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·专家笔谈·

胎儿肺发育疾病的评估和围产期风险管理

俞　钢

　　胎儿医学是一门介于产科和儿科之间的跨多学
科的交叉学科。随着超声影像的发展，胎儿问题已

经越来越多的呈现在我们面前。胎儿肺发育性疾病

（ｆｅｔａｌｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｌｕｎｇｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ，ＦＣＬＭ）亦是胎儿
诸多疾病中较突出的问题，如肺囊腺瘤、肺隔离症、

胎儿膈疝、先天性大叶性肺气肿、支气管闭锁和膈肌

上下的肿瘤占位等，均是肺发育过程中的良性病变。

通过胎儿系统超声和 ＭＲ检查，已经逐步有了清楚
的认识，其结局大多是良好的。除胎儿膈疝的治愈

率约６０％～７０％外，其余可达到９０％以上的治愈率，
仅不到５％的病例发生胎儿水肿及危险［１］。但当前

国情是大部分胎儿肺疾病并没有得到专业的评估和

诊断，诊治方向不明确，临床医生常简单建议引产，

那么由谁来决定胎儿未来呢？胎儿胸部异常该怎么

办？是否需要引产？可不可以正常出生？有否危

险？出生后是否需要治疗？胎儿的预后和结局如何

等。当前我国尚无专门机构针对ＦＣＬＭ进行专业的
咨询评估和诊治，亦无统一的诊疗规范和标准，而是

由小儿外科或小儿胸外科医生进行联合产前诊断，

系统和专业的评估是解决当前临床上众多孕产妇面

临胎儿问题的主要选择。

一、胎儿肺疾病的评估手段和标准

超声和ＭＲ检查是当前胎儿肺发育疾病检查的
主要手段。根据文献和本院前期１０００余例病例资
料表明，通过胎儿肺发育的系统评估和监测，并对胎

儿肺容积或面积占位指标的精确计算，可以确定绝

大多数ＦＣＬＭ会随着胎儿的孕周生长，肺发育逐渐
成熟。利用胎儿肺的面积或容积间接推算肺的发育

程度，并以此判断胎儿宫内发育风险是近年来国际

上的热门话题，如在胸腔肺肿瘤占位方面，可通过计

算占位的体积与胎儿头围的比值来计算肿瘤对胎儿

的风险，与头围的比是为消除胎儿不同孕周的影响，

肺瘤头比（ＣＶＲ）的公式为：肿瘤的体积（长 ×宽 ×
高）×０５２３／头围，目前已知 ＣＶＲ的截断值 ＜１６，

绝大多数胎儿肺发育性疾病可以正常出生，且预后

和疗效满意。随着产前检查病例数的不断增加，已

经认识到ＣＶＲ的截断值＜２时是安全的［２］；再如在

胎儿膈疝的诊断中，根据健侧胎儿肺面积来预测胎

儿膈疝的风险，并根据残余肺面积与头围的比值，即

肺头比（ＬＨＲ），与肿瘤占位的肺瘤头比不同，是正
常肺面积与头围的比值，其意义在于通过截断值和

临床结局的比较将膈疝分为轻、中、重度，使膈疝的

诊断有了明确的指引（有关内容见本期胎儿膈疝指

南介绍），为在产前、产时或生后早期干预提供了可

靠的依据，同时为提高胎儿肺疾病的救治成功率奠

定了基础［３，４］。依据肺头比判断胎儿肺发育的风险

有其客观意义，弥补了当前对产前发现肺疾病进行

风险评估的空白，为临床实际应用提供了可行的标

准，建立一个统一的关于胎儿肺发育的评估标准和

风险管理方案，完善产前、产时及出生后的诊疗及随

访流程，完成胎儿肺发育性疾病的一体化管理十分

必要。

１．超声诊断：选择时机在孕２２～２８周，２４周
为最佳。主要诊断依据有四大要素：①测量肺部肿
块及大小，在四腔心平面，量取长、宽、高。计算

ＣＶＲ。②应用多普勒超声检查肿块的血流来源，来
自肺动脉的为肺囊腺瘤，来自主动脉的是隔离肺。

③确定心脏受压程度和纵膈移位程度。④确认胎儿
有否水肿或水代谢异常，包括胎儿胸腔积液、心包积

液、腹水、头皮下水肿或全身皮肤水肿［５］。

２．ＭＲ检查：在所有肺部肿块获超声诊断后，
常规行ＭＲ检查，以明确诊断和鉴别诊断。孕２０周
后任何时间均可，２４～２８周最佳。检查需要有３个
维度，即横切面、冠状面和矢状面，肿块在长 Ｔ２影
像下可呈明确高信号，需要临床医生根据所见肿块

的大小、边界、信号强弱等进行鉴别诊断。

二、诊断结果的评估

（一）常见疾病结果分析

产前超声检查发现常见肺疾病（除膈疝以外）

有肺囊腺瘤（ＣＣＡＭ）、隔离肺（ＢＰＳ）、大叶性肺气肿
（ＣＬＥ），其它少见的还有支气管闭锁、支气管囊肿、
食道重复畸形、甲状腺囊肿、胸导管囊肿、心包囊肿
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等。由于常见肺疾病占９０％以上，当发现肺部囊性
肿块时，应以前几种疾病的鉴别诊断为主。现就前

３种疾病介绍如下。
１．ＣＣＡＭ：ＣＡＭ在胎儿肺疾病中占５０％以上，

按囊泡大小可分为大囊型（Ⅰ型），其中一个囊的直径
大于２ｃｍ；小囊型（Ⅱ型），其中一个囊的最大直径小
于２ｃｍ；微囊型（Ⅲ型），超声提示强回声，没有明确的
囊肿。根据超声和ＭＲ检查可以判断病灶大小和病
灶在胸腔的位置，当确定了血流来源于肺动脉时，就

可确诊ＣＣＡＭ。需要特别注意的是大囊型与胎儿膈
疝中的胃泡会造成误诊，微囊型要与 ＣＬＥ及支气闭
锁等鉴别，其中ＣＬＥ以在两肺上叶为主［６］。

２．ＢＰＳ：ＢＰＳ在胎儿肺疾病中约占４０％，根据
是否与正常肺叶相连分为叶内型和叶外型，胎儿期

诊断的以叶外型居多，男性较女性多２倍。超声特
征也是强回声，但可以明确血流来源于主动脉、胸主

动脉或腹主动脉为主。需要与Ⅲ型 ＣＣＡＭ鉴别，同
时还要与ＣＬＥ鉴别，二者分别在肺的上部和下部，
血流来源不同。在叶外型的还可根据在胸腔内和膈

肌下分为胸腔内型和膈肌下型［７］。

３．ＣＬＥ：ＣＬＥ约占肺疾病的５％，超声特征是
微囊型的强回声肿块，与Ⅲ型 ＣＣＡＭ一样，目前文
献尚无胎儿鉴别要点，二者血流均来自肺动脉。但

可根据ＣＬＥ好发在肺的上叶，肿块往往较大等进行
鉴别，ＣＬＥ发病率较ＣＣＡＭ低，在诊断为Ⅲ型ＣＣＡＭ
的胎儿时需要高度重视ＣＬＥ的可能。

在诊断胎儿胸腔囊性肿块时，还需要考虑上述

少见肺疾病，支气管闭锁可以和ＣＣＡＭ或 ＢＰＳ合并
发生，支气管囊肿可发生在肺组织间，也可发生在纵

膈或肺门处，当囊性肿块在偏中线时需考虑纵膈疾

病，如食管重复囊肿、胸导管淋巴囊肿、畸胎瘤等。

（二）评估的常见问题和注意事项

在诊断胎儿肺疾病时需要面对的是小儿外科医

生能够提供解决方案，但又碍于在宫内的胎儿似乎

离儿科专业还有一段距离，但正是这段距离给了小

儿外科发展的新天地。基于胎儿肺疾病的产前早期

诊断，提出了对小儿外科医生更高的要求，所以当需

要评估胎儿肺疾病时，下列问题是必须面对的。

１．评估问题：孩子肯定可以要，不论 ＣＶＲ多
大，均可以按医学要求得到救治。需要与家属沟通

并明确告之，需要有伦理学的支撑，根据家属对胎儿

的期望值不同，进行心理疏通，最基本的治疗方法就

是期待治疗，生后再检查。

２．是ＣＣＡＭ还是 ＢＰＳ：前已述及，根据血流就

能区别二者，但有时超声检查提示既见到肺动脉也

见到主动脉，临床上也有将二者诊断合二为一的，但

实际上都是ＢＰＳ的叶内型表现。
３．关于ＣＶＲ和ＬＨＲ：ＣＶＲ是胎儿胸腔占位病

灶的容积比值，数值越大，瘤体越大，当 ＞２０时有
高风险；而ＬＨＲ是胎儿膈疝时测量的健侧肺面积与
头围的比值，所以数值越小，风险越大，当 ＜１０时
有高风险［４］。

４．关于产前遗传检查问题：常常发现一些胸
腔占位被告之需查染色体或做脐带血检查，而根据

大量文献和检查结果得知，胎儿胸腔囊性肿块，仅为

单一因素时，无需做染色体检查，只有存在多发性畸

形时才需考虑，而胎儿肺疾病合并畸形概率并不高。

５．关于肿块是否消失：胎儿胸腔肿块约２０％
在孕后期变小甚至消失，这是因为胎儿在孕 ２８周
后，胎儿自身正常肺组织迅速发育，部分对原有瘤体

产生挤压，使瘤体组织在超声下的回声与正常肺的

边界逐渐模糊，并融为一体，此时会容易认为瘤体消

失了。根据文献和我们的资料统计，生后 ＣＴ检查
１００％瘤体还在，且与原来体积大小没有变化［８］。

６．关于胎儿水肿：据统计，约５％的胎儿会出
现胎儿水肿，且 ＣＶＲ均在１６以上，这是胎儿肺疾
病出现的严重并发症，可以在宫内危及胎儿生命，目

前的处理选择是３２周前需考虑胎儿开放性手术或
介入手术，但风险相当高，辅助治疗可选择激素治

疗。ＣＶＲ＞２０，出现明确的胎儿水肿也是胎儿手术
的指征。而在３２周后可选择子宫外产时胎儿手术
（ＥＸＩＴ）或新生儿产房手术。
７．关于心脏受压和纵膈移位：所有产前超声

检查发现胎儿肺部疾病的初期均可发现胎儿心脏受

压，同时有纵膈移位，发生率在８０％左右，但从临床
监测和管理中可知，很少有不良结局的，孕后期心脏

或纵膈移位多能自然恢复，所以不需要特别处理。

８．双肺或双胎问题：双肺肿块的概率很低，若
遇到需要将ＣＶＲ值分别计算并相加，绝大多数可正
常至预产期分娩；双胎问题也一样，需要在宫内明确

定位是胎１或胎２，生后通常为了慎重起见，２个婴
儿均需要ＣＴ检查。

三、胎儿期治疗和管理

１．孕期管理：胎儿期宫内肺疾病很少需要治
疗，主要是孕期管理。对于胎儿肺发育性疾病大多

数需要经历孕期等待，所以这一阶段的管理十分重

要，ＣＶＲ＜２０时原则上只要期待治疗，即动态检
查，每３～４周复查１次超声，直至２８周为止，若无
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胎儿水肿或ＣＶＲ＜２０，可待生后检查确定诊断和治
疗。有条件的可选择实时远程监控监测胎儿的变化。

建议当ＣＶＲ＜１６的肺疾病可以选择任何一家医院
自然分娩；而ＣＶＲ＜２０但＞１６，则需要建议到有新
生儿抢救条件的医院自然分娩；当ＣＶＲ＞２０并有胎
儿水肿倾向或已经有胎儿水肿时，则需要考虑胎儿宫

内治疗［８］。

２．胎儿期治疗：前已述及，ＣＶＲ＞２０且出现
胎儿水肿，是胎儿宫内手术的指征，需要选择胎儿医

学中心或具备胎儿宫内治疗条件的医院进行治疗。

当前国内已经有医院开展了胎儿手术治疗，但因为

宫内手术的指征国际上尚无定论，在开展这类手术

时需要慎重。胎儿宫内开放性手术的时机应该选择

在２８周左右，这样手术后可以让胎儿继续在宫内至
少维持 ８周以上，才可能使胎肺的发育得到恢
复［１］。手术一般选择肺叶切除，不建议肺段切除。

再次分娩出生时也要选择剖宫产，且需要作好呼吸

支持的准备。除了开放手术外也有介绍宫内介入治

疗，应用射频超声引导下，阻断瘤体的血供达到治疗

目的；对于 Ｉ型 ＣＣＡＭ可以选择在超声引导下穿剌
减压治疗；药物地塞米松治疗报道也有部分疗效，临

床可选择使用。

四、围生期处理

在所有ＦＣＬＭ出生时，约有１４％的新生儿出现
呼吸道症状甚至呼吸窘迫，需要得到专业的及时的

治疗。在评估ＣＶＲ＞２０的出现呼吸道症状的概率
显然要高于ＣＶＲ＜２０的，但并不一致，部分 ＣＶＲ
＜２０也出现呼吸道症状，所以要反复向家属说明。
在出现呼吸道症状的疾病中，以 ＣＬＥ为突出，发生
的风险达到８０％，产前评估中对于考虑ＣＬＥ的诊断
者，需要格外引起重视［１０］。

五、治疗选择

对于肺发育性疾病的治疗普遍认为需要小儿胸

外科手术治疗。①手术时机：文献报道基本在２岁
以内，也有报道２～６个月为最佳，若有新生儿呼吸
症状者，则不论何时均需紧急手术。②小儿麻醉目
前尚未能达到成人的单肺通气，但可以逐渐过渡。

在选择上可部分单肺通气或手术结束前仍需要双肺

通气。③手术病灶切除：从文献上报道大多选择肺
叶切除［１１］。但国人普遍接受肺段切除或亚肺切除，

尚未有二组资料的对比研究。④是否微创：有条件
的医院应该尽量选择微创，尽管小儿胸腔空间小，呼

吸节奏不易控制和掌握，但条件成熟仍然是可以开

展的。目前国内开展时间尚短，配套的小儿微创器

械缺乏，专业的培训和学习曲线均是阻碍小儿胸外

科微创开展的因素。常规下选择５ｍｍ３０°镜子，控
制气压６ｍｍＨｇ，流量３Ｌ／ｍｉｎ，即可达到良好的手
术视野。超声刀、热能刀、电外科工作站等是当前可

以考虑使用的器械，肺叶切割闭合器尚无小婴儿可

以使用的，１０ｍｍ的闭合器对于小婴儿切口偏
大［１２］。
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