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【摘要】　目的　探讨先天性肺发育畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ，ＣＬＭｓ）的产前诊断特点及新
生儿期手术指征。　方法　回顾性分析２０１９年１月至２０２２年１２月首都儿科研究所附属儿童医院新
生儿外科于新生儿期实施手术的１２例先天性肺发育畸形患儿临床资料。其中男１０例，女２例；足月儿
９例，早产儿３例，最小胎龄３２＋５周；平均出生体重３１３５．４２ｇ，最低出生体重２２００ｇ。收集所有患儿产
前超声检查资料、孕期干预方式、出生后临床特点、手术方式以及病理检查结果。　结果　１２例均获得
产前诊断并接受产前咨询。产前诊断为先天性肺气道畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，
ＣＰＡＭ）９例，支气管隔离肺（ｂｒｏｎｃｈｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＢＰＳ）２例，先天性肺叶气肿（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｏｂａｒ
ｅｍｐｈｙｓｅｍａ，ＣＬＥ）１例。产前诊断时间：１１例为孕中期（孕２０～２４周），１例为孕晚期（孕３７周）。产前
超声动态监测先天性肺气道畸形体积比（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｖｏｌｕｍｅｒａｔｉｏ，ＣＶＲ）最
大值为０．６８～５．００，末次超声ＣＶＲ均值１．４８，合并不同程度胸／腹腔积液８例，羊水过多３例。１２例分
娩后均出现不同程度呼吸困难，９例需呼吸支持。术前诊断ＣＰＡＭ６例，ＢＰＳ４例，ＣＬＥ２例；术前合并新
生儿呼吸窘迫综合征１例，持续肺动脉高压２例，患侧张力性气胸２例。行胸腔镜微创手术６例，开胸
手术６例。术后出现气胸１例，经保守治疗痊愈；漏斗胸１例，于３岁时手术矫治，其余患儿恢复良好。
　结论　先天性肺发育畸形产前ＣＶＲ数值高，分娩后较早出现呼吸困难，需新生儿期手术可能性大。
新生儿期密切监测患儿生命体征、呼吸状态，选择恰当的手术时机，可以获得良好预后。
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基金项目：北京市卫生健康委员会高层次公共卫生技术人才建设项目培养计划（学科骨干 —０１—

０３４）
ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｃｎ１０１７８５—２０２３０６０４２—０００

Ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆｐｒｅｎａｔａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎａｎｄｔｉｍｉｎｇｏｆｓｕｒ
ｇｅｒｙｄｕｒｉｎｇｎｅｏｎａｔａｌｐｅｒｉｏｄ
ＷａｎｇＹｉｎｇ，ＭａＬｉｓｈｕａｎｇ，ＬｉｕＣｈａｏ，ＬｉＪｉｎｇｎａ，ＷｅｉＹａｎｄｏｎｇ，ＺｈａｎｇＹａｎｘｉａ，ＷｕＴａｏ
ＤｅｐａｒｔｍｅｎｔｏｆＮｅｏｎａｔａｌＳｕｒｇｅｒｙ，ＣｈｉｌｄｒｅｎｓＨｏｓｐｉｔａｌ；ＣａｐｉｔａｌＩｎｓｔｉｔｕｔｅｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓ，Ｂｅｉｊｉｎｇ１０００２０，Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇａｕｔｈｏｒ：ＭａＬｉｓｈｕａｎｇ，Ｅｍａｉｌ：ｍａｌｉｓｈｕａｎｇ２００６＠１２６．ｃｏｍ

【Ａｂｓｔｒａｃｔ】ＯｂｊｅｃｔｉｖｅＴｏｅｘｐｌｏｒｅｔｈｅｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆｐｒｅｎａｔａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｎｅｏｎａｔａｌｓｕｒｇｅｒｙｉｎｃｈｉｌ
ｄｒｅｎｗｉｔｈｓｅｖｅｒｅｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ．ＭｅｔｈｏｄｓＴｈｅｒｅｗｅｒｅ１０ｂｏｙｓａｎｄ２ｇｉｒｌｓ．Ａｎｄ
ｔｈｅｙｗｅｒｅｔｅｒｍ（ｎ＝９）ａｎｄｐｒｅｍａｔｕｒｅ（ｎ＝３）ｗｉｔｈａｍｉｎｉｍａｌｇｅｓｔａｔｉｏｎａｌａｇｅｏｆ３２＋５ｗｅｅｋｓ，ａｍｅａｎｂｉｒｔｈ
ｗｅｉｇｈｔｏｆ３１３５．４２ｇｒａｍａｎｄａｍｉｎｉｍａｌｂｉｒｔｈｗｅｉｇｈｔｏｆ２２００ｇｒａｍ．Ｐｒｅｎａｔａｌｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ，ｐｒｅｇｎａｎｃｙ
ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｓ，ｐｏｓｔｎａｔａｌｃｌｉｎｉｃａｌｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ，ｓｕｒｇｉｃａｌａｐｐｒｏａｃｈｅｓａｎｄｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｒｅｓｕｌｔｓｗｅｒｅｒｅｃｏｒｄｅｄ．Ｒｅ
ｓｕｌｔｓＡｌｌｏｆｔｈｅｍｏｂｔａｉｎｅｄａｐｒｅｎａｔａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓｗｉｔｈｐｒｅｎａｔａｌｃｏｎｓｕｌｔａｔｉｏｎｓ．ＴｈｅｍａｘｉｍａｌＣＶＲｏｆｄｙｎａｍｉｃｍｏｎｉ
ｔｏｒｉｎｇｏｆｐｒｅｎａｔａｌｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｗａｓ０．６８－５，ｔｈｅｍｅａｎｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｖｏｌｕｍｅ（ＣＶＲ）
ｏｆｔｈｅｌａｓｔｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｗａｓ１．４８，８ｃａｓｅｓｏｆｔｈｏｒａｃｉｃ／ａｂｄｏｍｉｎａｌｅｆｆｕｓｉｏｎｏｆｄｉｆｆｅｒｅｎｔｄｅｇｒｅｅｓａｎｄ３ｃａｓｅｓｏｆｅｘｃｅｓ
ｓｉｖｅａｍｎｉｏｔｉｃｆｌｕｉｄ．Ｄｅｌｉｖｅｒｙｗａｓｔｒａｎｓｆｅｒｒｅｄｂｙｔｒａｎｓｐｏｒｔｔｅａｍｔｈｒｏｕｇｈａｇｒｅｅｎｃｈａｎｎｅｌ．Ｔｈｅｒｅｗｅｒｅｖａｒｙｉｎｇｄｅ
ｇｒｅｅｓｏｆｄｙｓｐｎｅａａｆｔｅｒｄｅｌｉｖｅｒｙａｎｄ９ｃａｓｅｓｒｅｑｕｉｒｅｄｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｓｕｐｐｏｒｔ．Ｔｈｅｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅｄｉａｇｎｏｓｉｓｗａｓｃｏｎｇｅｎｉ
ｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ（ＣＰＡＭ，ｎ＝６），ｂｒｏｎｃｈｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ（ＢＰＳ，ｎ＝４）ａｎｄｃｏｎｇｅｎ
ｉｔａｌｌｏｂａｒｅｍｐｈｙｓｅｍａ（ＣＬＥ，ｎ＝２）．Ｔｈｅｒｅｗｅｒｅｎｅｏｎａｔａｌｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｄｉｓｔｒｅｓｓｓｙｎｄｒｏｍｅ（ｎ＝１），ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｐｕｌ



ｍｏｎａｒｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ（ｎ＝２）ａｎｄｕｎｉｌａｔｅｒａｌｔｅｎｓｉｏｎｐｎｅｕｍｏｔｈｏｒａｘ（ｎ＝２）．Ｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｍｉｎｉｉｎｖａｓｉｖｅｓｕｒｇｅｒｙ
（ｎ＝６）ａｎｄｔｈｏｒａｃｏｔｏｍｙ（ｎ＝６）ｗｅｒｅｐｅｒｆｏｒｍｅｄ．Ｏｎｅｃａｓｅｏｆｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｐｎｅｕｍｏｔｈｏｒａｘｗａｓｃｕｒｅｄｂｙｃｏｎ
ｓｅｒｖａｔｉｖｅｍｅａｓｕｒｅｓ．Ａｎｏｔｈｅｒｃａｓｅｏｆｐｅｃｔｕｓｅｘｃａｖａｔｕｍｗａｓｓｕｒｇｉｃａｌｌｙｃｏｒｒｅｃｔｅｄａｔａｎａｇｅｏｆ３ｙｅａｒｓｗｈｉｌｅｔｈｅｒｅ
ｍａｉｎｄｅｒｓｒｅｃｏｖｅｒｅｄｗｅｌｌ．ＣｏｎｃｌｕｓｉｏｎＨｉｇｈａｎｔｅｎａｔａｌＣＶＲｆｏｒｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ
ａｎｄｅａｒｌｙｄｙｓｐｎｅａａｆｔｅｒｄｅｌｉｖｅｒｙｈｉｎｔａｔａｈｉｇｈｐｏｓｓｉｂｉｌｉｔｙｏｆｓｕｒｇｅｒｙｄｕｒｉｎｇｎｅｏｎａｔａｌｐｅｒｉｏｄ．Ｃｌｏｓｅｌｙｍｏｎｉｔｏｒｉｎｇ
ｖｉｔａｌｓｉｇｎｓａｎｄｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｓｔａｔｕｓａｎｄｃｈｏｏｓｉｎｇａｐｐｒｏｐｒｉａｔｅｓｕｒｇｉｃａｌｔｉｍｉｎｇｍａｙｙｉｅｌｄａｄｅｃｅｎｔｐｒｏｇｎｏｓｉｓ．

【Ｋｅｙｗｏｒｄｓ】ｐｒｅｎａｔａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓ，ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ，ｓｕｒｇｉｃａｌｔｉｍｉｎｇ
Ｆｕｎｄｐｒｏｇｒａｍ：ＨｉｇｈｌｅｖｅｌＰｕｂｌｉｃＨｅａｌｔｈＴｅｃｈｎｉｃａｌＰｅｒｓｏｎｎｅｌＴｒａｉｎｉｎｇＰｌａｎｏｆＢｅｉｊｉｎｇＭｕｎｉｃｉｐａｌＨｅａｌｔｈ

Ｃｏｍｍｉｓｓｉｏｎ（０１—０３４）
ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｃｎ１０１７８５—２０２３０６０４２—０００

　　先天性肺发育畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｍａｌｆｏｒｍａ
ｔｉｏｎｓ，ＣＬＭｓ）包括先天性肺气道畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌ
ｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＰＡＭ）、支气管隔离肺
（ｂｒｏｎｃｈｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＢＰＳ）、先天性高气
道阻塞综合征、支气管源性囊肿和先天性肺叶气肿

（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｏｂａｒｅｍｐｈｙｓｅｍａ，ＣＬＥ）等，是一组气道、
肺实质及肺血管发育异常的先天性疾病。其中

ＣＰＡＭ及ＢＰＳ最常见，多数患儿于生后３～６个月接
受手术治疗，预后良好［１］。产前超声检查常采用先

天性肺气道畸形体积比（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｖｏｌｕｍｅｒａｔｉｏ，ＣＶＲ）评估病变并预测疾
病进展。目前多数中心认为孕中期 ＣＶＲ大于１．６
与围产期胎儿不良结局相关［２－４］。２０１９年 １月至
２０２２年１２月首都儿科研究所附属儿童医院新生儿
外科门诊共接受拟诊ＣＬＭｓ胎儿产前咨询６１例，其
中１２例于新生儿期出现不同程度呼吸困难，经手术
治疗后预后良好。本研究回顾性分析１２例 ＣＬＭｓ
患儿临床资料，探讨 ＣＬＭｓ患儿的产前诊断特点以
及新生儿期手术干预指征。

资料与方法

一、研究对象

２０１９年１月至２０２２年１２月本院共有６１例拟
诊ＣＬＭｓ胎儿，均建档并接受产前咨询。其中１２例
出生后出现不同程度呼吸困难，经绿色通道转运至

本院新生儿外科，并于新生儿期接受手术治疗。１２
例中男１０例，女２例；足月儿９例，早产儿３例，最
小胎龄３２＋５周；平均出生体重３１３５．４２ｇ，最低出生
体重２２００ｇ。手术指征：新生儿期由于胸腔占位导
致呼吸困难，经积极保守治疗不能缓解症状者。病

例纳入标准：①产前检查拟诊 ＣＬＭｓ胎儿，就诊本
院新生儿外科并建档，接受产前咨询；②患儿出生
２８ｄ内，在本院实施手术治疗。排除标准：出生后３

ｄ内出现感染，或因严重心脏结构畸形等其他因素
导致新生儿期呼吸困难。

二、研究方法

收集并分析１２例产前拟诊 ＣＬＭｓ患儿的超声
资料，包括诊断孕周、诊断分型、最大 ＣＶＲ、末次超
声ＣＶＲ、孕期干预方式，以及出生后临床资料，如呼
吸支持、术前处理措施、影像学检查结果（包括胸部

增强ＣＴ）、手术日龄、手术方式、术后呼吸机使用时
间、术后并发症、病理结果。

结　果

一、１２例ＣＬＭｓ患儿产前诊断情况
１２例患儿均获产前诊断，其中 ＣＰＡＭ９例（Ⅰ

型２例、Ⅱ型３例、Ⅲ型４例），ＢＰＳ２例，ＣＬＥ１例。
产前诊断时间：１１例为孕中期（孕２０～２４周），１例
为孕晚期（孕３７周）。ＣＰＡＭ产前超声影像特点：胸
腔内高回声囊性或囊实性肿物，由肺动脉供血，肺

脏受压，纵隔移位，伴胸腔积液、腹腔积液或羊水过

多。ＢＰＳ产前超声影像特点：一侧胸腔内边界清晰
高回声致密影，彩色多普勒显示供血来源于主动

脉。ＣＬＥ产前超声与 ＣＰＡＭ相似。ＣＶＲ最大值为
０．６８～５．００。胸／腹腔积液８例，羊水过多３例。产
前干预方法：孕中期激素治疗１例，孕晚期羊水穿刺
引流１例，瘤体穿刺引流１例。产前接受羊水穿刺
基因检测２例。受超声仪器以及检查医师经验影
响，部分患儿未获得最大 ＣＶＲ数值监测，孕晚期转
诊至产前诊断中心完成检测。１２例ＣＬＭｓ患儿产前
一般资料见表１。

二、１２例ＣＬＭｓ患儿出生后情况
１２例患儿出生后出现不同程度呼吸困难，转运

途中予持续高流量吸氧３例，转运呼吸机支持９例，
移动暖箱保温，间断清理气道分泌物，监测心率及

经皮血氧饱和度。患儿术前均不能脱氧，需呼吸支



表１　１２例ＣＬＭｓ患儿产前一般资料
Ｔａｂｌｅ１　Ｐｒｅｎａｔａｌｇｅｎｅｒａｌｐｒｏｆｉｌｅｓｏｆ１２ＣＬＭｓｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例序号
产前诊断时间

（周）
产前分型

最大超声ＣＶＲ
（ｃｍ２）

末次超声ＣＶＲ
（ｃｍ２）

胸／腹腔
积液

羊水过多 产前干预 激素使用 基因检测

１ ２４ ＣＰＡＭⅡ ５．５０ ２．５０ 是 是 穿刺引流 是 是

２ ３４ ＣＰＡＭⅢ ２．５０ １．９０ 是 ／ ／ ／ ／

３ ２４ ＣＰＡＭⅡ ３．２６ ０．９０ 是 ／ ／ ／ ／

４ ２４ ＢＰＳ ／ ０．９１ ／ ／ ／ ／ ／

５ ２３ ＣＰＡＭⅡ ２．００ １．５５ 是 是 ／ ／ ／

６ ２４ ＣＰＡＭⅢ ０．６８ ０．４０ ／ ／ ／ ／ 是

７ ３７ ＣＰＡＭⅢ ／ １．９０ ／ ／ ／ ／ ／

８ ２４ ＣＰＡＭⅢ ／ １．２６ 是 ／ ／ ／ ／

９ ２０ ＣＰＡＭⅠ ２．５０ １．２０ ／ ／ ／ ／ ／

１０ ２１ ＣＰＡＭⅠ ２．７８ １．２６ 是 是 ／ ／ ／

１１ ２２ ＢＰＳ ／ ２．０４ 是 ／ ／ ／ ／

１２ ２２ ＣＬＥ ２．５０ １．９７ 是 ／ ／ ／ ／

　　注　ＣＬＭｓ：先天性肺发育畸形；ＣＰＡＭ：先天性肺气道畸形；ＢＰＳ：支气管隔离肺；ＣＬＥ：先天性肺叶气肿；ＣＶＲ：先天性肺气道畸形体积比；
／表示无数据或否

持９例。转入后完善超声及胸部增强 ＣＴ检查，术
前诊断ＣＰＡＭ６例，ＢＰＳ４例，ＣＬＥ２例。术前合并
新生儿呼吸窘迫综合征（ｎｅｏｎａｔａｌｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｄｉｓｔｒｅｓｓ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＮＲＤＳ）１例，予肺表面活性物质（ｐｕｌｍｏ
ｎａｒｙｓｕｒｆａｃｔａｎｔ，ＰＳ）气管内治疗；持续肺动脉高压
（ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｐｕｌｍｏｎａｒｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ，ＰＰＨＮ）２例，予一
氧化氮 （ｎｉｔｒｏｇｅｎｍｏｎｏｘｉｄｅ，ＮＯ）吸入治疗；患侧张力
性气胸２例，予胸腔闭式引流；术前囊肿压迫严重，
行穿刺引流１例。见表２。

三、１２例ＣＬＭｓ患儿手术治疗情况
１２例患儿术前无一例肺部感染，排除先天性心

脏病、肺动脉高压，且 ＮＲＤＳ得到有效控制后，于新

生儿期实施手术，平均手术日龄１０ｄ。２例合并张
力性气胸于出生后第１、６天手术，７例难以脱离呼
吸支持于生后第７天手术，２例拟诊 ＣＬＥ及１例拟
诊ＢＰＳ患儿胸部 ＣＴ提示占位效应致纵隔移位加
重，分别于生后第１８、２６、１４天手术。６例于胸腔镜
下手术切除病灶，６例因占位巨大、微创手术操作空
间受限而中转开放手术。术后予呼吸支持 ９例，１
例术后出现少量气胸，经保守治疗３周痊愈。所有
患儿术后无一例出血、感染、复发等出现。术后病理

检查结果：ＣＰＡＭ６例，ＢＰＳ４例，肺间质肿瘤２例。１
例术后出现漏斗胸，于３岁时手术。１２例ＣＬＭｓ患儿
手术情况见表３。典型病例照片见图１至图５。

表２　１２例ＣＬＭｓ患儿出生后基本情况
Ｔａｂｌｅ２　Ｂａｓｉｃｐｏｓｔｎａｔａｌｐｒｏｆｉｌｅｓｏｆ１２ＣＬＭｓｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例序号 术前呼吸支持 占位大小（ｃｍ×ｃｍ×ｃｍ） 病变部位 术前诊断 术前合并症 术前干预措施

１ 高频振荡通气 ７×８×５ 右肺中下叶 ＣＰＡＭ ／ 囊肿穿刺引流

２ 常频压力控制通气 ６．８×４．７×４．８ 左肺下叶 ＣＰＡＭ ／ ／

３ 常频压力控制通气 ６．８×５．２×４．９ 右肺上叶中叶 ＣＰＡＭ ／ ／

４ 持续高流量经鼻吸氧 ５×３．４×３．６ 右肺下叶背侧 ＢＰＳ ／ ／

５ 持续高流量经鼻吸氧 ７×４．８×３．９ 右肺 ＣＬＥ ／ ／

６ 双水平气道正区通气 ５×４×６．２ 右肺下叶 ＢＰＳ ／ ／

７ 常频压力控制通气 ６×４．６×４．５ 右肺上叶 ＣＰＡＭ ／ ／

８ 高频振荡通气 ５×４×４ 左肺下叶 ＢＰＳ ＰＰＨＮ ＮＯ

９ 高频振荡通气 ４．５×４ 右肺上叶下叶 ＣＰＡＭ 气胸 胸腔闭式引流

１０ 高频振荡通气 ５．６×４．０×３．５ 左肺下叶 ＣＰＡＭ 气胸 胸腔闭式引流

１１ 高频振荡通气 ５×４×６ 左肺后 ＢＰＳ ＮＲＤＳ／ＰＰＨＮ ＰＳ／ＮＯ

１２ 持续高流量经鼻吸氧 ６．６×４．６×３ 左肺上叶 ＣＬＥ ／ ／

　　注　ＣＬＭｓ：先天性肺发育畸形；ＣＰＡＭ：先天性肺气道畸形；ＢＰＳ：支气管隔离肺；ＣＬＥ：先天性肺叶气肿；ＰＰＨＮ；持续肺动脉高压；ＮＲＤＳ：
新生儿呼吸窘迫综合征；“／”表示无数据



表３　１２例ＣＬＭｓ患儿手术治疗情况
Ｔａｂｌｅ３　Ｓｕｒｇｉｃａｌｔｒｅａｔｍｅｎｔｓｔａｔｕｓｏｆ１２ＣＬＭｓｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例序号 手术日龄（ｄ） 手术方式 切除部位 术后呼吸机支持时间（ｄ） 术后并发症 病理结果

１ ５ 开胸 右肺下叶 ７ ／ ＣＰＡＭⅡ

２ ５ 开胸 左肺下叶 １１ ／ 肺间质瘤

３ ６ 胸腔镜 右肺上叶后段 ０ ／ ＣＰＡＭⅢ

４ １４ 胸腔镜 右隔离肺 ０ ／ ＢＰＳ

５ １８ 胸腔镜 右肺中叶、右肺上叶 ２ ／ ＣＰＡＭⅡ

６ １６ 开胸 右肺下叶 ８ ／ ＢＰＳ叶内型

７ ５ 开胸 右肺上叶 ４ ／ 肺间质瘤

８ １１ 胸腔镜 左肺下叶 ５ ／ ＢＰＳ叶内型

９ ６ 开胸 右肺上叶、右肺中叶 ２ 气胸 ＣＰＡＭⅡ

１０ １ 开胸 左肺上叶 ９ ／ ＣＰＡＭⅡ

１１ ７ 胸腔镜 左隔离肺 ４ ／ ＢＰＳ

１２ ２６ 胸腔镜 左肺上叶 ０ ＣＰＡＭⅡ

　　注　ＣＬＭｓ：先天性肺发育畸形；ＣＰＡＭ：先天性肺气道畸形；ＢＰＳ：支气管隔离肺；“／”表示无数据或否

　　注　Ａ：术前ＣＴ；Ｂ：术后ＣＴ；Ｃ：术后大体病理图
图１　１例先天性肺气道畸形患儿手术前后ＣＴ检查情况
及术后大体病理图

Ｆｉｇ．１　ＣａｓｅｏｆＣＰＡＭ（１Ａ１ＢｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴ，１Ｃｇｒｏｓｓｐａ
ｔｈｏｌｏｇｙ，１ＤｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴ）

　　注　Ａ：术前ＣＴ；Ｂ：术后ＣＴ
图２　１例术前拟诊先天性肺气道畸形、
术后病理确诊肺间质肿瘤患儿手术前后

ＣＴ检查情况
Ｆｉｇ．２　Ｃａｓｅ２ｏｆＣＰＡＭ，ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｐａｔｈｏ
ｌｏｇｉｃａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆｐｕｌｍｏｎａｒｙｉｎｔｅｒｓｔｉｔｉａｌｔｕｍｏｒ

　　注　Ａ：出生后第３天ＣＴ；Ｂ：出生后第１４天ＣＴ；Ｃ：
手术后ＣＴ
图３　１例术前拟诊先天性肺叶气肿、术后病理确诊先天
性肺气道畸形患儿ＣＴ检查情况
Ｆｉｇ．３　Ｃａｓｅ５ｏｆＣＬＥａｎｄＣＰＡＭｗａｓｃｏｎｆｉｒｍｅｄｂｙｐｏｓｔｏｐ
ｅｒａｔｉｖｅｐａｔｈｏｌｏｇｙ

　　注　Ａ：术前胸片；Ｂ：术后大体病
理图

图４　１例左肺上叶巨大先天性肺气道畸
形合并气胸患儿术前胸片及术后大体病

理图

Ｆｉｇ．４　Ｃａｓｅ１０ｏｆｇｉａｎｔＣＰＡＭｉｎｌｅｆｔｕｐｐｅｒ
ｌｕｎｇｌｏｂｅｗｉｔｈｐｎｅｕｍｏｔｈｏｒａｘ（４Ａｐｒｅｏｐｅｒａ
ｔｉｖｅｃｈｅｓｔｒａｄｉｏｇｒａｐｈ，４Ｂｇｒｏｓｓｐａｔｈｏｌｏｇｙ）

图５　１例支气管隔离肺患儿术前 ＣＴ
重建图

Ｆｉｇ．５　Ｃａｓｅ１１ｏｆＢＰＳ：ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴ
ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ

讨　论

先天性肺气道畸形（ＣＰＡＭ）及支气管隔离肺
（ＢＰＳ）是临床常见的先天性肺发育畸形。多数病例
于孕１８～２２周获得诊断。ＣＰＡＭ的典型产前超声
征象是胸腔内高回声囊性或囊实性肿物，由肺动脉

供血。ＢＰＳ表现为边界清晰的高回声致密影，彩色



多普勒超声显示供血来源于主动脉。越来越多的

ＣＰＭＡ及ＢＰＳ预后良好，但仍有少数并发纵隔移位、
胎儿水肿，可能出现宫内或生后死亡［４］。目前尚无

产前诊断先天性肺发育畸形的围产期管理指南，对

于这部分患儿，产前由新生儿外科、产科、影像科、

遗传科等多学科团队协作，对畸形的诊断与预后进

行评估，确定病情危重程度，制定个性化诊疗方案，

生后选择恰当的手术时机尤为重要。

一、产前超声ＣＶＲ的意义
目前在国内外产前超声检查中，广泛使用 ＣＶＲ

作为胎儿围产期结局的重要预测因子。ＣＶＲ计算
公式为瘤体长（ｃｍ）×宽（ｃｍ）×高（ｃｍ）×０．５２３÷
胎儿头围（ｃｍ）。以往文献报道，当 ＣＶＲ＞１．６提示
存在“高风险性”因素［５－６］。因而临床上很多孕妇

被建议引产。近年来研究显示，与胎儿水肿相关的

最大ＣＶＲ为２．２５［７］。本组１２例患儿孕中期最大
ＣＶＲ为０．６８～５．００不等。７例最大ＣＶＲ大于１．６，
其中６例大于２．２５，而孕期出现胎儿水肿病例仅１
例。３０周后随孕周增加，ＣＶＲ不同程度下降，预后
良好。我们认为，单纯将ＣＶＲ作为终止妊娠的单一
判断指标并不全面，可能会使部分预后良好的胎儿

失去生存机会，其作为胎儿水肿预警较为合理；同

时可为分娩时新生儿窒息复苏及新生儿期手术做

出预警，提高临床医师风险意识，做好产房内急救

准备。由于妊娠期大部分胎儿的 ＣＶＲ随孕周的增
长而呈先增长、后降低趋势，不同阶段 ＣＶＲ的风险
阈值可能不同［８］。当 ＣＶＲ大于１．６而未出现胎儿
水肿时，需密切监测随访。

二、产前宫内干预时机与方案

在密切监测孕期超声变化的基础上，一旦出现

胎儿水肿，宫内干预治疗很有必要。文献报道对于

高危ＣＰＡＭ胎儿［ＣＶＲ＞１．６和（或）胎儿水肿］应
用类固醇激素可以获得良好预后［９］。而对激素治

疗失败的胎儿，大囊型囊肿可致胎儿水肿，可予经

羊膜穿刺减压或放置胸羊膜分流管。本组有１例产
前超声拟诊ＣＰＡＭ经激素治疗效果不明显，于孕３０
周时瘤体增大至８ｃｍ，最大 ＣＶＲ升至５．５，继而出
现胎儿水肿（伴胸、腹腔积液，羊水增多），行囊肿穿

刺引流、羊水穿刺引流，ＣＶＲ降至２．５，胎儿水肿得
到一定程度缓解，有效延长孕周至３２＋５周，为分娩
后手术治疗创造了机会。我们认为，在孕期规律影

像学监测中，对囊泡液增加、囊肿体积增大导致胎

儿瘤体迅速增长者，行羊膜腔 －囊肿穿刺引流效果
良好。微囊型更适合激素治疗，而对于大囊型病例

激素治疗效果不明显，瘤体穿刺引流效果更好，这

与文献报道相符［９］。

三、新生儿期手术时机的判断

先天性肺发育畸形新生儿期手术时机通常取

决于患儿出生后临床症状［９］。本组患儿均于新生

儿期出现不同程度呼吸困难。２例因自发性气胸，
急诊行开胸肺囊腺瘤切除术。术中证实瘤体为大

囊型伴破损造成严重气胸。７例需持续呼吸支持，
于生命体征稳定５～１０ｄ后手术，３例生后２～３周
出现进行性加重的呼吸困难，予手术治疗。我们认

为，对于新生儿期瘤体破损造成的张力性气胸，首

选胸腔闭式引流缓解症状；对于破损严重、持续引

流不能维持生命体征稳定者，应急诊手术抢救生

命；对于病灶巨大，压迫心肺需要呼吸支持者，在解

除其他导致呼吸困难的病因、生命体征稳定的基础

上，应尽早手术治疗。对于新生儿期症状进行性加

重，经积极控制感染等症状无缓解，影像学检查纵

隔移位加重者，应积极手术治疗。术后病理检查应

与先天性大叶性肺气肿鉴别。对于绝大多数新生

儿期无症状的ＢＰＳ，可动态观察、择期手术治疗。如
患儿由于占位导致呼吸困难，影像学检查提示滋养

血管粗大、病变血供丰富、瘤体增大迅速，建议尽早

手术，缓解症状。

四、新生儿期呼吸系统合并症的处理

由于ＣＬＭｓ这类疾病孕期可能出现羊水过多致
胎儿早产倾向，分娩后需警惕 ＮＲＤＳ，及时使用 ＰＳ，
注意与占位压迫所致呼吸困难相鉴别，避免非必要

的新生儿期手术。此外，患儿分娩后从胎儿期循环

转为新生儿期，可能存在轻重不一的 ＰＰＨＮ。我们
的经验是监测上下肢经皮氧饱和度的差异，必要时

完成超声心动图检查。对于明确存在 ＰＰＨＮ者，及
早于呼吸机辅助通气下行 ＮＯ吸入治疗，必要时可
口服西地那非，持续静脉泵入瑞莫杜林。待肺动脉

高压缓解后，重新评估患儿呼吸情况及胸部占位情

况，选择恰当的手术时机。

五、对新生儿期无症状者的建议

由于孕晚期ＣＰＡＭ可能自行减小甚至消退，因
而产前应持续超声随访［１０］。亦有文献分析妊娠后

期，部分ＣＰＡＭ的超声回声接近正常肺组织，而非
真正意义上的消退［１１］。有研究证明，无症状患儿病

理检测仍可以找到急慢性炎症证据［１１］。对于新生

儿期无症状者，我们建议在超声不能确诊的前提

下，于生后６周内完成第１次ＣＴ检查，明确诊断、分
型、病灶范围，于生后３～６个月手术，从而降低术后



并发症发生率。本中心产前咨询６１例 ＣＬＭｓ患儿，
４９例新生儿期病情平稳，１个月后接受胸部 ＣＴ检
查；４５例月龄３～６个月时接受胸腔镜手术治疗，效
果良好。其余４例ＣＴ未发现明显异常。

综上，随着先天性肺发育不良产前检出率的增

加，产前高质量超声监测可为胎儿期干预时机和方

式提供依据，同时可作为新生儿期手术预警。对于

新生儿期出现症状的患儿，准确识别病因，正确处

理和选择恰当的手术时机、手术方式，可以获得良

好预后。适时的ＣＴ检查是重要的判断手段。
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