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·论著·

７０例婴幼儿先天性肺囊腺瘤样畸形的围术期分析

洪　淳　俞　钢　唐　晶　刘翠芬

【摘要】　目的　总结婴幼儿先天性肺囊腺瘤样畸形的诊断和手术治疗方法。 方法　回顾性分析
自２００８年８月至２０１３年７月于本院就诊的７０例先天性肺囊腺瘤样畸形患儿临床资料，比较出生后Ｘ
线检查、ＣＴ扫描检查及手术治疗结果，并进行随访。 结果　７０例患儿中，男３９例，女３１例。入院时
最小年龄为３０ｍｉｎ，最大年龄为１３岁。手术时期：新生儿期４０例，１个月至１岁２６例，１～１３岁４例，
平均手术年龄（４３±０６）个月。分型：Ⅰ型１８例，Ⅱ型３５例，Ⅲ型６例，混合型６例，存在大叶性肺气
肿５例。４例合并其他畸形，其中２例合并纵隔囊肿；１例混合型合并骶尾部畸胎瘤；１例左侧Ⅲ型合并
左侧膈疝。病变位置：１例为双侧，其余均为单侧。右侧２１例，左侧１８例。术前Ｘ线检查均无特异性。
７０例均采用开胸手术治疗，其中肺叶切除术５９例，肺段切除术６例，肺叶 ＋肺段切除术３例；２例行右
肺两肺叶切除术。术后并发症包括气胸、咳嗽、伤口感染、胸腔粘连、膈肌膨升，经治疗后痊愈。随访２
个月至５年，均存活，无一例死亡，且无术后复发现象。 结论　出生后增强ＣＴ检查对于先天性肺囊腺
瘤样畸形的确诊及手术方案的制定极其重要，建议确诊后早期手术切除。
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　　先天性肺囊腺瘤样畸形（Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅ
ｎｏｍａｔｉｏｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＣＡＭ）是一种肺组织错构
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，常累及部分肺叶或整个肺叶；

可累及单侧或双侧肺实质，９０％可发生纵隔移位。

在先天性肺部畸形中，胎儿 ＣＣＡＭ的发病率约为
２５％［１，２］。自２００８年８月至２０１３年８月，我们收治
７０例先天性肺囊腺瘤样畸形患儿，现分析其围手术
期诊疗情况及疗效，探讨其诊断与治疗方法。

材料与方法

一、临床资料

自２００８年８月至２０１３年８月，我们收治７０例
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先天性肺囊腺瘤样畸形病例，男３９例，女３１例。其
中５０例产前于本院三维超声确诊为先天性肺囊腺
瘤样畸形；２０例于基层医院检查疑诊先天性肺囊腺
瘤样畸形，出生后反复出现呼吸道感染，经 ＣＴ检查
确诊。入院最小年龄为３０ｍｉｎ，最大年龄为１３岁。
手术时期：新生儿期４０例，１个月至１岁２６例，１～
１３岁４例。平均手术年龄（４３±０６）个月，平均住
院时间（５５±０５）ｄ。

二、诊断方法

患儿术前均行 Ｘ线检查，并进一步行增强 ＣＴ
扫描，确定病灶性质、范围、位置。

三、治疗方法

１麻醉：７０例均采用单侧肺通气气管内插管
静脉复合全身麻醉。其中１３例插管后体位变动，气
管插管移位，术中提示无单肺通气。在单肺通气手

术中，可明显暴露病灶以及正常肺叶，减少术中正

常肺膨胀对手术操作的影响，也降低手术中误伤的

风险。但在小婴儿手术中，同时缺乏气囊堵塞、双腔

气管插管情况下，要保证单肺通气比较困难。

２手术方式：７０例均经开胸手术治疗，其中肺
叶切除术５９例，肺段切除术６例，肺叶 ＋肺段切除
术３例，右肺两肺叶切除术２例。５例经胸腔镜辅
助下手术。取腋前线———腋后线、肩胛下角线切口，

上叶病变取第４肋间，中下叶取第５肋间。平均手
术时间为（３８５±８）ｍｉｎ。将切除组织行病理分析。
３手术后管理：７０例手术患儿中，２０例术中

留置胸腔闭式引流管，术后平均拔管时间为２３ｄ。
８例术后予呼吸机辅助通气，最长时间为７ｄ，平均
为２１ｄ。８例为１ｄ，３例为２ｄ，平均１７ｄ。术后
均予抗感染及雾化吸入治疗，平均出院时间为（５５
±０５）ｄ。

结　果

一、检查结果

按照Ｓｔｏｃｋｅｒ的分型标准［３］，Ⅰ型１８例，均存在
多于一个囊腔，最大直径为６ｃｍ；Ⅱ型３５例，Ⅲ型６
例。７０例中，有５例术前增强ＣＴ显示为肺囊腺瘤，
但术中及术后病理检查显示为少见的大叶性肺气

肿。术前常规胸片检查均无法准确对疾病作出诊断

以及定位，见表１、表２。
根据术前 Ｘ线检查结果，对比术前增强 ＣＴ以

及术中、术后病理分型，可以看出，术前常规 Ｘ线检
查并无特异性，对ＣＣＡＭ的诊断缺乏直接意义。ＣＴ

表１　７０例术前Ｘ线检查情况（例）
Ｔａｂｌｅ１　ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＸｒａｙ（Ｅｘａｍｐｌｅ）

Ｘ线检查结果 例数

无异常 ２８

纹理粗，可见透光区 １７

气胸 ２

肺纹理粗、肺炎 １４

肺炎合并气胸、肺气肿 ７

实变影 ２

表２　７０例术前ＣＴ检查情况（例）
Ｔａｂｌｅ２　ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅＣＴ（Ｅｘａｍｐｌｅ）

诊断结果 数量

肺囊腺瘤Ⅰ型 １８

肺囊腺瘤Ⅱ型 ３５

Ⅲ型 ５

混合型、隔离肺 ７

大叶性肺气肿 ５

诊断方面基本与手术诊断、病理诊断一致，且在Ⅰ
型、Ⅱ型的诊断方面，涉及到对囊泡的直径测量，比
对术中、术后的测量更具优势；在混合型的诊断中，

对于同时存在肺循环、体循环血供者，是诊断为隔离

肺？还是混合型肺囊腺瘤？尚存在争议。术前胸

片、ＣＴ及增强影像结果见图１～３。
二、手术结果

７０例均完整切除，术后均观察病灶剖面。Ⅰ型
大囊囊内凹凸不平，囊壁薄，中间可见散在淡黄白色

乳酪样沉淀物（图 ４、图 ５）；Ⅱ型呈集中多囊腔改
变，可见小囊边缘有乳白色渗液，未见乳酪样沉淀物

（图６、图７）；Ⅲ型及肺气肿基本未见明显界限性病
变，Ⅲ型质实，剖面可见均匀的微囊分布，挤压后可
见乳白色渗液（图８）；肺气肿显示病灶充气明显，较
周围肺组织显苍白，压之有海绵质感，弹性较正常肺

组织明显，即使在单肺通气状态下亦不易塌陷。

三、治疗结果

７０例均获随访。术后并发咳嗽，包括无炎症反
应的痉挛性咳嗽，经雾化吸入后痊愈；３例出现气
胸，其中２例是术后２周，１例是术后１周出现，胸
片提示气胸，经胸腔闭式引流后痊愈；伤口感染 ４
例。１例右肺下叶切除患儿术后１个月内出现反复
肺部感染、肺不张，合并膈肌抬高，经保守治疗无效

予手术，术中诊断为右胸腔粘连，继发膈肌上抬。行

膈肌折叠以及胸腔粘连分离后痊愈。７０例手术患
儿中，８例需术后呼吸机辅助通气，其中１例先天性
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肺气肿患儿行右肺上下叶切除术后自主呼吸恢复

差，呼吸机通气时间为７ｄ，５例为１ｄ，２例为２ｄ，
平均２０ｄ。

四、随访结果

７０例中，５６例（８０％）随访２个月至５年，生长
发育及肺功能均良好，无一例术后并发症，ＣＴ检查
提示，手术后原占位空间被正常肺组织填充，提示已

有肺功能代偿（图９、图１０）。
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图１　 术前胸片；　图２　同一病人的术前ＣＴ图像；　图３　同一病人的术前增强ＣＴ图像，提示病灶供血来源于左肺
动脉；　图４　Ⅰ型ＣＣＡＭ术后大体标本，提示囊内可见淡黄白色乳酪样沉淀物；　图５　Ⅰ型 ＣＣＡＭ术后病理图像，
镜下可见囊肿及部分肺泡壁被覆立方或柱状上皮，囊壁可见平滑肌；　图６　Ⅱ型ＣＣＡＭ术后大体标本，提示囊肿大小
较均匀，最大直径不超过２ｃｍ；　图７　Ⅱ型ＣＣＡＭ术后大体标本，可见小囊边缘有乳白色渗液；　图８　Ⅲ型 ＣＣＡＭ
术后大体标本，肉眼无法观察到明显的囊性样改变；　图９　术前ＣＴ片；　图１０　术后半年复查ＣＴ片
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讨　论

先天性肺囊腺瘤样畸形是一种肺部发育异常的

现象，通常与发育正常支气管无相交，主要由肺循环

供血，促进其生长。主要特征是肺部支气管生长过

度，它与错构瘤也有相似的特征，但囊腺瘤没有软骨

组织，发生病变时会长成一个大的囊腔。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。

ＣＣＡＭ的确切病因目前尚不完全清楚，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［４］。Ｍｏｅｒｍａｎ等［５］描述了 ４例 ＣＣＡＭ的尸检结
果，每例均有节段性支气管缺如或闭锁，为支气管闭

锁，为ＣＣＡＭ发生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。Ｃａｓｓ等［６］检测发

现，ＣＣＡＭ病变肺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。对先天性肺囊腺瘤的病理分型有待进一步完

善，尤其是在混合血供的囊腺瘤、Ⅲ型以及大叶性肺
气肿等各病种之间的区别与联系，有待进一步细分。

关于先天性肺囊腺瘤的诊断，准确、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

治疗指导起到关键作用。而规律的超声检查发现，

肿块一般在２０周前逐步增大而在２８周时达到高峰
值。在ＣＣＡＭ这一疾病上，余肺的情况以及超声描
述计算的 ＣＶＲ值，对判断胎儿的预后具有重要作
用［７］。准确的产前诊断为先天性肺囊腺瘤样畸形

患儿家属提供了合适的诊疗建议，也为出生时规避

相应风险提前做好准备；产前诊断及评估为患儿家

属提供了心理上的准备，且使得家属———医护人员
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之间建立起良好的沟通渠道，这对于之后的手术治

疗起着重要的作用。需要强调的是，在出生之后的

检查方面，单纯胸片检查是不够的，病例分析表明，

胸片诊断并无特异性，即使是依靠产前超声检查提

示，仍无法通过胸片来诊断以及进一步确定囊腺瘤

的位置和范围。因此，在新生儿期出现明显呼吸道

症状而又缺乏产前诊断的情况下，ＣＴ，特别是增强
ＣＴ检查是必要的。也避免单纯依靠胸片而得不到
专业的治疗，导致之后出现反复肺部感染。

在出生之后增强 ＣＴ的确诊背景下，对于手术
时机的选择，多数医疗机构还是选择“等待疗法”，

即待小儿出现症状之后才考虑手术治疗，考虑因素

是麻醉风险、操作风险及患儿家属的接受程度。而

生后有症状者的治疗在急性期新生儿出现呼吸窘迫

时需要急诊手术，这一点学术界无任何争议。出生

后的主要问题是正常肺组织被病变压迫进而导致呼

吸困难或本身肺发育不良，肺不能正常排出分泌物

后出现感染以及后期恶性变的可能。完全切除病变

者通常耐受良好，特别是新生儿，其本身肺的舒缩功

能较成人良好，切除肺叶之后余肺的复张也很快充

满胸腔，因此，在术后呼吸功能代偿上较成人理想。

另有一些研究同时表明在年幼儿手术后，特别是４
岁前手术者，肺的补偿性增长更加明显［８］。

在我们的手术病例回顾中，平均手术年龄为

４３个月，其中４６例（６５７％）于月龄２个月前实施
手术。有资料表明，新生儿至婴儿期，原本无症状的

ＣＣＡＭ患儿出现并发症的几率是 ３２％，平均月龄
为７个月［９］。我们前期的围产因素调查４０例病例
中，出生后有呼吸道症状者占２７５％，新生儿期出
现呼吸道症状者占３５０％。进一步说明先天性肺
囊腺瘤样畸形在新生儿—婴幼儿期存在明显的呼吸

道症状风险，也证明了早期手术的合理性［１０］。

在手术方式上，开胸术式均采用后外侧切口，常

需切除部分背阔肌、前锯肌等肌肉，如年龄小于２个
月，可以采用小切口手术，拉钩尽量拉开肌肉而无须

切断肌肉，更无须切断肋骨，配合胸腔镜可以完成操

作。目前由于婴幼儿胸腔容积及单肺麻醉的限制，

完全的胸腔镜技术尚未开展，辅助小切口手术可作

为之间的过渡方式。

手术中，大的 ＣＣＡＭ常伴有解剖裂隙的融合，
需要沿着解剖层面仔细分离或者用缝合器分离。融

合多出现于右肺横裂以及左肺斜裂中。这种情况也

常出现在大年龄组手术病例中，尤其是反复出现肺

部感染者，最大１例１３岁儿童手术中发现下叶及中

叶完全粘连，造成分离时出现较多失血。提醒在粘

连情况下应尽量使用超声刀以减少出血，降低手术

风险，并缩短手术时间。

肺囊腺瘤样畸形理论上可行肺段切除术。但肺

囊腺瘤样畸形往往出现在肺叶组织内界限不清，术

前及术中难以判断具体切除的界限，加上肺叶、肺段

间粘连，小儿肺段分离难度大，且术后余肺有很好的

代偿能力，故除非位于肺叶边缘、界限清晰的囊腺瘤

采用肺段或者楔形切除，大部分情况下还是采用肺

叶切除术。如没有肺部发育不成熟或肺组织本身病

变，由于手术后代偿性肺组织的生长，年幼儿童可以

较好耐受大的肺切除。在我们统计的病例中，２例
新生儿即使是行右肺两叶切除，术后都能很好代偿。

随访结果也同样提示新生儿期手术是安全的。而在

婴幼期手术也能确保治疗顺利进行，治疗结果令人

满意［１１］。
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