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·论著·

小儿先天性 Ｈ型气管食管瘘的诊断与治疗

李云荣　 潘征夏

【摘要】　目的　总结先天性Ｈ型气管食管瘘的诊治经验。　方法　收集本院近１０年来收治的８
例先天性Ｈ型气管食管瘘患儿临床资料，其中男性５例，女性３例，通过食管造影确诊５例，胸部 ＣＴ＋
气道重建确诊１例，纤维支气管镜确诊１例，瘘管切断缝合术６例。　结果　８例均手术治疗痊愈，１例
术后第４天出现气胸、纵隔气肿，经保守治疗痊愈。随访３个月至９年，１例术后１个月复发，经再次手
术治疗痊愈。　结论　先天性Ｈ型气管食管瘘诊断困难，对临床表现可疑者可通过多种检查方式获得
诊断，瘘管切断缝合术可取得良好的治疗效果。

【关键词】　气管食管瘘／先天性；诊断；治疗；儿童
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　　先天性Ｈ型气管食管瘘（Ｈ—ＴＥＦ）是由于胚胎
早期发育异常导致气管食管分隔不完全的一种临床

罕见疾病，发病率约１∶５００００～８００００，占先天性食
管畸形的４％～５％［１］。因临床表现无特异性，早期

诊断较为困难。我们近１０年来手术治疗８例，疗效
良好，现报道如下。

材料与方法

一、临床资料

２００５年１月１日至２０１５年９月３１日我们收治
８例Ｈ—ＴＥＦ患儿，其中男性５例，女性３例，均为足
月儿，入院体重２３６～１４ｋｇ，平均（６８０±１４２）ｋｇ，
年龄２１天２０小时至３岁６个月，年龄≤１２个月６
例，＞１２个月２例。８例均有不同程度进食后呛咳、
气促、紫绀、营养不良及腹胀表现，术前因肺炎住院

１～７次不等，其中重症肺炎２例。并发卵圆孔未闭
２例，室间隔缺损＋卵圆孔未闭１例，先天性喉软骨
发育不良１例，食管狭窄１例。本研究经本院伦理
审查委员会同意。
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二、诊断方法

８例患儿中，通过食管造影确诊５例，胸部 ＣＴ
＋气道重建确诊１例，纤维支气管镜确诊１例，纤维
支气管镜联合电子胃镜确诊１例；其中仅通过一种
检查方式行１次检查即确诊３例，包括胸部ＣＴ＋气
道重建确诊１例和食管造影确诊２例，其余５例通
过２～５次检查确诊，有的为重复检查，有的为联合
检查，其中１例行胸部 ＣＴ＋气道重建可疑，后行食
管造影确诊；１例行食管造影可疑，胸部 ＣＴ＋气道
重建阴性，最终经纤维支气管镜联合电子胃镜确诊，

即在行纤维支气管镜检查的同时，在疑似瘘管开口

的气管部位滴入美兰，通过电子胃镜检查食管前壁

发现通过瘘管的美兰而确诊；１例行胸部 ＣＴ＋气道
重建阴性、食管造影可疑，最终再次行食管造影确

诊；１例行食管造影和胸部 ＣＴ＋气道重建均为阴
性，纤维支气管镜联合电子胃镜可疑，最终再次经食

管造影确诊；１例先后经５次检查确诊，行胸部 ＣＴ
＋气道重建、食管造影及电子胃镜检查均为阴性，第
４次行纤维支气管镜检查提示可疑，最终经纤维支
气管镜检查确诊。确诊病例典型表现如图所示（图

１～４）。检查发现瘘管位置主要位于 Ｃ４至 Ｔ４水
平，其中Ｃ７水平１例，Ｃ７至Ｔ１水平１例，Ｃ４水平１
例，Ｔ１水平１例，Ｔ２水平２例，Ｔ２至 Ｔ３水平１例，
Ｔ４至Ｔ５水平１例。

! " # $

图１、图２　为２例经食管造影确诊的患儿，均可见造影剂通过瘘管使气管、支气管显影。图３、图４　为１例经纤维支气管镜
直视下发现气管后壁的可疑瘘口，并在可疑瘘口处滴入１ｍＬ美兰，然后通过电子胃镜在食管前壁见到由气管端瘘口处进入
食管的美兰，从而证实Ｈ—ＴＥＦ的存在。
Ｆｉｇ．１ａｎｄ２　Ｔｗｏｃａｓｅｓｏｆｅｓｏｐｈａｇｅａｌｉｍａｇｉｎｇｗｉｔｈｃｏｎｔｒａｓｔａｇｅｎｔｖｉｓｉｂｌｅｔｈｒｏｕｇｈｔｒａｃｈｅａａｎｄｂｒｏｎｃｈｉｖｉａｆｉｓｔｕｌａ；
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　　三、手术情况
８例患儿均手术治疗。根据术前检查证实瘘管

位置高低而决定手术入路，其中经颈部入路５例，瘘
口位置较高，主要在 Ｃ４至 Ｔ２水平，选择胸锁乳突
肌前缘斜形切口，逐层切开皮肤、皮下组织，暴露胸

锁乳突肌，保护周围组织及神经，向外侧牵拉胸锁乳

突肌，切断肩胛舌骨肌、胸骨舌骨肌，显露食管及气

管，小心分离找到瘘管。经胸部入路３例，瘘口位置
较低，主要在Ｔ２至 Ｔ４水平，选择右胸后外侧切口，
逐层切开皮肤、皮下及肌肉，经第４肋间进入胸腔，
切开纵隔胸膜，小心保护血管、神经，沿食管探查、分

离显露瘘管。手术方式有两种，一种是单纯瘘管结

扎术：根据术前检查定位，找到瘘管后用２根４号丝
线加垫双重结扎瘘管，另一种是瘘管切断缝合术：找

到瘘管后，先沿瘘管的食管端切断瘘管，然后用６—０
ｐｒｏｌｅｎｅ线分别缝合瘘管的食管端及气管端。本研
究行瘘管结扎术２例，行瘘管切断缝合术６例。术
中探查直接发现瘘管６例，通过电子胃镜协助发现

瘘管１例，通过纤维支气管镜协助发现瘘管１例；术
中见瘘管多呈斜形，气管侧高，食管侧低，形似字母

“Ｎ”；瘘管较细小，长度２～８ｍｍ，直径３～５ｍｍ。

结　果

８例患儿均手术治疗痊愈，１例术后第４天出现
气胸、纵隔气肿，经胸腔穿刺抽气等保守治疗６ｄ后
痊愈，１例术前检查提示瘘管位于Ｔ２至Ｔ３水平，初
次手术经右胸后外侧切口行瘘管结扎，术后１个月
复发，第二次手术经胸部入路，行瘘管切断缝合，术

后定期随访食管造影，未见瘘管复发征象，且进食后

呛咳等症状消失。１例术前食管造影提示约 Ｔ２水
平气管食管瘘合并食管下段狭窄，经颈部入路行瘘

管结扎，术后３个月出现进食困难，再次行食管下段
狭窄段切除术，随访患者恢复良好，存在轻度食管狭

窄，不影响患儿进食及生长发育。随访３个月至９
年，未见瘘管复发及明显食管狭窄，呼吸道感染次数

·４８５·



临床小儿外科杂志２０１６年１２月第１５卷第６期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ｄｅｃｅｍｂｅｒ２０１６，Ｖｏｌ．１５，Ｎｏ．６　　　　　

较术前明显减少。

讨　论

一、临床特点

先天性Ｈ型气管食管瘘按Ｇｒｏｓｓ分型又称Ｖ型
食管闭锁，其解剖特点为：①食管连续性正常；②
不伴食管盲端；③瘘管主要位于胸廓入口水平，瘘
管大多呈斜型，气管侧高，食管侧低，形似大写字母

“Ｎ”，又有Ｎ型气管食管瘘之称，而真正的 Ｈ型气
管食管瘘临床并不多见。因气管与食管通过瘘管相

通，常见临床表现有进食后呛咳、气促、紫绀、腹胀

等，易被误认为内科疾病而予反复内科治疗。由于

瘘管斜形多见，食管侧低于气管侧，瘘管两端压力不

同，仅当食管内压力明显高于气管内压力时，才出现

呛咳、气促等表现，以致临床表现有间歇性，故早期

不易重视而漏诊。

本组８例患儿均因反复呼吸道感染、肺炎甚至
呼吸衰竭、营养不良、腹胀、生长发育受限等，经长期

内科治疗而延误诊断。随着患儿年龄增长，饮食结

构的改变，诊断更加困难，文献报道有延误至成人甚

至７０岁高龄才确诊的病例［２］。本组最晚诊断者为

３岁６个月，确诊前因反复肺炎长期内科住院治疗，
肺炎次数甚至达７次。故临床上对早期有反复进食
后呛咳、气促、紫绀、间歇性腹胀等表现的患儿需提

高警惕。

二、诊断方法

对于疑诊的患儿，早期诊断较困难，临床常用的

检查方法有食管造影、纤维支气管镜、胸部 ＣＴ＋气
道重建及电子胃镜等，亦有利用超声［３］、磁共振［４］、

放射性核素扫描诊断Ｈ—ＴＥＦ的报道［５］，但其诊断价

值有限，有待积累多中心研究经验。２０１２年温洋
等［６］报道对１０例Ｈ—ＴＥＦ行食管造影、支气管镜及
胸部 ＣＴ检查的阳性率分别为 ９０％、８８９％、
２００％，可见食管造影、支气管镜检查阳性率较高，
多数患儿可通过以上两种方式确诊。但在实际应用

中，因 Ｈ—ＴＥＦ患儿几乎均以呼吸系统并发症而就
诊，以吸入性肺炎最常见，尽管胸部 ＣＴ＋气道重建
检查阳性率较低，为协助诊断吸入性肺炎、先天性气

道发育异常等情况，而常被作为首选检查，故多数患

儿早期因检查方法选择不当而被漏诊。此外，目前

尚没有一种绝对可靠的检查手段，对于临床高度怀

疑Ｈ—ＴＥＦ的病例，应选择诊断阳性率较高的食管造
影或纤维支气管镜检查，不能仅因一次检查或一种

检查阴性而除外诊断，有时需行多次检查或多种检

查联合应用以避免漏诊。本组确诊的患儿中，除３
例单纯通过１种检查方式１次检查确诊外，其余患
儿通过２～５次相同或不同的检查，有的重复检查，
有的联合检查，最终才获得诊断，其中２次检查确诊
１例，３次检查确诊２例，４次检查确诊１例，５次检
查确诊１例。特别对于胸部 ＣＴ＋气道重建检查阴
性而高度可疑的患儿，需进一步选择诊断阳性率较

高的食管造影、纤维支气管镜检查，必要时需行纤维

支气管镜联合胃镜检查，甚至多次检查才能确诊。

三、治疗方法

关于小儿Ｈ型气管食管瘘的治疗，手术是有效
的根治方法。手术入路的选择主要与术前检查发现

瘘管位置的高低有关，２０１４年ＦｉｌｉｐｐｏＰａｒｏｌｉｎｉａ等［７］

通过对１７篇文献９０例 Ｈ型气管食管瘘手术入路
进行系统评价，发现经颈部入路有８１例（９０１％），
经胸部入路仅９例（９９％），并认为瘘位于胸２水
平以上者可选择经颈部入路。本组采用经颈部入路

手术的５例患儿瘘口位置均较高，主要在 Ｃ４至 Ｔ２
水平；３例经胸部入路手术，瘘口位置相对较低，主
要位于Ｔ２至 Ｔ４水平，与文献报道一致［８］。关于术

中瘘管位置的寻找，绝大多数病例可根据术前检查

定位直接找到，亦有个别因瘘管细小或者局部粘连

严重，术中不易识别。国外有多篇文献报道术前通

过纤维支气管镜或电子胃镜将导丝或气囊导尿管穿

过瘘管来协助手术时精确定位瘘管取得成功的病

例［９，１０］。但上述方法操作相对较复杂，且对于小婴

儿尤其新生儿操作较困难，国内报道较少。殷勇、孔

赤寰等分别报道手术中利用支气管镜或胃镜前端的

光源可清晰显示瘘管位置，有助于术中准确定

位［８，１１］。本组有２例患儿在术中通过纤维支气管镜
或电子胃镜协助找到瘘口位置，１例经术中纤维支
气管镜直视下找到瘘管的气管端，另１例经术中电
子胃镜辅助找到食管壁瘘口位置，并以此为标记定

位瘘管，从而减少了手术创伤，缩短了手术时间。对

于瘘管的处理，２００６年钱成等［１２］报道６例、２０１３年
侯大为等［１３］报道１２例先天性Ｈ型气管食管瘘均采
用瘘管切断缝合的手术方式，术后均无复发病例。

本组早期行瘘管结扎治疗的２例患儿，１例术后１
个月复发，经食管造影确诊，再次手术发现前次结扎

线已脱落，最终行瘘管切断缝合治愈；以后６例均行
瘘管切断缝合治愈，随访均未见复发及术后并发症。

故行瘘管切断缝合可避免术后复发。

近年来，随着小儿外科微创手术的开展，国内外

·５８５·
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陆续出现胸腔镜下气管食管瘘结扎术获得成功的报

道［１４－１６］，亦有不少文献报道在内镜下利用组织粘合

剂、电灼术、组织硬化剂、激光等修补获得性或复发

性气管食管瘘的病例［１６］。但在 Ｈ—ＴＥＦ应用尚不
多，有待进一步研究和总结经验。

综上所述，临床上对有反复进食后呛咳、气促、

紫绀等表现的患儿，需高度怀疑先天性 Ｈ型气管食
管瘘的可能，应进一步通过食管造影、纤维支气管

镜、电子胃镜、胸部 ＣＴ＋气道重建等检查相互补充
明确诊断；采取瘘管切断缝合术可避免复发。
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１４　ＷｉｅｒｓｍａＦ，ＳｒａｍｅｋＡ，ＨｏｌｓｃｈｅｒＨＣ．ＵＳｆｅａｔｕｒｅｓｏｆｔｈｅ

ｎｏｒｍａｌａｐｐｅｎｄｉｘａｎｄｓｕｒｒｏｕｎｄｉｎｇａｒｅａｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．Ｒａ
ｄｉｏｌｏｇｙ，２００５，２３５：１０１８—１０２２．

１５　 ＨｗａｎｇＪＭＳ，ＫｒｕｍｂｈａａｒＥＢ．Ｔｈｅａｍｏｕｎｔｏｆｌｙｍｐｈｏｉｄｔｉｓ
ｓｕｅｏｆｔｈｅｈｕｍａｎｐｐｅｎｄｉｘａｎｄｉｔｓｗｅｉｇｈｔａｔｄｉｆｆｅｒｅｎｔａｇｅｐｅ
ｒｉｏｄｓ［Ｊ］．ＡｍＪＭｅｄＳｃｉ，１９４０，１９９：７５—８３．

（收稿日期：２０１５—１１—１２）
（本文编辑：王爱莲）

·６８５·


