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先天性膈疝诊治专题·论著·

产前诊断先天性膈疝７９例治疗与结局分析

欧宗青１　夏　波２　唐　晶２　洪　淳２　刘千里２　俞　钢２

【摘要】　目的　总结先天性膈疝的围手术期管理经验，探讨产前诊断先天性膈疝的手术治疗时
机、手术方法与临床疗效。 方法　２０１４年１月至２０１６年１１月通过产前诊断确诊为先天性膈疝患儿
７９例。根据ＬＨＲ、Ｏ／ＥＬＨＲ以及肝脏位置将患儿分为轻、中、重度三组，对比分析各组手术时机、手术方
法以及胸腔引流管放置情况。依据手术时机分为急诊手术组和亚急诊手术组；依据手术方法分为非微

创组（经腹或经胸膈肌修补术）和微创组（胸腔镜下膈肌修补术）。 结果　７９例患儿中，产前评估轻度
４６例，中度２４例，重度９例。产前诊断评估与出生后评估结果Ｋａｐｐａ值为０６９５，具有较好一致性。治
愈５５例，死亡２４例。比较轻度ＣＤＨ患儿急诊手术和亚急诊手术，两组存活率差异无统计学意义（ｘ２＝
００６，Ｐ＝０９１４）；分别比较中度、重度ＣＤＨ患儿急诊手术和亚急诊手术，两组存活率差异有统计学意义
（Ｐ＝０００１）；７９例ＣＤＨ患儿中，轻、中度患儿复发率差异无统计学意义（Ｐ＞００５）。３２例未留置胸腔
引流管的轻度ＣＤＨ患儿中，８例在后期因胸腔积液行胸腔闭式引流；１３例手术治疗的中度ＣＤＨ患儿，８
例未留置胸腔引流管；中度ＣＤＨ患儿６例在后期因胸腔积液行胸腔闭式引流，１例术后死亡；５例手术
治疗的重度ＣＤＨ患儿，３例未留置胸腔引流管，术后死亡。 结论　手术时机对于轻度 ＣＤＨ预后无影
响；对于中重度ＣＤＨ，呼吸循环功能稳定后延期手术可以提高存活率；微创手术是一种安全、可行的手
术方法；中重度ＣＤＨ术后需留置胸腔引流管。
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　　先天性膈疝（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ，
ＣＤＨ）是由于膈肌发育缺陷导致腹腔内脏器疝入胸
腔的先天性畸形。近年来其治疗取得了不断进步，

体外膜肺（ｅｘｔｒａｃｏｒｐｏｒｅａｌｍｅｍｂｒａｎｅｏｘｙｇｅｎａｔｉｏｎ，ＥＣ
ＭＯ）、高频辅助通气（ｈｉｇｈｆｒｅｑｕｅｎｃｙｏｓｃｉｌｌａｔｏｒｙｖｅｎｔｉ
ｌａｔｉｏｎ，ＨＦＯＶ）、吸入一氧化氮（ｉｎｈａｌｅｄｎｉｔｒｉｃｏｘｉｄｅ，
ｉＮＯ）、允许性高碳酸血症以及延迟手术等治疗方案
得以应用，但重症 ＣＤＨ 病死率仍高达 ５０％～
６０％［１，２］。有研究发现产前诊断和生后治疗一体化

管理模式能降低医疗风险［３，４］。根据２０１６年欧盟
的膈疝管理指南，发现在管理 ＣＤＨ患儿中，针对是
否需要急诊手术、手术方式以及是否放置胸腔引流

管存在一定争议［２］。现回顾性分析２０１４年１月至
２０１６年１１月我们收治的７９例产前诊断 ＣＤＨ患儿
的临床治疗，探讨ＣＤＨ的围手术期管理经验。

材料与方法

一、研究对象

２０１４年１月至２０１６年１１月本院收治 ＣＤＨ患
儿７９例，其中男性５２例，女性２７例。入选标准：产
前超声及ＭＲＩ诊断的 ＣＤＨ患儿。排除标准：产前
ＦＥＴＯ干预１例，出生后ＥＣＭＯ干预１例，出生后因
呼吸困难、呕吐等症状发现３４例。

二、研究方法

１诊断分类：根据胎儿肺头比（Ｌｕｎｇａｒｅａｔｏ
ｈｅａｄｃｉｒｃｕｍｆｅｒｅｎｃｅｒａｔｉｏ，ＬＨＲ）、ＬＨＲ实测值与预测值
的比值（ｏｂｓｅｒｖｅｄ／ｅｘｐｅｃｔｅｄＬＨＲ，ｏ／ｅＬＨＲ）以及肝脏
位置分为轻、中、重度三组。轻度ＣＤＨ为ＬＨＲ＞１４
或ｏ／ｅＬＨＲ＞４５％合并肝下型 ＣＤＨ；重度为 ＬＨＲ＜
１０或ｏ／ｅＬＨＲ＜２５％ 或合并肝上型 ＣＤＨ；介于轻
和重度之间者为中度ＣＤＨ［５，６］。
２分组：依据手术时机分为急诊手术（指出生

后立即手术）和亚急诊手术（患儿病情稳定后手术

即指平均血压与胎龄相符；导管前血氧饱和度维持

在８５％～９０％；乳酸＜３ｍｍｏｌ／Ｌ；尿量＞１ｍＬ·ｋｇ·
ｈ－１）；按照手术方法包括非微创组（经腹或经胸膈
肌修补术）以及微创组（胸腔镜下膈肌修补术）。

三、统计学方法

采用 ＳＰＳＳ１９０软件进行统计学分析，应用
Ｋａｐｐａ检验（Ｋ值）比较产前诊断与出生后诊断的一
致性，Ｋａｐｐａ值在０８１～１００为完全一致，在０６１～

０８０为基本一致，在０４１～０６０为中等一致，在０２１
～０４０为一般一致，在０００～０２０为轻度一致；计量
资料采用均数±标准差（ｘ±ｓ）表示；计数资料采用
频数分析，两独立样本率比较采用卡方检验或 Ｆｉｓｈ
ｅｒ精确概率法。Ｐ＜００５为差异有统计学意义。

结　果

一、一般情况与结果

７９例产前诊断 ＣＤＨ患儿中，男性５２例，女性
２７例；产前诊断胎龄（２８８±４１）周，出生体重
（３０４０±５３０）ｇ，出生胎龄（３８７±１８）周，早产儿８
例，足月儿７１例；左侧６５例，右侧１４例；产前诊断
评估轻度４６例，中度２４例，重度９例；生后评估轻度
３７例，中度１８例，重度２４例；产前诊断评估与出生后
评估结果Ｋａｐｐａ值为０６９５，具有较好一致性。治愈
５５例，死亡２４例，复发６例，患儿基本情况见表１。

表１　７９例ＣＤＨ患儿一般资料
Ｔａｂｌｅ１　Ｔｈｅｇｅｎｅｒａｌｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎｏｆ７９ｎｅｏｎａｔｅｓｗｉｔｈＣＤＨ

基本资料 数值

诊断胎龄（周） ２８８±４１

出生胎龄（周） ３８７±１８

出生体重（克） ３０４０±５３０

严重程度（轻度／中度／重度）（例） ４６／２４／９

性别（男／女）（例） ５２／２７

早产儿／足月儿（例） ８／７１

位置（左／右）（例） ６５／１４

合并其他异常（例） ６

存活（轻／中／重）（例） ４１／１２／２

　　２４例死亡患儿中，产前评估为轻度５例，中度
１２例，重度７例；合并畸形：６例合并其他畸形，包
括１例中度早产患儿合并隔离肺，１例中度患儿合
并胸腔积液，１例轻度患儿合并右位心和主动脉缩
窄，１例早产轻度患儿合并短食管、小肠囊肿和法洛
四联症，１例中度患儿合并心包积液，１例轻度早产
患儿合并肛门闭锁；出生情况：足月出生１９例，５例
早产；治疗情况：手术治疗６例，包括２例轻度患儿
病情稳定后行胸腔镜下膈肌修补术后复发，１例中
度患儿４８ｈ后病情仍不稳定行急诊手术，３例重度
患儿行急诊开胸手术，术后死亡；１８例未经手术治
疗。２４例直接死亡原因：１例轻度ＣＤＨ患儿术后两
次复发放弃治疗，１例轻度 ＣＤＨ术后直接死亡原因

·７２·
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为肺出血；２２例直接死亡原因为重度肺动脉高压。
二、治疗结果

１不同手术时机ＣＤＨ患儿的存活率：４６例产
前评估轻度ＣＤＨ患儿中，３例因合并其他畸形放弃
治疗，其余４３例中１８例于２４ｈ内呼吸循环稳定后
急诊手术，术后１例两次复发家属放弃治疗后死亡，
２５例呼吸循环稳定４８ｈ后行亚急诊膈肌修补术，术
后１例患儿术后复发合并肺出血死亡，两组存活率
差异无统计学意义（Ｐ＝０９１４）；２４例产前评估中度

患儿中，１２例出生后合并重度肺动脉高压后死亡，
其中１例４８ｈ后呼吸循环仍不稳定家属强烈要求
下行急诊手术，术后死亡，其余１２例呼吸循环稳定
４８ｈ后行亚急诊膈肌修补术，两组存活率差异统计
学意义（Ｐ＝０００１）；９例产前评估重度患儿，７例出
生后合并重度肺动脉高压，２例４８ｈ内死亡，３例行
急诊手术后死亡，２例亚急诊手术后存活，两组存活
率差异统计学意义（Ｐ＝０００１）。结果见表２。

表２　不同严重程度ＣＤＨ患儿中急诊手术与亚急诊手术组生存率的比较
Ｔａｂｌｅ２　ＥｍｅｒｇｅｎｃｙｓｕｒｇｅｒｙＶＳｓｕｂｅｍｅｒｇｅｎｃｅｓｕｒｇｅｒｙ

分组
急诊手术ｎ（％）

存活 死亡

亚急诊手术ｎ（％）

存活 死亡
ｘ２值 Ｐ值

轻度 １７（９４４４） １（５５６） ２４（９６００） １（４００） ０．０６ ０９１４ａ

中度 ０（０００） １（１００００） １２（１００００） ０（０００） ０００１ｂ

重度 ０（０００） ３（１００００） ２（１００００） ０（０００） ０００１ｂ

　　注：ａ：卡方检验，ｂ：Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法

　　２不同手术方式患儿复发率：对于体重 ＞２
ｋｇ，轻中度ＣＤＨ采取胸腔镜下膈肌修补术；而体重
＜２ｋｇ或胎龄＜３４周或重度 ＣＤＨ患儿以及胸腔镜
修复困难时采取开放手术（经胸或经腹膈肌修补

术）。７９例ＣＤＨ患儿中，１８例未手术，６１例手术患
儿中，轻、中度患儿中不同手术方式复发率差异无统

计学意义（Ｐ＞００５）；５例重度患儿均采用开放手
术，其中３例术后死亡，具体见表３。

表３　不同严重程度ＣＤＨ患儿中微创手术与非微创手术组复发率的比较
Ｔａｂｌｅ３　ＭｉｎｉｍａｌｉｎｖａｓｉｖｅｓｕｒｇｅｒｙＶＳｏｐｅｎｓｕｒｇｅｒｙ

分组
微创手术ｎ（％）

未复发 复发

非微创手术（例）

未复发 复发
ｘ２值 Ｐ值

轻度 ３１（９１．１８） ３（８．８２） ８（８８．８９） １（１１．１１） ０．０４ ０８３４ａ

中度 ６（７５．００） ２（２５．００） ５（１００．００） ０（０００） ０６７１ｂ

重度 ０（０００） ０（０００） ５（１００００） ０（０００）

　　注：ａ：卡方检验，ｂ：Ｆｉｓｈｅｒ精确概率法

　　３不同严重程度ＣＤＨ患儿中胸腔引流管的放
置：４３例手术治疗的轻度 ＣＤＨ患儿，３２例未留置
胸腔引流管，８例在后期因胸腔积液行胸腔闭式引
流；１３例手术治疗的中度 ＣＤＨ患儿，８例未留置胸
腔引流管，６例在后期因胸腔积液行胸腔闭式引流，
１例术后死亡；５例手术治疗的重度 ＣＤＨ患儿，３例
未留置胸腔引流管，术后死亡。具体见表４。

表４　不同严重程度ＣＤＨ患儿胸腔引流管留置情况
Ｔａｂｌｅ４　Ｔｈｅｓｉｔｕａｔｉｏｎｏｆｔｈｏｒａｃｉｃｄｒａｉｎａｇｅｔｕｂｅ

分组
胸腔引流

管（例）

未胸腔引流管（例）

未重新置管 重新置管（％）重置率（％）

轻度 １１ ３２ ８ ２５００

中度 ５ ８ ６ ７５００

重度 ２ ３ ０ ０００

讨　论

一、手术时机的选择

先天性膈疝是新生儿危重疾病之一，尽管近年

来膈疝的诊疗水平取得了不断进步，但先天性膈疝

的病死率仍高达３０％～６０％。肺发育不良和肺动脉
高压是其死亡的两大主要原因，而其根本原因在于

出生后的各种治疗并不能改善患儿已存在的肺发育

不良。虽然ＣＤＨ的呼吸循环管理很重要，但外科手
术干预仍是ＣＤＨ的主要治疗措施之一。以往 ＣＤＨ
患儿被认为需急诊手术治疗，以解除疝内容物对肺

压迫进而有助于患侧肺的发育和功能恢复，但大量

研究发现手术修补时间并不影响肺发育程度，并且

认为术前经各种措施使新生儿状况稳定４８ｈ后手

·８２·
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术，可改善ＣＤＨ患儿生存状况和减少潜在肺动脉高
压形成［１］。

本组手术时机的选择可分急诊手术组和亚急诊

手术组。为了去除疾病严重程度对手术预后的影

响，本组患儿根据产前评估分为轻、中、重度三组进

行分层分析，比较不同手术时机对ＣＤＨ患儿死亡率
的影响发现：①产前评估疾病严重程度与生后严重
情况的 Ｋａｐｐａ值一致性较好；②早产、合并其他畸
形为 ＣＤＨ患儿死亡高危因素；③手术时间的选择
对于轻度 ＣＤＨ患儿并无明显差异，但对于中重度
ＣＤＨ患儿，呼吸循环稳定后的亚急诊手术治疗可以
提高患儿存活率。

术前采取改善通气、纠正酸中毒、心功能支持、

降低肺动脉压力等措施，待患儿基本情况有所好转，

肺功能已获得最大限度改善时手术，可提高生存率。

本组患儿中，４２例患儿合并有肺动脉高压，通过积
极的呼吸支持，血管活性药物降低肺动脉高压以及

维持内环境稳定等措施后，有１８例患儿病情控制欠
佳，未采取手术治疗即死亡；２例患儿病情稳定后手
术治疗，术后出现肺出血、继发性肺动脉高压，最后

死亡；３例患儿在ＣＤＨ管理初期，由于对 ＣＤＨ认识
不足以及家长的强烈救治愿望，采取急诊手术治疗，

治疗后死亡。

二、手术途径的选择

新生儿外科胸腔镜微创技术是近年来提高

ＣＤＨ救治效果的一项新举措［７］。１９９８年，Ｒｏｔｈｅｎ
ｂｅｒｇ等首先报道微创治疗 ＣＤＨ，其后关于微创治疗
ＣＤＨ的文献逐渐增多。微创手术包括经腹腔或经
胸腔镜手术治疗，在初期报道中以经腹腔镜报道较

多，因为腹腔镜具备术中可以探查是否合并肠旋转

不良等消化道畸形的优点［８］。但２００９年 ＳｈａｈＳＲ
通过对比经腹腔、胸腔镜途径治疗 ＣＤＨ患儿认为，
对于新生儿建议采用经胸腔镜途径［９］。结合作者

经验，发现经胸腔镜途径手术在操作空间及视察视

野上更为便利，同时还可以发现较少的ＣＤＨ患儿合
并消化道畸形病例，本研究发现ＣＤＨ患儿有１例合
并肠囊肿，因此作者主张经胸腔镜途径。

有文献报道，与传统开放手术相比，微创手术具

有手术用时更长，术后复发率更高的特点［１０］。回顾

近年来国内文献，关于ＣＤＨ手术治疗的文献报道较
少，并且大都是传统的膈肌修补术［１１］。通过本研究

发现，ＣＤＨ患儿经微创与传统开放手术的复发率无
统计学差异（Ｐ＜００５）。对于体重＜２ｋｇ或胎龄＜
３４周或重度ＣＤＨ患儿以及胸腔镜修复困难时采取

非微创手术（经胸或经腹膈肌修补术），从而避免手

术时间太长对患儿病情的影响。

回顾分析６例复发患儿，发现术后复发可能与
以下因素相关：①肺发育不良在出生前已经存在，
是微创和传统的膈肌修补术术后复发的共同原因，

因此本组患儿在微创组与传统非微创组都有复发的

病例；②膈肌发育欠佳：部分患儿胸壁部缺乏膈肌，
传统非微创手术过程中如发现胸壁部缺乏增厚的膈

肌脚时，可将缺损内侧正常膈肌组织直接缝合于胸

壁肋骨上固定，但经胸腔镜膈肌修补术时，使用持针

器目前在力量和方向角度上尚无法将膈肌妥善缝合

固定在肋骨上，缝合可能欠牢固［１２］；我们针对胸壁

膈肌缺乏的患儿，采取从胸壁外侧进针，将膈肌缝合

至胸壁上，从而减少微创复发风险；③微创技术需
要有一个成长曲线过程，需要在单病种４０例以上，
需要临床医生进一步提高手术技巧以及积累更多的

手术经验。

三、手术后胸腔引流管的放置

根据国内外文献以及欧盟 ＣＤＨ管理指南主张
不放置胸腔引流管［２］。而本组患儿中，４３例手术的
轻度ＣＤＨ患儿中，３２例未留置胸腔引流管，在术后
管理中８例患儿因胸腔积液行胸腔穿刺引流；１３例
手术治疗的中度 ＣＤＨ患儿，８例未留置胸腔引流
管，６例因胸腔积液行胸腔闭式引流。

术后不主张放置引流管的原因是防止肺发育不

全的患儿发生肺过度膨张和气胸。本研究在早期不

主张留置胸腔引流管，但在其后的管理过程中发现，

２５％的轻度患儿、７５％的中度患儿和１００％的重度
患儿术后因气胸或胸腔积液重新留置胸腔引流管。

这与国内外文献报道不一致，考虑与肺发育情况相

关，国内大多数研究是出生后因症状发现，其肺发育

情况较好，解除压迫后患侧肺脏能逐渐扩张，而本研

究中患儿都为产前诊断，肺发育不良在产前已经存

在，术后解除压迫后肺膨胀较慢。因此，作者对于产

前评估轻度ＣＤＨ患儿主张术后可不留置胸腔引流
管，如留置胸腔引流管后可先夹闭，根据肺膨胀情况

以及胸腔积液、积气情况决定开放时间；而对于产前

评估为中重度患儿，作者主张留置胸腔引流管，防止

术后再行胸腔穿刺引流术，增加患儿痛苦。

综上所述，先天性膈疝仍是新生儿危重症之一，

手术时机对于轻度ＣＤＨ预后无影响，但对于中重度
ＣＤＨ，呼吸循环稳定后延期手术可以提高存活率；微
创手术对于经验丰富的团队是一种安全、可行的手

术方法；中重度ＣＤＨ术后需留置胸腔引流管。

·９２·
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