言，如果第１次手术选择 Ｓｏａｖｅ术或
Ｓｗｅｎｓｏｎ术，二次手术可首先选择Ｓｏａｖｅ术。如果肌
鞘内手术分离困难无法完成，则可转而施行 Ｄｕ
ｈａｍｅｌ术式［１１］。这样就可避免肌鞘剥离，直接将异

常肠段自直肠后拖出。如果第 １次手术选择 Ｄｕ
ｈａｍｅｌ术式，部分病例可行Ｓｏａｖｅ术，如无法完成，则
可行 Ｓｗｅｎｓｏｎ术式，术中若发现盆腔内粘连致密而
无法使肛管外翻时，则需要在肛管内行吻合术。不

管采用何种手术方式，在离断肠管时必须依据病理

检查准确判断病变肠管范围，避免出现无神经节细

胞肠段再次残留。

Ｓｏａｖｅ术式操作简单，不损伤盆腔组织和肛门括
约肌，术后并发症少。尤其近年来应用腹腔镜辅助

巨结肠根治术，腹部操作可以用腹腔镜进行，会阴部

操作采用Ｓｏａｖｅ术式，创伤小，出血少，恢复快。本
组资料中患儿第 １次手术主要行 Ｓｏａｖｅ术或者
Ｓｗｅｎｓｏｎ术式，二次手术主要采用Ｓｏａｖｅ术式。根据
术前钡剂灌肠造影（ＢＥ）检查结果来确定是否需要
腹腔镜辅助，若术前ＢＥ提示狭窄段较短，则可直接
经肛门取黏膜活检，再行根治术。若术前 ＢＥ提示
狭窄段较长且不存在腹腔粘连情况，则术中可予腹

腔镜辅助，其优点如下：腹腔镜下取肠壁进行活检，

明确无神经节细胞段范围；对于长段型巨结肠可以

利用腹腔镜进行肠系膜松解，使肠管无张力下拖，再

经肛门吻合；在肠管下拖吻合后，可以利用腹腔镜观

察肠管是否存在扭转。本组资料中４例因术前 ＢＥ
提示狭窄段较长而行腹腔镜辅助，术中冰冻切片检

查结果提示无神经节细胞段达降结肠甚至横结肠中

段，予腹腔镜下肠系膜松解，然后下拖肠管。此外术

者尚需考虑手术的安全性而决定是否需要做暂时保

护性的近段肠造瘘，以确保二次手术成功，本组资料

中１例因首次手术后出现肠穿孔，３例因术前便秘
严重，肠道准备不理想，均无法行一期吻合，故先予

以造瘘，再行Ｓｏａｖｅ根治术。
对于术前行 Ｓｗｅｎｓｏｎ术或者开腹 Ｓｏａｖｅ术的患

儿，则应先开腹取病理组织活检，明确病变肠段范围

后再确定二次手术方式。本组病例中 ４例首次行
Ｓｗｅｎｓｏｎ术，１例行开腹Ｓｏａｖｅ术；二次手术中２例先
行造瘘，再行 Ｓｏａｖｅ根治术，１例术后直接行 Ｓｏａｖｅ
术，１例行Ｒｅｈｂｅｉｎ术，１例行Ｍａｒｔｉｎ术，均是开腹取
病理组织活检，明确病变范围后再行根治手术。其

中１例病理检查结果提示为全结肠型巨结肠，则行
Ｍａｒｔｉｎ术式。特殊的１例患儿为 Ｓｗｅｎｓｏｎ术后出现
直肠膀胱瘘，此并发症少见。盛庆丰等［１２］曾报道７
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　　　　　　　　　　　　　　　　 　　　临床小儿外科杂志２０１５年８月第１４卷第４期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ａｕｇｕｓｔ２０１５，Ｖｏｌ．１４，Ｎｏ．４

例巨结肠根治术后出现各种瘘（如直肠皮肤瘘、直

肠尿道瘘等），采用经腹联合后矢状入路、Ｓｏａｖｅ及
Ｄｕｈａｍｅｌ等术式治疗，效果良好。对于直肠膀胱瘘，
我们术前欲行经肛瘘管修补，外加直肠壁覆盖，术中

发现直肠前壁纤维瘢痕明显，无法分离寻找瘘管，故

转而行经腹 Ｓｏａｖｅ术，直接下拖肠管覆盖直肠前壁
可疑瘘管区，效果良好。

总之，行先天性巨结肠根治术时必须先依据病

理检查结果准确判断病变肠管范围，再行根治手术。

术后出现便秘、各种瘘而保守治疗无效需二次行手

术治疗时，必须先了解失败原因，严格制定手术方

案。Ｓｏａｖｅ术式操作简单，不进行盆腔解剖，术后并
发症少，是二次手术时的优先选择。
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