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摘要 回顾性分析 276 例先天性肛门直肠畸形患儿的临床
特征、预后及其影响因素。低位畸形 171 例，中高位畸形 105

例，139 例患儿合并其他先天畸形，253 例患儿实施了手术治
疗，成功随访 210 例，Kelly评分显示 139 例患儿术后肛门功
能优，41 例良，30 例差。中高位畸形、合并其他畸形以及成
形次数多是影响患儿术后肛门功能的主要危险因素。
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先天性肛门直肠畸形 ( anorectal malformations，
AＲM) 是小儿外科中较为常见的先天畸形，发病率
为1 /5 000 ～ 1 /2 000，不同国家和地区之间存在一
定差异［1］。AＲM常伴发其他系统的发育异常，如先
天性心脏病、泌尿生殖系统异常等。随着医学技术
的发展，手术治疗已经挽救了大多数患儿的生命，但

是很多患儿在术后出现了大便失禁、便秘等排便功
能障碍，严重影响了患儿的身心健康，同时也给其家

庭和社会带来沉重的负担。该研究旨在分析 AＲM
患儿的临床特征、治疗、预后及术后肛门功能的影响
因素，为今后更好地做好 AＲM防治工作提供参考。

1 材料与方法

1． 1 病例资料 选取安徽省儿童医院 2013 年 1 月
～ 2016 年 6 月收治的 276 例 AＲM 患儿，其中最小
年龄 1 d，最大年龄 126 d，年龄中位数 1 d，男 207
例，女 69 例，早产儿 25 例，试管婴儿 4 例，2 例有家
族史，患儿出生平均体质量为( 3. 25 ± 0. 56) kg。

1． 2 研究方法 通过医院病案室及电子病历管理
系统收集病例资料，如疾病分型、合并畸形、治疗情
况等。通过门诊复查与电话回访的方式对患儿进行
随访，了解术后肛门功能，分析性别、手术年龄、临床
分型、合并畸形、手术方式、成形次数、切口感染、随
访时间等因素对肛门功能的影响。
1． 3 统计学处理 采用 SPSS 23. 0 软件进行统计
分析，计量资料用 珋x ± s表示，t检验用于计量资料的
统计推断，分类变量资料用率、构成比表示，组间比
较采用 χ2 检验，影响因素分析采用 Logistic 回归分
析，检验水准 α = 0. 05。

2 结果

2． 1 AＲM分型及临床特征 根据 Krinkenbeck 分
类法，直肠会阴瘘 130 例，直肠尿道瘘 92 例，直肠膀
胱瘘 2 例，前庭瘘 39 例，一穴肛 2 例，无瘘 9 例，肛
门狭窄 2 例; 根据 Wingspread 分类法，低位肛门直
肠畸形患儿 171 例，中高位畸形 105 例。
患儿首次入院的临床表现以腹胀最多

( 58. 79% ) ，其次为呕吐 ( 32. 25% ) ，出生后无胎粪
排出或只有少量胎粪从瘘口或尿道排出，正常肛隐

窝位置没有肛门开口。初次就诊时间从 2 h ～ 120 d
不等，大多数患儿的病程在 1 d以内，占 54. 4%。
2． 2 AＲM合并其他畸形 139 例患儿合并其他先
天畸形，包括心血管畸形、泌尿生殖系统畸形、脊柱
四肢畸形等。合并 1 种、2 种、3 种先天畸形的患儿
分别为 116 例、16 例和 7 例。中高位肛门直肠畸形
合并其他畸形的发生率 ( 61. 9% ) 要高于低位畸形
( 43. 3% ) ( χ2 = 9. 032，P = 0. 003) 。
2． 3 AＲM治疗情况 根据直肠盲端位置、瘘管开
口部位、患儿发育及耐受能力、伴发畸形等情况选择
合适的手术方式。手术由同一治疗组完成，主刀医
师为具有 10 年以上小儿外科临床经验的主治以上
医师，主要术式包括经会阴行肛门成形术;后矢状入

路肛门直肠成形术 ( posterior sagittal anorectoplasty，
PSAＲP) ，即先行乙状结肠或横结肠造瘘，术后 3 ～ 6
个月后行 PSAＲP，最后关瘘; 腹腔镜辅助直肠肛门
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成形术 ( laparoscopically assisted anorectal pull －
through，LAAＲP) 。

253 例患儿接受了手术治疗，163 例行经会阴肛
门成形术，48 例行 PSAＲP 术，11 例行 LAAＲP 术。
另有 19 例患儿在接受结肠造瘘术后，前往北京、上
海等地儿童医院行肛门成形术治疗，有 12 例患儿因
尚未达 3 月龄或营养状况欠佳，暂未返院做进一步
治疗。
2． 4 AＲM 预后及影响因素 术后随访了 210 例
患儿，根据 Kelly评分，排便功能为优的有 139 例，良
41 例，差 30 例。低位和中高位畸形在肛门功能方
面存在统计学差异，合并其他畸形的患儿肛门功能

较无其他畸形的患儿差，此外，肛门功能还与手术方

式、成形次数及随访时间有关，见表 1。

表 1 术后肛门功能影响因素

变量

肛门功能

优、良
( n = 180)

差

( n = 30)
χ2 值 P值

性别

男 131 25 1． 50 0． 221
女 49 5
手术年龄( 月)

＜ 3 78 10 1． 11 0． 293
≥3 101 20
临床分型

低位 143 16 9． 53 0． 002
中高位 37 14
合并畸形

无 104 11 4． 63 0． 031
有 76 19
手术方式

经会阴肛门成形术 143 16
PSAＲP 28 12 10． 52 0． 005
LAAＲP 9 2
成形次数

1 168 23 8． 68 0． 003
＞ 1 12 7
切口感染

有 9 4 1． 81 0． 179
无 171 26
随访时间( 年)

＜ 1 81 20 4． 84 0． 028
≥1 99 10

以术后肛门功能为因变量( 优、良 = 0，差 = 1) ，
将单因素分析中 P ＜ 0. 05 的变量作为自变量，采用
多因素 Logistic回归分析肛门功能的影响因素，自变
量赋值见表 2。结果显示中高位畸形、合并畸形、成
形次数多是影响术后肛门功能的主要危险因素，见

表 3。

表 2 多因素 Logistic回归模型变量赋值

影响因素 变量名 赋值说明

临床分型 X1 低位 = 0，中高位 = 1
合并畸形 X2 无 = 0，有 = 1
手术方式 X3 经会阴肛门成形术 = 0，PSAＲP = 1，LAAＲP = 2
成形次数 X4 1 次 = 0，＞ 1 次 = 1
随访时间 X5 ＜ 1 年 = 0，≥1 年 = 1

表 3 术后肛门功能的多因素 Logistic回归分析结果

变量 β S珋x Wald值 P值 OＲ( 95% CI) 值
临床分型

低位 1． 00
中高位 1． 026 0． 462 4． 933 0． 026 2． 79( 1． 13 ～ 6． 90)
合并畸形

无 1． 00
有 1． 233 0． 46 7． 199 0． 007 3． 43( 1． 39 ～ 8． 45)
成形次数

1 1． 00
＞ 1 1． 369 0． 625 4． 806 0． 028 3． 93( 1． 16 ～ 13． 37)
常数项 － 2． 975 － － － －

3 讨论

AＲM种类繁多，病理复杂。本组患儿以低位畸
形为主，其中又以直肠会阴瘘最多见，略高于文献报

道( 低位畸形约占 40% ) ［2］，可能与中高位患儿病情
较重，家长选择北京、上海等地医院治疗有关。本研
究中 AＲM合并其他畸形的发生率为 50. 4%，以心
脏畸形最多，特别是房间隔缺损，发生率达 43. 8%，
其次是泌尿生殖系统，发生率为 9. 4%，稍低于陈思
远［3］报道的 16. 1%，可能与纳入病例主要为低位畸
形有关。此外，中高位肛门直肠畸形合并其他畸形
的发生率( 61. 9% ) 要高于低位畸形( 43. 3% ) ，与汪
健［4］研究中提出的 AＲM 位置越高，合并的畸形越
多的结论一致。
随着医学模式的转变，肛门直肠畸形的手术治

疗不仅仅是制造一个能排便的肛门开口，还要求能

保持良好的肛门功能，使患儿的远期生活质量接近

正常儿童。本研究显示肛门功能的优良率为
85. 7%，与吴永隆 等［5］报道的 86. 0%、杨鸿［6］报道
的 88. 6%等研究结果一致，要高于早前研究中提到
的仅 37. 5%的患儿术后能够完全控制排便［7］，这可
能与近年来手术技术的提高和手术方式的改进有

关。
多因素 Logistic回归分析显示临床分型、合并畸

形、成形次数是影响术后肛门功能的主要因素。排

·713·安徽医科大学学报 Acta Universitatis Medicinalis Anhui 2018 Feb; 53( 2)



便功能与肛直肠周围肌肉发育密切相关，AＲM 患儿
不仅肛门直肠本身存在发育不全或闭锁，同时肛门

内、外括约肌以及耻骨直肠肌均存在不同程度的改
变，肌肉的发育较正常儿童差，而且畸形位置越高其

肛周肌肉的发育越差。除了中高位畸形，患儿合并
其他畸形也是导致肛门功能差的危险因素之一。有
研究［8 － 9］表明，AＲM术后排便功能可能与患儿合并
脊柱及泌尿生殖系统发育缺陷有关，如骶尾骨发育

不全、脊髓脊膜膨出等。而且伴发畸形越多，患儿病
情越复杂，会导致手术难度加大。因此，患儿入院后
应通过辅助检查，尽量明确这些畸形。
成形次数越多的患儿术后功能也越差。常见需

要再次手术的原因是术后出现了并发症，如肛门狭

窄、直肠黏膜脱垂、直肠尿道瘘复发等。随着手术次
数的增加，术后瘢痕形成愈加严重，造成狭窄的风险

增加。并且多次手术可能会导致肛口周围肌肉及神
经损害加重，从而使得术后排便功能降低，因此应尽

可能减少手术的次数。对于出现并发症需要再手术
的患儿，应根据不同的并发症采用不同的手术方式

以最大限度的减少损伤［10］。
综上所述，AＲM合并其他系统畸形的发生率较

高，尤其以先天性心脏病为主。手术是治疗 AＲM
的主要方式，术前完善各项检查，合理选择手术方

式，能使大多数患儿恢复良好的肛门功能，但是中高

位畸形、合并畸形以及成形次数多可能是造成术后
肛门功能不佳的主要危险因素。医护人员要做好患

儿术后的随访工作，为患儿及家长提供指导，帮助提

高患儿的生活质量。
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Clinical features and prognosis of anorectal malformation patients
Gao Wei1，2，Li Jing3，Liu Xiang2，et al

( 1Dept of Plastic Surgery，The First Affiliated Hospital of Anhui Medical University，Hefei 230022;
2Dept of Neonatal Surgery，Anhui Provincial Children’s Hospital，Hefei 230059;

3Dept of Public Health and General Medicine，Anhui University of Chinese Medicine，Hefei 230038)

Abstract 276 cases of congenital anorectal malformation in children with clinical features，prognosis and its influ-
encing factors were retrospectively analyzed． 171 cases were low anorectal malformation． 105 cases were middle or
high anorectal malformation． 139 cases were combined with other congenital malformations． 253 cases were per-
formed by surgical treatment． 210 cases were followed-up and anal defecation function was assessed by Kelly sco-
ring system． 139 were excellent cases，41 were fair cases and 30 were poor cases． Middle or high anorectal malfor-
mation，complicated with other malformations and more than one times of anoplasty were the main risk factors influ-
encing the anal defecation function．
Key words anorectal malformation; clinical features; prognosis; influencing factors
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