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　　［摘要］　目的　探讨儿童全结肠无神经节细胞症（ｔｏｔａｌｃｏｌｏｎｉｃａｇａｎｇｌｉｏｎｏｓｉｓ，ＴＣＡ）的临床特点及
诊治要点。方法　回顾性分析从２０１０年１月至２０１８年６月确诊的４１例全结肠无神经节细胞症患儿
的病例资料。结果　①本组病例共４１例，其中男性３１例，女性１０例。②临床表现以腹胀（９０．２％）、胎
便排出延迟（８２．９％）、呕吐（６５．９％）及便秘（６３．４％）为主，与其他类型肠无神经节细胞症临床表现比
较无显著性差异（Ｐ＞０．０５）。③本组３３例患儿术前行了钡剂灌肠造影检查，其中仅７例（２１．２％）提示
ＴＣＡ，但３２例可见钡剂排空延迟及小肠明显扩张。术前行肛管直肠测压，阳性率７１．４％；行直肠黏膜活
检，阳性率１００％。④本组３８例接受手术，其中 ２５例行巨结肠根治术治愈，２１例治愈患儿获得随访。
术中见肠管形态改变情况：７例（１８．４％）仅末端回肠痉挛；５例（１３．２％）仅全段结肠痉挛；２４例
（６３．２％）全段结肠及末端回肠均痉挛；２例（５．３％）全段结肠及末端回肠外观无异常。术后病理结果均
证实为ＴＣＡ。根治术后主要并发症为小肠结肠炎（４７．６％）；治愈病例中１４例参与生活质量评分，其中
生活质量为优的有１０人（７１．４％），为良的有４人（２８．６％）。结论　全结肠无神经节细胞症临床诊断较
为困难，钡剂灌肠在一定程度上可提示该病，结合手术探查及病理检查可确诊该病，通过手术及术后规

范化治疗，远期预后良好。
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　　全结肠无神经节细胞症 （ｔｏｔａｌｃｏｌｏｎｉｃａｇａｎｇｌｉｏｎｏｓｉｓ，
ＴＣＡ）是一种少见的先天性巨结肠类型，其病理特点是
整段结肠及距回盲瓣近端３０～５０ｃｍ范围内回肠的神
经节细胞先天性缺如，约占先天性巨结肠病例的３％～
１０％［１］。由于其临床表现缺乏特异性，辅助检查阳性
率低，导致临床诊断困难而延误治疗。为提高ＴＣＡ的
诊断准确率及疗效，现回顾性分析本院所收治的４１例
ＴＣＡ患儿的临床资料，总结其临床诊治要点。

１　资料与方法

１．１　临床资料
　　纳入２０１０年１月至２０１８年６月间于重庆医科大
学附属儿童医院胃肠新生外科诊治的４１例ＴＣＡ患儿
的临床资料，收集患儿的一般资料、临床表现、辅助检

查、治疗及随访情况。纳入标准：经钡剂灌肠、肛管直

肠测压、直肠黏膜活检及手术、术中术后病理检查所确

诊的ＴＣＡ病例。排除标准：先天性巨结肠类缘病及全
肠型无神经节细胞症的病例。本研究经本院伦理委员

会审核批准［２０１９年伦审（研）第１２２号］。
１．２　研究方法
　　将所收集的 ４１例全结肠无神经节细胞症患儿
（ＴＣＡ组）的临床资料与同期我科诊治的 １５１例其他
类型的肠无神经节细胞症（对照组）的临床资料进行

比较分析［２］，其中对照组病例类型根据无神经节细胞

肠段的范围分型，包含短段型、常见型及长段型。内容

包括患儿的临床表现、辅助检查、术后并发症情况，其

中便秘的诊断标准参考诸福棠实用儿科学第 ７版、
《中医临床病症诊断疗效标准》及《中药新药临床指导

原则》中的症状分级量化表［３－５］：①排便时间延长，每

次排便间隔在７２ｈ以上；②便质干结，排便困难或大
便并非干结而排出困难者；③常有排便困难，程度在症
状分级量化表中属中度以上。小肠结肠炎的诊断标准

参考２０１７年美国小儿外科学会先天性巨结肠学组推
出的诊断标准［６］：①存在既往小肠结肠炎病史、爆发
性腹泻、发热、昏睡；②体检发热、腹胀、腹肌紧张、直肠
指检有爆破样排便排气；③放射学检查示肠管明显胀
气、肠管气液平、肠管扩张。

　　采用电话随访方式对ＴＣＡ术后患儿进行随访，随
访内容包括排便功能、营养状况及术后并发症情况，将

随访到的２１例患儿分为根治术后２年以内及２年以
上组，对两组患儿随访内容进行统计学分析，其中营养

不良的诊断标准参考ＷＨＯ儿童生长标准及首都儿科
研究所绘制的儿童生长曲线图［７］，根据体质量低下、

生长迟缓、消瘦三项指标进行营养不良分度，低于正常

参照人群相应指标均值２个标准差但不低于３个标准
差为中度，低于均值３个标准差为重度，符合三项中的
一项即诊断为营养不良。对已入学的１４例患儿进行
术后生活质量评分，评分标准参考中国医科大学第二

临床学院小儿外科所设计的生活质量评定调查量

表［８］，评分内容包括大便失禁及污便、患儿上学情况、

饮食、与同伴交往情况、是否因排便问题而苦恼等，共

计１２分，其中０～４分为差，５～８分为良，９～１２分为优。
１．３　统计学分析
　　应用ＳＰＳＳ２２．０分析，计量资料采用 珋ｘ±ｓ进行描
述，组间比较采用独立样本ｔ检验，计数资料组间应用
χ２、Ｙａｔｅｓ连续性校正 χ２及 Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法检验进
行单因素分析，将ＴＣＡ组与对照组的临床表现及辅助
检查作为变量纳入多因素ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归模型分析。
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表１　ＴＣＡ组与对照组主要临床表现比较表 ［例（％）］

组别 ｎ 腹胀 呕吐 便秘 胎便排出延迟

对照组 １５１ １４３／１５１（９４．７） １１４／１５１（７５．５） ６８／１５１（４５．０） １０２／１４２（７１．８）

ＴＣＡ组 ４１ ３７／４１（９０．２） ２７／４１（６５．９） ２６／４１（６３．４） ３４／４１（８２．９）

χ２ ０．４６５ １．５３７ ４．３６０ ２．０５２

Ｐ ０．４９５ ０．２１５ ０．０３７ ０．１５２

２　结果

２．１　一般资料
　　纳入研究的４１例患儿中，男性 ３１例，女性１０例，
男女比例约为３∶１；出生时孕周为（３８．７３±１．３６）周，其
中足月儿３８例（９２．７％），早产儿３例（７．３％）。体质量
（３．２３±０．３７）ｋｇ，其中出生体质量正常有３９例（９５．１％），
出生体质量低者２例（４．９％），均为足月小样儿。发病
年龄＜１ｄ的有２５例（６１．０％），１～７ｄ的有７例（１７．１％），
８～３０ｄ的有 ４例（９．８％），＞３０ｄ而≤１岁的有 ４例
（９．８％），＞１岁的有１例（２．４％）。ＴＣＡ组就诊年龄为
（６８．９３±１２４．６１）ｄ。对照组男女比例约８∶１，就诊年龄
为（２４．９１±２５．９０）ｄ，出生体质量为（３．４１±０．３９）ｋｇ，
经独立样本ｔ检验及 χ２检验两组在就诊年龄上差异
无统计学意义（ｔ＝－１．９５７，Ｐ＝０．０５７），但在男女比例、
出生体质量上存在统计学差异（χ２＝４．６０１，Ｐ＝０．０３２；
ｔ＝２．５２０，Ｐ＝０．０１３），对照组男女比例及平均出生体
质量较ＴＣＡ组更大。
２．２　临床表现
　　本组４１例患儿，腹胀３７例（９０．２％），胎便排出延
迟３４例（８２．９％），呕吐 ２７例（６５．９％），便秘 ２６例
（６３．４％）；经χ２检验（表１），ＴＣＡ组与对照组在腹胀、
呕吐及胎便排出延迟发生率间无统计学差异（Ｐ＞
０．０５），但在便秘的发生率上存在统计学差异（χ２＝
４．３６０，Ｐ＝０．０３７），ＴＣＡ组便秘发生率更高。
２．３　辅助检查
　　本组４１例患儿中有３３例入院行钡剂灌肠造影检
查，并于２４ｈ后复查了解钡剂排空情况，具体结果如
表２及图１所示，共观察到４种钡剂灌肠表现：全结肠
型表现（图 １Ａ）、无典型巨结肠表现（图 １Ｂ）、长段型
表现（图１Ｃ）及常见型表现（图１Ｄ）；２４ｈ后复查钡剂
排空情况可见无典型巨结肠表现组中有１５例（７８．９％）
存在全结肠钡剂残留，长段型表现组中有４例（６６．７％）
存在全结肠钡剂残留，而仅有的１例常见型表现者亦
存在全结肠钡剂残留。本组钡剂灌肠有典型 ＴＣＡ改
变的仅７例（２１．２％），有１９例（５７．６％）未显示典型巨
结肠改变，除开１例检查前已在外院行末端回肠造瘘
的患儿外，其余病例均有钡灌背景中小肠的充气扩张

（如图１Ｂ）。ＴＣＡ组患儿与对照组辅助检查结果如表３
所示，ＴＣＡ组患儿钡剂灌肠阳性率与对照组相比有显
著性差异（χ２＝５５．９８８，Ｐ＝０．０００），阳性率较对照组明
显偏低。ＴＣＡ组肛管直肠测压及直肠黏膜吸引活检
阳性率与对照组相比无统计学差异（Ｐ＞０．０５）。

表２　３３例全结肠无神经节细胞症患儿钡剂灌肠造影结
果统计表 ［例（％）］

组别 病例数
可见小

充气扩张

２４ｈ钡剂全
结肠残留

２４ｈ钡剂左
半结肠残留

全结肠型表现 ７（２１．２） ７ ５ ２
长段型表现 ６（１８．２） ６ ４ ２
常见型表现 １（３．０） １ １ ０
未提示巨结肠 １９（５７．６） １８ １５ ４

! "

# $

Ａ：全结肠型表现，全段结肠细小痉挛，僵直呈“？”样典型
改变，有２４ｈ钡剂全结肠残留。Ｂ：无典型巨结肠表现，全
结肠显影清楚，未见明显移行、扩张、痉挛段，但小肠广泛

扩张，有２４ｈ钡剂全结肠残留。Ｃ：长段型表现，降结肠以
远肠道显著痉挛，横结肠明显扩张，有２４ｈ钡剂全结肠残
留。Ｄ：常见型表现，乙状结肠远段及直肠痉挛，近端结肠
扩张，有２４ｈ钡剂全结肠残留

图１　ＴＣＡ组钡剂灌肠造影图
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２．４　儿童全结肠无神经节细胞症多因素 ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归
分析

　　因变量赋值：对照组＝１，ＴＣＡ组＝０。自变量赋
值：有腹胀＝１，无腹胀＝０；有呕吐＝１，无呕吐＝０；有便
秘＝１，无便秘＝０；有胎便排出延迟＝１，无胎便排出延
迟＝０；钡剂灌肠提示典型巨结肠征象＝１，未提示＝０；
肛管直肠测压提示先天性巨结肠＝１，未提示＝０；直肠
黏膜活检提示先天性巨结肠＝１，未提示＝０。将上述
因素纳入多因素ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析，所得结果如表４所
示，常见临床表现及辅助检查中只有钡剂灌肠提示有

统计学意义并进入回归方程（ＯＲ＝７．１８２，９５％ＣＩ＝
３．１７４～１６．２５１，Ｐ＝０．０００），提示 ＴＣＡ组钡剂灌肠巨
结肠检出率较对照组更低。

表３　ＴＣＡ组与对照组辅助检查阳性率结果比较表 （％）

分组 钡剂灌肠 肛管直肠测压 直肠黏膜活检

对照组 ８４．８（１２８／１５１） ９２．７（１０２／１１０） ９６．４（１３３／１３８）
ＴＣＡ组 ２１．２（７／３３） ７１．４（５／７） １００（２３／２３）
χ２ ５５．９８８ １．５８１
Ｐ ０．０００ ０．２０９ １

２．５　手术治疗
　　本组３８例行手术治疗，余下３例患儿确诊为ＴＣＡ
后家属放弃手术出院。术中发现２４例患儿的结肠及
末端回肠均痉挛，５例仅见结肠痉挛，７例仅见末端回
肠痉挛，另有 ２例结肠及末端回肠外观无明显异常。
除１例外院行末端回肠造瘘的患儿外，均可见近端小
肠扩张明显；３８例患儿术中均行肠管多处冰冻活检确
诊ＴＣＡ。其中１例患儿结肠无神经节细胞，但其阑尾
活检结果提示存在神经节细胞。截至２０１８年６月，共
有２５例患儿已完成根治手术，其中４例患儿行Ⅰ期根
治手术，年龄为（１４．２５±９．５４）月；２１例行了分期根治
手术，Ⅱ期根治术患儿年龄为（２６．００±１７．１４）个月。
２．６　术后管理及随访
　　本组行巨结肠根治术的２５例患儿均顺利出院并
于术后１４天开始定期扩肛，出院后予以饮食指导，帮

助家长制定“食物黑名单”，减少患儿腹泻、腹胀等不

适；指导家长对患儿进行排便训练等延续性照护。出

院后有２１例患儿获得电话随访，随访时间为术后４个
月至８年不等，平均时间为术后３２．４月。共有１４例
随访患儿参与术后生活质量评分，另外７例随访患儿
因年龄尚小不参与生活质量评分，术后生活质量评分

在６～１１分，平均生活质量评分９分，其中生活质量为
优的有１０例（７１．４％）；生活质量为良的有４例（２８．６％）；
未见生活质量为差的病例。将２１例患儿分为根治术
后２年以内组及２年以上组，其中２年以内组１２例，
２年以上组 ９例，对两组患儿的排便功能及营养状况
随访得结果如表５所示，经 Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法分析检
验示两组在污便、营养不良及生活质量方面无统计学

差异（Ｐ值分别为 ０．２０３、０．０８７、０．４２９、０．０８０、
０．２４５）。ＴＣＡ组随访患儿未发现吻合口瘘、切口感染
等早期并发症，对照组有４例发生切口感染，未发现吻
合口瘘患儿，经 Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法分析检验无统计学
差异（Ｐ＞０．０５）。ＴＣＡ组随访患儿术后发生小肠结肠
炎的有１０人（４７．６％），对照组患儿根治术后发生小肠
结肠炎的共有１６人（１０．６％），经 χ２检验有统计学差
异（χ２＝１９．６９４，Ｐ＝０．０００），ＴＣＡ患儿根治术后较其他
类型巨结肠更易患小肠结肠炎。本组术后未见明显并

发症的有１１人（５２．４％）。

表５　２１例全结肠无神经节细胞症患儿根治术预后情况
统计分析表 ［例（％）］

项目 ≤２年组 ＞２年组 Ｐ

偶有污便 ３／１２（２５．０） ５／９（５５．６） ０．２０３

经常污便 ９／１２（７５．０） ３／９（３３．３） ０．０８７

无污便 ０／１２（０．０） １／９（１１．１） ０．４２９

大便失禁 ０／１２（０．０） ０／９（０．０）

营养不良 ８／１２（６６．７） ２／９（２２．２） ０．０８０

生活质量

　　优 ３／６（５０．０） ７／８（８７．５）

　　良 ３／６（５０．０） １／８（１２．５）
０．２４５

表４　儿童全结肠无神经节细胞症鉴别诊断的多因素分析

影响因素 Ｂ Ｓ．Ｅ． Ｗａｌｄ Ｐ ＯＲ ９５％ＣＩ
腹胀 ０．１８６ ０．６３９ ０．０８５ ０．７７１ １．２０４ ０．３４４－４．２１５
呕吐 ０．３９４ ０．３９９ ０．９７５ ０．３２３ １．４８２ ０．６７９－３．２３８
便秘 －０．７０７ ０．３７３ ３．５９７ ０．０５８ ０．４９３ ０．２３７－１．０２４
胎便排出延迟 －０．８９４ ０．４５９ ３．７８７ ０．０５２ ０．４０９ ０．１６６－１．００６
钡剂灌肠 １．９７２ ０．４１７ ２２．３９０ ０．０００ ７．１８２ ３．１７４－１６．２５１
肛管直肠测压 １．６２９ ０．９１４ ３．１８０ ０．０７５ ５．１００ ０．８５１－３０．５７０
直肠黏膜活检 －１９．４４８ １７９７４．８２６ ０．０００ ０．９９９ ０．０００ －
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３　讨论

　　先天性巨结肠（ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＨＤ）是一
种以远端病变肠道肌间及黏膜下神经丛缺乏神经节细

胞为病理特点的肠梗阻疾病［９］，ＴＣＡ是其中一种少见
且严重的类型。与 ＨＤ男女平均发病率（４∶１）相比，
ＴＣＡ女性发病率增高，男女发病率甚至达到 １∶１［１０］。
本研究ＴＣＡ组男女发病比例约３∶１，与报道基本相符。
从出生孕周及出生体质量来看，ＴＣＡ组患儿大部分均
为足月正常体质量儿，平均出生体质量较其他 ＨＤ可
能更低。从发病年龄看，ＴＣＡ组发病的时间从出生
２４ｈ内至＞１岁不等，可见 ＴＣＡ的临床发病时间可能
比预期的要晚得多，国外甚至有直到青少年期才发病

的案例报道［１１］。

　　以往研究表明，各类型先天性巨结肠在临床表现
上常不具有特异性［２］。本研究中，ＴＣＡ组与对照组相
比较除便秘发生率高以外，其他症状均无显著性差异。

经多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析得出仅靠临床表现难以有
效诊断出ＴＣＡ，与其他常见类型的先天性巨结肠亦难
以有效区分，故 ＴＣＡ的临床表现不具特异性，因此术
前辅助检查对诊断帮助就显得意义重大。术前辅助检

查主要有钡剂灌肠、肛管直肠测压及直肠黏膜活检。

ＴＣＡ的典型钡剂灌肠表现为胎儿型小结肠，结肠框明
显缩短，结肠壁较平坦、僵直，呈“？”样改变［１２］。本研

究中 ＴＣＡ组患儿钡剂灌肠直接提示 ＴＣＡ仅为
２１．２％，与文献报道２０％～３０％的检出率相符［１３］，经多

因素ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析可见 ＴＣＡ组总体的巨结肠检出
率相较对照组 ８４．８％的检出率明显偏低。分析钡剂
灌肠阳性率低的原因可能与小儿肠管较细，巨结肠特

征性改变不明显以及小儿肠壁较薄，易受钡剂灌肠压

力影响而使痉挛肠管扩张充盈有关［１４］。但值得注意

的是，不论钡剂灌肠是否显示典型 ＴＣＡ表现，ＴＣＡ组
均有２４ｈ后钡剂全段或部分结肠残留钡剂，这与其他
类型的先天性巨结肠有所差异，因后者的钡剂残留往

往仅局限于病变肠管；另外ＴＣＡ组除１例行末端回肠
造瘘的患儿外，均有钡灌背景中小肠的充气扩张表现。

所以，钡剂灌肠未见典型 ＴＣＡ征象者，若存在２４ｈ后
结肠钡剂排空延迟，尤其是２４ｈ后全段结肠钡剂残留
者，结合钡灌背景中小肠明显充气扩张征象，需高度怀

疑ＴＣＡ。ＴＣＡ组患儿肛管直肠测压阳性率为７１．４％，
正常情况下直肠肛管测压的阳性率应为 １００％，本组
假阴性的原因可能与患儿对镇静药物敏感度低，烦躁

不配合及操作技术方面有关，其误差率可达 ２５％左

右［１４－１５］。ＴＣＡ组患儿直肠黏膜活检阳性率为 １００％。
此两种常规辅助检查阳性率与对照组相比无显著差

异，可结合以上钡剂灌肠表现用以进一步辅助诊断

ＴＣＡ。
　　钡剂灌肠检查等辅助检查可在一定程度上帮助诊
断ＴＣＡ，对手术方式起指导作用，完全确诊仍需依赖
手术探查时术中多点冰冻病理检查。行术中多点冰冻

病理检查的必要性，其一是 ＴＣＡ组术中所见 ＴＣＡ肠
管大体表现多样，本组共见４种肠管形态学改变情况：
①仅有末端回肠痉挛而不见结肠明显痉挛征象；②仅
有结肠痉挛，而末端回肠未见痉挛征象；③结肠及末端
回肠均有痉挛征象；④术中未见结肠及末端回肠有明
显痉挛征象。术中除１例外院造瘘患儿外均可见近端
小肠扩张。所以若术前通过辅助检查考虑 ＴＣＡ，术中
发现结肠无典型巨结肠痉挛表现，有或无末端痉挛回

肠段，而近端小肠又扩张明显，在排除肠闭锁及肠狭窄

后，需行术中多点冰冻活检以明确诊断，以免出现误

诊、漏诊［１６］。其二，行术中多点冰冻活检可以明确造

瘘口位置或肠管切除范围［１７］，因 ＴＣＡ无典型的扩张、
移行、痉挛征象，判断过渡区较为困难，故常导致造瘘

口位置出现偏差，肠管切除长度不够而导致多次手术

甚至死亡［１８］。本组即有 １例患儿因未能及时确诊
ＴＣＡ而在外院反复造瘘及关瘘却仍无法缓解症状，最
终在我院确诊为 ＴＣＡ。另外，ＴＣＡ组患儿中有１例阑
尾活检结果提示存在神经节细胞，与传统观点所认为

的可术中行冰冻切片检查阑尾有无神经节细胞从而判

断患儿是否为 ＴＣＡ的结论相反［１９］，近年来的观点认

为这种做法可能造成错误的诊断，ＬＡＮＥ［２０］就曾报道
数例因阑尾病检而造成ＴＣＡ诊断错误的例子。所以，
不应以阑尾有无神经节细胞来判断患儿是否为 ＴＣＡ，
术中行冰冻活检时，在取阑尾冰冻活检的同时应取结

肠及邻近回肠的肠管行术中冰冻活检，以避免出现漏

诊误诊。

　　ＴＣＡ的手术方式存在争议，近年来文献报道的手
术方式包括 Ｓｏａｖｅ、Ｍａｒｔｉｎ、Ｄｕｈａｍｅｌ等，但有研究表明
并没有哪种手术方式表现出特别的优势［６］。ＴＣＡ一
般手术方式为Ⅰ期于远端回肠正常神经节细胞处行单
腔或双腔造瘘术，以暂时缓解肠梗阻症状，待患儿全身

状况改善后再行根治术。以往要求Ⅱ期根治手术时间
应＞１８个月龄，但近年来的观点认为只要患儿≥１０ｋｇ
即可行根治手术［２１］。甚至有学者提出在患儿全身状

况良好的情况下可直接行Ⅰ期根治术治疗，以避免造
瘘术后多发的电解质失衡、营养不良等并发症，还可减
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少对患儿的手术打击及家庭负担［２２－２３］。我院主张年

龄＞１岁的患儿在整体情况良好的情况下可行Ⅰ期根
治术，而年龄较小的患儿仍应以分期手术为主，原因是

患儿年龄过小，整体手术耐受力差，且肠道功能尚未发

育完全，过早进行根治术可能导致肠道功能紊乱，增加

术后营养不良、小肠结肠炎、肛周溃烂等并发症的发生

率。而Ⅱ期根治手术的时机应选在患儿大便成形，整
体营养状况较好时再进行。

　　ＴＣＡ术后大便失禁及污便是严重影响术后生活
质量的重要原因。据 ＭＥＮＥＺＥＳ［２４］等报道，有 ４７．６％
的ＴＣＡ患儿在长期的随访中存在污便的情况。一般
认为，患儿术后的排便功能会随着时间延长而不断改

善，这可能与小肠结肠化所需时间至少为 ２～４年有
关［２５］。据ＡＮＵＰＡＭＡ［２６］等报道，ＴＣＡ的患儿术后排
稀便及糊便的状况会在１２～１８个月后改善，大便的黏
稠度将接近正常儿童，排便次数将逐渐减少至正常。

从ＴＣＡ组病例随访结果来看，根治术后２年以内及２年
以上组经Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法分析检验无统计学差异，
其原因可能与本组随访病例较少，且随访年龄参差不

齐，无法建立时间轴进行精确统计分析有关。除了机

体自身的调节，术后排便训练及饮食治疗也尤为重要，

我院提倡术后进行ＴＣＡ延续性照护，在保护好肛周皮
肤同时，指导家属及患儿进行括约肌、提肛肌及腹肌的

联合排便训练，并要求便秘饮食，以调整肠道节律，保

持大便成形，必要时辅以收敛剂（蒙脱石散）改变大便

性状。ＴＣＡ对生活质量的影响还体现在社会心理方
面，本组随访患儿中有１例已达入学年龄但因污便问
题而延迟入学１年，另有１例患儿因为污便问题需经
常更换内裤而产生苦恼。因此在术后康复治疗时除了

排便功能的训练，还需特别注意患儿的心理健康。从

生活质量评分结果看，两组随访对象中未发现生活质

量差的术后患儿，术后恢复情况相对较好。

　　从术后并发症看，ＴＣＡ组患儿术后小肠结肠炎的
发生率为４７．６％，与ＬＡＵＧＨＬＩＮ［２７］等报道的４２％的发
生率相近，与对照组相比明显偏高，术后小肠结肠炎的

发病原因可能与患儿的营养状况、术前合并小肠结肠

炎、病变肠管长度等因素有关［２８－２９］。对于小肠结肠炎

的治疗，我院采用敏感抗生素滴注、生理盐水回流灌肠

治疗术后小肠结肠炎，取得了良好的治疗效果。营养

不良亦是术后常见并发症，有研究表明，随着回肠在

２～３年后开始行使代结肠功能，患儿的营养状况将逐
渐得到改善，患儿远期的总体生长发育水平可基本接

近同龄正常儿童平均水平［２２，３０］，术后营养不良的情况

会随着年龄的增长逐渐改善。但本研究中根治术后

２年以内及 ２年以上组相比较无统计学差异，可能与
随访病例较少有关。ＴＣＡ组术后未见明显并发症的
有１１例，占随访人数的５２．４％，这与我院术后的随诊
及对家长的术后指导密不可分。预防 ＴＣＡ术后并发
症，不仅需要医院的相关治疗，亦需要患儿家长术后的

相关护理，加强患儿家长术后必要的医疗保健指导，可

大大减少患儿术后相关并发症的发生。

　　本研究也存在一定的局限性，其一是该项研究为
单中心的回顾性研究，所包含的患者数量较少，可能导

致统计结果的偏倚；其二是患儿年龄分布具有局限性，

随访时间有限，且随访结果都为家属报告，这使得研究

结果无法很好的评估排便功能控制及营养状况随年龄

增长而改善的程度。

　　综上所述，ＴＣＡ是一种少见的先天性巨结肠类
型，多发于足月正常体质量儿，发病年龄长短不一，临

床表现无特异性，钡剂灌肠对该病有一定提示作用，结

合术中多点冰冻活检可明确诊断该病，防止误诊、漏

诊。根治术后虽存在污便，以及小肠结肠炎等术后并

发症，但结合术后功能锻炼及延续性照护等综合治疗，

远期治疗效果良好。
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ｔｉｏｎａｎｄｂｏｗｅｌｄｅｃｏｎｔａｍｉｎａｔｉｏｎｆｏｒｔｈｅｐｒｅｖｅｎｔｉｏｎｏｆｐｏｓｔ
ｏｐｅｒａｔｉｖｅｅｎｔｅｒｏｃｏｌｉｔｉｓｉｎＨｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ’ｓｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．Ｃｉｒ
Ｐｅｄｉａｔｒ，２００７，２０（２）：９６－１００．ＤＯＩ：１０．１０６３／１．
１４８２５４２．

［２９］ ＥＬＨＡＬＡＢＹＥＡ，ＴＥＩＴＥＬＢＡＵＭ ＤＨ，ＣＯＲＡＮＡＧ，
ｅｔａｌ．ＥｎｔｅｒｏｃｏｌｉｔｉｓａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈＨｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ’ｓｄｉｓｅａｓｅ：
ａｃｌｉｎｉｃａｌｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｃｏｒｒｅｌａｔｉｖｅｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒ
Ｓｕｒｇ，１９９５，３０（７）：１０２３－１０２７．ＤＯＩ：１０．１０１６／００２２
３４６８（９５）９０３３４８．

［３０］孙静，钟微，余家康，等．全结肠型巨结肠根治术后病
儿的营养状况调查［Ｊ］．肠外与肠内营养，２０１３，２０（３）：
１４８－１５０．ＤＯＩ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７８１０Ｘ．２０１３．０３．
００７．
ＳＵＮＪ，ＺＨＯＮＧＷ，ＹＵＪＫ，ｅｔａｌ．Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｉｏｎ
ｏｆｔｏｔａｌｃｏｌｏｎｉｃａｇａｎｇｌｉｏｎｏｓｉｓａｆｔｅｒｄｅｆｉｎｉｔｅｓｕｒｇｅｒｙ［Ｊ］．Ｐａｒ
ｅｎｔｅｒＥｎｔｅｒＮｕｔｒ，２０１３，２０（３）：１４８－１５０．ＤＯＩ：１０．３９６９／
ｊ．ｉｓｓｎ．１００７８１０Ｘ．２０１３．０３．００７．

（收稿：２０２００６０８；修回：２０２００８３１）

（编辑　张艺霖）
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