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&&先天性结肠狭窄临床罕见)而且多于新生儿期

发病( 近日我科成功治疗 ! 例 D 月龄乙状结肠狭窄

患者)报告如下(

患者)男)D 个月( 因腹胀和腹泻反复间断发作

> 月)腹胀加重伴呕吐 D 2 入院( 患儿系第 ! 胎)足

月剖宫产出生( 生后胎便排出正常)大约生后 ! 月

时开始出现腹胀症状)伴有纳差)精神不振)无明显

发热及呕吐)腹胀进行性加重)当地医院经禁食补液

对症治疗 # 2 后患儿出现腹泻症状)排出暗绿色糊

状恶臭便后腹胀缓解( 类似症状大约 # 周左右即发

作一次)均经保守治疗缓解( D 2 前再次出现腹胀

症状)逐渐加重且伴有呕吐和发热症状)间断排恶臭

稀便)每次量不多( 为求确诊及根治入院( 入院查

体*轻度脱水,贫血外观)精神萎靡#腹部膨隆)全腹

均可见肠型)无明显压痛)反跳痛和肌紧张不明显#

肛门外形正常)肛门指诊未触及狭窄环)直肠壶腹内

为粘稠暗灰色便( 血常规*TB'"7? m!$
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Oc#生化检验*9LRD" nOc) 9cR

>$ nOc)R1>? ;Oc)9cB=D ;Oc#腹部E光摄片见腹

腔大量积气( 入院诊断*不全肠梗阻$原因待查%(

入院后给予禁食水,营养支持,温盐水回流灌

肠)每日洗肠后庆大霉素 > 万 n保留灌肠( = 2 后

患儿排气增加)大便臭味减轻)腹胀逐渐缓解( 钡剂

灌肠检查肛管仅可置入约 !$ F/)注稀钡约 =$ /c

后即难以继续)遂改用泛影葡胺口服行消化道造影)

# (后结肠显影至大约降结肠下段)再次经肛管注

钡造影见远端结肠有鸟嘴样变细狭窄)与近端已显

影的降结肠远端几近相连)诊断为结肠狭窄$图 !%(

充分术前准备后手术探查)术中见近端结肠扩张)直

径约 D F/)乙状结肠部分有明显的狭窄段)长约

> F/)直径仅约 !7$ F/)局部肠管水肿)远端结肠及

直肠直径约 = F/$图 #%( 确定诊断并对狭窄段肠管

和远端结肠经冰冻病理检查证实有神经节细胞发育

以除外先天性巨结肠后)行以狭窄段结肠为中心肠

切除肠吻合术)术后给予抗感染,营养支持治疗)术

后 # 2排气排便)术后 !$ 2 痊愈出院( 术后病理检

查报告*结肠黏膜慢性炎症)狭窄段肠管肌间可见少

量发育不良的神经节细胞(

图 $H消化道造影
$S直肠)L狭窄段)'近端结肠%

图 !H术中所见
$9阑尾)C回肠)L狭窄段)'近端结肠)S直肠%
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讨论*先天性结肠闭锁和狭窄临床少见)在消化

道闭锁和狭窄病例中发生率仅稍高于胃闭锁)约占

!$Q

!!"

( 对于其病因)目前多数学者倾向于在胚胎

期肠系膜血液供应障碍导致缺血,坏死,闭锁畸形的

学说)可能因素有宫内肠系膜血栓,肠套叠等!#"

(

对于大多数结肠闭锁和狭窄的患儿)常常在新

生儿期即因为胎便排出障碍,进行性加重的低位肠

梗阻而就诊( 本病依据病史 ,体格检查以及钡剂灌

肠即可明确诊断)远端结肠往往因废用而发育不良)

在肛门指诊时经常是灰色肠内容或极少量的墨绿色

胎便( 但对于狭窄段短而且在稀水便时可以通过的

患者)则表现为慢性不全性梗阻)症状可时好时坏)

本例即为如此)此时需要与先天性巨结肠合并小肠

结肠炎相鉴别)但根据胎便排出情况,肛诊所见和消

化道造影均可作出正确诊断(

手术治疗是结肠狭窄的唯一手段)但根据就诊

时间和病理变化的不同术式选择不同( 现在对于选

择结肠造瘘还是一期肠吻合手术尚存在争议)新生

儿期患者常常因为近端和远端肠管口径比例悬殊而

选择一期造瘘,延期吻合的方案)若口径允许也可行

端侧吻合或者裁剪吻合( 本例患者由于狭窄段可通

过稀水便)远端结肠和直肠由于粪便储存的原因发

育尚可)故行一期肠切除肠吻合)但必须注意的是由

于长期粪便蓄积,毒素吸收的原因)局部肠壁常常并

发炎症水肿造成吻合口愈合不良)所以应该充分评

估)若条件不佳则行分期手术)本例患者术前经过禁

食,营养支持以及抗肠道感染等治疗后肠壁状态得

到好转)术中选择一期吻合(
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&&患儿)女)! 个月)第 # 胎)足月顺产)出生体重

= =$$ ;)胎膜早破 !# ()出生情况无特殊)生后呼吸

稍促)可闻及喉部痰鸣音)! 2 前出现口唇,肢端发

绀)为明确诊断至我院就诊( 其母否认孕期有化学

药品接触史)父母非近亲结婚)否认家族遗传病史(

患儿身长 >? F/)体重 #7"D _;)精神反应可#全身皮

肤轻度黄染)后背多毛)颈蹼)有腭裂)双耳耳位低)

握拳时拇指外握)小指翘起#尖头畸形)前囟平软)张

力不高( 眼距宽)左眼眼裂小)左眼内斜,失明( 口

唇稍紫绀)口腔黏膜光滑)咽部无充血)呼吸急促)可

闻及大气道痰鸣音)两肺可闻及大量大中水泡音(

胸部E片*双肺纹理增多,模糊#头颅 'R*双额顶叶

脑白质密度对称性略减低)少量蛛网膜下腔出血(

临床诊断*新生儿肺炎,蛛网膜下腔出血,尖颅畸形,

先天性左眼失明,染色体病(

经外周血淋巴细胞培养)染色体 V显带分析得

到患儿染色体核型为*>?)EE)M!=) o2.4$图 !%( 患

儿父母拒绝作染色体检查)未做家系调查(

图 $HN显带核型分析H箭头所示为衍生染色体
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