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·腹部影像学·

先天性巨结肠类缘病与先天性巨结肠的钡灌肠表现对照分析

严振辉，洪居陆，柳学国，李晓群

【摘要】　目的：对照分析先天性巨结肠类缘病（ＨＡＤ）与先天性巨结肠（ＨＤ）的钡灌肠（ＢＥ）表现，以提高对 ＨＡＤ的诊

断水平。方法：回顾性分析经病理证实的２２例 ＨＡＤ（ＨＡＤ组为研究组）的ＢＥ表现，并与２２例 ＨＤ（ＨＤ组为对照组）的

ＢＥ表现进行对照，分析两组间痉挛段、移行段出现概率、扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹角、２４ｈ后钡剂残留位置及概

率的差异。结果：ＨＡＤ组与 ＨＤ组间移行段出现概率、扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹角的差异均有统计学意义

（犘＝０．０１４，犘＝０．０００）；而痉挛段出现概率、２４ｈ后钡剂残留位置的差异均无统计学意义（犘＝０．２４０，犘＝０．１８５）。结论：

ＨＡＤ与 ＨＤ的ＢＥ表现类似；移行段较少出现、扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹角较大，可能有助于 ＨＡＤ诊断。

【关键词】　先天性巨结肠类缘病；先天性巨结肠；钡灌肠；儿童
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　　先天性巨结肠类缘病（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ′ｓｄｉｓｅａｓｅａｌ

ｌｉｅｄｄｉｓｏｒｄｅｒ，ＨＡＤ）是一组肠神经发育异常的疾病，

临床表现与先天性巨结肠（Ｈｉｒｓｃｈｓｐｒｕｎｇ′ｓｄｉｓｅａｓｅ，

ＨＤ）有诸多类似之处，但病理与 ＨＤ不同
［１］，术前易

误诊为 ＨＤ。ＨＡＤ与 ＨＤ的治疗方法不同
［２］，ＨＡＤ

一般是保守治疗至少６个月后症状无缓解再行手术治

疗，而ＨＤ首选手术治疗。术前正确诊断 ＨＡＤ，对手

术治疗效果及预后非常重要。ＨＡＤ术前诊断方法包

括直肠活检、钡灌肠（ＢＥ），肛管直肠压力测定（ＡＲＭ）

和直肠粘膜的乙酰胆碱酯酶（ＡＣｈＥ）反应
［３］。目前，

国内对ＨＡＤ的ＢＥ影像研究报道较少
［４］，且部分研究

结果不一致。本文拟回顾性对照分析经病理证实的

２２例ＨＡＤ和２２例ＨＤ的ＢＥ表现，以提高 ＨＡＤ的

诊断水平。

材料与方法

１．临床资料

将我院及佛山市第一人民医院２００７年１月－

２０１３年１２月期间，经病理证实的２２例 ＨＡＤ患儿作

为研究组（ＨＡＤ组，术前均误诊为 ＨＤ）；采用随机数

字表法选取同期经病理证实的２２例 ＨＤ患儿作为对

照组（ＨＤ组）。两组患儿的一般资料见表１。ＨＡＤ组

和ＨＤ组临床表现相似，多以胎粪排出延迟、反复腹胀、

便秘就诊，大便５～７ｄ一次，肛门指检小指进入肛门有

裹手感，直肠壶腹空虚无粪，拔指后可有气、粪排出。

２．ＢＥ检查方法

采用Ｐｈｉｌｉｐｓ数字胃肠机进行ＢＥ检查。硫酸钡

剂由生理盐水和硫酸钡粉调制，浓度２０％～３０％，一

次调制１００ｍＬ。经肛门插入细导管（用注射管自制）

后，使用５０ｍＬ注射器缓慢向细导管注入稀释钡剂

５０～１００ｍＬ，透视下钡剂完全进入结肠后，拔出导管。
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图１　男，９岁，出生后胎粪排出延迟，反复腹胀、腹痛、排便困难９年；肛门指检退指无粪便喷出；镜下病理示神经节细胞减少、

部分变性，符合 ＨＡＤ。超短痉挛段（短箭）和扩张段（长箭）之间无移行段；２４ｈ后复查ＢＥ示全部结肠内大量钡剂潴留；扩张段

与痉挛段之间肠壁夹角约１１３．６°。ａ）ＢＥ正位片；ｂ）ＢＥ侧位片；ｃ）２４ｈ后复查ＢＥ正位片。　图２　男，８岁，反复腹胀、排便

困难８年，加重２年；镜下病理示狭窄段见神经束，未见神经节细胞，扩张段可见神经节细胞及神经纤维，符合 ＨＤ。痉挛段（长

箭）和扩张段（短箭）之间见移行段（箭头）；２４ｈ后复查ＢＥ示直肠及乙状结肠见较多钡剂潴留；扩张段与移行段之间肠壁夹角

约６５．７°。ａ）ＢＥ正位片；ｂ）ＢＥ侧位片；ｃ）２４ｈ后复查ＢＥ正位片。

透视下点片，拍摄左、右侧位及仰卧位腹部平片，并于

２４ｈ后复查拍摄正、侧位腹部平片。

３．图像分析

将ＨＡＤ组和ＨＤ组的Ｘ线片从ＰＡＣＳ工作站以

ＤＩＣＯＭ３．０格式导出，存储于移动硬盘。由２名消化

系统影像诊断经验丰富的高年资医师，在不知病理结

果条件下，独立利用ＰｈｉｌｉｐｓＤＩＣＯＭＶｉｅｗｅｒ软件进行

图像分析，记录痉挛段、移行段出现概率、扩张段结肠

内径、扩张段与移行段／痉挛段扩张肠腔夹角及２４ｈ

后钡剂残留情况。结论不一致时，经过讨论协商达成

一致意见。

４．统计学分析

应用ＳＰＳＳ１７．０统计软件对数据进行处理。计量

数据用均数±标准差（狓±狊）表示，计数资料以率或百

分比表示。对计量资料行正态性检验及方差齐性检

验，方差齐时采用单因素方差分析；计数资料行卡方检

验或Ｆｉｓｈｅｒ′ｓ精确概率法；犘＜０．０５为差异有统计学

意义。

结　果

ＨＡＤ组与ＨＤ组的ＢＥ表现见图１、２，痉挛段、移

行段出现概率、扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹角

及结肠扩张情况见表１，２４ｈ后复查钡剂残留情况见表

２，ＨＡＤ组术后病理见表３。

表１　ＨＡＤ组与 ＨＤ组的一般资料及ＢＥ表现

ＨＡＤ组 ＨＤ组
统计量
及犘值

男：女 １８：４ １９：３ 犘＝１．０００

年龄（岁） ３．３±３．１ ２．２±２．３
犉＝２．０４２，
犘＝０．１６０

痉挛段出现概率 ７２．７％（１６／２２）９０．９％（２０／２２） 犘＝０．２４０

移行段出现概率 ４０．９％（９／２２）７７．３％（１７／２２）χ
２＝６．０１７，
犘＝０．０１４

扩张段结肠
内径（ｍｍ）

４７．６±１５．７ ４６．３±１８．８
犉＝０．０６８，
犘＝０．７９５

扩张段与移行段／痉
挛段之间肠壁夹角 １１６．１°±２４．３° ８４．５°±２０．７°

犉＝２１．５６５，
犘＝０．０００

表２　ＨＡＤ组与 ＨＤ组２４ｈ后复查钡剂残留情况

ＨＡＤ组
（例）

ＨＤ组
（例） 犘值

降结肠、乙状结肠及直肠 ５ １ ０．１９７
乙状结肠及直肠 ６ ５ １．０００
全结肠 １０ １１ ０．２９２
合计 ２１ １７ ０．１８５
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表３　ＨＡＤ组病理表现

病理类型 例数 百分比（％）

神经节细胞减少或伴变性 １７ ７７．３
神经节细胞发育不良 ３ １３．６
神经节细胞发育不良伴 ＨＤ ２ ９．１

讨　论

１．ＨＡＤ与ＨＤ临床、病理的区别与联系

ＨＤ临床较常见，发生率为１∶５０００活产婴儿，男

∶女为４∶１，常累及直肠和乙状结肠，可累及直肠和

乙状结肠外的结肠（２０％），极少累及全部结肠
［５］。

ＨＡＤ的临床表现与 ＨＤ类似，极易与 ＨＤ混淆，而病

理证实 ＨＡＤ肠壁有神经节细胞存在，只是该细胞发

育异常，故 ＨＡＤ曾被称为巨结肠同源病、假性巨结

肠、巨结肠特殊类型和巨结肠类似病等。随着病理学

技术的发展，目前认为 ＨＡＤ 并不少见，文献报道

ＨＡＤ占肠神经元异常（ＩＤｓ）的３６％～６８％
［６７］。武汉

同济医院报道的４２８例 ＨＡＤ中，男性占５８．２％；另

外，他们对ＨＡＤ与 ＨＤ患儿年龄进行比较发现，年龄

≤３岁的患儿中，ＨＤ 的发病率高于 ＨＡＤ，而年龄

＞３岁的患儿中，ＨＡＤ的发病率高于ＨＤ
［８］。

ＨＡＤ及ＨＤ临床表现均为出生后不排胎粪或排

出延迟，顽固性便秘进行性加重，腹部明显膨胀，可见

肠型及蠕动波，不用缓泻剂或塞肛不能排便等。ＨＡＤ

与 ＨＤ的病理特征为神经节细胞质与量发生变化。

１９９５年Ｓｃｈｒｌｉ提出规范肠神经分布异常标准术语的

建议，用ＩＤｓ作为任何肠神经（元）分布异常情况的统

称，包括：①无神经节细胞型，即 ＨＤ；②发育低下型

（包括节细胞未成熟和节细胞减少）；③发育不良型（包

括ＩＮＤＡ型和ＩＮＤＢ型）；④组合型。其中②～④３

型属于 ＨＡＤ。

ＨＡＤ临床症状及体征与 ＨＤ非常相似，术前诊

断极其困难。由于 ＨＡＤ与 ＨＤ治疗方法不同，ＨＡＤ

首选保守治疗而 ＨＤ首选手术治疗
［２］，术前能否正确

诊断，关系到治疗方案的制定及预后。因此，如何提高

ＨＡＤ术前诊断符合率，是目前研究的重点和难点。

２．ＨＡＤ诊断

直肠全层活检，是诊断 ＨＡＤ最有效的方法，但为

有创性检查，需在全身麻醉下进行，并可能有穿孔、出

血及感染等并发症，限制了其在临床中的应用。而非

侵入性诊断方法，如ＢＥ、ＡＲＭ 及 ＡＣｈＥ反应测定已

被广泛应用于临床。武汉同济医院小儿外科研究者认

为文献报道中ＢＥ、ＡＲＭ及ＡＣｈＥ反应对诊断ＩＤｓ的

敏感度和特异度的不一致，可能干扰儿科医生对ＩＤｓ

的诊断，使术前准确诊断更加困难［８］，于是他们综合考

虑３种方法的权重，制定了 ＨＡＤ和 ＨＤ的新鉴别诊

断评分系统，得到了较高的敏感度和特异度。评分标

准：①ＢＥ移行段：有１分，无０分；②ＡＲＭ：有１分，无

０分；ＡＣｈＥ反应测定：弱阳性１分，阳性２分，强阳性

３分。综合评分＜５分多为 ＨＡＤ，＞５分多为 ＨＤ。

３．ＨＡＤ影像表现

ＨＡＤ与ＨＤ的ＢＥ表现较为相似，常见表现为痉

挛段、移行段、近端结肠扩张及检查后一定时间内肠腔

钡剂残留；其他表现为透视下灌肠痉挛段肠管出现的

不规则收缩波等。本研究 ＨＡＤ与 ＨＤ痉挛段出现概

率分 别 为 ７２．７％ 和 ９０．９％，前 者 略 高 于 文 献

（４７．４％～６４．３％），而后者与文献相符（８５．１％～

９４．７％）；移行段出现概率分别为４０．９％和７７．３％，均

高于文献（７．１％～２１．１％和５．３％～６８．１％）
［４］。本

研究对ＨＡＤ和 ＨＤ的痉挛段及移行段出现概率统计

学分析结果显示，痉挛段出现概率在两组间差异无统

计学意义，而移行段出现概率在两者间差异有统计学

意义，与吴朔春等［４］研究结果不一致。在最新的ＨＡＤ

与ＨＤ鉴别诊断评分系统中
［８］，考虑移行段权重而不

考虑痉挛段权重，也间接支持了本研究的结果。本研

究对ＨＡＤ与 ＨＤ扩张段与移行段／痉挛段之间扩张

肠壁夹角进行统计学分析显示，两者间差异有统计学

意义，说明ＨＡＤ扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹

角更大。

ＨＡＤ与ＨＤ患者的排粪功能均较差，检查后多

数患者有钡剂残留现象。本研究 ＨＡＤ与 ＨＤ患者

２４ｈ后钡剂残留出现概率分别为９５．５％和７７．３％，经

统计学分析，两者间差异无统计学意义，与文献报道相

符［４］。本研究还发现，ＨＡＤ与 ＨＤ的扩张段结肠内

径的差异无统计学意义。

综上所述，ＨＡＤ术前诊断需要综合多种检查方

法，而ＢＥ痉挛段与扩张段之间的移行段出现概率低、

扩张段与移行段／痉挛段之间肠壁夹角较大，有助于

ＨＡＤ的诊断。
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本刊可直接使用的医学缩略语

　　医学论文中正确、合理使用专业名词可以精简文字，节省

篇幅，使文章精炼易懂。现将放射学专业领域为大家所熟知的

专业名词缩略语公布如下（按照英文首字母顺序排列），以后本

刊在论文中将对这一类缩略语不再注释其英文全称和中文。

ＡＤＣ（ａｐｐａｒｅｎｔｄｉｆｆｕｓｉｏｎｃｏｅｆｆｉｃｉｅｎｔ）：表观扩散系数

ＡＬＴ：丙氨酸转氨酶；ＡＳＴ：天冬氨酸转氨酶

ＢＦ（ｂｌｏｏｄｆｌｏｗ）：血流量

ＢＯＬＤ（ｂｌｏｏｄｏｘｙｇｅｎａｔｉｏｎｌｅｖｅｌｄｅｐｅｎｄｅｎｔ）：血氧水平依赖

ＢＶ（ｂｌｏｏｄｖｏｌｕｍｅ）：血容量

ｂ：扩散梯度因子

ＣＡＧ（ｃｏｒｏｎａｒｙａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ）：冠状动脉造影

ＣＰＲ（ｃｕｒｖｅｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ）：曲面重组

ＣＲ（ｃｏｍｐｕｔｅｄｒａｄｉｏｇｒａｐｈｙ）：计算机Ｘ线摄影术

ＣＴ（ｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ）：计算机体层成像

ＣＴＡ（ｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ）：ＣＴ血管成像

ＣＴＰＩ（ＣＴｐｅｒｆｕｓｉｏｎｉｍａｇｉｎｇ）：ＣＴ灌注成像

ＤＩＣＯＭ （ｄｉｇｉｔａｌｉｍａｇｉｎｇａｎｄｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎｉｎｍｅｄｉｃｉｎｅ）：

医学数字成像和传输

ＤＲ（ｄｉｇｉｔａｌｒａｄｉｏｇｒａｐｈｙ）：数字化Ｘ线摄影术

ＤＳＡ（ｄｉｇｉｔａｌｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ）：数字减影血管造影

ＤＷＩ（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｉｎｇ）：扩散加权成像

ＤＴＩ（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｔｅｎｓｏｒｉｍａｇｉｎｇ）：扩散张量成像

ＥＣＧ（ｅｌｅｃｔｒｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）：心电图

ＥＰＩ（ｅｃｈｏｐｌａｎａｒｉｍａｇｉｎｇ）：回波平面成像

ＥＲＣＰ（ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｒｅｔｒｏｇｒａｄｅｃｈｏｌａｎｇｉｏｐａｎｃｒｅａｔｏｇｒａｐｈｙ）：

经内镜逆行胰胆管造影术

ＥＴＬ（ｅｃｈｏｔｒａｉｎｌｅｎｇｔｈ）：回波链长度

ＦＬＡＩＲ（ｆｌｕｉｄａｔｔｅｎｕａｔｉｏｎｉｎｖｅｒｓｉｏｎｒｅｃｏｖｅｒｙ）：快速小角度

激发反转恢复

ＦＬＡＳＨ （ｆａｓｔｌｏｗａｎｇｅｌｓｈｏｔ）：快速小角度激发

ＦＯＶ（ｆｉｅｌｄｏｆｖｉｅｗ）：视野

ＦＳＥ（ｆａｓｔｓｐｉｎｅｃｈｏ）：快速自旋回波

ｆＭＲＩ（ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ）：功能磁共

振成像

ＩＲ（ｉｎｖｅｒｓｉｏｎｒｅｃｏｖｅｒｙ）：反转恢复

ＧｄＤＴＰＡ：钆喷替酸葡甲胺

ＧＲＥ（ｇｒａｄｉｅｎｔｅｃｈｏ）：梯度回波

ＨＥ染色：苏木素伊红染色

ＨＲＣＴ（ｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎＣＴ）：高分辨率ＣＴ

ＭＰＲ（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ）：多平面重组

ＭＩＰ（ｍａｘｉｍｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ）：最大密（强）度投影

ＭｉｎＩＰ（ｍｉｎｉｍｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ）：最小密（强）度投影

ＭＲＡ（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ）：磁共振血管成像

ＭＲＩ（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ）：磁共振成像

ＭＲＳ（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏｐｙ）：磁共振波谱学

ＭＲＣＰ（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｃｈｏｌａｎｇｉｏｐａｎｃｒｅａｔｏｇｒａｐｈｙ）：磁

共振胰胆管成像

ＭＳＣＴ（ｍｕｌｔｉｓｌｉｃｅｓｐｉｒａｌＣＴ）：多层螺旋ＣＴ

ＭＴＴ（ｍｅａｎｔｒａｎｓｉｔｔｉｍｅ）：平均通过时间

ＮＥＸ（ｎｕｍｂｅｒｏｆｅｘｃｉｔａｔｉｏｎ）：激励次数

ＰＡＣＳ（ｐｉｃｔｕｒｅａｒｃｈｉｖｉｎｇａｎｄｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎｓｙｓｔｅｍ）：图像

存储与传输系统

ＰＣ（ｐｈａｓｅｃｏｎｔｒａｓｔ）：相位对比法

ＰＥＴ（ｐｏｓｉｔｒｏｎｅｍｉｓｓｉｏｎｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ）：正电子发射计算机

体层成像

ＰＳ（ｓｕｒｆａｃｅｐｅｒｍｅａｂｉｌｉｔｙ）：表面通透性

ＲＯＣ曲线（ｒｅｃｅｉｖｅｒｏｐｅｒａｔｉｎｇｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｃｕｒｖｅ）：受试者

操作特征曲线

ＳＰＥＣＴ（ｓｉｎｇｌｅｐｈｏｔｏｎｅｍｉｓｓｉｏｎｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ）：单

光子发射计算机体层摄影术

ＰＷＩ（ｐｅｒｆｕｓｉｏｎｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｉｎｇ）：灌注加权成像

ＲＯＩ（ｒｅｇｉｏｎｏｆｉｎｔｅｒｅｓｔ）：兴趣区

ＳＥ（ｓｐｉｎｅｃｈｏ）：自旋回波

ＳＴＩＲ（ｓｈｏｒｔｔｉｍｅｉｎｖｅｒｓｉｏｎｒｅｃｏｖｅｒｙ）：短时反转恢复

ＴＡＣＥ（ｔｒａｎｓｃａｔｈｅｔｅｒａｒｔｅｒｉａｌｃｈｅｍｏｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ）：经导管

动脉化疗栓塞术

Ｔ１ＷＩ（Ｔ１ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｅ）：Ｔ１ 加权像

Ｔ２ＷＩ（Ｔ２ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｅ）：Ｔ２ 加权像

ＴＥ（ｔｉｍｅｏｆｅｃｈｏ）：回波时间

ＴＩ（ｔｉｍｅｏｆｉｎｖｅｒｓｉｏｎ）：反转时间

ＴＲ（ｔｉｍｅｏｆｒｅｐｅｔｉｔｉｏｎ）：重复时间

ＴＯＦ（ｔｉｍｅｏｆｆｌｉｇｈｔ）：时间飞跃法

ＴＳＥ（ｔｕｒｂｏｓｐｉｎｅｃｈｏ）：快速自旋回波

ＶＲ（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ）：容积再现

ＷＨＯ（ＷｏｒｌｄＨｅａｌｔｈＯｒｇａｎｉｚａｔｉｏｎ）：世界卫生组织

ＮＡＡ（Ｎａｃｅｔｙｌａｓｐａｒｔａｔｅ）：Ｎ乙酰天门冬氨酸

Ｃｈｏ（ｃｈｏｌｉｎｅ）：胆碱

Ｃｒ（ｃｒｅａｔｉｎｅ）：肌酸 （本刊编辑部）
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