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·述评·

先天性巨结肠诊疗规范化的再思考

曾纪晓 徐晓钢

【摘要】  先天性巨结肠（Ｈirｓｃhｓprung'ｓ diｓeaｓe，ＨSＣR）是小儿肛肠外科常见疾病，规范化的诊疗可
以减少 ＨSＣR的误诊与误治，降低手术并发症的发生率和再次手术的概率。 然而，我国大陆地区 ＨSＣR
的诊疗策略经过数十年发展与演变仍未统一，一些诊疗的关键标准仍欠规范。 近年来国内关于 ＨSＣR
的临床研究和指南针对以上问题进行了深入探讨，但仍有部分患者未能从中获益。 ＨSＣR 的规范化治
疗对于患者实现个体化诊疗意义重大，标准化、规范化的流程有助于 ＨSＣR的精准诊断与手术治疗。 本
文就 ＨSＣR的精准诊断、手术时机、手术方式选择以及新技术应用等方面进行阐述。

【关键词】  先天性巨结肠 ／诊断； 先天性巨结肠 ／外科学； 手术后并发症
【中图分类号】  R７2６． 1 R５７4

Soｍe foｃａl iｓｓueｓ of ｓtａndａrdizinｇ the diａｇnoｓiｓ ａnd treａtｍent of Hirｓｃhｓprunｇ'ｓ diｓeａｓe． Zｅng Jｉｘｉao，
Xu Xｉaogang. Ｎational Ｃhildren Regional Ｍediｃal Ｃenter，Ｇuangｚhou Ｗomen ＆ Ｃhildren'ｓ Ｍediｃal Ｃenter，
Ｇuangｚhou Ｍediｃal Ｕniｖerｓity，Ｇuangｚhou ５10120，Ｃhina． Ｃorreｓponding author：Ｚeng Jiｘiao，Ｅmail：ｚengｊiｘiao
＠ 1６3． ｃom

【Abｓtrａｃt】 Ｈirｓｃhｓprung'ｓ diｓeaｓe （ＨSＣR） iｓ a ｃommon diｓeaｓe in pediatriｃ anoreｃtal ｓurgery． Stand-
ardiｚed diagnoｓiｓ and therapy may reduｃe itｓ miｓdiagnoｓtiｃ and therapeutiｃ errorｓ，lower itｓ inｃidenｃe of ｃompli-
ｃationｓ and minimiｚe redo pull-through proｃedure． Ｈoweｖer，itｓ ｓtrategieｓ of diagnoｓiｓ and treatment in mainland
Ｃhina haｓ not ｂeen unified after deｃadeｓ of deｖelopment and eｖolution and ｓome foｃal iｓｓueｓ reｑuireｓ ｓtandardi-
ｚation． Reｃently domeｓtiｃ ｃliniｃal ｓtudieｓ and guidelineｓ on ＨSＣR haｖe eｘtenｓiｖely diｓｃuｓｓed theｓe iｓｓueｓ．
Ｈoweｖer，ｓome patientｓ haｖe not ｂenefited． Standardiｚing itｓ diagnoｓiｓ and treatment iｓ eｓｓential for aｃhieｖing
indiｖidualiｚed protoｃolｓ for ＨSＣR patientｓ ｓo aｓ to enｓure an aｃｃurate diagnoｓiｓ and an optimal timing of opera-
tion．

【Ｋey wordｓ】 Ｈirｓｃhｓprung Ｄiｓeaｓe ／ ＤＩ； Ｈirｓｃhｓprung Ｄiｓeaｓe ／ SＵ； Poｓtoperatiｖe Ｃompliｃationｓ

  先天性巨结肠（Ｈirｓｃhｓprung'ｓ diｓeaｓe，ＨSＣR）是一种常见的消化道畸形。 1949 年 Swenｓon 将 ＨSＣR 的
诊疗带入新时代，在此基础上演变出多种术式。 术式的多样化与术中细节的处理有关，并存在争议，如活检

位置的选择、移行段的判断、切除病变肠管的长度、吻合口与齿状线的距离等［1］ 。 近年来国内一些指南与述

评对上述问题进行了探讨及解答［2 － ５］ 。 201８ 年我国大陆地区有关 ＨSＣR诊疗情况的问卷调查显示，目前国
内 ＨSＣR的诊疗过程仍存在较多不规范之处，部分热点问题的意见尚未统一［６］ 。 随着 ＨSＣR 诊疗活动在各
级医院广泛开展，其手术并发症并不少见，少部分患者需要接受再次手术，增加了患者的痛苦和负担，并严

重影响其预后和生活质量，因此 ＨSＣR的诊疗规范需要进一步统一［７］ 。

一、ＨSＣR的诊断困境及对策
（一）诊断困境

目前 ＨSＣR的诊断在临床上仍是一种挑战。 钡灌肠（ｂarium enema，ＢＥ）、肛管直肠测压（anoreｃtal mano-
metry，ＡRＭ）、直肠活检（ reｃtal ｂiopｓy，RＢ）是常用的检查方法，其中 RＢ 是诊断 ＨSＣR 的金标准［８］ 。 RＢ 的准
确度随着取材及病理技术的发展逐步提升，目前 RＢ对 ＨSＣR诊断的敏感性和特异性都是最高的，常用的方
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