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【摘要】 成人巨结肠是一类少见疾病，而不同病因所导致的巨结肠，治疗方案有所不同，但手

术是最终也是最有效的方法。有碍于早期对疾病的认识不足，很多患者并没有明确诊断为成人巨

结肠，并未得到恰当的治疗。本文对成人巨结肠根据病因进行分类，并总结其术式选择。对于成人

先天性巨结肠，可以选用改良Duhamel、金陵术、低位前切除术或者拖出式低位前切除术。对于特发

性巨结肠患者可在术前准备充分的情况下，选择一期结直肠次全切除术治疗，部分以急诊肠梗阻入

院的患者可先行保守治疗或者结肠镜减压好转后行择期手术治疗。对于神经节细胞缺乏症患者，

手术方式采用和特发性巨结肠一致的结直肠次全切除术，将扩张的近端肠段和狭窄的远端肠段一

并切除，行回肠直肠吻合或者升结肠直肠吻合。对于中毒性巨结肠，轻症者可行结肠造口术，存在

严重感染者，需行结直肠次全切除术。医源性巨结肠多是因为医疗原因造成结肠局部或一段肠管

发生狭窄或者无蠕动功能而导致近端慢性扩张而形成巨结肠，需要根据患者具体情况选择合理术

式。急性假性结肠梗阻综合征的治疗首选方法为结肠镜减压，存在肠道继发性改变者，造口术仍是

最有效的手术方案，但需要谨慎开展。
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【Abstract】 Adult megacolon is a rare disease with heterogeneneous etiology. The treatment
schemes of megacolon caused by different causes are also different, but surgery is the final and the most
effective method. Due to the lack of early understanding of the disease, many patients have not been clearly
diagnosed as adult megacolon and have not been properly treated. This article classifies adult megacolon
according to the etiology and summarizes its surgical options. For adult Hirschsprung's disease, modified
Duhamel, the Jinling procedure, low anterior resection, or pull ⁃ through low anterior resection can be
used. For patients with idiopathic megacolon, one⁃stage subtotal colorectal resection can be selected with
adequate preoperative preparations. Some patients admitted to the hospital with emergency intestinal
obstruction can be treated with conservative treatment or decompression under colonoscopy followed by
selective surgery. For patients with aganglionosis, the procedure is subtotal colorectal resection, the same
as that of idiopathic megacolon. The procedure is to remove both the dilated proximal intestine and the
stenotic distal intestine, then an ileorectal anastomosis or ascending colon rectal anastomosis is performed.
For toxic megacolon, colostomy can be done for mild cases, and for severe infections, subtotal colorectal
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成人巨结肠是临床上比较少见的一类疾病，自

1886年由Hirschsprung教授报道成人先天性巨结肠

以来，临床对其治疗已经有百年之久的探索，但是

有碍于早期对其病因的认识不足，很多患者被误诊

为成人先天性巨结肠，甚至误诊为慢性便秘，并未

获得恰当的治疗。随着对疾病认识的深入，巨结肠

分类更为细化，从最多见的成人先天性巨结肠、成

人特发性巨结肠，到比较少见的神经节细胞缺乏症

（Ⅰ型和Ⅱ型）、中毒性巨结肠、医源性巨结肠、急性

假性结肠梗阻综合征（Ogilvie综合征）等，发病原因

不断得到明确。长海医院作为国内最早开展成人

巨结肠手术的中心之一，自 20世纪 70年代就已经

开始对成人巨结肠展开研究，探索不同类型巨结肠

的治疗方法，并积累了一定的临床经验。本文将对

成人巨结肠进行病因分析，并对不同类型的成人巨

结肠的临床特征、手术方式进行总结，以供同道们

参考。

一、先天性巨结肠

成人先天性巨结肠是由于远端结肠、直肠黏膜

下神经丛和肌间神经丛缺乏神经节细胞所致［1］。其

分型众多，大部分患者年幼发病，在幼儿或儿童时

期已经得到外科干预，仅部分短段型和超短段型

幼儿期症状轻微未得到及时处理，拖延至青年时

期发病或就医，导致就诊时病变肠段近端的正常

肠段高度扩张、肌层代偿性增厚形成橡皮样的肠

壁；典型先天巨结肠影像见图 1A。内科治疗成人

先天性巨结肠效果差，外科手术是治疗该疾病的

唯一方法，主要的手术方式有 Swenson、Duhamel、
Soave、金陵术、低位前切除术等。对幼儿时期发病

者，宜选用 Swenson、Duhamel、Soave 术。2018 年的

报道显示，选用经肛直肠内镜下肌切开术（per ⁃
rectal endoscopic myotomy，PREM）可以取得良好的

疗效［2］。该手术创伤小，有较好的使用前景，但是需

要更多循证医学证据的支持。成人巨结肠者可以

选用改良Duhamel、金陵术、低位前切除术或者拖出

式低位前切除术，而腹腔镜手术的普及大大减小了

手术创伤。结合临床经验，笔者认为，成年巨结肠

的外科治疗不应拘泥于一种或者几种手术方式，只

要遵循手术的基本原则，切除狭窄段、移行段和明

显扩张段即能达到手术效果，术中病理检查是该手

术极为重要的部分，必须保证远端神经节细胞缺如

肠段彻底切除；近端一般要切除扩张增厚的肠段至

正常肠段，预期吻合口有张力时，需游离结肠脾曲，

少部分患者近端肠管需切除至横结肠甚至升结肠；

手术大体标本见图 1B。考虑到很多先天性巨结肠

患者存在术前肠道准备不充分及长期营养不良的

情况，为减少术后吻合口相关并发症，建议手术同

时行预防性末端回肠造口，明确吻合口愈合良好后

再行造口还纳。

二、成人特发性巨结肠

成人特发性巨结肠与成人先天性巨结肠有很

多相似之处，从症状来说，两者均有排粪困难、腹痛

腹胀等表现，排粪后可缓解。特发性巨结肠没有明

显狭窄的肠段，其扩张的肠段即为病变肠段，该肠

段的特点在于肠壁肌间神经节数量减少、变性，乙

酰胆碱酯酶活性正常，肠壁平滑肌层菲薄，肠蠕动

无力；典型病例影像见图 2A。辅助检查中，主要区

图1 一例典型先天性巨结肠患者手术图片（作者团队供图） 1A.CT
影像学表现；1B.手术标本（箭头示直肠断端）

A1 B1

resection is required. Latrogenic megacolon is mostly caused by segmental stenosis or lack of peristalsis,
resulting in chronic dilatation of the proximal end and the formation of megacolon. It is necessary to choose
a reasonable surgical procedure according to the specific conditions of the patient. The first choice for the
treatment of acute colonic pseudo ⁃ obstruction syndrome is decompression under colonoscopy. For those
with the secondary changes in the intestine, ostomy is still the most effective surgical procedure, but should
be performed with caution.

【Key words】 Adult megacolon； Surgery； Etiology
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1055



中华胃肠外科杂志 2021年 12月第 24卷第 12期 Chin J Gastrointest Surg，December 2021，Vol.24，No.12

图 2 一例典型特发性巨结肠患者手术图片（作者团队供图） 2A.
CT影像学表现；2B.结肠开窗造口术后照片；2C.结肠开窗造口术后

1个月（狭窄造口仅容棉签通过）；2D.切除的次全结直肠标本（箭头

处为横结肠造口）

C2

A2

B2

D2

别点在于成人先天性巨结肠直肠肛门抑制反射消

失。对于成人特发性巨结肠患者可在术前准备充

分的情况下，选择一期手术治疗，部分以急诊肠梗

阻入院的患者可先行保守治疗或者结肠镜减压好

转后行择期手术治疗。需注意的是，部分成人特发

性巨结肠患者由于长期便秘、粪性梗阻，可能合并

营养不良，对于此类患者，如果保守治疗无效，仍需

选择肠造口术，见图2B和2C；造口可以暂时缓解排

粪问题，但因肠造口术未切除病变肠管，术后仍有

可能发生腹胀、腹痛的症状；另外，因为造口肠段的

极度扩张，造口仅能行开窗式造口，而减压后因为

肠道的回缩和腹壁的张力，造口会出现不同程度的

回缩和狭窄。开窗式造口对计划二期手术患者作

为临时性造口是可以接受的，但是对于无法耐受二

次手术的患者，造口时，需尽量选择袢式造口。手

术切除大体标本见图2D。

三、神经节细胞缺乏症

该病术前较难诊断，容易误诊为成人先天性巨

结肠。Dingemann和Puri［3］对11篇幼儿神经节细胞

缺乏症文献进行荟萃分析时发现，该病与先天性巨

结肠在临床表现上无明显差异。此外，有报道指

出，神经节细胞缺乏症相对发病年龄更大，且女性比

例高［4］。术中可以发现明显的狭窄段，狭窄段主要位

于降结肠或乙状结肠，病变肠段内神经节细胞数量

的明显低于正常，近端肠段明显扩张呈巨结肠样改

变，见图 3。手术方式采用和特发性巨结肠一致的

结直肠次全切除术，将扩张的近端肠段和狭窄的远

端肠段一并切除，该类患者直肠较少受累，故行回

肠直肠吻合或者升结肠直肠吻合。

四、中毒性巨结肠

中毒性巨结肠发病率低，病因不限于溃疡性结

肠炎、缺血性肠炎、胶原性结肠炎，甚至长时间使用

抗生素导致的伪膜性肠炎都可能导致中毒性巨结

肠［5⁃8］。主要临床表现为腹胀腹痛，伴或不伴发热，

可有少量排气排粪，粪便中可能伴有黏液或者坏死

脱落的肠黏膜组织碎片，部分患者伴有感染性休克

表现。CT检查显示为结肠呈巨结肠改变，且肠壁水

肿。中毒性巨结肠病程进展快速，如果治疗不及

时，可能会出现严重后果，临床上需要重视。此类

患者肠黏膜屏障被破坏，细菌毒素入血，如果不能

有效控制感染，可能导致感染性休克甚至多器官功

能衰竭［9］。轻症患者可行结肠造口术，造口能够有

效减压，属于损伤控制性造口，而对于严重感染患

者，单纯造口并不能有效缓解感染状态，患者肠黏

膜屏障被破坏，细菌毒素入血，如果不能有效控制

感染，可能会引起严重后果，故此类患者需行结直

肠次全切除术。

五、医源性巨结肠

多是因为医疗原因造成结肠局部、或一段肠管

发生狭窄或者无蠕动功能而导致近端慢性扩张而

形成巨结肠。笔者治疗过的1例因降结肠癌术后吻

合口狭窄导致的巨结肠患者，将狭窄吻合口及近端

部分巨结肠切除后痊愈。另有1例因慢性便秘患者

于当地医院行结肠造口术并于 2年后还纳造口，因

吻合口狭窄导致近端形成巨结肠，以梗阻症状急诊

来院检查发现，近端肠腔极度扩张，压迫膈肌及纵

隔，经肠镜减压未好转，转而行肠减压术+结肠造口

术，见图 4。此外，临床上，低位直肠癌患者由于术

图 3 一例典型神经节细胞缺乏症患者手术图片（作者团队供图）

3A.术中情况；3B.手术标本

A3 B3
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图5 一例直肠癌放疗后导致的医源性巨结肠CT影像（作者团队

供图） 5A.整体观；5B.横断面

A5 B5

图4 一例结肠切除术后结肠吻合口狭窄导致的医源性巨结肠患

者CT影像（作者团队供图） 4A.整体观；4B.横断面

A4 B4

前或者术后放疗导致直肠壁僵硬或直肠周围瘢痕

增生以及蠕动功能降低的情况越来越多，进而引起

近端肠腔慢性扩张形成巨结肠，此类患者易反复出

现腹胀症状，部分患者甚至因急性梗阻来院就诊，

保守治疗（如肠镜减压、留置肛管）可暂时缓解症

状，但最终仍需行永久性肠造口，见图5。

六、急性假性结肠梗阻综合征（Ogilvie综合征）

急性假性结肠梗阻综合征最常发生在手术、创

伤或感染的老年住院患者中，典型的体征和症状包

括腹痛、腹胀、恶心、呕吐，影像学检查提示肠腔扩

张呈巨结肠样改变［10］。但是该病并不是机械性的

梗阻，多数患者保守治疗可以缓解。结肠镜减压被

认为是其治疗的首选方法。有报道显示，结肠镜减

压的总临床成功率为 88%，为了充分治疗，可能需

要多次的内镜减压或者内镜下放置减压管［11］。而

肠道的继发性改变，例如缺血坏死、穿孔，则需要外

科的介入。造口术仍是最有效的手术方案，但由于

该类患者并发症的发生率为保守治疗患者的两倍，

因此，手术治疗仍需谨慎［12］。

综上，外科手术治疗成人巨结肠，手术方式和

手术时机的选择是临床医生难以准确把握的问题，

甚至不同时期、不同国家、不同经验水平的医生，手

术方案的选择也是千差万别的。手术方式选择主

要取决于疾病的病因、病情的轻重、客观检查的依

据和医生团队的经验，腹腔镜技术的合理使用也能

使患者获益。
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