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Abstract
Esophageal atresia with or without tracheo-
esophageal fistula (EA/TEF) is a congenital life-

■背景资料
随着诊疗方法和
技术的发展与提
高 ,  食 管 延 期 一
期吻合术、食管
替 代 术 和 胸 腔
镜 技 术 等 的 应
用 不 仅 使 长 段
型 先 天 性 食 管
闭锁(esophageal 
atresia, EA)得以
治疗, 而且手术存
活率达到了较高
的水平, 但在积累
越来越多长段型
E A / 气 管 食 管 瘘
(tracheoesophageal 
fistula, TEF)成功
修复经验的同时, 
与之有关的术后
并发症也增多, 因
此, 必须重视长段
型根治手术的选
择和术后并发症
的处置.

threatening malformation which requires surgical 
repair, but it is still a challenge for patients 
and surgeons because of EA itself, possible 
combined severe deformities, and surgical risk. 
Thanks to the development and improvement 
of diagnostic and therapeutic methods and 
techniques, especially the progress achieved in 
preoperative EA diagnosis, successful surgery 
for long-gap EA/TEF, and the application of 
thoracoscopic technology, the survival rate 
after surgery has reached 95%. However, the 
possible postoperative complications and its 
managements should not be ignored. 
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摘要
食管闭锁并气管食管瘘(esophageal atresia 
with or without tracheoesophageal fistula, EA/
TEF)是一种需要手术修复的威胁生命的先
天畸形, 但不论是食管闭锁本身、可能存在
的严重合并畸形还是手术的实施, 仍是对患
儿和医者的考验和挑战. 随着诊疗方法和技
术的发展与提高, 尤其是术前对EA的分型
诊断、长段缺失型手术成功的积累增多及
胸腔镜技术的应用等均取得进展, 手术存活
率已达到95%, 但术后并发症及其处置仍需
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或虽食管腔连续即未闭锁但存在TEF, 通常将

EA/TEF分成5型: Ⅰ型即食管腔不连续, 闭锁

上下端各形成盲端, 无TEF; Ⅱ型即闭锁的食

管上端与气管相通, 下段呈盲端; Ⅲ型即食管

上段为盲端而下端与气管相沟通; Ⅳ型即闭锁

食管的上、下端分别与气管相沟通; Ⅴ型虽无

EA但存在TEF, 又称H型. 其中Ⅲ型最为常见, 
占总数的90%左右, 另外4型仅为总数的10%左

右[6]. Ⅰ型因无TEF, Ⅱ型虽有瘘但吞咽的气体

均不能进入胃肠道, 因而生后腹部不膨隆, 摄
腹部X线平片可无气体影, 其他各型均可见腹

部膨隆且腹部X线平片可见气体影. 
各型EA/TEF均需手术才能矫治, 但手术

前明确食管缺失段的距离是非常重要的, 便于

根据缺失段的长短选择手术方式和是否分期

手术, 因此又根据食管缺失段的长度分为缺失

<2.0 cm并可一期吻合的短段型、缺失2.0-3.5 cm
的长段型和>3.5 cm的超长段型[7], 后二者的手

术修复较为困难且治疗周期较长, 可选择延

期一期吻合、二期修复或食管替代术. 经鼻

(口)胃管造影可明确EA/TEF的诊断和初步分

型, 但难以得知食管缺失段的长度, 以往多在

剖胸探查和胃造瘘的基础上同时经胃管和造

瘘管注射造影剂摄X片, 可准确测量食管显影

两盲端间的距离, 现在鼻(口)胃管造影的基础

上通过高分辨率B超和多层螺旋CT(multisliecs 
helieal CT, MSCT)三维重建及容积再现技术能

显示食管缺失段的长度[8,9], 因此, 术前有条件

应作MSCT扫描, 既无创也准确. 

2  EA/TEF手术的策略

随着术前EA/TEF分型诊断技术和对食管缺失

段长度测量准确性的提高, 以往常规将胃造瘘

术作为分期一期手术已不再常规推荐, 因为多

数EA/TEF均能一期修复, 但是EA/TEF常合并

其他畸形或为早产儿、低体质量儿或极低体

质量儿, 或因生后不能及时作出EA/TEF的诊

断并采取恰当有效的护理指导, 导致发生吸入

性肺炎等, 这些因素都将使治疗的决策和实施

变得更加困难. 尽管随着诊疗措施的增加和技

术的提高, 体质量和肺炎已不再是影响预后的

重要因素, 但低体质量伴有严重心血管畸形者

却是与手术成活率关系较为紧密的因素, 尤其

是体质量<1500 g且合并严重的心血管畸形者, 
手术存活率降低, 生存质量也较差[10,11]. 

不断得到重视.  
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核心提要: 食管闭锁(esophageal atresia, EA)是
一种需要手术修复的威胁生命的先天畸形, 尤
其长段食管缺失的EA往往需要多次手术且修

复难度大、并发症多, 手术前明确闭锁类型和

闭锁段长短对决策根治手术方式和减少并发症

有重要意义. 
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0  引言

先天性食管闭锁(esophageal atresia, EA)并不罕

见, 在出生活婴中的发生率为1/(1500-5000)[1,2], 
可单独存在, 但多同时存在闭锁远端或近端气

管食管瘘(tracheoesophageal fistula, TEF), 即
EA/TEF. 这是一种威胁生命的畸形, 不仅因为

EA/TEF本身及其可能的合并畸形, 也因为手

术介入和可能发生的致命并发症, 所以, 手术

治疗该病不仅是对医者的考验, 更是对生命的

挑战, 在过去的60年里, 手术存活率逐渐提高, 
现已超过90%, 部分发达地区已超过95%[3-5], 
而时至今日能否实施EA/TEF手术仍然是小儿

外科实力和技术水平的标志. EA/TEF的诊断

已多无问题但对术前分型的认识上仍有差异, 
而对不同类型的EA/TEF手术经验也各异, 尤
其是对长段缺失型闭锁, 术后转归尤其是远期

随访结果尚有待完善. 

1  进行术前EA/TEF分型诊断的重要性

通常根据病史、临床表现和鼻(口)胃管造影

可确立EA/TEF的诊断. 对于孕中后期羊水过

多、生后喂养困难和口溢泡沫等就应怀疑存

在EA的可能, 发现新生儿腹部不膨隆且放置

胃管受阻不能到达胃并抽得胃液时, 存在EA
的可能性很大, 经胃管注射造影剂摄X片即可

确诊并能初步分型. 
食管腔不连续即为EA, 可合并或无TEF, 

吴学东. 先天性食管闭锁并气管食管瘘的诊断与治疗现状

2016-12-08|Volume 24|�ssue 34|WCJD|www.wjgnet.com 4538

■研发前沿
EA的分型基于是
否存在TEF, 但EA
段长短与手术方
式选择和手术效
果关系密切, 尤其
以长段缺失型手
术难度大且并发
症多. 因此, 本文
聚焦术前分型诊
断和对EA段的测
量及长段型EA根
治手术的决策. 

■相关报道
在对EA段的术前
测 量 中 ,  苏 鹏 俊
等和汪松等分别
描述了高频超声
和多层螺旋CT的
应 用 及 结 果 ,  而
郑珊等、黄金狮
等和H u h等分别
报 道 长 段 型 E A
手术治疗中延期
一期吻合中内或
外牵引的应用和
胸腔镜技术的应
用 ;  Schneider等
和C h a n g等报告
了法国和韩国EA
术后近期的随访
结果, 而Kovesi等
及Huynh-Trudeau
等均分别报告了
远 期 甚 至 到 成
人 的 随 访 结 果 ; 
Maghsoudlou等报
告了食管干细胞
的研究结果. 
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食管本身是修复EA/TEF最好的材料[6], 一
期或延期一期吻合术应作为首选的修复方式. 
对于绝大多数Ⅲ型(包括ⅢA和ⅢB两个亚型)
均可在结扎并修补TEF后作食管一期吻合术尤

其是食管缺失段<1.5 cm的ⅢB型, 大部分ⅢA
型和部分长段型可经努力后一期吻合即食管

延长吻合或延期一期吻合术, 均有相应成功的

经验值得借鉴, 有游离食管延长、近端食管瓣

翻转、食管肌层螺旋切开延长等, 对于经游离

后仍难以进行吻合者, 内牵引或外牵引1 wk后
再吻合即延期一期吻合术也有成功的经验[12-14]. 
Ⅲ型中ⅢB型多见, 缺失段短, 可直接吻合, 对
吻合口的血供影响较小且吻合张力不大, 术后

发生并发症较少, 生活质量较高, 但对于缺失

段>1.5 cm者或经延长后的吻合仍有张力者, 发
生吻合口瘘或狭窄的机会增加. 当然, 除了吻

合口血供和张力外, 吻合技术是最为重要的防

止吻合口瘘和狭窄的措施, 通常采用的是黏膜

对黏膜的一层吻合, 进行二层吻合者, 瘘和狭

窄的机会增加[1,3,15]. 有的作者报告通过闭锁两

盲端交叉“+”字切开后嵌合吻合法对预防狭

窄是有帮助的[16]. 
对于超长段型难以作一期或延期一期吻

合者可选择分期手术或食管替代术[17]. 分期手

术中, 一期完成胃造瘘并经肠营养, 食管上端

持续牵引, 术后采取头低脚高位刺激食管生长, 
加强营养支持并积极预防吸入性肺炎, 8 wk后
再行食管吻合术或食管替代术[12], 这可降低新

生儿期手术的风险, 不仅手术安全而且术后并

发症也相对较少; 食管替代材料可根据术者经

验选择管状胃、全胃、结肠、小肠或回盲部

进行替代[18]. 由于长段型手术修复困难, 除进

行延期一期吻合或自身器官替代外, 组织工程

食管将可能是解决该问题的努力方向, 目前已

有作者[19]开始研究食管干细胞的分离、培养, 
但仍处于探索阶段, 一旦获得成功, 将给长段

型EA的修复更多选择. 
另有作者报道[20]一种特殊类型即闭锁近

端食管盲端缺失并气管远端食管瘘, 但尚未

看到对此类型EA修复成功的报道, 当然, 先作

TEF修补和胃造瘘并进行肠内营养是挽救患儿

生命的必要措施. 
随着腔镜技术的发展和应用越来越广泛, 

胸腔镜下食管吻合术已应用于各型E A的修

复, 其中在长段型修复中的应用已凸显微创

的优势[13,21,22]. 
尽管食管本身是最理想的修复EA的材料, 

也有越来越多的分期或延期一期吻合成功修

复长间隙EA的报道, 但长间隙EA术后狭窄的

机会较多, 切除狭窄段后仍可能再狭窄[23], 而
且发生胃食管反流、吞咽困难等其他并发症

的机会也增多, 因此, 针对食管缺失达到或超

过6个椎体的超长段EA根治手术的选择, 除了

术者的经验和可利用的便利条件外, 食管替代

术可能在提高手术效果和远期生存质量上更

有优势.

3  术后并发症和处置

文献报道术后并发症的发生率差异较大, 包
括结构性和功能性的问题, 但吻合口瘘和狭

窄仍是围手术期和1年内主要、重要而且需要

进行处置的并发症, 其他并发症如胃食管反

流等仅极少数需要手术介入[3,24-28], 随着全静

脉肠外营养和经空肠营养管肠内营养支持的

进展 [29], 未继发胸腔感染的吻合口瘘已不再

是威胁生命的并发症, 但由于长段型EA修复

成功的病例积累逐渐增多, 食管延长吻合术

的应用等, 术后食管狭窄的报道也增加, 其中

端端吻合术后吻合口狭窄的发生率较食管胃

管吻合者多[3,6,30], 而这仍是影响生活质量并需

要积极处理的问题. 
食管扩张术是被普遍采用处置术后食管

狭窄的方法, 该方法不仅需要频繁实施, 而且

痛苦较明显 ,  也由于操作技巧问题 ,  食管穿

孔、TEF复发等时有发生[31,32], 内镜下超声和

食管扩张不仅可以诊断狭窄的原因并可获得

较理想的扩张效果, 而且可降低食管穿孔的发

生率[33,34]. 以往, 对于严重瘢痕食管狭窄可选择

狭窄段切除再吻合, 但仍难以避免再度狭窄[23], 
为此有作者报道[2]植入食管支架可使食管得以

持续扩张并缓解吞咽困难的症状. 
尽管吻合口瘘和狭窄仍是EA术后常见的

并发症, 但由于越来越多的长段型EA得以治

疗, 术后并发症的发生率也增加, 有的甚至达

到100%, 尤以超长段缺失型为著[7], 而有的并

发症是在患者生长发育过程中逐渐显现, 虽然

多数均可通过保守治疗而长期缓解, 有的并发

症却长期困扰患者的生活, 导致营养不良、

生长发育迟滞等[35-38], 有的甚至需手术如采用

Nissen手术治疗返流等, 因此, EA术后患者需

■创新盘点
本文作为二次文
献, 聚焦目前已报
道的关于EA术前
分型诊断 ,  对EA
段的测量、长段
型EA根治手术方
式及手术并发症
等的原始报道, 针
对长段型EA的诊
断和治疗方法进
行评价, 为长段型
EA的手术决策提
供了依据. 

■应用要点
随着长段缺失型
EA手术成功的积
累增多, 相关的并
发症也随之增加, 
本文的撰写对如
何更合理的选择
长段型的根治手
术和减少并发症
具有积极意义, 尤
其倡导对超长段
缺失型EA根治手
术的决策需要循
证化.
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长期甚至终生随访.

4  结论

随着诊疗方法的发展和技术的提高, 术前可对

EA/TEF作出明确的分型诊断并准确测量食管

缺失段的长度, 为长段型EA的手术决策提供

了依据, 食管吻合术、食管替代术及胸腔镜技

术等的应用不仅使长段型EA得以治疗, 而且

手术存活率达到了较高的水平, 但在积累越来

越多长段型EA/TEF成功修复经验的同时, 需
重视与之有关的术后并发症, 对超长段缺失型

EA根治手术的决策也需循证化.

5      参考文献

1 Askarpour S, Peyvasteh M, Javaherizadeh H, 
Askari N. Evaluation of risk factors affecting 
anastomotic leakage after repair of esophageal 
atresia. Arq Bras Cir Dig 2015; 28: 161-162 [PM�D: 
26537137 DO�: 10.1590/S0102-67202015000300003]

2 Gebrail R, Absah �. Successful Use of Esophageal 
Stent Placement to Treat a Postoperat ive 
Esophageal Stricture in a Toddler. ACG Case Rep 
J 2014; 2: 61-63 [PM�D: 26157909 DO�: 10.14309/
crj.2014.86]

3 Schneider A, Blanc S, Bonnard A, Khen-Dunlop N, 
Auber F, Breton A, Podevin G, Sfeir R, Fouquet 
V, Jacquier C, Lemelle JL, Lavrand F, Becmeur 
F, Petit T, Poli-Merol ML, Elbaz F, Merrot T, 
Michel JL, Hossein A, Lopez M, Habonimana E, 
Pelatan C, De Lagausie P, Buisson P, de Vries P, 
Gaudin J, Lardy H, Borderon C, Borgnon J, Jaby 
O, Weil D, Aubert D, Geiss S, Breaud J, Echaieb 
A, Languepin J, Laplace C, Pouzac M, Lefebvre F, 
Gottrand F, Michaud L. Results from the French 
National Esophageal Atresia register: one-year 
outcome. Orphanet J Rare Dis 2014; 9: 206 [PM�D: 
25496976 DO�: 10.1186/s13023-014-0206-5]

4 �Jsselstijn H, Gischler SJ, Toussaint L, Spoel M, 
Zijp MH, Tibboel D. Growth and development 
after oesophageal atresia surgery: Need for 
long-term multidisciplinary follow-up. Paediatr 
Respir Rev 2016; 19: 34-38 [PM�D: 26438973 DO�: 
10.1016/j.prrv.2015.07.003]

5 Koivusalo A�, Pakarinen MP, Lindahl HG, 
Rintala RJ. Revisional surgery for recurrent 
tracheoesophageal fistula and anastomotic 
complications after repair of esophageal atresia in 
258 infants. J Pediatr Surg 2015; 50: 250-254 [PM�D: 
25638612 DO�: 10.1016/j.jpedsurg.2014.11.004]

6 Chang EY, Chang HK, Han SJ, Choi SH, Hwang 
EH, Oh JT. Clinical characteristics and treatment 
of esophageal atresia: a single institutional 
experience. J Korean Surg Soc 2012; 83: 43-49 
[PM�D: 22792533 DO�: 10.4174/jkss.2012.83.1.43]

7 Upadhyaya VD, Gangopadhyaya AN, Gupta 
DK, Sharma SP, Kumar V, Pandey A, Upadhyaya 
AD. Prognosis of congenital tracheoesophageal 
fistula with esophageal atresia on the basis of gap 
length. Pediatr Surg Int 2007; 23: 767-771 [PM�D: 
17579871 DO�: 10.1007/s00383-007-1964-0]

8 苏鹏俊, 袁宇航, 张志波, 黄英, 王大佳. 高频超声在
诊断先天性食管闭锁并气管食管瘘中的价值. 中华
小儿外科杂志 2014; 35: 586-589

9 汪松, 尹传高, 胡俊, 王昶, 刘翔. MSCT诊断食管闭
锁合并远端气管-食管瘘. 中国医学影像技术 2015; 
32: 554-557

10 Zani A, Wolinska J , Cobel l is G, Chiu PP, 
Pierro A. Outcome of esophageal atresia/
tracheoesophageal fistula in extremely low birth 
weight neonates (< 1000 grams). Pediatr Surg Int 
2016; 32: 83-88 [PM�D: 26519042 DO�: 10.1007/
s00383-015-3816-7]

11 Hannon EJ, Billington J, Kiely EM, Pierro A, Spitz 
L, Cross K, Curry J�, De Coppi P. Oesophageal 
atresia is correctable and survivable in infants less 
than 1 kg. Pediatr Surg Int 2016; 32: 571-576 [PM�D: 
27090660 DO�: 10.1007/s00383-015-3851-4]

12 沈淳, 郑珊, 李凯, 刘小舟, 朱海涛, 孙松, 肖现民. Ⅰ型
食管闭锁延期根治手术临床经验总结. 中华小儿外
科杂志 2014; 35: 564-568

13 van der Zee DC, Gallo G, Tytgat SH. Thoracoscopic 
traction technique in long gap esophageal atresia: 
entering a new era. Surg Endosc 2015; 29: 3324-3330 
[PM�D: 25669641 DO�: 10.1007/s00464-015-4091-3]

14 Bairdain S, Hamilton TE, Smithers CJ, Manfredi 
M, Ngo P, Gallagher D, Zurakowski D, Foker JE, 
Jennings RW. Foker process for the correction of 
long gap esophageal atresia: Primary treatment 
versus secondary treatment after prior esophageal 
surgery. J Pediatr Surg 2015; 50: 933-937 [PM�D: 
25841281 DO�: 10.1016/j.jpedsurg.2015.03.010]

15 Askarpour S, Ostadian N, Peyvasteh M, Alavi 
M, Javaherizadeh H. End-to-end versus end-to-
side anastomosis in the treatment of esophageal 
atresia or tracheo-esophageal fistula. Arq Bras Cir 
Dig 2016; 29: 48-49 [PM�D: 27120740 DO�: 10.1590/
0102-6720201600010012]

16 Melek M, Cobanoglu U. A new technique in 
primary repair of congenital esophageal atresia 
preventing anastomotic stricture formation 
and describing the opening condition of blind 
pouch: plus (“+”) incision. Gastroenterol Res 
Pract 2011; 2011: 527323 [PM�D: 21687616 DO�: 
10.1155/2011/527323]

17 Lee HQ, Hawley A, Doak J, Nightingale MG, 
Hutson JM. Long-gap oesophageal atresia: 
comparison of delayed primary anastomosis and 
oesophageal replacement with gastric tube. J 
Pediatr Surg 2014; 49: 1762-1766 [PM�D: 25487479 
DO�: 10.1016/j.jpedsurg.2014.09.017]

18 Gallo G, Zwaveling S, Van der Zee DC, Bax 
KN, de Langen ZJ, Hulscher JB. A two-center 
comparative study of gastric pull-up and jejunal 
interposition for long gap esophageal atresia. J 
Pediatr Surg 2015; 50: 535-539 [PM�D: 25840058 
DO�: 10.1016/j.jpedsurg.2014.05.026]

19 Maghsoudlou P, Ditchfield D, Klepacka DH, 
Shangaris P, Urbani L, Loukogeorgakis SP, Eaton 
S, De Coppi P. �solation of esophageal stem cells 
with potential for therapy. Pediatr Surg Int 2014; 
30: 1249-1256 [PM�D: 25354803 DO�: 10.1007/
s00383-014-3615-6]

20 Harjai MM, Badal S, Khanna S, Singh AK. Absent 
upper blind Pouch in a case of tracheo-esophageal 
fistula. J Indian Assoc Pediatr Surg 2015; 20: 37-39 
[PM�D: 25552830 DO�: 10.4103/0971-9261.145543]

■名词解释
延期一期吻合术: 
是指在实施食管
吻合术前或术中
确定为长段型或
经游离后闭锁食
管两盲端间仍有
一定距离难以完
成端吻合时, 先作
内牵引或外牵引, 
1 wk后再实施的
食管吻合术. 
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■同行评价
本文对EA/TEF的
分型诊断, 食管缺
失段长度测量在
治疗中的应用及
术后并发症的处
理进行系统综述, 
对EA/TEF的临床
诊疗具有一定指
导意义. 
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