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摘  要 

先天性肛门直肠畸形(anorectal malformations, ARMs)是新生儿最常见的消化道畸形，其可合并心脏、

泌尿系统及脊柱脊髓畸形等多系统异常。直肠末端位置及伴发瘘管情况是ARMs术前影像学评估的关键。

近年来，ARMs的术前影像学检查方法取得重要进展，已从仅评估直肠盲端高度发展到提供包括伴发瘘

管情况、肛周肌肉发育及合并其它系统畸形等在内的全面信息，现就不同影像学方法在ARMs术前评估

的应用价值及研究进展予以综述。 
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Abstract 
Congenital anorectal malformations (ARMs) are the most common gastrointestinal malformations 

http://www.hanspub.org/journal/acm
https://doi.org/10.12677/acm.2022.125559
https://doi.org/10.12677/acm.2022.125559
http://www.hanspub.org


袁鹏，王佚 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2022.125559 3867 临床医学进展 
 

in newborns, which can be combined with multiple system abnormalities, such as heart, urinary 
system and spinal cord malformations. The position of distal rectum pouch and the condition of 
associated fistula are the key of the preoperative imaging evaluation of ARMs. In recent years, the 
preoperative imaging examination methods of ARMs have made important progress. It has devel-
oped from only evaluating the height of the distal rectum pouch to providing comprehensive in-
formation including concomitant fistula, perianal muscle development and combined systematic 
malformations. This paper reviews the application value and research progress of different imag-
ing methods in the preoperative evaluation of ARMs. 
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1. 引言 

先天性肛门直肠畸形 (anorectal malformations, ARMs)是最常见的儿童消化道畸形，发病率约

1/5000~1/1500，男性患儿略多于女性，其可伴发泌尿系统、心脏及脊柱脊髓畸形等其它系统异常[1] [2]。
合适的手术方式是 ARMs 患儿取得良好远期预后的关键，其取决于 ARMs 伴发瘘管的情况及直肠盲端的

位置。其后仔细的会阴部查体结合影像学检查是 ARMs 术前评估的主要手段。本文简要介绍 ARMs 的最

新影像学诊断方法及其研究进展，为儿外科医师术前评估 ARMs 及选择手术方式提供帮助。 

2. ARMs 的病因及分型 

引起先天性肛门直肠畸形的病因尚不明确，但大多数学者认为 ARMs 是遗传与环境因素共同作用的

复杂多基因疾病[2]。于 1970 年制定的国际分类根据直肠盲端与肛提肌的关系将 ARMs 分为高、中、低

位三种病理类型[3]，直肠盲端位于肛提肌之上为高位畸形，位于肛提肌水平为中位畸形，低于肛提肌为

低位畸形。该分类对临床手术治疗方式选择有较大指导作用，但其种类繁多(共 27 种)，过于复杂，临床

上难以使用。1984 年 Wingspread 分类在 1970 国际分类的基础上将其简化，但其对临床手术方式选择及

预后功能评估帮助有限。现临床上多使用基于 ARMs 伴发瘘管情况进行分类的 2005 年 Krickenbeck 分型

[4] [5] [6]，该分类将相同病理类型归为一组，更加注重分类对临床治疗及预后随访的指导意义。 

3. X 线检查 

3.1. X 线平片 

在 1930 年由 Wangensteen 和 Rice 提出的倒立位 X 线摄片是最早应用于 ARMs 术前评估的影像学方

法[7]。其方法要求摄片前将患儿头向下倒置 2~3 min 使肠内气体与胎便交换而到达直肠末端，于体表肛

隐窝皮肤处固定一金属作为标记，以股骨大粗隆为中心、取髋关节屈曲 90˚体位以充分显示耻骨中心与骶

尾关节等解剖结构后于患儿吸气时曝光摄取 X 线正位片及侧位片。该方法可显示直肠末端气体影与金属

标志物影距离作为直肠盲端至肛隐窝皮肤的距离(Pouch-Perineum distance, P-Pe distance)从而估计直肠末

端的高度，亦可通过直肠末端显影与 PC 线(耻骨中点与骶尾关节连线)、I 线(过坐骨棘取 PC 的平行线)的
关系来判断 ARMs 的低位(低于 I 线)、中位(介于 I 线与 PC 线间)与高位(高于 PC 线)分型。但其摄片过程
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中患儿处于倒置体位可能有缺氧、呕吐及误吸等风险，故有学者于 1983 年提出俯卧侧位 X 片以取代倒

立位 X 片，其方法要求在患儿体表肛隐窝处放置金属标记物后将患儿取俯卧位、骨盆垫高数分钟后行侧

位片拍摄，诊断效果与倒立位 X 片无明显差异[8]，近年来已渐取代倒立位 X 线作为 ARMs 患儿生后的

常规检查方法。 
尽管 X 线平片具有方便、无创、直观、操作难度小等优点，其亦存在许多局限性。首先，其不能显

示 ARMs 患儿合并瘘管、其他系统发育异常(泌尿、心脏及脊髓等)及肛周肌肉发育等情况；其次，其受

时间因素影响较大，检查时间过早时患儿肠内气体尚未到达直肠盲端，而检查时间过晚则存在直肠盲端

充满胎便，均会使直肠盲端气体影较实际位置偏高，易使临床医生过高的估计患儿直肠盲端的位置及病

理分型。 
需注意的是，除了判断直肠盲端位置外，X 线亦可用于 ARMs 术前其它方面的评估。腹部平片可显

示患儿肠道梗阻的情况；脊柱摄片则可帮助判断患儿是否存在脊柱发育畸形，膀胱内的气体影或胎便钙

化影可作为 ARMs 合并尿道瘘的诊断依据。对骶尾骨的发育情况评估亦是 X 线的一大优势。“骶骨指数”

(sacral ratio, SR) [1]于 1995 年首先由 Albert Peña 教授提出用于评估 ARMs 远期排便功能。在骶尾骨正侧

位上，标记双侧髂骨最高点连线位 A 线，标记双侧骶髂关节下缘连线与 A 线的平行线为 B 线，过骶尾骨

显影最低点做 A、B 线的平行线为 C 线。计算 AB 线之间距离与 BC 线之间距离的比值即为 SR，正位片

测值记为正位骶骨指数(anteroposterior sacral ratio, APSR)，其正常值介于 0.52~1.18，平均值为 0.74；侧位

片测值记为侧位骶骨指数(lateral sacral ratio, LSR)，正常值为 0.52~1.18，平均值为 0.75 [9]。在此基础上，

后来有学者提出“骶骨曲率”(Sacral curvature, SC)用于术前评估 ARMs 分型的应用[10]，笔者不再赘述。 

3.2. X 线造影 

经瘘管造影多用于体表可发现明显瘘口，或已行一期结肠造瘘术、行二期肛门成形术前的 ARMs 患
儿。在新生儿期对 ARMs 患儿行体检时若发现会阴部或女性前庭区存在异常体表瘘管开口，则可在探针

探查瘘管走形及长度后导入导管、推注碘水行逆行瘘管造影，观察瘘管方向、长度及与直肠的关系。对

无体表瘘管开口的患儿亦可以通过尿道逆行造影后发现造影剂经瘘管充盈至直肠从而诊断尿道瘘，但此

种方法通常不能提供足够压力，造成直肠盲端不能充分充盈扩张，从而造成过高的判断直肠末端的位置，

故尿路逆行造影仅可以用于判断 ARMs 是否合并尿道瘘及观察尿路、膀胱情况，而不推荐用于对直肠盲

端高度的评估[1] [11]。经造瘘口加压造影是针对行一期肠造瘘术 ARMs 患儿二期肛门成形术前的常用影

像学方法。其通过将硅胶导尿管入远端造瘘口后以适当压力推注碘水造影剂至远端结肠充盈，在 X 线造

影直视下可充分显示患儿的直肠盲端位置(距体表肛隐窝处距离及与尾骨尖端关系)、伴发瘘管情况及造瘘

口远端结肠形态等信息，可有效帮助临床医师术前准确评估患儿病理分型及瘘管走形情况，选择合适手

术方式。但需注意的是，其在操作过程中有导致患儿肠穿孔风险，且压力控制受操作者自身经验影响较

大[12]。 

4. 超声检查 

超声具有无创、无辐射、不受体位影响的优点，被广泛应用于 ARMs 的术前评估。其主要依靠对比

直肠内与肠外盆底组织的回声差异来估计 ARMs 患儿直肠盲端位置，通过测直肠盲端至肛隐窝距离、判

断直肠盲端与耻尾线的关系以及探查 ARMs 患儿伴行瘘管情况来估计 ARMs 的病理分型[13] [14] [15] 
[16]。Hosokawa 等的研究建议将 10 mm 作为区分低位与中高位 ARMs 的 P-Pe 距离诊断界值，但需要注

意的是，不同的检查入路(经耻骨上入路、经会阴入路及尾骨下入路等)、检查时间、是否合并体表瘘管开

口及低出生体重等均可能导致超声测 P-Pe 间距值的变化[16] [17]。 
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超声亦具有受操作者主观技术水平影响较大、在检查过程中由于探头对皮肤的挤压可能造成测得直

肠盲端位置偏低、难以探及位置较高的直肠末端及瘘管情况等局限性[14] [15] [16]。目前亦有研究表明超

声亦可用于 ARMs 的术前瘘管造影以显示瘘管类型、长度及走向情况[18]。超声的另一优势在于其可用

于评估 ARMs 患儿是否合并心脏、泌尿及生殖等其它系统发育异常，且可以作为 ARMs 合并其它畸形的

长期随访评估指标。Peña 等建议在 ARMs 患儿肛门成形术后仍长期随访其肾脏超声等以评估泌尿系统发

育情况[1] [5]。 
产前超声检查亦能一定程度上显示胎儿是否合并 ARMs，但其诊断缺乏特异性。若胎儿宫内超声有

结肠扩张、肠腔/膀胱内钙化影、骶尾骨异常、脊柱脊髓畸形、肾积水、盆腔肿物、子宫阴道积液、泄殖

腔异常等影像时需警惕胎儿合并 ARMs 可能[1]。 

5. CT 检查 

CT 检查具有精确度高、成像清晰等优点，可用于评估 ARMs 患儿直肠盲端位置、肛门括约肌发育

状态、骶尾骨发育情况及术后肛门失禁的原因和类型等，CT 造影亦可以显示伴发瘘管类型及走向情况

[19]。但 CT 检查具有矢状面成像效果不佳、对软组织显影较差、辐射剂量较大等缺点，故未被广泛应用

于 ARMs 的术前诊断。 

6. MRI 检查 

随着 MRI 技术的不断更新，其在 ARMs 的诊断应用越来越广。MRI 具有软组织分辨度高、安全无

创、无辐射、多体位扫描观察等优点，可通过分辨直肠盲端肠壁组织与周围组织界限从而显示直肠盲端

位置，从而直观清晰地显示直肠盲端及相关肌肉系统来判定 ARMs 畸形的程度和类型。其亦可显示 ARMs
患儿肛周肌肉发育、骶尾骨畸形及是否合并骶前肿块、脊髓病变及泌尿系统发育异常等情况。Alves 等人

的研究显示经结肠远端造瘘口注水后行 MRI 检查可以准确显示 ARMs 患儿伴发瘘管情况，其检查准确性

与 X 线远端结肠造影检查无明显差异且具有无辐射的优点[20]，在 ARMs 的术前评估中具有独特优势。

同时 MRI 是 ARMs 患儿肛门成形术后排便功能评价的重要指标，其可以用于随访评估 ARMs 患儿肛门

成形术后的肛周肌肉及骶尾骨发育等情况，从而预测患儿远期排便功能[20] [21] [22]。MRI 亦可用于

ARMs 的产前诊断，其诊断价值优于产前超声检查，但其存在费用较高、检查时间长等局限，目前尚未

被广泛应用于 ARMs 的产前筛查。 

7. 小结及展望 

依据准确的术前诊断选择合适手术方式是先天性肛门直肠畸形(ARMs)患儿获得良好远期功能的关

键，其需依靠临床医生分析患儿病史、查体及影像学检查等资料后做出综合判断。随着影像检查方法的

进步，ARMs 患儿的术前影像学已从仅显示直肠盲端的高度，发展到能提供包括伴发瘘管情况、是否存

在骶尾骨、泌尿生殖系统、心脏及脊柱脊髓等其它系统异常等全方位信息，从而帮助外科医师以精确规

划复杂的肛门直肠重建手术。每种影像学方法都具有其独特的优势与相应的局限性，临床上需结合多种

检查方法结果做出最终判断。 
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