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·论著·

小儿肺隔离症２０例临床分析

梁建华　刘　威　汪风华　曾嘉航

【摘要】　目的　提高对小儿肺隔离症临床特点的认识。　方法　对本院２００８年３月至２０１４年
１０月收治的２０例小儿肺隔离症病例进行回顾性分析，总结其临床特征，并对其诊断和治疗方法进行探
讨。　结果　小儿肺隔离症由于合并病变的影响，术前确诊率并不高。对所有病例行隔离肺切除或病
变所在肺段切除，术后恢复良好，无手术死亡及并发症发生。　结论　小儿肺隔离症术前极易误诊，一
旦确诊，手术切除病变肺组织，同时矫正伴发畸形是治疗小儿肺隔离症的最佳选择。
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　　肺隔离症是一种少见的支气管肺前肠畸形，发
病率占肺先天性畸形的 ０１５％ ～６４０％［１］。本院

自２００８年３月至２０１４年１０月共收治２０例肺隔离
症患儿，均经手术治疗痊愈出院。现就该组病例临

床资料进行分析和总结，并复习相关文献，以加深对

肺隔离症的认识。

材料与方法

一、临床资料

本组２０例肺隔离症患儿，其中男性１４例，女性
６例，确诊年龄最小为７ｄ，最大为７岁１１个月，平
均年龄２岁２个月。临床表现：咳嗽１２例，发热１０
例，气促６例，腹痛 ２例，呕吐 １例，消化道出血 １
例，产前检出（表现为胸腔占位性病变）２例。术前
２０例均行胸片检查，１８例行胸部ＣＴ检查，８例行上

消化道造影检查。确诊为支气管肺隔离症８例（诊
断符合率４０％），诊断为膈疝５例，肺脓肿４例，肺
囊性变２例，膈膨升１例，后１２例均经手术探查及
病理检查诊断为肺隔离症。

二、方法

经手术探查发现，９例为叶内型肺隔离症，１１例
为叶外型肺隔离症（其中１例隔离肺组织出现扭转
坏死）。１３例隔离肺位于左侧胸腔，其中左肺下叶
基底段４例，左肺下叶与膈肌间９例；７例隔离肺位
于右侧胸腔，其中右肺下叶基底段５例（１例因反复
炎症累及整个右肺下叶受损），右肺下叶与膈肌间１
例，右肺上叶外１例。隔离肺组织的供血血管主要
来自胸主动脉和腹腔动脉，其中来自胸主动脉 １１
例，腹腔动脉９例。供血血管最多者有７支，１例有
３支供血血管，３例有２支供血血管，其余１５例仅有
１支供血血管。动脉管径１～１０ｍｍ，平均３５ｍｍ。
有１０例同时合并其它畸形，其中６例合并膈疝，３
例病变肺与食管间有异常交通，１例合并先天性肺
气道畸形（Ⅱ型）。关于两型肺隔离症的具体临床
资料见表１。
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表１　２０例肺隔离症患儿临床资料（ｎ）
Ｔａｂｌｅ１　Ｂａｓｉｃｃｌｉｎｉｃａｌｐｒｏｆｉｌｅｓｆｏｒ２０ｃａｓｅｓｏｆｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ（ｎ）

类型 例数

男女

比例

（男∶女）

平均发

病年龄

（月）

住院

时间

（ｄ）

隔离肺位置（例）

右肺下叶基

底段

左肺下叶基

底段

左肺下叶与

膈肌间

右肺下叶与

膈肌间

左肺上

叶外

叶内型 ９ ８∶１ ２９ １６９ ５ ４

叶外型 １１ ６∶５ ２４ １６．０ ９ １ １

合计 ２０ １４∶６ ２６ １６．４ ５ ４ ９ １ １

类型

供血血管情况 合并畸形（例）

胸主动

脉（例）

腹腔动

脉（例）

平均管

径（ｍｍ）
病变肺与食管间

有异常交通

先天性肺气

道畸形
膈疝

叶内型 ５ ４ ５．２① １ １

叶外型 ６ ５ ２．４② ２ ６

合计 １１ ９ ３．５ ３ １ ６

　　注：①其中有３支供血血管１例，２支供血血管１例，９例中有８例共１０支供血血管走行于下肺韧带内；②其中有７支供血血管１例，２支
供血血管２例。

结　果

本组病例中１１例叶外型隔离肺均行隔离肺切
除术，９例叶内型隔离肺中，除１例因整个右肺下叶
受损而行右肺下叶切除术外，其余８例均行相应肺
段切除术，同时矫正伴发畸形。术后入重症监护室，

通气时间５～１２ｈ（平均６８ｈ），病情平稳后转普通
病房。１例术后出现支气管胸膜瘘，予降低通气压
力，胸前引流管持续负压吸引，术后３ｄ复查胸片未
见明显气胸。２０例肺隔离症患儿均恢复良好，无明
显并发症发生，余肺膨胀良好，无二次手术病例，住

院５～３３ｄ（平均１６４ｄ），顺利治愈出院。

讨　论

肺隔离症是指由异常体循环动脉供血于囊性无

功能胚胎肺组织的一种先天性畸形，根据脏层胸膜

的分布特点，将其分为两型：叶内型（ＩｎｔｒａｌｏｂａｒＰｕｌ
ｍｏｎａｒｙＳｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＩＰＳ）和叶外型（ＥｘｔｒａｌｏｂａｒＰｕｌ
ｍｏｎａｒｙＳｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＥＰＳ）。关于肺隔离症的发生
机制，有多种学说，目前较为普遍接受的是副肺芽学

说：在胚胎期，从原始前肠的腹侧面发出副肺芽，来

自这一多余肺芽的肺前体组织接受主动脉分支供

血。正常肺组织发生脱离时，其与主动脉相连的内

脏血管逐渐退化吸收，而副肺芽组织的血管残存下

来，从而形成体循环供血的肺组织［２］。

随着影像检查技术的发展成熟，多普勒超声、

ＭＲＩ通常能在产前诊断肺隔离症［３］。据统计，产前

诊断的肺隔离症９８％为 ＥＰＳ，其在产前诊断出的肺
部疾病中，约占２３％［４］。本组只有２例发现肺部占
位，均没有诊断出肺隔离症，这可能与家属文化水平

和我国产前检查的普及有关。对于出生后肺隔离症

的诊断，Ｘ线胸片检查是最基本的方法，常表现为下
肺叶肿块或浸润征，多位于内基底段、后基底段，其

Ｘ线特点为治疗后可缩小，但始终不消失，呈动态变
化。目前螺旋 ＣＴ增强、ＣＴ血管成像（ＣＴＡ）、磁共
振血管成像（ＭＲＡ）等不仅能对肺隔离症定性诊断，
而且其多平面重建及三维重建技术有助于检出细小

异常血管，且可立体显示供血动脉的起源及行程，对

临床治疗方案的选择，特别是手术方案的制定有很

高的实用价值，逐渐成为肺隔离症首选的术前检查。

本组２０例病例，仅８例术前确诊，分析其原因，其中
有４例因合并感染形成脓肿，影像学表现不典型而
致误诊，有６例同时合并先天性膈疝，腹腔内容物疝
入胸腔，势必对胸内病变的检出造成干扰。分析其

原因可能有：①膈疝和肺隔离症的临床症状无特异
性；②膈疝患儿术前没有常规行肺部血管重建；③
隔离肺和疝囊的位置重叠，胸片或消化道造影时难

以区分；④隔离肺的供血血管和腹腔血管混淆，ＣＴ
扫描容易漏诊。⑤隔离肺和疝囊严重粘连，术前影
像学检查把隔离肺当成疝囊的一部分。

ＩＰＳ和 ＥＰＳ各有特点，ＩＰＳ更常见，约占肺隔离
症的 ７５％，但本组患儿 ＥＰＳ居多，共 １１例（占
１１％）［５］。ＩＰＳ的供血血管多较粗大，常走行于下肺
韧带内，据文献统计，ＩＰＳ的供血血管７３９％来自胸
主动脉，１８７％来自腹主动脉，３２％来自肋间动脉，
０８％来自锁骨下动脉，０８％来自胸廓内动脉，
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０２％来自心包膈动脉，０２％来自脾动脉等，其中有
１５％的 ＩＰＳ病变肺组织由多于 １支供血血管供
血［６］。ＩＰＳ的静脉血 ９５％回流至肺静脉，仅 ５％回
流至体循环静脉。ＥＰＳ常发生于肺下叶与膈肌之间
（左侧多见），还可发生于胸廓内其它部位、纵隔内、

心包内、膈肌内，大约还有１０％ ～１５％的 ＥＰＳ发生
于腹内。ＥＰＳ的供血血管常较细小，约８０％来自胸
主动脉或腹主动脉，１５％来自其它体循环动脉。本
组患儿隔离肺的供血血管分布见表１，总结术中处
理血管的经验如下：在分离隔离肺时应首先处理肺

下韧带及粘连带，发现供血血管予结扎，若血管较粗

应用５－０ｐｒｏｌｅｎｎ线连续缝合，操作时避免牵拉过
度，否则血管断裂后极易回缩，导致致命的大出血。

还应注意仔细寻找可能的多支异常血管，对于未找

到明显异常动脉的也应仔细解剖，对粘连带、肺下韧

带或增厚的胸膜，给予缝扎、切断为宜。

无论术前还是术中诊断出的肺隔离症，不管有

无临床症状，目前倾向于手术切除。手术治疗不仅

能明确诊断，还能预防可能继发的反复感染、大咯

血、心力衰竭、潜在恶性变等，同时对并发的其它先

天性畸形作出诊断和相应处理。隔离肺切除是治疗

ＥＰＳ的首选治疗方法，而肺叶切除被认为是治疗ＩＰＳ
的最佳手术方式，其操作相对简单，而且能完整切除

病灶，相比而言，肺段切除常致病灶残留，且术后出

现持续漏气［７］。但根据经验，术中通过肺胀气，隔

离肺组织常因与气管不相通而胀气不明显，据此与

正常肺组织间有明显分界，仅行病变肺所在肺段切

除即能完整切除病灶。总之，我们认为手术切除病

变肺组织同时矫正伴发畸形是治疗小儿肺隔离症的

最佳选择。
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（收稿日期：２０１５—０２－０８）
（本文编辑：黄　鹏）
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（本文编辑：尹　强　季春宜）
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