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先天性肺囊腺瘤样畸形４０例诊疗分析

洪　淳　俞　钢　朱小春　林少勇

【摘要】　目的　分析先天性肺囊腺瘤样畸形胎儿—新生儿的的围产危险因素，探讨其手术时机以

及风险管理方法。 方法　回顾性分析自２００８年１０月至２０１３年１月，来本院就诊４０例先天性肺囊腺
瘤样畸形病例资料。结合产前诊断以及出生后的胸片、ＣＴ检查，分析围产风险因素和手术时机。 结果

　临床诊断先天性肺囊腺瘤样畸形４０例中，顺产１７例，剖腹产２３例；早产儿３例。出生后有呼吸道症
状１１例，占２７．５％，新生儿期出现呼吸道症状１４例，占３５．０％。４０例中，手术治疗３２例；１例放弃治
疗，后来死亡；７例家属选择等待。３２例手术患儿均治愈出院。平均手术年龄５．６个月。 结论　先天
性肺囊腺瘤样畸形在新生儿期存在呼吸道风险，应选择在有新生儿外科手术条件的医院生产，出生后需

注意预防呼吸道风险，为手术创造条件。
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　　先天性肺囊腺瘤样畸形（Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅ
ｎｏｍａｔｉｏｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＣＡＭ）是一种肺组织的错构
瘤，是由于胎儿末端支气管过度生长，在肺实质内形

成有明显界限的病变，常累及肺叶一部分或整个肺

叶，可累及单侧或两侧肺实质，９０％可发生纵隔移
位［１－２］。根据欧盟的数据统计，ＣＣＡＭ的发病率约
０９４／１００００［３］。而在先天性肺部畸形中，胎儿
ＣＣＡＭ的发病率约占２５％［１，４－５］。自２００８年１０月
至２０１３年２月，我们对本院就诊的４０例先天性肺
囊腺瘤样畸形病例进行产前以及出生后分析，总结

先天性肺囊腺瘤样畸形的潜在威胁，探讨手术的合

适时机。

资料与方法

一、临床资料

回顾性统计自２００８年１０月至２０１３年１月，在
本院住院治疗ＣＣＡＭ病例共４０例，其中男２４例，女
１６例。３５例于产前经本院三维超声确诊为先天性
肺囊腺瘤样畸形；５例于基层医院检查，孕期未提示
有胎儿肺部异常，出生后反复出现呼吸道感染，经

ＣＴ检查确诊。１２例于本院出生后立即转新生儿外
科病房住院，其余２８例于外院出生后自行到本院就
诊。最小入院年龄为３０ｍｉｎ，最大入院年龄为５岁，
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平均入院年龄为５２个月 。
二、方法

有明确产前诊断者３５例，平均超声诊断发现异
常的孕周为２４７２周（１７～３０周）。１例为人工受
精孕３０周发现胎儿肺部异常。１例为双侧均发现
病灶，其余均为单侧。右侧２１例，左侧１８例。单侧
病例中，有２例累及两个肺叶。住院的４０例病例
中，均行胸片以及增强ＣＴ检查确诊为ＣＣＡＭ。

三、分型依据

ＣＴ检查结合产前超声诊断辅助分型，按 １９７７
年Ｓｔｏｃｋｅｒ的病理组织学分型标准，分为３型：Ⅰ型：
大囊肿型，肺实质内可见一个或数个圆形无回声区，

边界清晰，囊肿直径２～１０ｃｍ；Ⅱ型为多个小囊肿，
囊肿直径通常＜１ｃｍ；Ⅲ型为实质性肿块，超声表现
为均匀一致的强回声区，无任何囊肿可见。４０例病
例中，１例为左肺ＣＣＡＭ合并膈疝，家属放弃治疗后
尸解提示 ＣＣＡＭⅡ型；７例拒绝手术而选择等待治
疗，３２例选择手术治疗，术中大体以及术后病理诊
断、分型均与术前一致。Ｉ型１４例，占３５％；Ⅱ型：
２２例，占５５％，其中３例合并肺隔离症；Ⅲ型：４例，
占１０％，各型比例与文献报道大致相符［６］。

结　果

一、出生情况

３例为早产儿，分别为３４周剖腹产、３５＋４周剖

腹产、３５周顺产。生产方式：顺产１７例，剖腹产２３
例，１７例顺产病例中，无明显产程延长及胎儿异常
对生产过程有明显影响的病例。出生体重为２４２
～３８５ｋｇ，平均出生体重为 ３１９ｋｇ。分娩时平均
胎龄３８２周。

二、临床表现

４０例中，出生后有气促１１例，占２７５％，出生
时有窒息抢救史４例，１例需要紧急气管插管辅助
通气。出生后第２周出现气促、发热２例；第３周出
现气胸１例。总计新生儿期出现呼吸道症状共１４
例，占３５０％。

出生后均行胸片检查，结果显示无异常１１例，
占２７５％；有异常２９例，占７２５％，其中提示肺纹
理增粗５例，占１２５％；肺炎１５例，占３７５％；气胸
４例，１０％；局限性肺气肿５例，１２５％。

三、治疗方法

４０例病例中，选择手术治疗３２例，１例放弃治
疗死亡，７例家属选择等待。３２例手术病例均治愈
出院，其中新生儿期手术１４例，１个月至１岁手术
１５例，１～５岁手术３例。平均手术年龄５６个月，
平均住院时间７５ｄ。
７例选择等待治疗病例目前最长随访时间 ４

年，最短随访时间６个月，随访期间出现气促４例，
反复肺部感染２例，复查 ＣＴ提示肺支气管增粗 ４
例，对侧肺气肿２例，未见胸膜粘连病例。典型病例
照片见图１～３。

! " #

图１　典型病例照片：患儿，男，３岁２个月。术前ＣＴ提示左肺下叶囊腺瘤样畸形，双肺散在小叶气肿；　图２　术
中大体表现；　图３　病理检查提示为Ⅰ型。
Ｆｉｇｕｒｅ１　Ｐｈｏｔｏｏｆｔｙｐｉｃａｌｃａｓｅ：ｍａｌｅ，３ｙｅａｒｓ２ｍｏｎｔｈｓ．ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴ：ＡｄｅｎｏｍａｔｏｉｄＭａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓｉｎｉｎｆｅｒｉｏｒｌｏｂｅｏｆ
ｌｅｆｔｌｕｎｇ．Ｃｅｎｔｒｉｌｏｂｕｌａｒｅｍｐｈｙｓｅｍａｉｎｄｏｕｂｌｅｌｕｎｇｓ；　Ｆｉｇｕｒｅ２　Ｇｅｎｅｒａｌｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅｉｎｏｐｅｒａｔｉｏｎ；　Ｆｉｇｕｒｅ３　Ｐａｔｈｏ
ｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｔｉｐｓｆｏｒⅠ ｔｙｐｅ．

讨　论

ＣＣＡＭ是由于胎儿末端支气管过度生长，在肺
实质内形成有明显界限的病变，常累及肺叶一部分

或整个肺叶，可累及单侧或两侧肺实质，单侧多见，

左右侧并无明显规律［１、２］。

ＣＣＡＭ的确切病因目前尚不完全清楚，最普遍
的观点是ＣＣＡＭ为一种错构瘤样病变，即伴有一种
或多种组织成分的过度发育异常。可能是由于胎儿

肺芽发育过程中受未知因素影响，局部肺发育受阻，

继而导致已发育的肺组织过度生长所致［７］。Ｍｏｅｒ
ｍａｎ等［８］描述了４例 ＣＣＡＭ的尸检，每例均有节段
性支气管缺如或闭锁，为支气管闭锁是 ＣＣＡＭ发生
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的原发缺陷这一假说提供了更进一步的证据，并提

出原发缺陷是在支气管肺发芽和分支过程中一种局

限的停止或缺损引起支气管闭锁，最后闭锁完全导

致支气管缺失。研究推测，这种缺陷的发生早至胚

胎发育的２４ｄ，晚至妊娠１９周。Ｃａｓｓ等［９］检测发

现，ＣＣＡＭ病变与孕周相符的正常肺相比，细胞增殖
指数增加２倍，凋亡体仅为１／５。由此假设，ＣＣＡＭ
是肺发育过程中细胞增殖和凋亡失衡的结果。本组

病例在产前三维Ｂ超的诊断中，最早发现的孕周是
１７周，平均孕周为２４７２周，与文献报道以及假设
的畸形形成时间段相似［１０］。２００８年欧盟共报道
２２２例产前胎儿胸部异常，其中 ＣＣＡＭ５２例，发病
率为 １０４／１００００，综合 ２００６—２０１０年，发病率为
０９４／１００００［３］。国内目前尚无多中心的统计资料，
ＣＣＡＭ临床罕见，以致在该病的认识及处理上，目前
尚无统一指导方案，尤其是在产前诊断方面。

对于胎儿先天性胸部畸形，特别是肺部畸形中，

产前超声必须是在其余正常肺组织的背景下进行描

述。描述其余肺组织的情况对于临床医师判别胎儿

的预后意义重大。在 ＣＣＡＭ这一疾病上，余肺的情
况以及超声描述计算的的ＣＶＲ值，对判断胎儿的预
后具有重要作用。在胎儿期间，肿块可能会增大。

较大的肿块可能造成纵隔移位及胎儿水肿。而吞咽

功能的障碍以及食管的压迫或者闭锁，都会造成羊

水过多。而肿块的存在，使正常肺组织受到压迫进

而出现肺发育不良。所以，准确而全面、规律的产前

超声诊断，对于预后的判断以及出生之后的治疗，起

到关键作用。规律的超声检查可以发现，肿块一般

在２０周前逐步增大，而在２８周时达到高峰值。此
后，多数肿块逐步缩小。总体而言，预后相对理想。

目前产前三维超声的普及以及相关专业人员对该病

的认识，使产前发现胎儿 ＣＣＡＭ并进行准确的分型
已不再困难。

我们的研究表明，在出生方式方面，ＣＣＡＭ并无
明显影响，对出现纵隔移位、微囊型、可疑呼吸道梗

阻者，建议采用剖腹产［１１］。ＣＣＡＭ患儿在新生儿期
出现呼吸道症状者，占３５％，且出生后即出现呼吸
道症状，包括气促、窒息者占２７５％，相对于正常新
生儿窒息的发生率５％ ～１０％而言，围产期风险大
大增加的［１２］。因此，充分的产前诊断以及出生前新

生儿呼吸道管理的准备是必不可少的。同时也说明

了小儿外科以及新生儿科医师在产前综合评估中的

重要作用。患儿最好选择在有新生儿外科手术条件

的医院生产。科学的产前诊断、评估、干预既可减少

不必需的引产，又有助于控制严重出生缺陷胎儿的

出生，降低新生儿死亡率［１３］。

新生儿出生之后的的检查单纯胸片检查是不够

的，病例分析表明，胸片的诊断并无特异性，无法对

疾病作出判断，提示新生儿如出现明显呼吸道症状，

而又缺乏产前诊断时，ＣＴ，特别是增强 ＣＴ非常必
要。本组最早行 ＣＴ增强检查的年龄为生后第 ２
天，未见明显异常。对于安全性而言，暂未见新生儿

期增强ＣＴ存在特别的禁忌。
在手术选择的时机方面，多数医疗机构还是选

择“等待疗法”，即等待到患儿出现症状之后才考虑

手术治疗。本组病例回顾中，４３７５％的患儿在新生
儿期（１个月内）手术，９０６３％在１岁前手术，平均
住院时间 ７５ｄ。有资料统计说明，新生儿期之后
直至婴儿期，原本无症状的 ＣＣＡＭ患儿出现并发症
的几率是３２％，平均年龄为７个月［１４］。我们统计

１～５岁共４例病例中，其中 ２例（５０％）都有反复呼
吸道感染病史，１例伴有哮喘；３例 ＣＴ检查呈现对
侧肺组织已呈现代偿性肺气肿；往往出现并发症棘

手而严重。特别是肺部反复感染后出现肺组织水

肿、胸膜粘连等，加大手术的难度以及手术后的风

险。因此，我们提出相应的手术原则：①出生后就
出现明显的症状，应尽快明确诊断，包括胸片、增强

ＣＴ检查等，尽早进行手术治疗；②出生后没有明确
的呼吸道症状，可结合家长的意见确定手术时间。

但需要告知家长，越迟手术治疗，出现并发症，包括

呼吸道感染、局限性肺气肿、胸膜粘连等的几率就越

高。本组１４例新生儿期手术的患儿均表现出良好
的肺代偿补充能力，除２例肺段切除术后出现气胸，
经胸腔引流２～３ｄ后治愈外，其余均无呼吸道症
状。胸片复查提示肺叶切除术后残肺复张理想。术

后残肺的过度膨胀可以弥补肺组织的损失。另外，

一些研究表明在年幼时手术，特别是４岁前手术的
患儿，肺的补偿性增长更加明显［１５］。

在产前诊断日益明确的情况下，对于 ＣＣＡＭ患
儿的出生，其第一步的呼吸道管理尤其重要，相当一

部分患儿出生后即有气促、吸气困难症状。考虑具

有生后反复肺部感染的风险，并因此带来急诊手术

所增加的风险，对于无症状的患儿，必须衡量手术切

除以及保守治疗而需要的反复随诊、胸片、ＣＴ检查
以及呼吸道感染的风险。因此，正规的产前检查以

及选择有新生儿外科手术条件的医院进行分娩是合

理的选择，早期呼吸道管理以及早期手术是合适的

建议。

·３９３·
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