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·述评·

重视对儿科慢性假性肠梗阻的认识和处理

蔡　 威

【摘要】 　 假性肠梗阻是指肠道虽然不存在机械性梗阻，但从功能上无法推动肠道内容物前进的一
种病症。 非新生儿期发病的患者症状持续 ６ 个月以上则可被诊断为慢性假性肠梗阻（ｃｈｒｏｎｉｃ ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ
ｐｓｅｕｄｏｏｂｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＣＩＰＯ）。 虽然本病较为罕见，但是因为病情非常严重，病人往往不能维持正常的经口
营养，继而导致严重的营养不良，且儿科 ＣＩＰＯ患者的病情较成人更加严重。 因此，本文将围绕 ＣＩＰＯ的
病因、临床特点、诊断及治疗进行介绍，以进一步提高儿科医生对该疾病的认识和处理能力。
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　 　 假性肠梗阻是指肠道本身从功能上无法推动肠道内容物前进，但并不存在机械性梗阻的一种情况。 如
果出生时即发病，症状通常会持续 ２ 个月以上，而非新生儿期发病的患者则需症状持续 ６ 个月以上才可被诊
断为慢性假性肠梗阻（ｃｈｒｏｎｉｃ ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ ｐｓｅｕｄｏｏｂｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＣＩＰＯ） ［１］ 。 所有 ＣＩＰＯ 患者均累及小肠，部分病人
的食管、胃、十二指肠、结肠也会受到一定影响。 虽然本病较为罕见，但是因为病情非常严重，病人往往不能

维持正常的经口营养，继而导致严重的营养不良，据不完全统计，儿科 ＣＩＰＯ 患者中约 １５％最终出现肠功能
衰竭［２］ 。 此外，儿科 ＣＩＰＯ患者的病情较成人更加严重，１ 岁以内死亡率极高，总死亡率为 １０％～ ４０％ 。 本文
将围绕 ＣＩＰＯ的病因、临床特点、诊断及治疗进行介绍，以进一步提高儿科医生对该疾病的认识和处理能力。

一、ＣＩＰＯ病因
虽然少数成人 ＣＩＰＯ病例已明确继发于代谢性疾病（如糖尿病）或自身免疫性疾病（如系统性红斑狼

疮），但儿科病患更多为先天性，并常常累及膀胱等肠道外器官。 本病多为散发，但也有常染色体显性、常染

色体隐性及 Ｘ连锁遗传的报道。 随着全外显子扫描等分子医学技术的发展，已找到许多 ＣＩＰＯ 亚类的相关
基因，如 ＡＣＴＧ２ 基因与巨膀胱小结肠肠蠕动不良综合征（ｍｅｇａｃｙｓｔｉｓ ｍｉｃｒｏｃｏｌｏｎ ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ ｈｙｐｏｐｅｒｉｓｔａｌｓｉｓ ｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ，ＭＭＩＨＳ）存在关联性［３］ 。

临床上对于病因的诊断一般依赖于病理结果，而肠壁全层活组织检查有助于正确诊断 ＣＩＰＯ 及其病理
损害程度。 由于 ＣＩＰＯ为肠道动力异常疾病，因此所有影响收缩功能的因素均可能引起 ＣＩＰＯ。 ＣＩＰＯ的主要



-346- 临床小儿外科杂志   2019 年 5 月第 18 卷第 5 期  J Clin Ped Sur, May 2019, Vol.18, No.5

病理基础包括神经病变、平滑肌病变、间质细胞（ ＩＣＣｓ）病变以及炎症细胞浸润等，可单独或混合存在。 其中
神经病变无论在成人还是儿科 ＣＩＰＯ中均更为常见，但是平滑肌病变所造成的 ＣＩＰＯ病情往往更加严重。

根据 ２０１０ 年 Ｇｕｔ发表的肠道神经肌肉疾病病理分类可知，先天性 ＣＩＰＯ的主要病理改变包括无神经节
细胞、神经节细胞减少、神经退行性变、固有肌层结构异常和平滑肌退行性变性；也有可能出现 Ｂ 型肠神经
元发育不良（ ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ ｎｅｕｒｏｎａｌ ｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＩＮＤ）、神经化学物质异常、神经元不成熟以及 ＩＣＣｓ异常［４］ 。 而继发

性 ＣＩＰＯ的病理改变除神经、肌肉的退行性改变外，还包括炎症细胞造成的神经和肌肉损害。 该研究对于上
述每个病理改变都制订了详细数量或质量上的标准，比如 ＩＮＤ必须符合 ＨＥ或 ＬＤＨ染色结果阳性、２５ 个黏膜
下神经节中超过 ２０％出现 ８个以上的神经元等，而且这仅仅是病理形态层面的标准，并未纳入疾病诊断范畴。

二、ＣＩＰＯ临床特点
儿科 ＣＩＰＯ患者大多在出生时或 １ 岁之内发病，但许多患儿在产前已经出现征象，孕晚期即可出现极度

扩张的肠段。 如果合并泌尿道病变，通过产前超声或 ＭＲＩ 都可以发现巨大的膀胱，严重者可合并输尿管扩
张及肾盂积水。 患儿出现反复感染、发热等均提示病情恶化，如合并泌尿道病变、肠旋转不良、短肠综合征

及肌源性 ＣＩＰＯ等则提示预后不良。 虽然 ＣＩＰＯ 主要表现为肠梗阻症状，但是在肠道细菌过度生长繁殖后，
患者常常出现便秘、部分梗阻和腹泻交替的情况。 接受过多次手术后，肠粘连等并发症可能会造成机械性

肠梗阻，这一点在 ＣＩＰＯ患者中需要警惕。 造成死亡的主要原因则包括长期静脉营养、手术并发症、肠道细
菌过度生长后出现感染性休克等。

三、ＣＩＰＯ诊断
诊断 ＣＩＰＯ主要依靠病史，并结合影像学检查结果。 对于 ＣＩＰＯ疑似病例，首先要排除肠道器质性梗阻，

再探究可能的致病原因以及存在的并发症。

影像学检查对于诊断 ＣＩＰＯ非常重要。 其中腹部平片可以见到典型的肠梗阻征象（如扩张的肠段伴多
个液平）。 此外，建议所有 ＣＩＰＯ疑似病例行全小肠显影（ ｓｍａｌｌ ｂｏｗｌ ｆｏｌｌｏｗ ｔｈｒｏｕｇｈ，ＳＢＦＴ），除了可以排除机
械性梗阻，还可能发现肠旋转不良或传输速度减慢的现象，但是不能用造影结果作为判断传输速度的依据。

ＣＴ及ＭＲＩ则可以排除是否存在肠道外部压迫情况，多排螺旋 ＣＴ和肠道ＭＲＩ检查能更有效地评估肠壁粘连
情况。 当患者出现泌尿道症状时，应进行静脉尿路造影以明确是否合并泌尿系统异常。

食管和结肠测压可以评估病变范围，因此直肠测压及直肠活检对排除巨结肠意义重大。 而小肠测压可

以区分梗阻的性质为器质性还是功能性，并有助于区分病理机制，所以对所有怀疑为 ＣＩＰＯ 的患儿均应进行
小肠测压。 持续时间不等的不协调性收缩通常提示为神经源性 ＣＩＰＯ，而基础运动模式的整体节律正常但压
力波幅明显下降是肌源性 ＣＩＰＯ的特点，小肠机械性梗阻则表现为长时间同步收缩或簇状爆发性收缩波。

实验室检查方面，ＣＩＰＯ患者除了要定期检测肠衰竭病人的常规监测项目（营养学、肝功能指标）外，炎
症指标及抗神经自身抗体的检测有助于明确某些继发性 ＣＩＰＯ的原因。

ＣＩＰＯ患者进行病理检查时，如有可能应尽量取得扩张段及非扩张肠段的肠壁全层进行活检。 除常规染
色外，针对神经、肌肉、炎症及 ＩＣＣｓ的免疫组化检查也是非常必要的。

四、ＣＩＰＯ治疗
目前 ＣＩＰＯ仍缺乏有效且特异的治疗手段，治疗目标主要是改善营养状况、缓解症状、防治感染；如为继

发性，则需要积极治疗原发病，而最主要的目标是提高患儿生活质量。 因为儿科病患正处于生长发育阶段，

随着营养状况的改善，部分病人肠道动力情况将有所改善，营养支持可能是 ＣＩＰＯ最重要的治疗手段。
（一）营养支持

儿科 ＣＩＰＯ患者营养不良情况较成人更加严重，所有病人都应该由专业的营养医师进行营养评估，ＣＩＰＯ
的营养支持原则和其他类型的肠衰竭相似。 肠内营养对于肠道动力仍部分健全的患儿来说可作为首选，但

是如果病变累及大部分小肠时，肠内营养很难耐受，此时肠外营养就显得至关重要。 但是要注意长期使用

全肠外营养可能出现的肝功能损害及其相关并发症（如胰腺炎）。 特别是当患儿年龄小于 ２ 岁、存在肌源性
病变、合并短肠综合征时，并发症的发生风险会进一步增加。 国外近年来开展的家庭肠外营养干预明显提

高了患儿的生存机率，且未降低患儿的生活质量［５］ 。

（二）药物治疗
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ＣＩＰＯ药物治疗的目的是控制症状，避免并发症的出现。 由于 ＣＩＰＯ需要解决的核心问题是肠道动力的降
低，所以临床经常使用促肠动力药物来改善肠道动力，但因为具体的发病机制可能存在个体间差异，所有的药

物仅在散在病例中有效。 红霉素是儿科常用的促肠动力药物，它能特异性激动近端胃肠道胃动素受体，进而促

进胃窦收缩及胃排空，但是红霉素仅在少数病例中有效，并且易出现快速耐药的现象。 其他药物如新斯的明、

多潘立酮、奥曲肽等整体效果均不够理想，儿科 ＣＩＰＯ中唯一相对比较有效的药物是西沙比利，但由于肠外副作
用比较明显，目前国内儿科并无应用。 所以有限的研究资料使得目前儿科 ＣＩＰＯ并无推荐用药［６］ 。

抑制肠道细菌过度生长对于儿科 ＣＩＰＯ 防治非常重要，推荐使用周期循环抗生素疗法来对其进行治疗
或预防。 激素类或其他免疫抑制药物则更适合于确诊为炎症性神经炎所致的 ＣＩＰＯ患者。

（三）手术治疗

手术治疗对 ＣＩＰＯ效果有限，甚至可能加重病情，所以患者必须经过谨慎、严格的筛选后才能考虑接受
手术治疗。 特别对于伴有巨大膀胱的患者，手术则更要谨慎。 儿科 ＣＩＰＯ 患者接受手术的主要目的是排除
机械性梗阻、明确病因、缓解症状以及开放肠内营养通道。 由于 ＣＩＰＯ 病变一般会累及整个消化道，所以很
少有病人能通过肠切除术达到完全治愈的目的［２］ 。 为防止肠衰竭和（或）肠外营养并发症，同时为日后肠移

植保留腹腔容量，应严格避免切除小肠。 如果进行手术，应该进行肠壁全层活检以帮助明确病理基础。

胃 ／空肠造瘘及肠道造瘘可以有效降低腹胀、呕吐的发生率，并且提供一个可能的肠内营养途径。 腹胀
症状减轻后可明显改善消化道的运送能力，从而降低住院率和手术率。 国外资料显示，虽然近年来移植技

术不断发展，但目前 ＣＩＰＯ病患在小肠移植或多器官联合移植后，５ 年生存率仍然只有 ５０％左右，可能与移
植前患者自身具备的一些特征有关，所以移植中心在患者出现严重并发症之前应该彻底仔细地评估各个病

例，对其预后状况进行初步的预测［２］ 。

（四）其他治疗

胃肠起搏、肉毒杆菌毒素、针灸、草药等其他一系列的治疗方案目前尚未得到研究的证实，仅有少量病

例报告，故本质上仍属于经验治疗。

综上所述，儿科 ＣＩＰＯ的诊治需要多学科合作，产前、产后的仔细检查可有效防止误诊和漏诊，严格把握
手术指征可有效避免不必要的手术，术中应尽量取得全层活检结果以充分了解病情，个体化的营养支持有

助于提高患者的生存率和生活质量。
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