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·述评·

先天性食管闭锁：热点解析

王　 俊　 蔡　 威

先天性食管闭锁伴气管食管瘘的历史可追溯至 １６９７ 年，Ｔｈｏｍａｓ Ｇｉｂｓｏｎ最早对它进行了系统的描述，然
而，第一例成功的手术纠治却直至 １９４１ 年才由 Ｃａｍｅｒｏｎ Ｈａｉｇｈｔ 完成。 即便是在今天，先天性食管闭锁伴气
管食管瘘仍然是小儿外科医师需要面对的最具挑战性的先天性消化道畸形之一。 虽然，在个别经验丰富的

儿外科医疗中心，在去除了严重合伴畸形的先天性食管闭锁病例中，整体存活率已经高达 ９５％ ，但是在其它
诊疗机构，尤其是发展中国家，这部分患儿往往由于迟滞了就诊时间，通常都存在严重的肺部感染，而早产、

低体重等因素更是给诊疗带来了复杂性［１，２］ 。

诚然，生存率的提高也仅仅是发生于最近的十几年，这一提高首先需要归功于新生儿监护、新生儿麻

醉、营养支持、抗生素以及手术技术的进步和手术器械的快速发展；更重要的是，当前食管闭锁患儿的死亡

率已局限于存在严重伴发畸形尤其是严重心脏畸形的病例。 而随着低出生体重患儿、长间隔型食管闭锁

（ ｌｏｎｇ ｇａｐ ｅｓｏｐｈａｇｅａｌ ａｔｒｅｓｉａ，ＬＧＥＡ）及伴发严重心脏畸形食管闭锁病例死亡率的逐年下降，这部分患儿长期
生存中所暴露出来的并发症正在逐渐成为先天性食管闭锁诊疗所关注的热点［３，４］ 。

一、长间隔型食管闭锁

传统意义上，我们习惯于将食管闭锁根据其病理解剖特点分为五型（Ｇｒｏｓｓ 分型），并沿用多年；而无论
是 Ｗａｔｅｒｓｔｏｎ分级还是其后改良的 Ｓｐｉｔｚ分级都是针对临床危险因素所作出的预后分级。 事实上，随着当前
临床诊疗水平的提高，越来越多的诊疗中心根据临床处置的困难程度，将食管闭锁分为长间隔型（ ｌｏｎｇｇａｐ
ＥＡ，ＬＧＥＡ）和非长间隔型（ｎｏｎＬＧＥＡ）。 长间隔型食管闭锁被定义为闭锁食管远、近两个盲端间距大于 ３ ｃｍ
或者超过两个锥体的距离，难以实施一期食管端端吻合。 虽然也有学者指出间距 ３ ｃｍ并不是一期食管吻合
的极限，更多的是取决于手术医师的经验和技巧，但不可否认的是，更多的吻合口漏发生率、食管憩室及远

期吻合口狭窄，使得长间隔型食管闭锁的临床处理成为当前针对食管闭锁诊疗领域的热点［５］ 。

食管肌层环形切开延长技术（Ｌｉｖａｄｉｔｉｓ技术）能够在手术过程中有效地延伸闭锁食管的近端盲袋，从而
便于对长间隔型食管闭锁病例实施食管端端吻合；但毕竟食管黏膜层的延伸存在一定的限度，虽然临床上

有尝试 ２ 处甚至 ３ 处近端食管盲袋肌层环形切开的报道，也有对远端闭锁食管实施环形切开延长的病例，其
结果均未得到满意的效果，肌层切开部位的食物卡顿、食管憩室形成及食管动力等问题成为应用这一食管

延长技术的主要并发症。 笔者认为，该食管延长技术的有效应用限于手术进程中，对于远、近盲端在术者牵

拉状态下可勉强触碰的病例而言，是为了降低吻合口张力而采取的措施。

为了应对更长间隔距离的长间隔型食管闭锁病例，上世纪八九十年代以来，不断有新的技术在临床上

被尝试应用。 全胃代食管或者胃管成型代食管无疑是其中最具代表性的技术，其中，尤其是胃管成型代食

管因对患儿消化道生理结构的改变更小而被广泛推崇。 然而，长期的临床预后并不乐观，由于该术式对胃

食管生理屏障结构的破坏，给患儿带来难以克服的胃食管反流，严重影响其长期生活质量，目前，该手术方

式的临床应用已罕见报道。 空肠或结肠代食管术作为处置长间隔型食管闭锁的经典术式，此处不做赘述。

但当前基本的共识是，该食管替代手术是作为先天性食管闭锁患儿在婴儿期作了各种恢复食管连续性的尝

试而失败后的最终解决方案。 其中空肠代食管术更符合生理，更贴近于食管的动力学特征，具有更低的反

流发生率，被认为是最有利于患儿长期生活质量的手术方式［６，７］ ；但是，该术式需要仔细辨认并规划空肠血
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供，避免替代食管的空肠间置于胸腔或胸壁后而出现缺血坏死。

事实上，鉴于食管本身是最好的修复材料，任何食管替代方案均不能达到食管本身的功能状态，因此当

前最被业内关注的长间隔型食管闭锁的临床处置方案在于自身食管组织替代的可行性及其最为优化的操

作方式。 有一定代表意义的是近端食管盲端的舌状瓣食管成型延长技术，该技术最早被 Ｇｏｕｇｈ 描述，１９８９
年 ＢａｒＭａｏｒ等人详细记述了操作的细节，此后陆续出现了多篇临床报道。 该技术利用近端食管盲端，沿其
两侧作全层矢状面剖开，保留盲袋底部从而保持食管壁的延续性，此后沿切缘作纵向缝合从而再次成形为

管样结构而使得盲端长度成倍延长。 笔者所在单位也在 ４ 例长间隔型食管闭锁患儿中实施了舌状瓣食管成
型延长技术，都获得了满意的效果。 但需要指出的是，该技术的临床应用需要根据患儿具体情况来决定，对

于在术前准备阶段反复造影发现近端食管盲端管腔无明显增粗的病例可选择该术式，但是该技术存在术后

成型段食管全程狭窄的可能，需要慎重使用。

临床观察中有越来越多的证据显示，长间隔型食管闭锁患儿在出生后其远、近两端食管盲端均有继续

生长，且延长速度快于躯体生长的特点，从而缩短两盲端间的距离；如何更加有利地利用这一生理特点，加

快或者延长这一生长趋势，并进而为一期食管端端吻合创造有利条件，降低术后长期并发症的发生率，是当

前应对长间隔型食管闭锁的突出问题。 延期食管一期吻合术显然是利用体位变化，通过重力作用使得吞咽

作用及胃食管反流的影响最大化而为食管盲端生理性延长创造条件。 由于这一措施最终获得的食管盲端

间距缩小仍然有限，且存在个体差异，尝试通过外力促进这一生长的方式不断被报道，通过施加外力的方式

大致可以将这些方法分为腔内和腔外两大类。 前者包括了通过探条在两侧盲端沿躯干纵轴进行推顶；通过

在两侧盲端内植入金属片，而后给予外置电磁装置施加磁场而依靠磁力进行刺激；也有直接在两侧盲端内

植入永磁体互相牵拉者；但均缺乏前瞻性报道或可靠的实施方案。 食管腔外盲端加力延长具有代表性的方

法是通过手术在两侧盲端间穿入缝线，并在术后进行相向牵引，而随着胸腔镜下先天性食管闭锁端端吻合

术的成熟，通过微创方式在两侧盲端间缝线置于胸壁，并在术后实施体外牵引，可以有效降低开胸手术的各

项并发症的发生率；另外，还有将近端食管盲端经颈部切口置于胸壁造瘘，并分阶段手术，逐渐在胸壁皮下

延长食管近端的手术方式的报道［８ － １０］ 。

近十年来，笔者所在单位通过 ＤＳＡ的严密监视，利用探条对多例长间隔型食管闭锁病例实施了腔内推
顶，短期内即获得了良好的两侧盲端延长效果，为食管一期吻合创造了条件，部分病例达到了无张力吻合，

也证实了通过对闭锁食管的两侧盲端施加外力可有效经由应力性生长原理在新生儿期促进食管盲端的延

长或延迟其继续生长期限。

目前，对于长间隔型食管闭锁的关注已进一步将其视为一种特殊类型的食管闭锁，鉴于该型食管闭锁常常

伴有 ＶＡＣＴＥＲＬ综合征，有研究者已经通过染色体突变分析发现该型食管闭锁患儿中存在部分可疑拷贝数异常
（ＣＮＶｓ），显示该型食管闭锁可能存在独立的基因表型，从而在发病机制上有别于非长间隔型食管闭锁。

二、胸腔镜技术在先天性食管闭锁中的应用

随着微创外科技术的不断成熟，越来越多的小儿外科医师已经能够娴熟地实施内镜下的各项精细操

作，使得胸腔镜下先天性食管闭锁的微创治疗成为可能。 重点突出的是对ⅢＢ型食管闭锁的胸腔镜治疗，国
内许多大型儿童专科诊疗中心都报道了成功完成镜下食管气管瘘结扎离断和食管端端吻合的病例。 近年

来，大宗病例报道亦逐渐增多，既显示胸腔镜下微创诊疗先天性食管闭锁的优势，包括视野开阔，有利于近、

远端充分松解游离；无需胸廓牵开，避免了术后肋骨融合、胸廓畸形的风险；胸膜反应轻，减少了肺部感染、

肺不张的风险等；但同时，也不可避免地暴露出新技术在临床应用初期所存在的不足，主要体现在气管食管

瘘的结扎处理和食管端端吻合技术这两个方面。 虽然吻合技术问题所带来的吻合口漏尚可经由禁食、胸腔

以及食管内引流等保守治疗方式得以自行愈合，但是严重、反复和持续存在的胸膜腔感染所带来的诊疗周

期延长，食管气管瘘复发的风险剧增，以及部分患儿面临再次手术的风险，给手术医师提出了更高的要求；

虽然没有可靠的数据支持，但是气管食管瘘复发的几率几乎伴随着胸腔镜技术的兴起而逐年增加。 文献报

道中也部分提到了该并发症发生的原因分析，结合笔者所在单位的临床所见，认为牢靠的瘘管结扎离断技

术以及围手术期的全方位妥善管理是预防气管食管瘘复发的关键因素，尤其是近年来，我们在临床工作中

使用可吸收生物夹（Ｈｅｍｏｌｏｋ），有效规避了气管食管瘘的发生。
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胸腔镜手术治疗先天性食管闭锁并不仅限于ⅢＢ型，在长间隔型食管闭锁的处置中，胸腔镜技术被用于
结扎离断气管食管瘘，同时在近、远食管盲端缝线固定后，经胸壁将缝线置于体外以便于术后牵引，促使食

管盲端延长，并在食管盲端两侧靠近后，再次通过胸腔镜手术实施食管端端吻合术。 另外，有学者在胸腔镜

下将成型后的胃管拖入胸腔，实施食管端端吻合术来治疗Ⅰ型食管闭锁。 当前由于胃代食管手术具有并发
症多的缺点，其应用存在越来越多的争议。 但这也从另外一个侧面反映了胸腔镜下手术与开放手术间已经

存在越来越多的可替代性。 虽然近年来国内外均有应用胸腔镜技术治疗长间隔性食管闭锁的临床报告，但

是多中心研究结果显示需严格掌握适应证［１１］ 。

三、食管闭锁术后的吻合口问题

除了近年来由于镜下精细操作问题而引起的食管吻合口漏病例以外，先天性食管闭锁食管端端吻合术

后出现的吻合口愈合不良几乎都源于近、远端食管盲端跨度过长，为了弥补盲端距离对一期吻合的影响，过

度游离盲端食管引起食管壁血供不足以及最终吻合后仍然过大的张力，将直接导致术后吻合口漏的发生。

吻合口漏通常发生于术后 １ 周左右，充分、彻底地胸腔引流是保守治疗成功的关键。 与此同时，经鼻留
置空肠营养管以尽早提供患儿肠内营养，放置鼻胃管及精确的漏口处食管腔内引流管，在持续负压引流胃

内容物及食管漏口处液体的前提下，是减轻吻合口漏发生后相关后续并发症的有效措施，充分的肠内营养

也保障了漏口部位的尽早愈合。

吻合口狭窄作为先天性食管闭锁术后的常见并发症通常出现于术后 １ 个月左右，其严重程度取决于吻
合口张力大小及胃食管反流的频繁程度，张力越大则瘢痕反应越严重，频繁持续的胃食管反流也会首先侵

蚀吻合口处外露组织，进一步加剧瘢痕反应，给后期的食管扩张带来困难［１２ － １４］ 。 因此需常规在术后 ３ 个月
内每个月定期行食管造影检查，以判断是否存在吻合口狭窄。 在任何时候发现存在吻合口狭窄均需立刻施

行食管扩张治疗。 此阶段的患儿均为进食奶液等流质饮食，一般的狭窄不足以影响患儿进食状况，因此在

此阶段的患儿其进食状况不应成为是否需要扩张的依据。

实施食管球囊扩张和探条扩张是应对先天性食管闭锁术后吻合口狭窄的常用方法，扩张应遵循循序渐

进的原则，每 １ ～ ２ 周扩张 １ 次，扩张期间，可辅助使用抑酸剂及促胃肠动力药物以减轻胃食管反流。 每次扩
张完成后应再次实施食管造影，以排除食管损伤或破裂的发生，原则上，食管扩张过程中导致的食管破裂可

遵循吻合口漏的处置方式给予保守治疗。 而对于难治性吻合口狭窄，尤其是长段性狭窄病例，有文章报道

尝试放置食管支架治疗成功。 对于上述治疗均无明显效果的食管狭窄病例，再次手术切除狭窄部位食管是

可以选择的临床处理方案，必要时，对于个别特殊复杂病例可以考虑实施代食管手术。 术后依然需要定期

的食管造影检查和必要时的食管扩张治疗。

四、食管闭锁术后气管食管瘘复发的再手术问题

先天性食管闭锁术后气管食管瘘复发率在 ５％ ～１０％之间，其发病原因主要被归咎于瘘管处置的不完善
及术后胸腔感染。 随着国内各省市小儿外科的迅速发展，新生儿外科诊疗技术水平不断提高，新生儿食管

闭锁手术在很多医院得到开展，使得更多的食管闭锁患儿得到救治。 但同时也带来了一些处理中的问题，

如术前评估不充分导致术中选择的处理方式欠妥；胸腔镜手术治疗食管闭锁方兴未艾，但是对于什么样的

食管闭锁患儿适合胸腔镜微创手术治疗，各家的观点和看法不一致，技术水平的参差不齐和结合自身水平

的适应证选择不当，手术中的技术操作欠到位，以及手术后综合处理能力的限制，均可能使食管闭锁术后食

管气管瘘复发的比例显著增高。 近期国际上发表的文章中对此有详细的阐述。 当前，再次手术仍是治疗食

管闭锁术后气管食管瘘复发的主要方式，然而，围手术期的气道管理、再次手术过程中的困难程度，以及术

后可能存在的严重并发症仍然是复发性气管食管瘘的治疗难点，是进一步提高先天性食管闭锁患儿整体生

存率，改善其长期生活质量的热点问题之一［１５ － １７］ 。

先天性食管闭锁术后存在反复呛咳及呼吸道感染者，应及时给予碘油食管造影，以排除气管食管瘘复

发的可能。 有相当一部分食管闭锁术后吻合口狭窄的患儿，其复发的食管气管瘘位于狭窄部位中或狭窄部

位的下方紧靠着狭窄部位，一般的食管造影方法难以发现。 因此需要采取分段式局部加压食管造影的方

法，有助于发现复发的食管气管瘘。 部分患儿因瘘口位于狭窄段中央，在行食管扩张后发现存在食管气管

瘘复发。 纤维支气管镜检查对诊断食管气管瘘复发有确切的临床意义。 一旦确认即需要停止进食，并留置



-164- 临床小儿外科杂志   2018 年 3 月第 17 卷第 3 期  J Clin Ped Sur, March 2018, Vol.17, No.3

胃管，以防止胃食管反流造成呼吸道感染加重或经久不愈。 同时建议放置空肠营养管行营养支持治疗，改

善患儿自身的营养状况，提高患儿自身的抵抗力。 立刻进行气道管理，以控制肺部感染，并防止气道病损的

加重，积极做好再次手术的准备。 近年来，笔者所在单位在应对复发性气管食管瘘病例中，沿用了应对食管

吻合口漏的处置方法，不仅能进一步加强气道管理，同时通过积极的肠内营养，可改善该类患儿的围手术期

营养状况，为手术的顺利实施及术后的快速康复创造了必要的条件。

对于再次手术问题，目前公认的必备条件是经复发的气管食管瘘管留置导引钢丝，其目的是有利于术

中精准辨认瘘管位置，避免不必要的大范围食管和气管的解剖分离。 事实上，由于该类患儿既往均存在严

重的胸部感染，导致再次手术过程中，胸膜腔粘连严重，大范围地游离食管，不仅增加术中食管损伤的风险，

也会带来术后游离部位食管壁缺血坏死以及气道额外损伤发生的可能。 导引钢丝的留置通常需要纤维支

气管镜经主气道直视下辨认瘘口位置后置入，并在胃镜下由胃内钳夹其头端，经食管牵引出口腔后，将导引

钢丝头尾两端钳夹固定，以便在手术过程中牵拉来辨认瘘管部位。 如果复发性食管气管瘘的瘘口较大，也

可以通过食管造影清晰显示瘘管后插入导丝，导丝可沿着气管从口中拖出。

精准地辨认瘘管部位，并作瘘管结扎应是复发性气管食管瘘再次手术治疗的理想状态。 然而，事实上，

复发的气管食管瘘往往表现为紧贴于气管分叉部位的食管与气管间的一处互为交通的裂隙。 因此，切开瘘

口部位的食管，在保留气管瘘口部位完整性的前提下，修复气管端瘘口，并再次施行食管端端吻合，显然是

更为现实的手术方式。 就近获取可衬垫材料，如肌瓣、壁层胸膜等周围组织或心包膜衬垫于食管和气管间

隙，使气管与食管隔离，是防止气管食管瘘再次复发的重要手术方法。

内镜下手术治疗复发性气管食管瘘是一项富有挑战性的议题，虽然有胸腔镜下复发性气管食管瘘修补

的报道，也有通过支气管镜在瘘管内注射封堵剂、施加内镜夹等的个案，包括温敏食管支架以及内窥镜下缝

合器械的尝试，无不处于方法摸索阶段，尚需病例积累，并作分析总结。

综上所述，当前，针对先天性食管闭锁诊疗的热点已全面进入完善应对长间隔型食管闭锁病例的临床

诊疗方案，改善食管闭锁术后近远期各项并发症的处置方式，从而提升先天性食管闭锁患儿人群的整体生

存质量问题。 多中心、多学科间的密切协作，无疑是应对这一老问题、新挑战的必要模式，我们期待、也呼吁

通过各种机制来完善和加强这一协作关系，为提高我国先天性食管闭锁患儿的长期生存质量而共同努力。
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《临床小儿外科杂志》２０１８ 年重点选题推荐

《临床小儿外科杂志》是经国家科学技术部及国家新闻出版总署批准，在国内外公开发行的，面向广大

小儿外科医务工作者，以探讨解决小儿外科临床问题，引导推崇小儿外科技术创新为宗旨的国家级小儿外

科专业学术期刊。 主要栏目包括述评、专家笔谈（专题笔谈）、指南与规范、共识与争鸣、专题论著、论著、手

术演示、专题会议纪要、临床研究、热点综述、教学园地、规培生园地、技术革新、病例报告、疑难病例讨论、经

验交流、学科介绍、国际国内最新会议资讯等。 ２０１８ 年，本刊将持续关注小儿外科各专业临床热点、难点问
题，报道小儿外科临床诊疗技术、科研成果与动态。 其中，关注的重点是（不限于）：

　 　 □ 先天性巨结肠的诊断与治疗
□ 重型尿道下裂的诊治及疗效评价
□ 膈与食管疾病的诊治（先天性食管闭锁）
□ 新生儿先心病复杂畸形的外科治疗
□ 儿童肿瘤的规范化综合治疗
□ 儿童肾积水及相关疾病的诊疗
□ 小儿梗阻性黄疸疾病的诊治
□ 小儿脑肿瘤的诊治
□ 先天性漏斗胸的治疗选择
□ 新生儿坏死性小肠结肠炎
□ 儿童足踝疾病的诊治
□ 先天性胫骨假关节的诊治
□ 小儿急腹症的处理
□ 小儿胆总管囊肿的诊治
□ 小儿脊髓栓系综合征的诊治

□ 复杂先心病的远期随访
□ 血管瘤的治疗问题
□ 儿童髋关节疾病的治疗
□ 隐匿型阴茎的治疗原则探讨
□ 胆道闭锁的规范化诊治
□ 小儿脑瘫的外科治疗
□ 儿童便秘与外科
□ 小儿外科中的营养问题
□ ３Ｄ打印技术在小儿外科的应用
□ 小儿尿动力检查及临床应用
□ 小儿腔镜技术的实践以及规范与培训
□ 小儿快速康复外科技术
□ 小儿介入治疗技术
□ 儿童器官移植技术的实践
□ 损伤控制外科、功能外科理念与实践


