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婴儿原发性纵隔肿瘤５８例临床分析

唐　决　刘　威　汪凤华　梁建华　曾嘉航　王　会

【摘要】　目的　通过分析婴儿原发性纵隔肿瘤的发病特点、临床表现、疗效与并发症，探讨其诊治
经验。 方法　回顾性分析２０１０年１月至２０１４年１２月间本院经手术治疗的５８例原发性纵隔肿瘤患
儿临床资料，总结其临床表现、原发部位、手术及术后并发症。 结果　５８例中，男３３例，女２５例，最小
年龄１５天，最大年龄１２个月（平均４５个月）。原发肿瘤中，神经源性肿瘤占５１７％，生殖细胞瘤占
２４１％，间叶组织肿瘤占２０７％。４２例出现临床症状，其中气促２６例，占４６５％，发热５例，占８６％，
咳嗽５例，占 ８６％，呼吸窘迫 ３例，占 ５２％。良性肿瘤 ２４例（占 ４１４％），恶性肿瘤 ３４例（占
５８６％）。均予手术治疗，其中根治性切除手术５３例，大部分切除术５例，仅１例予术后化疗。５８例已
随诊２个月至５年，无手术相关死亡，无一例复发，术后出现霍纳氏综合征２例，膈神经损伤１例。 结

论　婴儿纵隔肿物的早期诊断较困难，需依赖临床症状和胸部 ＣＴ检查。手术是治疗婴儿纵隔肿瘤安
全有效的治疗方案。

【关键词】　纵隔肿瘤／并发症；外科手术；婴儿
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　　婴儿纵隔原发性肿瘤临床少见。约６０％的儿
童纵隔肿瘤早期无特异性临床表现，多表现为肿瘤

压迫症状［１，２］。部分可突发严重呼吸窘迫而危及生

命［３］。手术是有效的治疗方案。本院自２０１０年１
月至２０１４年１２月期间收治５８例婴儿原发性纵隔
肿瘤，现分析其临床资料和随访结果。

材料与方法

一、临床资料

２０１０年１月至２０１４年１２月，本院共收治婴儿
原发性纵隔肿瘤５８例，其中男性３３例，女性２５例，
最小年龄１５ｄ，最大年龄１２个月（平均４５个月）。
不包括纵隔血管炎性肉芽肿性病变（韦格纳）、朗格

罕组织细胞增生症、纵隔淋巴结结核以及纵隔脓肿

病例。５８例中，１５例无症状，占总病例数的
２５７％，为常规胸片检查或体格检查中偶然发现。
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常见临床表现依次为气促、颈部肿块、发热、咳嗽及

呼吸窘迫（表１）。６例颈部肿块分别为淋巴管瘤４
例，神经母细胞瘤２例；５例合并肺炎出现发热；３例
出现呼吸窘迫症状的肿瘤均为间叶组织肿瘤，分别

为淋巴管瘤、毛细血管瘤和神经母细胞瘤，其中毛细

血管瘤位于中纵隔及气管分叉的后方；淋巴管瘤于

前上纵隔及中纵隔呈浸润性生长，并伴急性囊内出

血；神经母细胞瘤位于上纵隔，致气管严重受压移

位。该３例均被送入 ＰＩＣＵ予气管插管及机械通
气，待循环稳定及血气结果正常后予急诊手术；１例
神经节神经母细胞瘤表现为顽固性腹泻伴低血钾；２
例生殖细胞肿瘤出现同侧胸腔积液。

表１　５８例患儿临床表现
Ｔａｂｌｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｏｆ５８ｃａｓｅｓ

临床表现 病例数 百分比

无症状 １５ ２５７

发热 ５ ８６

咳嗽 ５ ８６

气促 ２６ ４６５

呼吸窘迫 ３ ５２

胸腔积液 ２ ３４

颈部肿物 ６ １０３

腹泻 １ １７

　　按何祖根的病理类型分类法，将本组病例分成
５大类：神经源性肿瘤３０例（占５１７％），生殖细胞

肿瘤１４例（占 ２４１％），间叶组织肿瘤 １２例（占
２０７％），胸腺肿瘤２例（占３４％），见表２。

表２　５８例患儿病理类型
Ｔａｂｌｅ２　Ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｔｙｐｅｓｏｆ５８ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病理类型 例数 百分比

胸腺类肿瘤 ２ ３４

　真性胸腺增生 ２

生殖细胞肿瘤 １４ ２４１

　成熟畸胎瘤 １０

　未成熟畸胎瘤 ２

　表皮样囊肿 １

　卵黄囊瘤 １

神经源性肿瘤 ３０ ５１７

　神经母细胞瘤 ２９

　神经节神经母细胞瘤 １

间叶组织肿瘤 １２ ２０７

　淋巴管瘤 ５

　毛细血管瘤 ３

　脉管瘤 ２

　错构瘤 １

　纤维肉瘤 １

　　肿瘤部位分布以上纵隔肿瘤最常见，共３９例
（占６７２％），涉及２个纵隔者２５例（占４３１％）。
间叶组织肿瘤多起源于上纵隔，生殖细胞肿瘤主要

起源于前纵隔，而后纵隔肿瘤以神经源性肿瘤多见

（表３）。

表３　５８例患儿肿瘤起源部位分布情况
Ｔａｂｌｅ３　Ｄｉｓｔｒｉｂｕｔｉｏｎｏｆｐｒｉｍａｒｙｔｕｍｏｒｓｉｔｅｓｆｏｒ５８ｃｈｉｌｄｒｅｎ

肿瘤类型 前纵隔 中纵隔 后纵隔 上纵隔 颈上纵隔 前上纵隔 后上纵隔 合计

胸腺源性 １ １ ２

生殖细胞瘤 １ ３ ２ ７ １ １４

神经源性 ３ １０ ９ ２ ６ ３０

间叶组织 ４ ４ ３ １ １２

总计 ４ ０ １３ １５ ７ １１ ８ ５８

　　二、手术方式及术中并发症
患儿均在全身麻醉＋气管插管下手术，其中５６

例采用支气管堵闭器单肺通气技术。共实施开放手

术５０例，其中经胸部后外侧切口４１例，胸骨正中切
口３例，后外侧切口 ＋颈部切口６例；２０１４年使用
全胸腔镜（ＶＡＴＳ）微创手术６例，胸腔镜辅助微创手
术２例；手术时间１～３６ｈ，平均时间１９ｈ；术中出
血２５～１５００ｍＬ，平均１００ｍＬ。５８例中，实施根治
性切除术５２例，大部分切除术６例。其中５例为淋
巴管瘤，局部附着在大血管、气管、神经表面而无法

完整切除，术中用平阳霉素（８ｍｇ＋５０ｍＬ生理盐

水）浸泡处理；术中误伤上腔静脉、左无名静脉、右

锁骨下动脉各１例，均因血管被肿瘤完全包裹无法
辨认所致，３例破损口使用５—０ｐｒｏｌｅｎｅ线连续缝合
修补；１例右侧后纵隔肿瘤切除后发现创面有乳糜
液漏出，行低位胸导管结扎。无手术死亡病例。

三、术后并发症及随访结果

术后均转入 ＰＩＣＵ予重症监护、机械通气。待
患儿呼吸、循环功能稳定、血气分析结果正常后撤离

呼吸机。１例做胸骨正中切口的巨大真性胸腺增生
患儿术后出现双侧膈肌麻痹，脱离呼吸机困难，于术

后第１０天行双侧膈肌折叠术，呼吸机辅助呼吸维持

·５５２·
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５个月后建立胸式呼吸，撤离呼吸机；２例神经母细
胞瘤术后于手术侧出现霍纳氏综合征（表４）。其余
病例术后恢复良好，于术后８～１５ｄ出院。

表４　５８例患儿并发症情况（例）
Ｔａｂｌｅ４　Ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｏｆ５８ｃａｓｅｓ（ｃａｓｅｎｕｍｂｅｒ）

并发症 胸腺源
生殖

细胞瘤

神经

源性

间叶

组织
合计

右锁骨下动脉损伤 １ １

上腔静脉损伤 １ １

无名静脉损伤 １ １

胸导管损伤 １ １

膈神经损伤 １ １

霍纳氏综合征 １ １ ２ ２ １

合计 ２ ２ ５ ２ ６

　　术后病理检查结果证实良性肿瘤 ２４例（占
４１４％），恶性肿瘤３４例（占５８６％）。神经源性肿
瘤均为恶性（占１００％），生殖细胞肿瘤中１１例为良
性（占７８５％），３例为恶性（占２２５％）；间叶组织
肿瘤中 １１例为良性（占 ９１７％），１例为恶性（占
８３％）。恶性肿瘤中仅 １例神经母细胞瘤因发现
骨髓转移，基因型检查结果为扩增型，而进行了化疗

（４个疗程）。目前患儿化疗结束已２年，情况良好；
其余５７例已随诊２个月至５年，患儿呼吸及生长发
育正常，无复发。

讨　论

儿童纵隔肿瘤临床症状不典型，约２５％的患儿
可无临床症状，高达６０％的儿童纵隔肿瘤仅表现为
呼吸道症状，多为无意中发现［１，２］。本组有１５例在
常规体格检查或其他原因行 Ｘ线检查时被发现。
多数因肿瘤出现压迫症状而就诊。部分病例肿瘤增

大时可压迫呼吸道突发呼吸窘迫［４］。本组有 ３例
因突发气促、呼吸窘迫就诊，入院后需呼吸机辅助呼

吸。其中１例由毛细血管瘤引起呼吸窘迫患儿，其
肿物体积并不大，但肿瘤恰好位于主动脉弓下缘与

气管分叉水平之间。肿瘤压迫气道、肺导致肺不张，

增加感染的可能，５例合并肺炎出现发热。临床诊
断主要依靠胸片、胸部ＣＴ＋增强扫描。胸部Ｘ线片
可了解肿瘤的部位、大小形态及密度，ＣＴ可了解肿
瘤的确切部位、范围及与周围组织、器官的关系，Ｂ
超检查对确定病灶为实性或囊性具有参考价值。结

合一些特异的临床表现及检验，可提高临床术前诊

断率，如恶性畸胎瘤可分泌 ＡＦＰ、βＨＣＧ，术前血清

ＡＦＰ、βＨＣＧ的升高结合影像学检查可基本确诊，部
分神经源性肿瘤可出现一些特异性表现，如１例神
经节神经母细胞瘤引发顽固性慢性腹泻并低血钾。

以往研究表明纵隔肿物以淋巴瘤最常见，约占

４０％，其次是神经源性肿瘤［５－７］。最近有报道一组

年龄较小儿童的纵隔肿物研究，神经源性肿瘤是纵

隔首发肿瘤，约占３８％，不排除神经源性肿瘤发病
年龄较小，多见于２岁以内，而淋巴瘤发病年龄较大
的缘故［１］。本组５８例纵隔肿瘤中不包括淋巴瘤，年
龄≤１岁，以神经源性肿瘤最常见，占５１７％，其次
为生殖细胞瘤（占 ２４１％）、间叶组织肿瘤（占
２０７％）。临床分布以上纵隔肿瘤最常见，共３９例
（占６７２％），涉及２个纵隔者２５例（占４３１％）。
间叶组织肿瘤多发生于上纵隔，生殖细胞肿瘤主要

位于前纵隔，而后纵隔的肿瘤以神经源性肿瘤多见；

颈部扪及肿块的颈纵隔肿瘤多来源于间叶组织肿瘤

或神经源性肿瘤。

儿童纵隔肿瘤中恶性肿瘤高达８０％以上，以血
液肿瘤多见，其次为神经源性肿瘤［４，８，９］。与以往研

究一致［１０］，本组研究发现，在不包含血液相关肿瘤

的５８例纵隔肿物中，良性肿瘤２４例（占４１４％），
恶性肿瘤３４例（占５８６％），以神经源性肿瘤最多。
１岁以内婴儿神经母细胞瘤，存在自然消退的可能，
术后化疗并不是其必须的辅助治疗。部分学者主张

定期观察，然而最近研究表明，部分局限的小肿瘤存

在进一步恶化风险［１１－１３］。本中心主张早期手术治

疗，对于神经节细胞瘤，神经母细胞瘤及神经节神经

母细胞瘤术后肿瘤残留，年龄 ＜１岁、低分化型、无
ＭＹＣＮ扩增、无重要组织器官受压症状者，可不化
疗。良性及未成熟生殖细胞瘤唯一有效的治疗是手

术完整切除［１４］。恶性纵隔生殖细胞瘤对化疗敏感，

化疗能明显改善术后５年存活率。对于肿瘤完整切
除，同时无转移灶和术后肿瘤指标下降的患儿，目前

多数研究并不推荐进一步化疗［１５］。本组患儿中，恶

性肿瘤３４例，仅１例神经母细胞瘤因骨髓转移、术
中部分残留，基因型为扩增型，术后予化疗４个疗
程，随访至今，无复发。

手术是纵隔肿物的首选治疗方案［１６］。除淋巴

瘤外，儿童纵隔肿瘤手术效果良好，多数１岁以内的
恶性肿瘤单纯手术完整切除也可取得较好的预后。

完整切除肿物是影响预后的关键，术中需选择合理

的手术切口，以利于充分暴露肿物。我们对于肿物

位于单侧纵隔的患儿通常选择肿物侧后外侧切口，

对于肿物局限于前纵隔，同时涉及双侧胸腔或纵隔

·６５２·
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的患儿采用前正中切口。近年来，胸腔镜的发展为

一些术中不易暴露的纵隔肿瘤的完整切除提供了很

好的帮助。但由于操作者熟练程度不一，目前对胸

腔镜在纵隔肿瘤的适应证尚无统一标准。有学者认

为原则上恶性肿瘤不主张腔镜手术，侵犯包膜或肿

瘤破裂可导致肿瘤生长［１５］。我们认为对于胸腔镜

的开展，成功实施单肺通气是前提条件，肿瘤直径大

于单侧胸腔的１／３，甚至超过１／２，往往会给胸腔镜
操作带来困难。

损伤周围血管、神经是纵隔肿瘤常见的并发症，

本组术中剥离肿瘤时误伤右锁骨下静脉、上腔静脉、

无名静脉各１例，均予术中缝合，术后未见静脉狭
窄、回流障碍。婴儿血管组织弹性较好，沿血管剥离

肿瘤并不困难，术前评估肿瘤与血管的关系，术中仔

细分离是减小血管损伤的关键，对于肿瘤与血管粘

连紧密者可考虑部分肿瘤残留。本组５８例纵隔肿
瘤中６例部分肿瘤残留，其中５例为淋巴管瘤。临
床中纵隔淋巴管瘤多起源于静脉、动脉、神经周围软

组织肿物，难以完整切除，术后并发症的发病率

高［１７］。有研究表明手术治疗结合硬化疗法可提高

淋巴管畸形治愈率［１８］。本组５例术中予电灼或平
阳霉素涂布灭活残留瘤壁，术后随访未见复发病例。

膈神经损伤是纵隔肿瘤手术的另一个常见并发症，

多数患儿因术中牵拉导致膈神经麻痹，术后出现膈

肌抬高，１个月内多可自行恢复。本组１例出现双
侧膈神经损伤，术后自主呼吸困难，予双侧膈肌折叠

术，经反复胸式呼吸锻炼，５个月后方撤离呼吸机。
对于涉及上纵隔的肿物，切除过程应尽量寻找膈神

经，明确其走行，避免损伤膈神经。另外婴儿胸廓较

小，多数患儿就诊时肿瘤已占据大部分胸腔，术中暴

露困难是导致血管神经损伤的重要因素。我们对于

暴露困难的巨大实性肿瘤，往往先打开肿瘤包膜，在

包膜内剥离肿瘤，一方面可以进行肿瘤减体积，为肿

瘤进一步切除创造空间，另一方面有利于减少血管

及神经的损伤。一旦发现穿行于肿瘤的重要血管及

神经，则以之作为标志追踪解剖，在辨清上腔静脉、

无名静脉、大动脉、膈神经及喉返神经后，尽可能切

除其间分布的所有肿瘤组织，本组有２５例采用上述
方法切除，疗效满意。

综上所述，婴儿纵隔肿物恶变率高，早期诊断依

赖于临床症状和胸部 ＣＴ检查。手术是治疗婴儿纵
隔肿瘤安全有效的治疗方法，需要辅助化疗者并不

多见，术后预后较好。
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ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍａｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，１９９２，２７
（２）：２２０—２２４，２２４—２２６．

１８　ＡｄａｍｓＭＴ，ＳａｌｔｚｍａｎＢ，ＰｅｒｋｉｎｓＪＡ．Ｈｅａｄａｎｄｎｅｃｋｌｙｍ
ｐｈａｔｉｃｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｔｒｅａｔｍｅｎｔ：ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．
ＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌＨｅａｄＮｅｃｋＳｕｒｇ，２０１２，１４７（４）：６２７—６３９．

（收稿日期：２０１６—０１—１３）
（本文编辑：李碧香　王爱莲）
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