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不同术式对慢传输型便秘患者的疗效、营养和健康状况的影响

刘宝华１，魏　东２，杨向东３，高　峰４，钱　群５，李　凡１，付　涛１，屈景辉３，任彦武４，江从庆５，童卫东１，

张安平１，李春穴１，吴劲松１，李光焰１　　（４０００４２重庆，第三军医大学大坪医院野战外科研究所普通外科，全军便秘诊治中
心１；４７１０３１河南 洛阳，解放军第１５０医院全军肛肠外科研究所２；６１００３５成都，成都肛肠医院３；７３００５０兰州，兰州军区兰州总医院
肛肠外科４；４３００７１武汉，武汉大学中南医院肛肠外科５）

　　［摘要］　目的　观察全结肠切除回直肠吻合术（ｉｌｅｏｒｅｃｔａｌａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ，ＩＲＡ）和次全结肠切除盲直肠吻合术（ｃａｅｃｏｒｅｃｔａｌ
ａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ，ＣＲＡ）治疗慢传输型便秘患者的效果，以及对患者营养状况和健康状况的影响。方法　 收集５家医院提供的
行全结肠切除回直肠吻合术的４０例患者，以及行次全结肠切除盲直肠吻合术的３２例患者临床资料，对手术资料和术后
随访资料进行统计分析，观察患者术前和术后的血红蛋白、总蛋白和白蛋白含量；采用术后全身情况调查表、ＭＮＡ营养状
况调查表、健康调查评分量表（ＳＦ３６）、社会生活情况调查表，分析两种手术治疗效果，以及对患者营养状况和健康状况的
影响。结果　 ＩＲＡ组和ＣＲＡ组术后３个月患者对手术满意度为８７．５％，术后６个月都在９０．０％以上。两组大便次数增
多的例数随术后时间延长而减少，与各自术后３个月的例数相比，ＩＲＡ组术后１年的例数显著减少（Ｐ＜０．０１），ＣＲＡ组术
后６个月的例数也显著减少（Ｐ＜０．０５）。ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组术后１年应用止泻剂例数显著少于各自术后３个月的例数
（Ｐ＜０．０５，Ｐ＜０．０１）。ＩＲＡ组术后的血红蛋白和白蛋白含量较ＣＲＡ组显著增高（Ｐ＜０．０５）。两组 ＭＮＡ营养状况调查指
标数值之间无统计学差异（Ｐ＞０．０５），两组各指标得分均接近最高分。两组健康调查评分量表数值之间无统计学差异
（Ｐ＞０．０５）。两组的健康状况、情绪问题和对周围生活的感受的得分只有最高分的６８．８％～８２．４％。结论　 ＩＲＡ和ＣＲＡ
手术能缓解患者便秘症状，术后营养状况良好，健康状况和社会生活受到一定程度的影响。ＩＲＡ和 ＣＲＡ手术都适用于治
疗慢传输型便秘，可根据患者的个体情况选择手术方式。

　　［关键词］　 慢传输型便秘；全结肠切除回直肠吻合术；次全结肠切除盲直肠吻合术；营养状况；健康状况
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ｒｅｌｉｅｖｅｓＳＴＣｓｙｍｐｔｏｍｓ，ａｎｄｒｅｓｕｌｔｓｉｎｇｏｏｄｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌｃｏｎｄｉｔｉｏｎｓ．Ｔｈｅｈｅａｌｔｈｃｏｎｄｉｔｉｏｎｓａｎｄｓｏｃｉａｌ
ｌｉｆｅａｒｅａｆｆｅｃｔｅｄ．ＢｏｔｈＩＲＡａｎｄＣＲＡｓｕｒｇｅｒｉｅｓａｒｅｓｕｉｔａｂｌｅｆｏｒｔｈｅｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆＳＴＣ，ａｎｄｓｈｏｕｌｄｂｅｃｈｏｓｅｎ
ａｃｃｏｒｄｉｎｇｔｏｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｐａｔｉｅｎｔ’ｓｃｏｎｄｉｔｉｏｎ．
　　［Ｋｅｙｗｏｒｄｓ］　ｓｌｏｗｔｒａｎｓｉｔｃｏｎｓｔｉｐａｔｉｏｎ；ｔｏｔａｌｃｏｌｅｃｔｏｍｙｗｉｔｈｉｌｅｏｒｅｃｔａｌａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ；ｓｕｂｔｏｔａｌｃｏｌｅｃｔｏｍｙ

ｗｉｔｈｃｅｃｏｒｅｃｔａｌａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ；ｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌｃｏｎｄｉｔｉｏｎ；ｈｅａｌｔｈｃｏｎｄｉｔｉｏｎ

ＳｕｐｐｏｒｔｅｄｂｙｔｈｅＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＣｏｏｐｅｒａｔｉｏｎＰｒｏｊｅｃｔｏｆＣｈｏｎｇｑｉｎｇ（ＣＳＴＣ２０１１１００１０），ｔｈｅＮａｔｉｏｎａｌＮａｔｕｒａｌＳｃｉｅｎｃｅＦｏｕｎｄａｔｉｏｎｏｆＣｈｉｎａ（８１１００２５９）ａｎｄｔｈｅＮａｔｕｒａｌ
ＳｃｉｅｎｃｅＦｏｕｎｄａｔｉｏｎｏｆＣｈｏｎｇｑｉｎｇ（ＣＳＴＣ２０１１ｊｊＡ１００６１）．ＬｉｕＢａｏｈｕａ，ＷｅｉＤｏｎｇ，ＹａｎｇＸｉａｎｇｄｏｎｇ，ＧａｏＦｅｎｇ，ＱｉａｎＱｕｎ，ＬｉＦａｎ，ａｎｄＦｕＴａｏａｒｅｆｉｒｓｔａｕｔｈｏｒｓ
ｗｈｏｃｏｎｔｒｉｂｕｔｅｄｅｑｕａｌｌｙｔｏｔｈｉｓｗｏｒｋ．Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇａｕｔｈｏｒ：ＬｉｕＢａｏｈｕａ，Ｔｅｌ：８６２３６８７５７９５６，Ｅｍａｉｌ：ｌｂｈ５７２６８＠１６３．ｃｏｍ；ＦｕＴａｏ，Ｅｍａｉｌ：ｆｕｔａｏ１９７５＠ｔｏｍ．ｃｏｍ

　　慢传输型便秘（ｓｌｏｗｔｒａｎｓｉｔｃｏｎｓｔｉｐａｔｉｏｎ，ＳＴＣ）是指
因结肠的传输功能障碍，肠内容物传输缓慢引起的便

秘，症状为大便次数减少，便意消失，伴腹胀。随着时

间的推移其症状逐渐加重，严重影响患者的生活质量

和身心健康。严重者需要手术治疗。ＳＴＣ的外科手术
方式包括全结肠切除回直肠吻合术［１－２］、次全结肠切

除盲直肠吻合术［３－４］、结肠旷置术［５－６］、顺行肠灌洗

术［７－８］和改良Ｄｕｈａｍｅｌ手术［９］。目前临床采用的主要

手术方式为前两者。本研究旨在回顾性比较治疗ＳＴＣ
的两种手术方式的效果，以及对患者营养和健康状况

的影响，为选择合适的手术方式提供理论依据。

１　对象与方法

１．１　研究对象
　　收集５家医院提供的行全结肠切除回直肠吻合术（ｉｌｅｏｒｅｃ

ｔａｌａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ，ＩＲＡ）的４０例患者（第三军医大学大坪医院野战
外科研究所全军便秘诊治中心２８例，解放军第１５０医院肛肠
外科研究所１２例），其中女性３３例，男性７例，平均年龄４９．１
（１８～７９）岁，术后随访时间平均６３．９（１１～２６３）个月。行次全
结肠切除盲直肠吻合术（ｃｅｃｏｒｅｃｔａｌａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ，ＣＲＡ）的３２例
患者（成都肛肠医院提供１５例，兰州军区总医院肛肠外科提供
１１例，武汉大学中南医院肛肠外科提供 ６例）。其中女性
２６例，男性６例，平均年龄５２．６（２１～７３）岁，术后随访时间平
均３３．２（６～１１３）个月。两组间性别和年龄比较无统计学差异
（Ｐ＞０．０５，表１）。本组随访的７２例患者，术前诊断为 ＳＴＣ，分
成两组，接受了手术治疗，能够通过电话和信件随机联系上。

６８例患者来医院进行了随访，４例患者进行了网络随访。ＩＲＡ
组术后随访时间显著长于ＣＲＡ组（Ｐ＜０．０１）。

１．２　观察指标
　　观察患者术前和术后随访时的血红蛋白、总蛋白和白蛋白
含量。由参加手术的本专业医师负责术后患者随访，指导患者

表１　７２例慢传输型便秘患者的一般资料分析

性别 术前排粪造影结果（例）
组别 ｎ 年龄（岁） 随访时间（月）

女性 男性 直肠内脱垂 直肠前突 耻骨直肠肌痉挛综合征 盆底疝 会阴下降 乙状结肠冗长

ＩＲＡ组 ４０ ３３ ７ ４９．１（１８～７９） ６３．９（１１～２６３）ａ １６ １０ ５ １ ２ ０
ＣＲＡ组 ３２ ２６ ６ ５２．６（２１～７３） ３３．２（６～１１３） ３ ４ ５ ０ ６ ８

ａ：Ｐ＜０．０１，与ＣＲＡ组比较
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填写４个调查表，其中３个调查表判断标准为得分越高说明身
体状况越好。全身情况调查表：包括７个指标：大便次数、应用
止泻剂、腹痛、腹胀、恶心呕吐、大便失禁、对手术满意度，其中大

便次数统计以≥５次／ｄ为标准，≥５次／ｄ为大便次数增多。观
察时间为术后３个月、６个月、１年和２年。ＭＮＡ营养状况调查
表［１０］：①人体指标：体质量指数、上臂肌围、腓肠肌围和近４个月
体质量丢失情况；②整体指标：住院与疗养、每天服药大于３种、
近３个月有应激或急性疾病、活动能力；③饮食指标：１ｄ餐次、
选择蛋白摄入、每天食用≥２次水果和蔬菜、近３个月消化功能、
每天进水量、进食能力；④自我管理：本人及他人对患者营养状
况的评价。４个指标最高分分别为１１、１１、１７、６分。健康调查评
分量表（ＳＦ３６）［１１］：包括健康、情绪、疼痛和自我感觉４个指标，
共１１个调查项目。①健康状况及对生活的影响：目前健康状
况，和１个月前比较目前的健康状况，目前健康状况对１０个生
活项目影响，健康状况对日常活动影响；②情绪问题及对生活
的影响：情绪问题对日常活动影响，情绪问题对家人、朋友、邻

居、社团活动影响，情绪问题对社交活动妨碍程度；③疼痛因素
对生活影响：疼痛程度和对日常工作的妨碍程度；④感觉及对
周围生活的感受：过去１个月的感觉及对周围生活的感受，对
健康状况的感觉。４个指标的最高分分别为４８、１６、１０、７４分。
社会生活情况调查表，包括６项：社会活动、运动、生活自理、娱
乐休闲、家庭关系、性生活。每项有４个选择：下降、无改善、有
所改善、明显改善，分值分别为１、２、３、４分，最高分为２４分。

１．３　术前检查和手术指征
　　７２例患者都经过系统内科治疗，效果欠佳。术前经过结肠
传输试验证实结肠传输减慢；钡灌肠或电子结肠镜检查排除结

直肠器质性病变；排粪造影检查确定合并出口梗阻型便秘类

型，结果显示主要合并直肠内脱垂、直肠前突和耻骨直肠肌痉

挛综合征（表１）。患者有明确的手术指征［１２］：①符合罗马Ⅲ诊
断标准；②结肠传输试验明显延长；③内科治疗无效，病程在
３年以上；④严重影响日常生活和工作，患者强烈要求手术；⑤
无精神障碍因素；⑥钡灌肠或电子结肠镜检查排除结直肠器质
性疾病；⑦肛管直肠测压排出先天性巨结肠。

１．４　统计学处理
　　数据用 珋ｘ±ｓ表示，采用 ＳＰＳＳ１７．０统计软件，进行组间比
较ｔ检验，计数资料采用χ２检验。

２　结果

２．１　手术并发症
　　７２例患者无手术死亡病例。ＩＲＡ组术后发生并发症１３例

（３２．５％），ＣＲＡ组９例（２８．１％）。远期并发症主要是肠梗阻。
ＩＲＡ组发生肠梗阻６例（１５．０％），２例行手术解除肠梗阻，其中
１例行２次手术解除肠梗阻；其他４例保守治疗恢复。ＣＲＡ组
发生肠梗阻４例（１２．５％），均保守治疗恢复。ＣＲＡ组吻合口狭
窄１例，手术切除狭窄段肠管。手术后近期并发症中，ＩＲＡ组
最严重并发症为十二指肠瘘，原因是手术中超声刀头烫伤十二

指肠，发生延迟性十二指肠瘘，再次手术行十二指肠瘘修补术。

该患者在十二指肠瘘修补术后２周又发生回直肠吻合口瘘，保
守治疗恢复。ＩＲＡ组还发生维生素 Ｂ１缺乏症１例，患者出现
心率增快和精神症状，随后发生胃潴留，保守治疗１个月恢复。

２．２　术后全身情况调查
　　ＩＲＡ组和ＣＲＡ组相比，相对应的各术后时间点数值之间
均无统计学差异（Ｐ＞０．０５，表２）。两组大便次数增多的例数
随术后时间延长而减少，与各自术后３个月的例数相比，ＩＲＡ
组术后１年大便次数增多例数显著减少（Ｐ＜０．０１），ＣＲＡ组术
后６个月大便次数增多例数也显著减少（Ｐ＜０．０５）。ＩＲＡ组和
ＣＲＡ组术后１年应用止泻剂例数显著少于各自术后３个月的
例数（Ｐ＜０．０５，Ｐ＜０．０１）。与术后３个月的例数相比，ＣＲＡ组
术后１年腹痛的例数减少（Ｐ＜０．０５）。ＩＲＡ组术后１年腹胀例
数显著少于术后３个月的例数（Ｐ＜０．０５）。两组术后都有少数
患者出现稀便时的大便失禁。ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组术后３个月患
者对手术满意度为８７．５％，术后６个月都在９０％以上，随着术
后时间延长，手术满意度逐渐增加。

２．３　血红蛋白、总蛋白和白蛋白含量测定
　　ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组术后血红蛋白含量显著高于术前（Ｐ＜
００５），ＩＲＡ组总蛋白含量也显著高于术前（Ｐ＜０．０５）。与
ＣＲＡ组相比，ＩＲＡ组术后的血红蛋白和白蛋白含量显著增高
（Ｐ＜００５，表３）。

表３　两组慢传输型便秘患者血红蛋白、总蛋白和白蛋白测定
比较（ｇ／Ｌ，珋ｘ±ｓ）

ＩＲＡ组（ｎ＝４０） ＣＲＡ组（ｎ＝３２）
指标

术前 术后 术前 术后

血红蛋白 １２１．２５±１３．６７ １３２．０１±０１ａｂ １１５．５９±１１．０４１２２．１５±８．９９ａ

总蛋白 ６４．３４±７．３１ ６６．３９±７．１５ａ ６６．７５±６．３６ ６７．５９±７．８９
白蛋白 ３９．４４±５．９９ ４０．３７±５．１６ｂ ３７．９４±４．６６ ３５．８５±７．１３

ａ：Ｐ＜０．０５，与术前比较；ｂ：Ｐ＜０．０１，与ＣＲＡ组术后比较

２．４　ＭＮＡ营养状况调查
　　ＩＲＡ组与ＣＲＡ组相比，各指标数值间无统计学差异（Ｐ＜
０．０５）。两组的４项指标得分均接近最高分，说明营养状况良
好（表４）。

表２　７２例慢传输型便秘患者术后全身情况调查表统计分析［例（％）］

ＩＲＡ组（ｎ＝４０） ＣＲＡ组（ｎ＝３２）
指标

３个月 ６个月 １年 ２年 ３个月 ６个月 １年 ２年
大便次数（≥５次／ｄ） １９（４７．５） １２（３０．０） ５（１２．５）ｂ ５（１２．５）ｂ １４（４３．８） ４（１２．５）ｃ ４（１２．５）ｃ ２（６．３）ｄ

应用止泻剂 １４（３５．０） ８（２０．０） １（２．５）ｂ １（２．５）ｂ ７（２１．９） ４（１２．５） １（３．１）ｃ １（３．１）ｃ

腹痛 １０（２５．０） ９（２２．５） ５（１２．５） ５（１２．５） ８（２５．０） ４（１２．５） １（３．１）ｃ １（３．１）ｃ

腹胀 １２（３０．０） １１（２７．５） ３（７．５）ａ ３（７．５）ａ ３（９．４） ４（１２．５） １（３．１） １（３．１）
恶心呕吐 ２（５．０） ３（７．５） １（２．５） ２（５．０） ３（９．４） ２（６．２） １（３．１） １（３．１）
大便失禁 ３（７．５） ３（７．５） １（２．５） ２（５．０） １（３．１） ２（６．２） ０ ０
对手术满意 ３５（８７．５） ３７（９２．５） ３７（９２．５） ３８（９５．０） ２８（８７．５） ２９（９０．６） ３１（９６．９） ３１（９６．９）

ａ：Ｐ＜０．０５，ｂ：Ｐ＜０．０１，与ＩＲＡ组术后３个月比较；ｃ：Ｐ＜０．０５，ｄ：Ｐ＜０．０１，与ＣＲＡ组术后３个月比较
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表４　两组慢传输型便秘患者ＭＮＡ营养状况调查表统计比较

ＩＲＡ组（ｎ＝４０） ＣＲＡ组（ｎ＝３２）
指标 最高分

得分 得分率（％） 得分 得分率（％）

人体指标 １１ １０．８３±１．４８ ９８．５ ９．９４±１．９７ ９０．４

整体指标 １１ ９．７５±０．６３ ８８．６ ９．４４±１．１０ ８５．８

饮食指标 １７ １５．９５±１．０３ ９３．８ １５．４４±１．５２ ９０．８

自我管理 ６ ５．４３±０．６７ ９０．５ ５．２３±０．７５ ８７．２

２．５　ＳＦ３６调查
　　ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组相比，４项指标数值之间无统计学差异
（Ｐ＞０．０５）。但两组的健康状况及对生活的影响、情绪问题及
对生活的影响、感觉及对周围生活的感受３个指标得分较低，
只有最高分的６８．８％ ～８２．４％。结果表明两种手术对患者健
康状况、情绪和感觉有不同程度的影响（表５）。

表５　两组慢传输型便秘患者ＳＦ３６调查表统计比较

ＩＲＡ组（ｎ＝４０） ＣＲＡ组（ｎ＝３２）
指标 最高分

得分
得分率

（％）
得分

得分率

（％）

健康状况及对生活的影响 ４８ ３９．５５±５．０７ ８２．４ ３７．８７±６．７２ ７８．９
情绪问题及对生活的影响 １６ １２．３２±１．９１ ７７．０ １２．１５±３．００ ７５．９
疼痛程度及对日常工作的影响 １０ ９．６７±１．７９ ９６．７ ９．０６±２．０１ ９０．３
感觉及对周围生活的感受 ７４ ５３．６７±１１．３９７２．５ ５０．９１±１２．００６８．８

２．６　术后社会生活调查
　　术后社会生活调查ＩＲＡ组为１８．８５分，占最高分的７８．５％
（１８．８５／２４），ＣＲＡ组１９．１０分，占最高分的７９．６％（１９．１／２４），
两组得分均在８０％以下，说明两种手术对患者社会生活有一定
的影响。

３　讨论

　　对于ＳＴＣ的外科治疗，国内外开展了多种手术方
式，但主要采用 ＩＲＡ和 ＣＲＡ，国内外文献报道两种手
术治疗有效率平均在８５％以上［２－３，１２］。本组患者对手

术的满意度术后 ３个月达到 ８７．５％，１年后达到
９００％。对手术不满意的患者，主要原因是手术后发
生肠梗阻。ＩＲＡ组发生术后并发症１３例次（３２．５％），
ＣＲＡ组 ９例 （２８．１％），与国内外文献报道一
致［２，１３－１４］。ＩＲＡ和ＣＲＡ术后影响治愈有效率的主要
原因是肠梗阻和大便次数增多。ＩＲＡ组发生肠梗阻
６例（１５０％），其中２例再次手术；ＣＲＡ组发生肠梗阻
４例（１２．５％），均保守治疗好转。以往较多学者认为
ＩＲＡ术后发生肠梗阻例数多于其他术式，主要原因是
创伤大。笔者认为从 ＩＲＡ和 ＣＲＡ手术范围和创伤程
度来看，两种手术创伤程度没有区别，都要游离全部结

肠，只是ＣＲＡ保留了盲肠和部分升结肠。另外，无论
什么疾病行全结肠切除术后，都有肠梗阻的发生。因

此，全结肠切除术后发生肠梗阻不是限制 ＩＲＡ手术临
床应用的因素。ＩＲＡ手术后近期大便次数增多，也是

大家关注的主要问题。本组资料显示，ＩＲＡ组手术后
６个月内、ＣＲＡ组３个月内的患者出现大便次数增多。
特别是ＩＲＡ组，个别患者每天１０多次。但是，两组分
别在术后１年和６个月，８７．５％以上患者的大便次数
增多症状都能显著缓解。如果术后给予服用止泻剂，

也能减少术后的大便次数，表明 ＩＲＡ手术的大便次数
增多是可好转和加以控制的。

　　本研究观察两组患者术后血红蛋白、总蛋白和白
蛋白含量，并采用 ＭＮＡ营养状况调查表对手术后的
营养状况进行评价。ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组术后指标分别
与各自术前指标相比，两组的血红蛋白含量显著高于

术前（Ｐ＜０．０５），ＩＲＡ组总蛋白含量也显著高于术前
（Ｐ＜０．０５）。可能原因是 ＳＴＣ患者术前身体状况较
差，其次是ＩＲＡ和ＣＲＡ手术改善了便秘症状，使营养
状况好转。ＩＲＡ组术后的血红蛋白和白蛋白含量显著
高于ＣＲＡ组术后（Ｐ＜０．０５），可能与ＩＲＡ组术后随访
时间较长有关，也可能与患者选择有关，但至少说明

ＩＲＡ组术后无贫血和肝功能不良。ＭＮＡ营养状况调
查表统计结果显示，ＩＲＡ组和ＣＲＡ组各指标得分均接
近判断标准的最高分，说明ＩＲＡ与ＣＲＡ手术改善了患
者营养状况。

　　ＩＲＡ组和 ＣＲＡ组 ＳＦ３６调查表的健康、情绪、疼
痛和自我感觉４个方面统计结果，以及术后社会生活
调查表统计结果表明，两组间差异无统计学意义（Ｐ＞
０．０５）。尽管如此，两组的健康状况、情绪问题对生活
的影响，以及对周围生活的感受３个指标的得分只有
最高分的６８．８％ ～８２．４％。两组社会生活的得分也
在８０％以下。说明 ＩＲＡ和 ＣＲＡ手术后的６３．９个月
和３３．２个月，健康状况和社会生活仍然受到不同程度
的影响。因此，尽管 ＳＴＣ手术改善了患者便秘症状，
但对其身体健康状况和社会生活有一定影响。

　　本研究通过回顾性分析，发现ＩＲＡ和ＣＲＡ手术后
的大便次数增多，随手术后时间延长而好转，行两种手

术后患者的营养状况无明显的影响，且有较高的手术

满意度。因此，尽管术后健康、情绪和自我感觉受到一

定影响，ＩＲＡ和 ＣＲＡ仍是治疗 ＳＴＣ较理想的手术方
式。进一步前瞻性的研究，能更加科学地评价 ＩＲＡ和
ＣＲＡ的手术疗效，为ＳＴＣ的外科资料选择合适的手术
方式提供更客观的依据。
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ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ综合征合并先天性多泪道系统异常１例

霍姝佳，杨　红　　（４０００３８重庆，第三军医大学西南医院全军眼科中心）

　　［关键词］　 ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ综合征；外中胚层异常；先天性多
泪道系统异常
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ｈｔｍｌ（２０１３０９１７）

　　ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ综合征是一种少见的先天性外中胚层异常，多
与Ｘ连锁 ＰＯＲＣＮ基因突变相关，临床诊断多基于特征性的眼
部、皮肤、牙齿畸形和骨改变［１－２］。其中眼部畸形包括小眼球、

无眼、眼缺损、斜视和眼球震颤等。而合并泪道系统异常的病

例罕有报道。目前，仅报道过２例ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ综合征合并泪小
管阻塞的病例［３－４］。我科２００９年６月收治了１例 ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ
综合征合并双侧先天性多泪道系统异常（包括泪囊瘘、鼻泪管

阻塞和泪囊炎），现报告如下。

１　临床资料

　　患儿，男性，６岁，因“双眼流泪、流脓６年”来我院。入院
后查体呈典型的ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ外观：毛发稀疏，眼部多处缺损、小
眼球、内斜视，双侧耳廓呈隆突耳畸形，上唇边界不规整，牙齿

不齐，背部皮肤呈线性缺损，左手六指畸形，右手和左足部并指

（图１Ａ，Ｃ～Ｇ）。左鼻翼部可见一菜花样肿块（图１Ａ），双侧隐
睾。运动及认知功能发育未见明显异常。胸部平片、脑部 ＣＴ
及血脂水平无明显异常。超声心动图示房间隔缺损及三尖瓣

和肺动脉瓣血液返流。家族史无特殊。母亲在孕期前３个月
内有反复呼吸道感染病史，并服用了感冒药（具体药物不详）。

孕期有染发史。足月顺产（出生体质量３ｋｇ）。生长发育较同
龄人明显延迟，就诊时身高１０５ｃｍ，体质量１４ｋｇ。内眦角与鼻
根部连线中点可见双侧异常泪囊瘘开口（图１Ｂ），开口处可见
流出物。泪囊检查示双侧鼻泪管阻塞和泪囊炎。行双侧泪囊

鼻腔吻合术和瘘管切除术，术中见泪囊黏膜粗糙。术后流泪、

流脓症状消失。
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Ａ：面部；Ｂ：内眦角与鼻根部连线中点（↑：示泪囊瘘开口）；Ｃ：眼底
（↑：示下方视盘缺损；：示视盘小凹）；Ｄ：牙齿；Ｅ：左手已行６指
畸形矫正术；Ｆ：左足；Ｇ：背部皮肤（↑：示过角化）
图１　ＧｏｌｔｚＧｏｒｌｉｎ综合征合并先天性多泪道系统异常患儿特征性

病变表现
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