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·指南解读·

腹腔镜先天性巨结肠症手术操作指南
( 2017 版) 解读

张 茜 汤绍涛

先天性巨结肠症( Hirschsprung's disease，HD) 在
英文中以丹麦儿科医生 Hirschsprung 的名字命名，
以纪念他对该疾病的描述“结肠扩张及肥大导致新
生儿便秘”，尽管不完全正确，但他是描述该疾病最
具体的医生。1948 年 Swenson 完成了腹会阴联合
结肠拖出手术治疗 HD，标志 HD的治疗进入根治性
手术阶段，随后的 Duhamel 术、Soave 术使盆腔的解
剖游离更少，自此国际上也确认了手术切除病变肠
管是治疗该疾病最有效的措施。微创手术是伴随
着腹腔镜手术发展起来的。20 世纪 90 年代中期，
腹腔镜辅助 HD手术凭借其疼痛轻、恢复快、住院时
间短、外观美观等优点取得了突飞猛进的发展［1 － 3］。
1998 年，墨西哥 de la Torre-Mondregon 医生省去了
腹腔镜操作，完全经肛门完成了常见型 HD的手术，
该技术相比腹腔镜手术对患儿损伤更小，费用更
低，手术时间更短，多中心 Meta 分析显示疗效与腹
腔镜手术相似［4］。但有少数报道认为完全经肛门
手术括约肌牵拉损伤大，术后排便频率多于腹腔镜
手术，术后疗效需要进一步确认［5］。因此，腹腔镜
HD手术凭借其独具的优势和确定的疗效，目前已
成为腔镜外科医生最喜欢的手术方式。

然而，腹腔镜 HD手术方式与种类多样，在具体
应用过程中存在着适应证选择不恰当、手术操作不
规范的情况，使得腹腔镜辅助 HD 手术的疗效打了
折扣，并发症也有所上升。为进一步提高我国先天
性巨结肠症治疗水平，规范腹腔镜手术操作，中华
医学会小儿外科学分会内镜外科学组和卫计委行
业科研专项“小儿腔镜诊断治疗先天畸形技术规
范、标准及新技术评价”课题组相关专家共同制定
了《腹腔镜先天性巨结肠症手术操作指南 ( 2017
版) 》( 下称《2017 版指南》) ，这部指南经过了专家

们至少 4 次共识会议，反复修订，这也是中国首个先
天性巨结肠症手术操作指南。
《2017 版指南》内容涵盖全面，重点讲解了手术

方式、种类的选择，手术基本原则和术后并发症的
防治; 并附上了腹腔镜辅助 Soave 手术和 Duhamel
手术的详细操作步骤。由于制定指南时，查阅的英
文和中文文献中高级别 ( A 和 B) 循证医学研究不
多，因此首部指南没有标注循证医学级别。为帮助
广大小儿外科医务工作者更好地理解和应用，现就
该指南做进一步解读。

一、手术适应证和禁忌证
20 年的临床实践已证明，腹腔镜手术目前成为

治疗 HD的主要手术方式，腹腔镜手术适应证与开
放手术基本相同。为了让不同腹腔镜手术经验的
医生能够更好掌握手术适应证，《2017 版指南》将手
术适应证分为已应用于临床实践的手术适应证和
临床探索性手术适应证。全结肠型巨结肠( Total
colonic aganglionosis，TCA ) 患儿发病率低，操作复
杂，术后管理困难，被列为临床探索性手术适应证。
《2017 版指南》手术禁忌证与开放手术相似，在开放
手术的基础上增加了第⑤条: 腹腔和盆腔内粘连严
重难以分离肠管者。

二、手术策略
( 一) 手术年龄
腹腔镜辅助 HD 手术年龄与开放手术没有不

同，明确诊断，排除手术禁忌证，完善术前准备后即
可手术。存在争议的是新生儿期是否应当行根治
性拖出手术? 对此，《2017 版指南》指出，新生儿 HD
的难点主要是诊断，而年龄这一单一因素不是手术
禁忌证。若诊断明确，在保证麻醉安全的前提下，
具备娴熟腹腔镜手术和黏膜分离技巧的小儿外科
医生可于新生儿期行一期腹腔镜手术; 否则建议先
行保守治疗，3 ～ 6 个月后再行腹腔镜手术，或转上
级医院治疗。

( 二) 分期手术或一期手术
经典的 HD手术包括三期:一期结肠造口术，二
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期行直肠后结肠拖出术，3 ～ 6 个月后行三期造口关
闭手术。近 30 多年来先天性巨结肠症的治疗从多
期手术逐步向一期手术的方向发展。多因素分析
显示，一期拖出术与多期拖出术同样安全有效［6，7］。
一期拖出术已经成为治疗先天性巨结肠症的标准
方法，而近年的微创手术使得一期术式变得更加完
美。《2017 版指南》指出，绝大多数患儿均可以采用
一期腹腔镜辅助拖出手术; 若洗肠效果不佳，合并
重度小肠结肠炎 ( Hirschsprung-associated enterocoli-
tis，HAEC) ，或病情重、低体重儿、合并严重畸形 HD
患儿，建议行移行区近端正常结肠造口减压术，待
病情稳定后仍然可以实行腹腔镜辅助拖出手术。
对于 TCA建议先行正常回肠末端造口，3 ～ 6 个月以
后再行腹腔镜辅助拖出手术，没有提到对患儿体重
的要求。

( 三) 手术方式和种类的选择
腹腔镜辅助 HD 手术方式多样，每一种方式有

其独特的优缺点。传统多孔腹腔镜拖出手术应用
最为成熟、广泛，操作也最简单; 经脐单部位腹腔镜
手术，由于操作空间限制，操作难度加大，但术后腹
壁几乎没有可见瘢痕，美容效果好; Hybrid 经脐单
部位腹腔镜手术难度介于传统腹腔镜与单部位腹
腔镜之间，美容效果适中。以上三种腹腔镜入路方
式目前应用较多，医生可根据自身经验和患儿具体
病情酌情选择。经肛门 NOTES 腹腔镜拖出术和
Hybrid经肛门腹腔镜拖出术因手术视野与常规手术
不同，对术者经验及操作要求高，适合于腹腔镜手
术经验特别丰富的医生，并且强调注意保护肛门括
约肌; da Vinci 机器人手术系统具有清晰放大至少
10 倍的三维视野以及通过智能技术实现手部动作
精确化，使解剖分离更精细，出血更少，具有明显的
优势，尤其是在 HD 患儿盆底直肠周围的游离具有
优势，但不足之处是手术的费用较传统腹腔镜手术
增加约 13%，昂贵的手术费制约了其在临床上的广
泛应用［8，9］。

真正将腹腔镜技术应用于 HD治疗并得到推广
的是来自美国伯明翰的 Georgeson 医生。1995 年
Georgeson KE等［10］报道了腹腔镜辅助 Soave直肠内
拖出手术，并于 1999 年将其进一步改进。Georgeson
KE对 HD手术治疗的贡献，一是用腔镜技术代替开
腹手术实行肠系膜游离和肠壁活检; 二是将经盆腔
直肠黏膜的游离改为经肛门分离直肠黏膜。该手
术避免了腹腔内分离直肠粘膜，大大降低了腹腔镜
操作难度，很快被医生接受并喜欢，是目前应用最

多的术式［11］。
腹腔镜辅助 Swenson 手术和 Soave 手术是拖下

神经节细胞正常肠管与齿状线上直肠黏膜直接吻
合，对于常见型和长段型( 移行区位于降结肠下段)
HD，能够取得良好的术后排便功能; 然而，对于移
行区位于降结肠上段需行结肠大部分切除的 HD和
全结肠 TCA 患儿，常常出现术后稀便、便频和重度
肛周皮肤糜烂等问题，影响患儿生活质量［12，13］。
Duhamel手术由于存在一段直肠储袋，能够延缓粪
便在肠道储存时间，增加水分吸收，能够有效缓解
术后便频和稀便的问题，有利于正常排便功能的恢
复［3］。然而腹腔镜辅助 Duhamel 手术操作相对复
杂，而且需要切缝设备，国内外应用明显少于前两
种术式［14，15］。

三、手术操作基本原则
( 一) 移行区部位的确定和近端切除范围
像开放手术一样，《2017 版指南》推荐术中行肠

管浆肌层或全层快速冰冻活检以明确移行区位置，
强调全层活检结果更为准确，吻合前( 肛门外) 活检
更加方便，节约手术时间。完全切除狭窄段和移行
段肠管是 HD手术成功的前提条件。而关于扩张段
的处理，《2017 版指南》指出，对于扩张肥厚明显的
肠管，手术前 1 天再次复查钡灌肠 X 线检查，如果
仍然扩张肥厚应当一并切除，因为这部分肠管常常
存在神经节细胞变性、功能异常等问题，若保留，会
增加术后便秘、HAEC等并发症的发生率，不利于术
后正常排便功能的恢复［16，17］。

( 二) 远端解剖范围
《2017 版指南》指出根据手术类型不同，远端解

剖范围也不相同。Swenson 术直肠后方应游离至尾
骨尖，两侧方侧韧带需切断，前壁游离根据年龄，1
岁以内可不游离前壁，随年龄增长，前壁向下游离
的长度逐渐加长; Duhamel 术直肠前壁不游离，后
壁游离到齿状线近端水平; Soave 术远端游离范围
应到腹膜反折处或以下。

( 三) Soave术或 Swenson 术: 黏膜 /全层分离和
肌鞘的处理

腹腔镜辅助 Soave手术的难点之一是直肠黏膜
的剥离，因为直肠血供十分丰富，剥离过程中极易
出血，影响手术视野。《2017 版指南》推荐采用钝性
和锐性分离交叉进行，即先显露出黏膜下的血管和
淋巴管，用电凝切断，然后再用剥离球或血管钳轻
推开黏膜，这样既避免了出血影响手术视野，同时
也能有效降低黏膜破裂的几率。腹腔镜辅助 Swen-
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son手术与 Soave手术类似，不同的是 Swenson 手术
齿状线上分离的是直肠全层，出血少，但对直肠周
围组织如神经、尿道、阴道等有潜在损伤的机会，有
经验的医生可明显减少这种机会。

随着临床应用的不断增多，很多医生认识到
Soave 手术后因肌鞘长、狭窄、翻转可导致术后梗
阻、便秘和 HAEC 发生率的增加，因此需要将肌鞘
剪短、切开或部分切除。《2017 版指南》详细介绍了
肌鞘处理方法: 显露肌鞘并将其剪短至齿状线上
1 ～ 2 cm，肌鞘后壁做“V 形”部分切除，约 1 /4 ～
1 /2，尖端达齿状线。

( 四) Duhamel 术: 肠管的游离、直肠储袋和结
肠 /回肠直肠间隔的处理
《2017 版指南》推荐腹腔镜辅助 Duhamel 手术

适用于长段型需行结肠大部分切除的 HD 和 TCA
患儿，因此腹腔镜 Duhamel 手术技术要点包括腹腔
镜结肠游离技巧、升结肠 Deloyer 法逆时针翻转技
巧，以及直肠储袋和结肠 /回肠直肠间隔的处理技
巧。为了减少医生操作方向和患儿体位的变换次
数，建议按先上后下，先右后左的操作方向游离结
肠或小肠。以阑尾为中心进行 Deloyer 法逆时针
翻转。

由于受到小儿盆腔操作空间的限制，腔镜下利
用切缝器械离断直肠，保留短的直肠储袋( 4 cm 左
右) 困难，直肠储袋过长会导致结肠 /回肠直肠间隔
切开不全，经典腹腔镜辅助 Duhamel 手术完成这部
分操作存在困难［14，15］。《2017 版指南》介绍了几种
改良的腹腔镜辅助 Duhamel 手术以解决这一问题，
包括经肛门直肠后间隙放入转弯腔镜切缝器械切
断直肠、直肠内脱套肛门外切断直肠，以及经肛门
直肠后切口拖出直肠、肛门外离断直肠。此外，还
详细介绍了完全切除结肠 /回肠直肠间隔的方
法———腹腔镜 Ikeda 手术［18］。即腹腔镜监视下，直
肠储袋盲端横切口，然后将腔镜下切缝器械两支分
别放入直肠储袋和拖下肠管，切缝器顶端通过直肠
盲端切口，完全切开直肠后壁和拖出肠管前壁间隔。

四、术中术后并发症
《2017 版指南》用了较大篇幅介绍术中术后并

发症，分为腹腔镜手术特有并发症和巨结肠手术相
关并发症。采用经脐部开放放置第一个 Trocar，明
显减少了腹腔镜手术特有并发症。巨结肠手术相
关并发症中大多数并发症如出血、感染、伤口裂开
等发生率低于开放手术，但术后小肠结肠炎、污便、
便秘复发并没有减少［1］。

五、随访及远期疗效
一期腹腔镜拖出手术避免了分期手术和开腹

手术相关并发症，减少了腹壁和腹腔内粘连的形
成，术后疼痛轻，住院时间短，美容效果好，且疗效
等同于甚至优于开腹手术［1，2］。然而，腹腔镜辅助
巨结肠拖出术与其他手术不同，无论手术做得多完
美，术后仍有 1 /3 的 HD患儿存在不同类型、不同程
度的并发症［1］。这与疾病本身以及患儿个体化差
异特性相关。因此，强调严格的术后饮食管理、肛
门管理和随访十分重要，特别是小肠结肠炎的观察
和及时处理很重要。
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·三言两语·
手术台上的针刺探查

小儿外科的早期主要靠基础加局麻，经常使用 0． 25%奴佛卡因浸润，随时切开、随时注射，逐层注
射，凡是被膜有痛觉就注射。医生针不离手。于是发展了术中随时穿刺，用针刺探查技术。注射麻醉
后同时感觉到针刺不同组织的微小差别，为该处手术提供信息。如穿入血管、穿入硬纤维组织、疏松组
织、各种膜、各种管腔、内容物包括细胞均可同时送化验镜检，特异敏感处的深度广度，局部的搏动、跳
动、冲动等都可能帮助医生决定该处能否切开、如何切开。手术中熟练掌握随时穿刺探查，可以避免一
些意外事故。下面一个典型事例:某幼儿颈部皮下脓肿切开，一刀下去，大量鲜血喷出，赶快压住抢救，
几乎丧命。原来是猩红热后淋巴结炎合并假性动脉瘤。如果切开前打麻药，顺便穿刺试探肿胀下的内
容与深浅，以便了解切入的深度。此例必然感到搏动、抽到有张力的鲜血，从而避免盲目切开造成险
局。因此，养成动刀前必先了解深层组织情况的习惯，是外科医生一生的保险。

( 张金哲)
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