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男性复杂肛门直肠畸形直肠末端神经节发育与脊髓／骶骨异常的相关性研究
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　　［摘要］　目的　探讨男性复杂肛门直肠畸形（ａｎｏｒｅｃｔａｌｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ，ＡＲＭｓ）患儿直肠末端神经发
育情况与患者脊髓／骶骨异常的关系，以期提高对ＡＲＭｓ中肠神经发育异常的相关认识。方法　回顾性
收集我院２０１５－２０２１年收治符合纳排标准的男性复杂ＡＲＭｓ患儿的临床资料，在肛门成形术时取患者
末端直肠标本，采用苏木精伊红染色后显微镜下观察神经节发育情况并进行分组（Ｇ１组：有神经节细
胞；Ｇ２组：无神经节细胞）。利用影像学技术评估患者脊髓及骶骨是否存在异常，并将其与直肠末端肠
神经节发育情况进行相关性分析。结果　本研究共纳入患者１３９例，行肛门成形术时中位年龄为５．７７
（４．５７，６．９７）个月。Ｇ１组（８０例，５７．６％）与Ｇ２组（５９例，４２．４％）在 ＡＲＭｓ病理类型、手术年龄的差异
无统计学意义。经影像学证实出现脊髓异常（ＳＣＡ）４８例（３４．５％），骶骨发育异常２５例（１８．０％），尾骨
发育异常１８例（１２．９％）。Ｇ１组与Ｇ２组脊髓发育不良及骶骨发育异常发生率的差异具有统计学意义
（Ｐ＜０．０５）；在脊髓发育不良中，终丝脂肪变性、脊髓空洞的差异具有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。Ｇ１组、Ｇ２
组正位及侧位ＳＲ值分别为（０．７２±０．１０ｖｓ０．６７±０．１２）、（０．７７±０．０９ｖｓ０．７２±０．０９），差异有统计学意义
（Ｐ＜０．０５）。将相关因素纳入多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析，结果显示骶骨发育异常、终丝脂肪变、脊髓空洞
为男性复杂ＡＲＭｓ患儿直肠末端神经节缺失的独立预测因素。结论　男性复杂性ＡＲＭｓ直肠末端神经
节发育情况与脊髓及骶骨发育异常密切相关。骶骨发育异常、终丝脂肪变、脊髓空洞为男性复杂 ＡＲＭｓ
患儿直肠末端神经节缺失的独立预测因素。
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　　肛门直肠畸形（ａｎｏｒｅｃｔａｌｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ，ＡＲＭｓ）是
世界范围内常见的小儿先天性畸形，男性发病率略高，

总体发病率大约为１／３０００［１］。男性复杂性肛门直肠
畸形包括直肠尿道球部瘘、直肠前列腺部瘘及直肠膀

胱颈部瘘［２］。ＡＲＭｓ患儿常合并其他系统畸形，包括
心血管系统、泌尿系统等。这些合并畸形往往也会影

响患儿预后情况，部分畸形也需外科干预，因此早期筛

查出是否存在其他方面畸形具有重要意义。

　　ＡＲＭｓ患儿，其直肠末端神经发育与脊髓发育往
往存在缺陷，且与术后排便功能障碍密切相关。相关

研究表明，高达６０％的 ＡＲＭｓ患者有相关的脊髓异常
（ｓｐｉｎａｌｃｏｒｄａｎｏｍａｌｉｅｓ，ＳＣＡ）及骶骨异常［３］。脊髓异

常常通过腰骶部磁共振成像（ＭＲＩ）发现，骶骨和脊椎
异常在新生儿期可通过骶尾正侧位片检查很容易地发

现［４］。骶尾骨发育异常也可在一定程度上提示可能存

在脊髓发育异常［５－６］。另外，骶尾正侧位片可用于测量

骶尾比值（ｓａｃｒａｌｒａｔｉｏ，ＳＲ值），其值的高低常被认为是
骨盆肌肉组织和支配肠道、膀胱的神经发育的标志。脊

髓及骶骨的发育异常，与直肠末端肠神经节一样，均属

于神经发育异常范畴，很大程度地影响ＡＲＭｓ患儿术后
远期的排便功能以及生活质量。因而此类神经发育异

常之间是否具有一定的内在联系，值得进一步研究。

　　有动物研究表明，神经嵴是脊椎动物特有的多能
干细胞胚胎群，其在小鼠等脊椎动物中可分为４个亚
群（颅神经嵴、迷走神经嵴、躯干神经嵴、骶神经嵴），

这些亚群随着胚胎发育依次出现。因而，他们都具有

共同的迁移能力和基因表达模式。颅神经嵴起源于耳

囊前方的神经管；迷走神经嵴从与 ｓｏｍｉｔｅ１～７相邻的

后脑区域出现；躯干神经嵴起源于与ｓｏｍｉｔｅ８～２７相邻
的神经管；而骶神经嵴出现在ｓｏｍｉｔｅ２８的后方［７］。脊

椎动物的肠神经系统主要由迷走神经嵴发育而来。一

些致畸因素会在原肠胚形成阶段影响脊索的形成，从

而影响尾侧形成正常结构，例如泄殖腔衍生物、脊椎和

神经管缺陷［８］。因此对于脊椎动物，肠神经系统与骶

神经系统具有相关性，但没有相关研究进行报道。本

研究通过分析直肠末端神经节发育情况与影像学检查

提示ＳＣＡ／骶骨异常间的关系，明确肠神经系统发育情
况与脊髓相关畸形的相关性，旨在为探索人肛门直肠

畸形与伴发畸形间的内在联系或机制提供依据。

１　资料与方法

１．１　临床资料
１．１．１　一般资料 　　收集２０１５－２０２１年收治于我院
普外新生儿外科的１３９例男性复杂ＡＲＭｓ患儿的临床
资料。患儿均于术前行骶尾正侧位平片、腰骶椎 ＭＲＩ
平扫，于术后行直肠盲端病理检查。通过骶尾正侧位

片分别测量正位及侧位ＳＲ值（图１）。

! "

Ａ：正位骶尾比值的测量方法；Ｂ：侧位骶尾比值的测量方法

图１　正侧位骶尾比值的测量
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１．１．２　分类方法　　对纳入患儿的术中直肠末端活
组织进行病理切片检查，通过两步对材料进行广泛检

查。首先对获取的直肠末端组织的远端进行切片

（１２个３～５μｍ的切片），用苏木精伊红（ＨＥ）染色，
如果找到神经节，则无需进一步分析。如果没有找到

神经节，则用ＨＥ染色检查所有组织。将根据是否具
有神经节细胞分组：Ｇ１组有神经节细胞；Ｇ２组无神经
节细胞［９］。根据 Ｋｒｉｃｋｅｎｂｅｃｋ分类法，将男性复杂
ＡＲＭｓ患儿分为直肠膀胱颈部瘘、直肠前列腺部瘘与
直肠尿道球部瘘。

１．１．３　纳入及排除标准　　纳入标准：①术前经体格
检查及影像学检查确诊为 ＡＲＭｓ伴直肠膀胱瘘、直肠
前列腺部瘘及直肠尿道球部瘘；②家属及患者配合诊
疗流程。排除标准：①合并其他消化道畸形、神经内分
泌或遗传代谢性疾病者；②未明确瘘管类型者。本研
究已获得重庆医科大学附属儿童医院伦理委员会批准

［（２０２１）年伦审（研）第（３２９）号］。
１．２　脊髓异常及锥体异常分类方法
　　纳入患儿均行 ＭＲＩ检查，磁共振检查采用
Ａｘｈｉｅｖａ３．０ＴＭＲ成像仪，体部相控阵列线圈，常规行
横断及矢状位扫描。患儿检查前运用 １０％水合氯醛
按０．５ｍＬ／ｋｇ口服镇静，并标记肛隐窝。扫描参数：横
断位Ｔ１ＷＩ为 ＴＥ１０～２０ｍｓ，ＴＲ５５０～７００ｍｓ；Ｔ２ＷＩ：
ＴＥ１００～１５０ｍｓ，ＴＲ３５００～５０００ｍｓ，层厚３．０ｍｍ，间
距０ｍｍ；矢状位Ｔ１ＷＩ为ＴＥ１０ｍｓ，ＴＲ４００～５５０ｍｓ；
Ｔ２ＷＩ为 ＴＥ１００～１５０ｍｓ，ＴＲ２０００～３５００ｍｓ，层厚
３．０ｍｍ，间距０．５ｍｍ。所有 ＭＲＩ图像由我院放射科
医师评估和报告。所有确诊 ＳＣＡ的患者由我院神经
外科医师进行评估，并长期随访其脊髓异常情况、治疗

情况及肛门功能。

　　根据核磁共振图像，将脊髓异常（ＳＣＡ）分为：①脊
髓闭合不全（ＳＤ），包括各种形式的脊柱裂（通常称为
神经管缺陷），如脑膜脂膨出、脊柱脂肪瘤、脑膜脊髓

膨出、脑膜膨出等；②空洞，定义为脊髓内形成的充满
液体的空穴，包括脊髓积水和脊髓空洞症；③蛛网膜囊

肿，定义为蛛网膜内充满脑脊液的囊；④圆锥异常，定
义为圆锥形态异常；⑤脊髓栓系（ＴＳＣ），定义为脊髓圆
锥位于椎骨Ｌ２以下［５］（图２）。
１．３　统计学方法
　　使用Ｅｘｃｅｌ２００７软件对记录的数据进行双重核对
和输入，采用ＳＰＳＳ２５．０软件进行统计分析。连续数
据采用ＳｈａｐｉｒｏＷｉｌｋ检验评估其正态性：如果匹配，则
用 珋ｘ±ｓ表示；如果不匹配，则用四分位数范围（ＩＱＲ）表
示；采用方差分析进行多组比较。分类数据以 ｎ（％）
表示，采用Ｆｉｓｈｅｒ精确检验或卡方检验进行比较。将
相关因素进行多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析，以确定与男性
复杂ＡＲＭｓ患儿直肠末端神经节细胞缺失的独立预测
因素。Ｐ＜０．０５为差异有统计学意义。

２　结果

２．１　患儿基本情况
　　共纳入我院 ２０１５－２０２１年间 １３９例男性复杂
ＡＲＭｓ患儿，其中 Ｇ１组 ８０例（５７．６％），Ｇ２组 ５９例
（４２．４％）。直肠尿道球部瘘７２例（５１．８％），直肠前列
腺瘘５７例（４１．０％），直肠膀胱瘘１０例（７．２％）；其中
Ｇ１组直肠尿道球部瘘４０例（５０．０％），直肠前列腺部
瘘３５例（４３．８％），直肠膀胱颈部瘘 ５例（６．２％）；Ｇ２
组直肠尿道球部瘘 ３２例（５４．２％），直肠前列腺部瘘
２２例（３７．３％），直肠膀胱颈部瘘５例（８．５％），两组间
差异无统计学意义。Ｇ１组中位手术年龄为 ５．６５
（５．２０，６．８４）个月；Ｇ２组中位手术年龄为６．０５（５．０５，
９．９５）个月，两组间差异无统计学意义。Ｇ１、Ｇ２组行
核磁共振检查中位年龄分别为 ５．７０（４．４７，６．６２）、
５．９０（４．７３，８．５７）个月，两组差异无统计学意义。关
于男性复杂 ＡＲＭｓ患儿的非神经发育相关的伴发畸
形，心血管畸形（６８例，４８．９％）的发病率最高，紧接着
是泌尿系统畸形（２７例，１９．４％）和骨骼系统畸形
（５例，３．６％）。其中，心血管畸形的发生率在 Ｇ１组
（３４例，４０．５％）和 Ｇ２组（３５例，５９．３％）间具有统计
学差异（Ｐ＜０．０５，表１）。
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Ａ：终丝脂肪变；Ｂ：脊髓空洞；Ｃ：脊髓栓系；箭头示病变位置

图２　ＡＲＭｓ患者常见脊髓发育不良核磁共振图像观察
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表１　患儿基本情况［Ｍ（Ｐ２５，Ｐ７５），例（％），珋ｘ±ｓ］
基本资料 Ｇ１组（ｎ＝８０） Ｇ２组（ｎ＝５９） Ｐ值

ＡＲＭｓ病理类型 ０．７０６

　直肠尿道球部瘘 ４０（５０．０） ３２（５４．２）

　直肠前列腺部瘘 ３５（４３．８） ２２（３７．３）

　直肠膀胱瘘 ５（６．２） ５（８．５）

核磁共振时年龄／月 ５．７０（４．４７，６．６２） ５．９０（４．７３，８．５７） ０．１８４

手术时年龄／月 ５．６５（５．２０，６．８４） ６．０５（５．０５，９．９５） ０．１４０

体质量／ｋｇ ７．０４±３．２７ ７．４８±４．１９ ０．５０７

其他伴发畸形

　心血管畸形 ３４（４０．５） ３５（５９．３） ０．０２９

　泌尿系统畸形 １２（１４．３） １５（２５．４） ０．０７３

　骨骼系统畸形 ２（２．４） ３（５．１） ０．３３７

２．２　ＡＲＭｓ患儿脊髓及骶骨异常情况
　　经影像学证实出现 ＳＣＡ４８例（３４．５％），其中 Ｇ１
组 １２例（１５．０％），Ｇ２组 ３６例（６１．０％）。Ｇ１组终丝
脂肪变９例（１１．３％），脊髓栓系３例（３．８％），闭合不
全１例（１．３％），脊髓空洞１例（１．３％）；Ｇ２组终丝脂肪
变３３例（５５．９％），脊髓空洞１３例（２２．０％），脊髓栓系
７例（１１．９％），闭合不全０例（０％）。此外，Ｇ１组骶骨
异常８例（１０．０％），骶尾生理曲度异常１４例（１７．５％），尾
骨异常８例（１０．０％），锥体异常５例（６．３％）；Ｇ２组骶骨
异常１７例（２８．８％），骶尾生理曲度异常１２例（２０．３％），
尾骨异常 １０例（１６．９％），锥体异常 ８例（１３．６％）。
Ｇ１组、Ｇ２组正位及侧位ＳＲ值分别为（０．７２±０．１０）ｖｓ
（０．６７±０．１２）、（０．７７±０．０９）ｖｓ（０．７２±０．０９）。
２．３　ＡＲＭｓ患儿神经节发育与脊髓及骶骨的相关性
　　有无神经节细胞组间，ＳＣＡ及骶骨发育异常的发
生率具有统计学差异（Ｐ＜０．０５）。两组间终丝脂肪变、
脊髓空洞率的比较差异具有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
另外，两组间正位及侧位骶尾比值存在统计学差异

（Ｐ＜０．０５，表２）。

表２　直肠末端有无神经节细胞与脊髓／骶骨发育
异常［例（％），珋ｘ±ｓ］

脊髓／骶骨发育异常 Ｇ１组（ｎ＝８０） Ｇ２组（ｎ＝５９） Ｐ值

脊髓发育异常 １２（１５．０） ３６（６１．０） ＜０．０１

　闭合不全 １（１．３） ０（０．０） １．００

　蛛网膜囊肿 ０（０．０） １（１．７） ０．４２

　终丝脂肪变性 ９（１１．３） ３３（５５．９） ＜０．０１

　脊髓空洞 １（１．３） １３（２２．０） ＜０．０１

　脊髓栓系 ３（３．８） ７（１１．９） ０．０７

骶骨发育异常 ８（１０．０） １７（２８．８） ０．００

　ＳＲ值（正） ０．７２±０．１０ ０．６７±０．１２ ０．０２

　ＳＲ值（侧） ０．７７±０．０９ ０．７２±０．０９ ０．０１

骶尾生理曲度异常 １４（１７．５） １２（２０．３） ０．４２

　尾骨异常 ８（１０．０） １０（１６．９） ０．１７

　锥体异常 ５（６．３） ８（１３．６） ０．１２

２．４　直肠末端神经节细胞缺失的独立预测因素
　　考虑到各自变量间的交互影响，本研究将相关影
响因素纳入多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归模型，结果显示骶骨发
育异常（ＯＲ＝３．６３４，９５％ＣＩ：１．２３１～１０．７２７）、终丝脂
肪变（ＯＲ＝８．５９４，９５％ＣＩ：３．３９０～２１．７８８）、脊髓空洞
（ＯＲ＝１２．９９１，９５％ＣＩ：１．４３７～１１７．４０４）为男性复杂
ＡＲＭｓ患儿直肠末端神经节细胞缺失的独立预测因素
（表３）。

表３　直肠末端无神经节细胞预测因素的多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ
回归分析

变量 β ＳＥ ＯＲ ９５％ＣＩ Ｐ

骶骨发育异常 １．２９０ ０．５５２ ３．６３４ １．２３１～１０．７２７ ０．０１９

终丝脂肪变 ２．１５１ ０．４７５ ８．５９４ ３．３９０～２１．７８８ ０．０００

脊髓空洞 ２．５６４ １．１２３ １２．９９１ １．４３７～１１７．４０４ ０．０２２

β：回归系数；ＳＥ：标准误差；ＯＲ：优势比；９５％ＣＩ：９５％置信区间

３　讨论

３．１　肠道神经系统
　　肠道神经系统（ｅｎｔｅｒｉｃｎｅｒｖｏｕｓｓｙｓｔｅｍ，ＥＮＳ）是由
神经元和胶质细胞组成，其负责协调胃肠道功能的各

个方面［１０］。ＥＮＳ相关细胞是由神经嵴产生，迁移到肠
道，最终定植在消化道。在 ＥＮＳ的发生发展过程中，
如果引导肠神经嵴衍生细胞迁移、增殖和分化的正常

过程中出现异常，则可导致 ＥＮＳ形成失败，最终导致
肠神经节细胞缺如等异常［１０］。有研究表明，ＡＲＭｓ患
儿直肠末端无神经节细胞与肛门成形术后便秘相

关［１１］。因而，若在肛门成形手术前能用无创、安全的

检查手段来提前预测其有无神经节细胞，具有重要的

临床价值。

３．２　男性复杂ＡＲＭｓ的临床特征
　　在本研究中男性复杂ＡＲＭｓ患者以直肠尿道球部
瘘（５１．８％）以及直肠前列腺瘘（４１．０％）最常见，有
４２．４％男性复杂 ＡＲＭｓ患儿直肠末端存在神经节细
胞缺如的情况。不同病理类型男性复杂ＡＲＭｓ患儿间
神经节细胞发育情况无统计学差异。有无神经节细胞

患儿组间，在完善 ＭＲＩ年龄、手术年龄及手术时体质
量上无明显差异。本研究中，脊髓异常发生率为

３４．５％，其中以终丝脂肪变（４２例，３０．２％）最常见，紧
接着为脊髓空洞（１４例，１０．１％）、脊髓栓系（１０例，
７．２％）、蛛网膜囊肿（１例，０．７％）和脊髓闭合不全
（１例，０．７％）。骶骨异常发生率为 １８．０％，尾骨异常
发生率为１２．９％。
３．３　ＥＮＳ与骶骨／脊髓发育的相关性
　　本研究发现，直肠末端无肠神经节细胞的男性复
杂ＡＲＭｓ患儿，其心血管系统结构畸形的发生率高。

８６２ 　　　　　　　　　　　　　　陆军军医大学学报，２０２４，４６（３）　　 　　　　　　ｈｔｔｐ：／／ａａｍｍｔ．ｔｍｍｕ．ｅｄｕ．ｃｎ　



这可能由于迷走神经嵴的心脏亚群与肠神经系统均来

源于迷走神经嵴，而前者在心脏发育时可分化形成多

种心脏结构［７］。此外，研究结果表明 ＡＲＭｓ患儿直肠
末端神经节发育情况与ＳＣＡ／骶骨异常的关系密切。我
们将相关因素纳入多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析，结果显示
骶骨发育异常（ＯＲ＝３．６３４，９５％ＣＩ：１．２３１～１０．７２７）、
终丝脂肪变（ＯＲ＝８．５９４，９５％ＣＩ：３．３９０～２１．７８８）、脊
髓空洞（ＯＲ＝１２．９９１，９５％ＣＩ：１．４３７～１１７．４０４）为男性
复杂ＡＲＭｓ患儿直肠末端神经节缺失的独立预测因
素。这可能由于脊椎动物中，肠道神经节细胞主要由

迷走神经嵴发育而来［１２］，由骶神经嵴进行补充。研究

发现，当迷走神经嵴被消融后，可观察到肠道骶源性肠

神经节细胞数量略有上升［１３－１４］。研究证明迷走神经

嵴细胞迁移的破坏会诱导肛门直肠中的骶骨神经嵴细

胞的活动［１５］，这意味着骶神经嵴细胞可能与迷走神经

衍生细胞释放的因子或信号分子存在相互作用，且两

者间具有一定的依存关系。骶神经嵴不仅可以分化为

肠神经节细胞定植于肠道，还可分化产生骶髓的一部

分以及向盆腔内脏提供交感神经纤维和副交感神经纤

维，对传递感觉和运动神经信号起到一定作用［１４］。此

外，神经嵴细胞由胚胎外胚层及中胚层发育而来，脊髓

由外胚层发育而来。在胚胎发育时，若发育过程中出

现不能维持脊髓的闭塞、中央圆锥上升异常等，都可能

导致脊髓闭合不全、脊髓栓系等畸形［１６］。神经外胚层

不仅产生中枢神经系统，而且还产生神经管和位于神

经管最背侧的神经嵴［１７］。脊髓的背侧组织中心参与

了神经嵴的发育，脊髓发育异常也可能导致神经嵴发

育异常，因而两者间也具有一定的相关性。

３．４　迷走神经嵴发育相关因子及通路
　　虽然ＥＮＳ与骶骨／脊髓发育具有相关性，但是其
相互作用的具体机制尚不明确，值得进一步研究。本

研究认为迷走神经嵴作为ＥＮＳ发育的关键，可作为深
入研究两者相关性的桥梁。有研究发现，早期迷走神

经嵴发生过程中有许多神经嵴转录因子和信号通路起

着重要作用，许多基因在发育过程中对其形成和迁移

起着关键作用。研究发现，Ｒｅｔ基因调控网络（Ｐａｘ３、
Ｓｏｘ１０、Ｈｏｘｂ５等）内任何水平的改变都会导致神经嵴
细胞增殖和存活的变化，从而影响迷走神经嵴衍生物

的进一步发展［１８－２２］。Ｓｉｐ１（Ｓｍａｄｉｎｔｅｒａｃｔｉｎｇｐｒｏｔｅｉｎ１）
作为Ｓｏｘ１０的正确表达所必需的 ＢＭＰ信号靶点，在迷
走神经嵴发育过程中起到重要作用。Ｓｉｐ１突变可导致
小鼠和斑马鱼的神经管闭合和迷走神经嵴形成缺陷，

进而导致迷走神经嵴细胞数量减少和缺失［２３－２４］。另

外，Ｔｒｅａｃｌｅ核糖体生物发生因子１（Ｔｃｏｆ１）对于迷走神
经嵴的发育也具有一定的影响，其是 Ｐａｘ３的修饰因
子，Ｔｃｏｆ１和Ｐａｘ３协同作用控制迷走神经嵴细胞的数

量［２５］。此外，一些组织特异性因素也会影响迷走神经

嵴增殖和存活，例如转录因子 Ｍｅｉｓ３。Ｍｅｉｓ３的减少会
导致侵入前肠的迷走神经嵴数量减少，从而导致结肠

神经节病［２６］。Ｍｅｉｓ和 Ｐｂｘ蛋白功能的丧失也可导致
严重的迷走神经嵴缺陷。未来，我们可以通过这些信

号通路，进一步研究这些转录因子、基因等对脊髓系统

发育的影响。

３．５　研究意义与局限
　　ＡＲＭｓ患儿神经发育对其远期生活质量有重要的
意义，但目前尚无相关研究就肠神经发育与脊髓／骶骨
发育间的相关性及作用机制进行探索。本研究针对男

性复杂 ＡＲＭｓ患儿有标准的诊疗方案，所有患儿均有
完善的临床资料。但本研究也有一定的局限性。首

先，本院是中国西南地区最大的国家儿童健康和疾病

临床研究中心，患者的病情相对较严重，这里的队列并

不一定代表整个男性复杂 ＡＲＭｓ群体。其次，由于本
研究为单中心回顾性研究，固有的偏差是不可避免的。

因此需基于一致标准的前瞻性多中心研究进一步验

证。此外，本研究仅针对脊髓发育与肠神经系统发育

的相关性进行研究，未对二者的因果关系进行分析，未

来本研究中心将就二者间相互作用具体机制做进一步

研究。

　　综上所述，男性复杂 ＡＲＭｓ患儿存在上述几方面
的神经发育异常并且具有一定相关性，并且，骶骨发育

异常、终丝脂肪变、脊髓空洞为男性复杂ＡＲＭｓ患儿直
肠末端神经节缺失的独立预测因素。这可能是导致这

部分患儿术后排便功能障碍的原因之一，但具体机制

尚不清楚。未来可就转录因子、基因等影响神经发育

的内在机制行进一步研究。
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