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新生儿先天性消化道闭锁１６１例临床分析
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（１．中山市博爱医院 产前诊断中心，广东 中山　５２８４００；

２．遵义医学院珠海校区，广东 珠海　５６３００３）

【摘要】　目的　探讨新生儿先天性消化道闭锁的部位、临床特点及预后。方法　回顾分析中山市博爱

医院新生儿科２００５年５月至２０１４年１月期间新生儿科１６１例消化道闭锁病例的临床资料及其随访结

果。结果　１６１例病例中，食管闭锁３５例、肠闭锁５３例、肛门闭锁７７例。食管闭锁、肠闭锁和肛门闭锁

的手术存活率分别为７２．７％、８５．７％和８８．７％，超声检出率分别为１６．７％、２８．２％和１０％。４５．７％食

管闭锁、３５．８％肠闭锁和２８．６％肛门闭锁患儿合并其他先天畸形。结论　先天性消化道闭锁是新生儿

时期常见的消化道畸形，早诊断、早手术是预后关键。消化道闭锁的产前超声检出率不高。消化道闭

锁，特别是食管闭锁，合并其他先天畸形的比例较高。
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　　胎儿消化道闭锁包括食管、十二指肠、空回肠、

肛门等部位闭锁，发生率约１／２７００～１／１００００００之

间，是少见的先天性畸形［１，２］。根据Ｃｒｏｓｓ分类
［３］，

可将先天性食管闭锁分为５型：其中Ⅰ型为食管上、

下端闭锁，食管与气管间无瘘管；Ⅱ型为食管闭锁伴

上段气管食管瘘；Ⅲ型为食管闭锁伴下段气管食管

瘘；Ⅳ型为食管闭锁伴上、下段气管食管瘘；Ⅴ型为

单纯气管食管瘘不伴食管闭锁。频繁呕吐，腹胀是

主要症状，钡餐透视、钡剂灌肠及消化道气钡造影是

诊断手段，早诊断、早手术是预后关键。本研究回顾

分析中山市博爱医院新生儿科２００５年５月至２０１４

年１月期间新生儿科１６１例消化道闭锁病例的临床

资料及其随访结果，探讨新生儿先天性消化道闭锁

的部位、临床特点及预后，以积累临床诊断及治疗的

经验，提高诊治水平。

１　资料和方法

１．１　一般资料　中山市博爱医院新生儿科２００５年

５月至２０１４年１月期间诊断为先天性消化道闭锁

的１６１例病例。

９１
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１．２　临床表现与诊断　以频繁呕吐或腹胀、便秘为

主诉，伴随有呼吸困难或青紫或呛奶、口吐白沫症状

的住院患儿。经食管吞钡造影见到食管盲端及手术

所见明确诊断食管闭锁，经消化道气钡造影及手术

所见确诊肠闭锁，经生后发现正常肛门位置无肛门，

手指肛检、Ｘ线倒立正位片、Ｂ超、ＭＲＩ及手术所见

确诊肛门闭锁。

１．３　统计　采用ＳＰＳＳ１６．０软件进行统计学处理。

１．４　随访　患儿出院后３个月内，每月随访１次，

至少１次造影检查；３个月以后至１岁，每３个月随

访１次，至少１次造影检查；１岁以后每年随访１～２

次，至少１次造影检查。

２　结　果

１６１例消化道闭锁病例中，食管闭锁３５例（包

含１例合并十二指肠闭锁和１例合并肛门闭锁），肠

闭锁５３例（包含１例合并食管闭锁和２例合并肛门

闭锁），肛门闭锁７７例（包含１例合并食管闭锁和

２例合并小肠闭锁）。其性别、出生孕周及出生体重

组成详见表１。预后情况详见表２。

表１　１６１例先天性消化道闭锁患儿的性别、

胎龄及出生体重组成［狀（％）］

类型 例数
性别

男 女

胎龄

≥３７周＜３７周

出生体重

≥２５００ｇ＜２５００ｇ

食管闭锁 ３５ １５（４３）２０（５７）２１（６０）１４（４０）１１（３１） ２４（６９）

肠闭锁 ５３ ２９（５５）２４（４５）４５（８５）８（１５） ４６（８７） ７（１３）

肛门闭锁 ７７ ６１（７９）１６（２１）６９（９０）８（１０） ６７（８７） １０（１３）

类型 平均胎龄（周） 平均出生体重（ｇ）

食管闭锁 ３７．３±２．０（３２～４１） ２４１５±４１０（１６８０～３６００）

肠闭锁 ３８．７±１．９（３４～４１） ２８６５±５２７（２１１５～４０００）

肛门闭锁 ３８．４±１．３（３５～４１） ２９６４±４４２（２３００～４０００）

表２　１６１例先天性消化道闭锁患儿的预后 ［狀（％）］

类型 失访 存活
死亡

放弃治疗 术后并发症

食管闭锁 ２（５．７） １６（４５．７） １２（３４．３） ５（１４．３）

肠闭锁 ５（９．４） ３０（５６．６） １３（２４．５） ５（９．４）

肛门闭锁 ６（７．８） ４７（６１．０） １８（２３．４） ６（７．８）

　　３５例食管闭锁患儿中：Ⅲａ型６例，Ⅲｂ型２６

例，Ⅰ型２例，Ⅱ型１例。共２４例（６８．６％）食管闭

锁患儿得到手术治疗，随访的２２例中存活１６例，手

术存活率为７２．７％（１６／２２）。３５例患儿中，有２４例

于出生前做过系统产前超声检查，Ｂ超提示羊水过

多８例，其中４例合并小胃泡或胃泡不显示，考虑

“先天性食管闭锁”，出生后证实，即１６．７％（４／２４）

的食管闭锁患儿产前得到诊断。１６例（４５．７％）食

管闭锁患儿合并其他先天畸形，畸形情况及随访结

果详见表３。

表３　３５例先天性食管闭锁患儿合并

其他畸形情况及随访结果

合并其他畸形 例数 随访结果

十二指肠闭锁或肛

门闭锁
２ 放弃治疗，死亡

椎体畸形（蝴蝶椎／

半椎体）
２ 术后复查食管功能良好

唇腭裂 １ 术后随访食管功能良好

隐睾（左侧／右侧／双

侧）
３

２例放弃治疗，死亡；１例术后复

查食管功能好

双侧隐睾，双足内翻 １ 放弃治疗，死亡

第七颈椎包块并颈

短，面颊部不对称
１ 放弃治疗，死亡

多指，脊柱侧弯，阴

茎下曲，气脑
１ 术后并发症严重，死亡

手通贯掌，小趾第２
指节发育欠佳

１
２１三体综合征患儿，放弃治疗，死

亡

Ｔ１１半椎体畸形、右

１１肋缺失
１ 放弃治疗，死亡

动脉导管、卵圆孔未

闭
３

１例术后并发症严重，死亡；２例术

后随访食管功能良好

无 １９

２例术后出院，失访；４例放弃治

疗，死亡；３例术后并发症严重，死

亡；１０例术后随访食管功能良好

　　５３例肠闭锁中，十二指肠闭锁１９例，空肠闭锁

１６例，回肠闭锁１３例，结肠闭锁２例，多发小肠闭

锁３例。共４０例（７５．５％）肠闭锁患儿得到手术治

疗，随访的３５例中存活３０例，手术存活率为８５．７％

（３５／４０）。５３例患儿中，共３９例（７３．６％）患儿出生

前做过系统产前超声检查，其中１１例（２８．２％）发现

双泡征或胎儿肠管扩张，部分合并羊水过多。１９例

（３５．８％）肠闭锁患儿合并其他先天畸形，畸形情况

及随访结果详见表４。

７７例肛门闭锁患儿中，部分有瘘道并找到漏

口，包括：直肠会阴漏１５例，直肠尿道漏５例，直肠

舟状窝漏３例，直肠膀胱漏２例，直肠前庭漏２例，

直肠阴囊漏１例。共５９例（７６．６％）肛门闭锁患儿

得到手术治疗，随访的５３例中存活４７例，手术存活

率为８８．７％（４７／５３）。７７例患儿中，共５０例（６４．９％）

０２
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出生前做过系统产前超声检查，９例发现羊水过多，

其中５例（１０％）合并直肠扩张。２２例（２８．６％）肛

门闭锁患儿合并其他畸形，畸形情况及随访结果详

见表５。

表４　５３例先天性肠闭锁患儿合并其他畸形情况及随访结果

合并其他畸形 例数 随访结果

食管闭锁或肛门闭锁 ３ 放弃治疗，死亡

右股骨、胫腓骨缺失 １ 放弃治疗，死亡

先天性心脏病（房缺／室

缺／三尖瓣关闭不全／主

动脉结隆突／动脉导管、

卵圆孔未闭）

１１

３例放弃治疗，死亡；１例术后并发

症严重，死亡；１例术后出院，失

访；６例术后随访肠道功能良好

环状胰腺 ４
１例术后并发症严重，死亡；３例术

后随访肠道功能良好

无 ３４

６例放弃治疗，死亡；３例术后并发

症严重，死亡；４例术后出院，失

访；２１例术后随访肠道功能良好

表５　７７例肛门闭锁患儿合并其他畸形情况及随访结果

合并其他畸形 例数 随访结果

食管闭锁或小肠闭锁 ３ 放弃治疗，死亡

左肾缺如，多发脊柱畸形 １ 放弃治疗，死亡

泌尿生殖系畸形（尿道下

裂／小睾丸、阴茎短小／会阴

类女性型／外阴发育畸形）
６

４例放弃治疗，死亡；２例术后

随访肛门功能良好

左眼先天性角膜白斑 １ 放弃治疗，死亡

左手拇指多指畸形 １ 术后随访肛门功能良好

左侧隐睾 １ 术后随访肛门功能良好

动脉导管、卵圆孔未闭 ９
１例放弃治疗，死亡；８例术后

随访肛门功能良好

无 ５５

６例术后出院，失访；８例放弃

治疗，死亡；６例术后并发症

严重，死亡；３５例术后随访肛

门功能良好

３　讨　论

先天性消化道闭锁是新生儿时期常见的消化道

畸形，以频繁呕吐、腹胀为主要症状，早诊断、早手术

是预后关键。本研究中食管闭锁、肠闭锁及肛门闭

锁男性所占比例分别为：４３％、５５％和７９％，可见肛

门闭锁患儿中男性明显多于女性。食管闭锁、肠闭

锁及肛门闭锁患儿胎龄＜３７周的分别占４０％、

１５％、和１０％，出生体重＜２５００ｇ的分别占６９％、

１３％、和１３％。可见，食管闭锁患儿中早产低出生

体重儿比例较高，可能与食管闭锁表现较严重，且同

时合并其他先天畸形的比例较高有关。

食管闭锁超声声像表现为羊水过多合并小胃泡

或胃泡不显示；十二指肠闭锁声像表现为胃泡及十

二指肠扩张呈“双泡”征；回肠闭锁声像小肠扩张呈

“蜂窝”征状；空肠近段闭锁声像表现为胃十二指肠

及部分空肠扩张呈“腊肠”征；肛门闭锁声像表现为

直肠扩张；肛门闭锁合并膀胱直肠瘘声像表现为结

肠扩张；肠腔内见胎粪钙化强回声［４６］。国内有报

道［４，５］称消化道闭锁产前超声诊断检出率分别为

５４．１７％和５５．０％。也有报道
［７，８］称胎儿超声检查

羊水过多联合胃泡不显示诊断食管闭锁的阳性预测

值为５６％，只有不到１０％的食管闭锁患儿可在产前

得到诊断。本研究显示，分别有６８．６％食管闭锁、

７３．６％肠闭锁和７６．６％肛门闭锁患儿出生前做过

系统产前超声检查，食管闭锁、肠闭锁及肛门闭锁的

超声检出率分别为１６．７％、２８．２％和１０％，与其他

研究结果存在差异，可能是产前超声诊断结果受到

多个因素的影响，如果扫描探查不够仔细，或者超声

医师对于消化道闭锁的解剖结构不够了解，都可能

出现漏诊的情况，且肛门闭锁发生部位相对较低，孕

中期近端肠管由于扩张不明显，羊水过少时也很可

能导致漏诊［４，９，１０］。本研究消化道闭锁的产前超声

检出率并不高，对主要表现为典型闭锁的病例必须

加强晚孕期检查，加强畸形胎儿、羊水量异常的消化

道检查，有效降低漏诊率。

各型消化道闭锁的病死率逐年下降，特别是２０

世纪９０年代以后，病死率显著下降
［１１］。有文献报

道［１２］小肠闭锁的总治愈率为６６．６７％。本研究中分

别有６８．６％食管闭锁、７５．５％肠闭锁和７６．６％肛门

闭锁患儿得到手术治疗，其手术存活率分别为

７２．７％、８５．７％和８８．７％，因放弃治疗而导致死亡

的比例较大。医务工作者应积极做好讲解，减少放

弃治疗的比例，同时选择合适的手术方式，积极治疗

术后并发症，提高治愈率。

本研究中，４５．７％的食管闭锁、３５．８％的肠闭锁

和２８．６％的肛门闭锁患儿合并其他先天畸形。可

见，消化道闭锁，特别是食管闭锁合并其他先天畸形
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的比例较高。因此，产前超声检查怀疑胎儿消化道

闭锁时，应注意检查是否合并其他畸形。新生儿确

诊消化道闭锁后，在积极进行手术治疗的同时，应完

善各项检查，排除其他先天畸形，以便针对治疗，提

高治愈率。同样，产前超声检查或新生儿期发现某

些先天畸形时，应同时注意是否合并先天性消化道

闭锁。
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·视频导读·

地中海贫血的产前筛查与产前诊断—广州的经验

李东至

（广州市妇女儿童医疗中心 产前诊断中心）

　　珠蛋白生成障碍性贫血原名地中海贫血又称海洋性贫血，

是一组遗传性溶血性贫血疾病。由于遗传的基因缺陷致使血红

蛋白中一种或一种以上珠蛋白链合成缺如或不足所导致的贫血

或病理状态。缘于基因缺陷的复杂性与多样性，使缺乏的珠蛋

白链类型、数量及临床症状变异性较大。根据所缺乏的珠蛋白

链种类及缺乏程度予以命名和分类。

本病广泛分布于世界许多地区，东南亚即为高发区之一。

我国广东、广西、四川多见，长江以南各省区有散发病例，北方则

少见。鉴于本病缺少根治的方法，临床中、重型预后不良，故医生应向有阳性家族史或患者提出医学建议，对

胎儿产前基因诊断，避免下一代患儿的发生。

来自于广州市妇女儿童医疗中心的李东至教授在视频中向我们分享了他们科室在地中海贫血的产前筛

查与产前诊断中的临床经验，值得大家借鉴探讨。
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