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·专家笔谈·

小儿先天性膈疝的外科诊治决策

周　新　刘　丹　贾慧敏

　　小儿先天性膈疝已列入新生儿高危疾病行列，
其早期诊断有了新的突破，产前规范检查及有效宫

内干预使其发病率降至１／５０００～２５００［１］。但仍约
有４４％的先天性膈疝患儿合并多种畸形［２］。其死

亡率仍高达 ５０％～６０％，后期治愈率仅 ６０％～
７０％［３，４］。规范诊疗流程，延长预后生存时间，提高

生活质量，仍是待解决的首要问题。

一、诊断

１．早期发现，早期诊断：产前超声检查是目前
产前检出先天性膈疝的重要手段，无创、安全、可重

复，对膈疝部位及相关脏器的异常改变均可清晰检

出，孕１８周左右即可确诊［５］，准确率高达 ６０％～
９０％。由于先天性膈疝患儿常合并多种畸形，１６％
～３７％的患儿伴有染色体异常，１６％的胎儿伴有心
脏异常，因此，产前还需对疑似患儿进行染色体及胎

儿超声心动图的检查［６］。

早期诊断上最重要是评估胎儿预后生存质量，

其严重程度与检出时所在孕期有关。检出时孕龄越

大，疝入体积越少，纵隔移位越小。当胎儿肺容积Ｌ
∶Ｔ＞０．５时，可在密切观察下待足月分娩后进行治
疗。羊水过多常提示胎儿肺发育不良，预后较差，应

得到临床重视。ＭＲＩ软组织高分辨率、较强的三维
空间测定能力，在胎儿肺容积测定、肺脏发育情况的

评估及预后上具有一定优势［７］。

２．生后发现，难诊断，误诊率高：膈疝患儿生
后常出现呼吸困难、紫绀、呕吐等与呼吸、消化道疾

病类似的症状。体查常忽视肺部叩诊清浊音、心音

有无偏移、腹部外观、肠鸣音有无减弱或消失等，造

成诊断上的失误。Ｘ线胸片、钡餐造影、ＣＴ等多种
影像学检查可提高确诊率。

膈上下阴影相连、膈影消失，是纵隔显著移位的

典型Ｘ线胸片［８］，但在临床中典型的胸部Ｘ线胸片
较为少见，多误诊为气胸、胸腔积液，经反复胸腔穿

刺后症状仍未消失，此时应考虑膈疝的存在。多发

性肺囊肿、肺内肿块性病变、食管裂孔疝及肺隔离症

也占有一定误诊比例。钡餐造影下可见疝入脏器，

当疝入脏器极度扩张占据大部分胸腔时，可因类似

气胸或液气胸而误诊。ＣＴ成像可重建肺实质，但对
婴幼儿有一定辐射。ＭＲＩ在肺实质疾病评价过程中
作用小，在成像系统中显示低信号强度，但超极化气

体磁共振，吸入造影剂后在肺部表达高信号，可进行

肺部的时／空高分辨率成像。其临床效果仍然未知，
极可能成为未来新生儿肺部疾病诊断的重要手段。

二、治疗

１．产前宫内干预：由Ｈａｒｒｉｓｏｎ等［９］最初宫内开

放修补术、剖宫胎儿气管结扎术、内窥镜气管结扎

术，发展到现在的胎儿球囊阻塞术（ＦＥＴＯ）、体外膜
肺，宫内干预技术获得突飞猛进的进展。单胎妊娠

孕２６～２８周可在超声引导下以直径为１．２ｍｍ胎儿
镜介导对宫内胎儿进行气管球囊封闭，４８ｈ后超声
检查即可见胎儿肺部回声增强，１周后胎儿肺／头比
增高［１０］。Ｈｅｄｒｉｃｋ［１１］指出到目前为止的随机试验结
果表明，宫内干预和未进行干预但生后经规范治疗

的先天性膈疝患儿的预后并无明显差异。当胎龄

＞２８周时，可选择体外膜肺，美国对肺容积比值 ＜
２０％的危重膈疝胎儿进行体外膜肺，存活率可达
６５％［６］。

２．胸腔镜下膈肌修补：１９９０年胸腔镜技术以术
中视野暴露效果佳重新掀起腔镜手术的热潮［１２］，并

于１９９５年，Ｓｉｌｅｎ等［１３］首次应用胸腔镜进行膈疝修

补。此后，腔镜技术日趋成熟，但在处理较重、与周

围肺组织、胸壁相黏连的膈疝修补中，胸腔镜与腹腔

镜相比具有更大的优势。修补过程中由于膈肌裂隙

后外侧角较脆弱，直接缝合较困难而导致手术时间

延长及膈疝复发，甚至当膈肌缺损后壁不存在时术

者手术时间难以掌控，导致患儿呼吸性酸中毒，肺动

脉高压甚至死亡。Ｎｉｃｋ等［１４］在２００７年对３位作者
报道的数据进行 Ｍｅｔａ分析后认为与传统开放手术
相比经胸腔镜手术用时更长，且术后复发率更高，但

是有着相似的存活率。

１年后，Ｓｈａｌａｂｙ等［１５］在实际操作中设计了用勒

韦丹针（Ｒｅｖｅｒｄｉｎｎｅｅｄｌｅ）带线缝合后外侧缺损的膈
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疝，手术时间大大缩短，减少了胸腔镜治疗膈疝的并

发症，但由于其需定制而不能广泛使用，临床效果大

打折扣。２０１５年李炳等［１６］根据勒韦丹针的使用原

理设计出应用注射器针头带线缝合，结合腹腔镜腹

股沟疝修补术的缝合经验对膈肌后外侧缺损进行修

补，弥补了局限使用这一缺点，但到目前为止，并未

有国内外同行对其方法进行评价。

除胸腔镜下直接膈疝缝合外，还可折叠膈疝缝

合以及采用生物材料补片进行修补。折叠膈疝缝合

手术时间更长、难度更大，腔镜下三孔操作在进行第

一层褥式缝合时反向缝针不易操作，２０１２年黄金狮
等［１７］采用４—０号ｐｒｏｌｅｎｅ线双针同方向进针法褥式
缝合，成功解决这一难题。

在修补过程中，如何掌控 ＣＯ２压力将疝内容物
安全复位腹腔？有学者认为对于有疝囊的患儿，

ＣＯ２气压一般在８～１０ｍｍＨｇ疝内容物即可自动复
位，对于无疝囊患儿，ＣＯ２气压需增加到 １４～１５
ｍｍＨｇ［１６，１７］。对于术中缺损较小但难以复位的疝内
容物，Ｎｇｕｙｅｎ等［１８］认为可适当切开膈肌扩大裂孔

使疝内容物顺利复位后，再行膈肌修补术，术后效果

良好。脾脏质地易碎，复位时应避免用抓钳头部尖

端推动脾脏导致脾脏破裂后的不可控出血。可用抓

钳夹住胃或肠管推赶复位［１７］。术后常规留置胸腔

闭式引流管，可促进肺复张，防止胸腔积液及感染，

但近来报道胸腔镜术后不需放置胸腔闭式引流，患

儿均短期吸收，预后良好，可以借鉴。

３．手术时机的选择：为尽早减少疝内容物对
肺脏的压迫、改善呼吸循环功能，以往以急诊手术为

首选，近几年来提倡改善患儿呼吸循环功能后择期

手术。择期手术可增加患儿手术耐受力，提高存活

率，但面临着可能产生严重并发症的风险，因此手术

时机的选择成为治疗的主要问题。①延期手术：多
伴有较严重肺发育不良、持续性肺动脉高压，但紧急

手术反而可能导致患儿病情恶化时，可术前改善通

气、纠正酸中毒、心肺支持、降低肺动脉压后进行手

术。②急诊手术：出生６ｈ内出现心肺受压等危机
症状，或出现疝内物嵌顿绞窄，应急诊手术。

三、预后

肺发育不全、通气功能下降及持续性肺动脉高

压为术后高死亡率的主要原因，根据产前胎儿肺／头
比值（ＬＨＲ）、胎儿肺容积（ＦＬＶ）及肺动脉直径进行
肺发育程度及预后的预测，产前 ＬＨＲ ＜１时，常提
示预后差ＦＬＶ的测量更能直观反应患侧肺受压和
健侧肺的发育情况［１９］。Ｊａｎｉ等［２０］在ＬＨＲ的基础上

提出了实际测得 ＬＨＲ与期望 ＬＨＲ比值法（Ｏ／Ｅ
ＬＨＲ），排除了胎龄的影响，更精确地对膈疝胎儿进
行产前预测。产后常采取体外膜肺、吸入性 ＮＯ及
肺泡表面活性物质等方法提高生存率。

对先天性膈疝患儿的多学科合作长期随访十分

必要。神经发育障碍，喂养困难，神经骨骼发育畸

形，如漏斗胸及脊柱侧弯、精神运动发育迟缓等均为

远期可见并发症［２１］。必要的术后并发症治疗可在

一定程度上减轻患儿痛苦。儿童发育过程受多因素

影响，在减少术后并发症的同时，提高患有不可逆性

损伤患儿的生活质量也十分必要。尤其美国儿科学

会已规定复诊时除评估生长发育外，还需行心脏彩

超、肺功能通气和灌注扫描的评估，定期检测患儿术

后健康状况，以便及时发现术后多脏器畸形。
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ＺｈａｎｇＹＭ．Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ［Ｊ］．Ｃｈｉｎｅｓｅ
ＪｏｕｒｎａｌｏｆＰｒａｃｔｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃｓ，１９９８（１）：１０—１２．

９　ＨａｒｒｉｓｏｎＭＲ，ＡｄｚｉｃｋＮＳ，ＦｌａｋｅＡＷ，ｅｔａｌ．Ｃｏｒｒｅｃｔｉｏｎｏｆ
ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａｉｎｕｔｅｒｏＶＩＩ：ａｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ
ｔｒｉａｌ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，１９９７，３２（１１）：１６３７—１６４２．ＤＯＩ：
１０．１０１６／Ｓ００２２—３４６８（９７）９０４７２—３．

１０　ＲｕａｎｏＲ，ＯｋｕｍｕｒａＭ，ＺｕｇａｉｂＭ．Ｆｏｕｒｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌｕｌｔｒａ
ｓｏｎｏｇｒａｐｈｉｃｇｕｉｄａｎｃｅｏｆｆｅｔａｌｔｒａｃｈｅａｌｏｃｃｌｕｓｉｏｎｉｎａｃｏｎ
ｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ．［Ｊ］．ＪＵｌｔｒａｓｏｕｎｄＭｅｄ，
２００７，２６（１）：１０５—１０９．ＤＯＩ：１０．７８６３／ｊｕｍ．２００７．２６．１．
１０５．

１１　ＨｅｄｒｉｃｋＨＬ．Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｐｒｅｎａｔａｌｌｙｄｉａｇｎｏｓｅｄｃｏｎｇｅｎｉ
ｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ［Ｊ］．ＳｅｍｉｎＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２０１３，２２
（１）：３７—４３．ＤＯＩ：１０．１０５３／ｊ．ｓｅｍｐｅｄｓｕｒｇ．２０１２．１０．００７．

１２　ＣｈｅｎＭＫ，ＳｃｈｒｏｐｐＫＰ，ＬｏｂｅＴＥ．Ｔｈｅｕｓｅｏｆｍｉｎｉｍａｌａｃ
ｃｅｓｓｓｕｒｇｅｒｙｉｎｐｅｄｉａｔｒｉｃｔｒａｕｍａ：ａｐｒｅｌｉｍｉｎａｒｙｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．
ＪＬａｐａｒｏｅｎｄｏｓｃＳｕｒｇ，１９９５，５（５）：２９５—３０１．ＤＯＩ：１０．
１０８９／ｌｐｓ．１９９５．５．２９５．

１３　ＳｉｌｅｎＭＬ，ＣａｎｖａｓｓｅｒＤＡ，ＫｕｒｋｃｈｕｂａｓｃｈｅＡＧ，ｅｔａｌ．Ｖｉｄ
ｅｏａｓｓｉｓｔｅｄｔｈｏｒａｃｉｃｓｕｒｇｉｃａｌｒｅｐａｉｒｏｆａｆｏｒａｍｅｎｏｆＢｏｃｈ
ｄａｌｅｋｈｅｒｎｉａ．［Ｊ］．ＡｎｎＴｈｏｒａｃＳｕｒｇ，１９９５，６０（２）：４４８—
４５０．ＤＯＩ：１０．１０１６／０００３—４９７５（９５）００１００—Ｙ．

１４　Ｂａ＇ａｔｈＭＥ，ＪｅｓｕｄａｓｏｎＥＣ，ＬｏｓｔｙＰＤ．Ｈｏｗｕｓｅｆｕｌｉｓｔｈｅ
ｌｕｎｇ—ｔｏ—ｈｅａｄｒａｔｉｏｉｎｐｒｅｄｉｃｔｉｎｇｏｕｔｃｏｍｅｉｎｔｈｅｆｅｔｕｓｗｉｔｈ
ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ？Ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗａｎｄ
ｍｅｔａ—ａｎａｌｙｓｉｓ．［Ｊ］．ＵｌｔｒａｓｏｕｎｄＯｂｓｔｅｔＧｙｎｅｃｏｌ，２００７，３０
（６）：８９７—９０６．ＤＯＩ：１０．１００２／ｕｏｇ．５１６４．

１５　ＳｈａｌａｂｙＲ，ＧａｂｒＫ，Ａｌ—ＳａｉｅｄＧ，ｅｔａｌ．Ｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅ
ｐａｉｒｏｆｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａｉｎｎｅｏｎａｔｅｓａｎｄｃｈｉｌｄｒｅｎ：ａ
ｎｅｗｓｉｍｐｌｉｆｉｅｄｔｅｃｈｎｉｑｕｅ．［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇＩｎｔ，２００８，２４
（５）：５４３—５４７．ＤＯＩ：１０．１００７／ｓ００３８３—００８—２１２８—６．

１６　李炳，陈卫兵，王寿青，等．胸腔镜下注射器带线修补膈
疝后外侧缺损［Ｊ］．中华小儿外科杂志，２０１５，３６（１０）：
７８５—７８７．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３—３００６．２０１５．
１０．０１６．
ＬｉＢ，ＣｈｅｎＷＢ，ＷａｎｇＳＱ，ｅｔａｌ．Ｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅｐａｉｒ
ｗｉｔｈｓｙｒｉｎｇｅｌｉｎｅｄｅｆｅｃｔｉｎｐｏｓｔｅｒｏｌａｔｅｒａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒ

ｎｉａ．［Ｊ］ＣｈｉｎＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２０１５，３６（１０）：７８５—７８７．
ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３—３００６．２０１５．１０．０１６．

１７　黄金狮，陈快，戴康临，等．经胸腔镜手术治疗先天性膈
疝的体会［Ｊ］．中华小儿外科杂志，２０１２，３３（５）：３４０—
３４３．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３—３００６．２０１２．０５．
００６．
ＨｕａｎｇＪＳ，ＣｈｅｎＫ，ＤａｉＫＬ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｏｆｔｈｏ
ｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅｐａｉｒｉｎｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ［Ｊ］
ＣｈｉｎＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２０１２，３３（５）：３４０—３４３．ＤＯＩ：１０．
３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３—３００６．２０１２．０５．００６．

１８　ＮｇｕｙｅｎＴＬ，ＬｅＡＤ．Ｔｈｏｒａｃｏｓｃｏｐｉｃｒｅｐａｉｒｆｏｒｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉ
ａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ：Ｌｅｓｓｏｎｓｆｒｏｍ４５ｃａｓｅｓ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒ
Ｓｕｒｇ，２００６，４１（１０）：１７１３—１７１５．

１９　 原丽科，唐晶，俞钢．产前 ＭＲＩ在评估胎儿膈疝的应
用及研究进展［Ｊ］．临床小儿外科杂志，２０１６，１５（３）：
２９２—２９４．ＤＯＩ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１—６３５３．２０１６．０３．
０２４．
ＹｕａｎＬＫ，ＴａｎｇＪ，ＹｕＧ．Ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎａｎｄｒｅｓｅａｒｃｈｉｎｔｈｅ
ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔｏｆｆｅｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａｂｙｐｒｅｎａｔａｌＭＲＩ
［Ｊ］ＪＣｌｉｎＰｅｄＳｕｒ，２０１６，１５（３）：２９２—２９４．ＤＯＩ：１０．
３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１—６３５３．２０１６．０３．０２４．

２０　ＪａｎｉＪ，ＮｉｃｏｌａｉｄｅｓＫＨ，ＫｅｌｌｅｒＲＬ，ｅｔａｌ．Ｏｂｓｅｒｖｅｄｔｏｅｘ
ｐｅｃｔｅｄｌｕｎｇａｒｅａｔｏｈｅａｄｃｉｒｃｕｍｆｅｒｅｎｃｅｒａｔｉｏｉｎｔｈｅｐｒｅｄｉｃ
ｔｉｏｎｏｆｓｕｒｖｉｖａｌｉｎｆｅｔｕｓｅｓｗｉｔｈｉｓｏｌａｔｅｄｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉ
ａ．［Ｊ］．ＵｌｔｒａｓｏｕｎｄＯｂｓｔｅｔＧｙｎｅｃｏｌ，２００７，３０（１）：６７

!

７１．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｊｐｅｄｓｕｒｇ．２００６．０５．０４３．
２１　ＡｍｅｒｉｃａｎＡｃａｄｅｍｙｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓＳｅｃｔｉｏｎｏｎＳｕｒｇｅｒｙ，Ａｍｅｒ

ｉｃａｎＡｃａｄｅｍｙｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓＣｏｍｍｉｔｔｅｅｏｎＦｅｔｕｓａｎｄＮｅｗ
ｂｏｒｎ，ＬａｌｌｙＫＰ，ｅｔａｌ．Ｐｏｓｔｄｉｓｃｈａｒｇｅｆｏｌｌｏｗ—ｕｐｏｆｉｎｆａｎｔｓ
ｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ．［Ｊ］．Ｐｅｄｉａｔｒｉｃｓ，
２００８，１２１（３）：６２７—６３２．ＤＯＩ：１０．１５４２／ｐｅｄｓ．２００７—

３２８２．
（收稿日期：２０１６－１２－１）
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