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新生儿先天性膈疝预后相关因素分析
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【摘要】　目的　总结首都儿科研究所附属儿童医院近６年来诊治的新生儿先天性膈疝（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ
ｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ，ＣＤＨ）患儿临床资料，探讨新生儿先天性膈疝预后不良的相关因素。　方法　回顾
性分析２０１４年４月至２０２０年７月北京大学首都儿科研究所教学医院收治的７３例先天性膈疝患儿临
床资料。按照预后情况分为预后良好组（术后顺利出院且存活，５４例）和预后不良组（术后死亡，１９
例），收集两组患儿的临床资料（包括性别、出生孕周是否 ＜３７周、出生体重是否 ＜２．５ｋｇ、诊断胎龄是
否≤２５周、手术方式、手术时间是否＜出生后２４ｈ、手术时长是否＜１８０ｍｉｎ、肝脏位置、出生孕周、手术
时长）。采用多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析患儿预后不良的相关因素。　结果　接受治疗的７３例ＣＤＨ患儿
中，男４６例，女２７例；左侧５８例，右侧１５例；６３例获得产前诊断，１０例因生后呼吸窘迫经胸片确诊；存
活５４例（５４／７３，７３．９％），死亡１９例（１９／７３，２６．１％）。５４例痊愈出院患儿出院时指导家长进行肺功能
训练及门诊定期复查，均获得门诊或电话随访，平均随访２．７８年。出院后９０ｄ、１年、２年、５年存活率
均为１００％。多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析结果显示，低出生体重、生后２４ｈ内接受手术、开放手术方式、诊
断胎龄≤２５周是新生儿先天性膈疝预后不良的相关因素（Ｐ＜０．０５）。　结论　低出生体重、诊断胎龄

≤２５周、出生后２４ｈ内手术可能与新生儿先天性膈疝预后不良有关。
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　　先天性膈疝（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ，
ＣＤＨ）是指由于胚胎发育异常导致膈肌缺损、腹腔
脏器疝入胸腔的一种出生结构缺陷，其致死原因为

肺发育不良（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｈｙｐｏｐｌａｓｉａ，ＰＨ）和肺动脉高
压（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ，ＰＡＨ）。国外文献
报道ＣＤＨ发病率约１／４０００［１］。虽然近年来产前诊
断技术和微创外科不断发展，新生儿的呼吸管理和

重症监护水平不断提高，但新生儿重症膈疝的病死

率仍高达７０％［２］。手术修补膈肌是治疗 ＣＤＨ的根
本手段，但因诊断救治环节涉及产科、儿科等多个

环节，ＣＤＨ的临床治疗效果及远期预后仍面临较大
挑战。本研究旨在分析新生儿 ＣＤＨ患儿预后不良
的相关因素，为先天性膈疝患儿病情评估和临床诊

治提供循证依据。

材料与方法

一、研究对象

收集２０１４年４月至２０２０年７月首都儿科研究
所附属儿童医院普通（新生儿）外科收治的７３例新
生儿先天性膈疝患儿临床资料。病例纳入标准：①
产前经影像学检查（超声、ＭＲＩ）诊断为 ＣＤＨ，出生
后经手术证实为ＣＤＨ；②生后 ６ｈ内出现呼吸窘迫
症状，经影像学检查（Ｘ线、ＭＲＩ）确诊为 ＣＤＨ。满
足其中一项即可入组。该研究获得首都儿科研究

所附属儿童医院伦理委员会审核批准（伦理审查编

号：ＳＨＥＲＬＬＭ２０２２００９）。
二、研究方法

根据患儿结局将 ７３例患儿分为预后良好组
（术后存活并顺利康复出院，５４例）和预后不良组

（术后死亡，１９例）。收集两组患儿性别、出生孕周
是否＜３７周、出生体重是否 ＜２．５ｋｇ、诊断胎龄是
否≤２５周、手术方式、手术时机是否＜出生后２４ｈ、
手术时长是否＜１８０ｍｉｎ、肝脏位置、膈疝位置、出生
孕周、手术时长。

三、统计学处理

采用ＳＰＳＳ２５．０进行统计学分析。计数资料以
例数和百分比表示，组间比较采用 χ２检验，当１＜
Ｔ＜５时采用连续性校正χ２检验，如Ｔ＜１或ｎ＜４０，
则采用Ｆｉｓｈｅｒｓ精确概率法；计量资料中服从正态分
布者采用ｘ±ｓ描述，采用独立样本 ｔ检验进行组间
对比；对不服从正态分布者采用Ｍ（Ｑ１，Ｑ３）描述，采
用秩和检验进行组间对比。将单因素分析中 Ｐ＜
０．１的变量纳入多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归，计算优势比及
其９５％ＣＩ。Ｐ＜０．０５为差异有统计学意义。

结　果

一、治疗结果

接受治疗的７３例 ＣＤＨ患儿中，男４６例，女２７
例；左侧５８例，右侧１５例；６３例为产前诊断发现，
１０例因生后呼吸窘迫经胸片确诊；存活５４例（５４／
７３，７３．９％），死亡１９例（１９／７３，２６．１％）。

５４例痊愈出院患儿出院时指导家长进行肺功
能训练及门诊定期复查。均获得门诊或电话随访，

平均随访２．７８年。出院后９０ｄ、１年、２年、５年存
活率均为１００％。患儿肺功能随访结果显示，手术
后早期均存在不同程度肺功能异常，以轻度至中度

阻塞性通气功能障碍为主；随着时间推移，大部分

患儿逐步恢复至正常，生长发育、活动量与正常同



龄儿相仿。

１９例死亡患儿中，足月儿１３例，早产儿６例；
正常出生体重儿１１例，低出生体重儿７例，极低出
生体重儿１例；最小出生孕周２９周；最小出生体重
１．０２ｋｇ。死亡原因主要为持续肺动脉高压、支气管
肺发育不良、肾衰竭。３例为手术前死亡；９例术前
评估不适合腔镜手术，行开放手术过程中死亡；５例
经术前评估后行腔镜手术，手术过程中死亡；２例行
腔镜手术后转开放手术过程中死亡。

二、先天性膈疝患儿术后预后不良相关因素的

单因素分析

两组手术时机、手术方式、诊断胎龄差异均有

统计学意义（Ｐ＜０．０５），详见表１。
三、先天性膈疝患儿术后预后不良相关因素的

多因素分析

将单因素分析中 Ｐ＜０．１的变量（出生体重 ＜
２．５ｋｇ、手术时机 ＜出生后２４ｈ、开放手术方式、诊
断胎龄≤２５周）纳入多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归模型，结果
显示，低出生体重、生后 ２４ｈ内接受手术、开放手
术、诊断胎龄≤２５周是新生儿先天性膈疝预后不良

的相关因素（Ｐ＜０．０５），详见表２。

讨　论

随着产前超声以及核磁共振等诊断技术进步、

新生儿微创腔镜技术提高以及围术期管理水平的

提升，危重症膈疝患儿的预后有了明显改善［３］。新

生儿膈疝的预后相关因素是多学科医疗团队及病

患家属非常关心的问题，加强膈疝患儿预后相关因

素的评估对于提高ＣＤＨ存活率具有重要意义。
诊断胎龄一直是新生儿膈疝死亡的相关因素。

一些学者认为孕２５周前诊断的先天性膈疝患儿病
死率较孕２５周后诊断的患儿高［４］。相反，另一些研

究则认为产前诊断胎龄对于判断 ＣＤＨ患儿预后没
有意义［５］。本研究结果显示，孕２５周以后诊断的膈
疝患儿存活率明显高于孕２５周前诊断的患儿。有
研究表明，ＣＤＨ患儿的肺发育属于“双重打击”，第
一次打击出现在膈肌缺损之前或膈肌缺损之时，为

原发性肺发育异常；第二次打击为疝入胸腔的腹腔

脏器对肺的压迫所致［６］。因此，产前诊断时间越

表１　先天性膈疝患儿预后相关因素的单因素分析
Ｔａｂｌｅ１　Ｕｎｉｖａｒｉａｔｅａｎａｌｙｓｉｓｏｆｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃｆａｃｔｏｒｓｆｏｒｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ

组别
性别［例（％）］

男 女

出生孕周［例（％）］

＜３７周 ≥３７周

出生体重［例（％）］

＜２．５ｋｇ ≥２．５ｋｇ

手术时机［例（％）］

＜２４ｈ ≥２４ｈ

手术方式［例（％）］

腔镜 开放

预后不良组

（ｎ＝１９）
１１（２３．９） ８（２９．６） ６（３７．５） １３（２２．８） ８（４４．４） １１（２０．０） ８（５０．０） ８（１４．８） ５（１０．６）１１（４７．８）

预后良好组

（ｎ＝５４）
３５（７６．１） １９（７０．４） １０（６２．５） ４４（７７．２） １０（５５．６） ４４（８０．０） ８（５０．０） ４６（８５．２） ４２（８９．４）１２（５２．２）

χ２／ｔ值 ０．２８９ ０．７４２ ３．０３５ ６．７８５ １２．１１２

Ｐ值 ０．５９１ ０．３８９ ０．０８１ ０．００９ ０．００１

组别
手术时长［例（％）］

＜１８０ｍｉｎ≥１８０ｍｉｎ

诊断胎龄［例（％）］

≤２５周 ＞２５周

膈疝位置［例（％）］

左 右

肝脏位置［例（％）］

未疝入 疝入

出生孕周

（ｘ±ｓ，周）
手术时长

（ｘ±ｓ，ｍｉｎ）

预后不良组

（ｎ＝１９）
１０（２５．０） ６（２０．０） １４（４３．８） ５（１２．２） １５（２５．９） ４（２６．７） １２（２２．２） ７（３８．６）

３６．４８±
３．０２

１４７．２５±
６３．８９

预后良好组

（ｎ＝５４）
３０（７５．０） ２４（８０．０） １８（５６．２） ３６（８７．８） ４３（７４．１） １１（７３．３） ４２（７７．８） １２（６３．２）

３７．２５±
２．４２

１６８．５４±
６９．６１

χ２／ｔ值 ０．２４３ ９．２９５ ０．０００ ０．８９３ －１．１２４ －１．０９３

Ｐ值 ０．６２２ ０．００２ １．０００ ０．３４５ 　０．２６５ 　０．２７８

表２　先天性膈疝患儿术后预后不良的多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析结果
Ｔａｂｌｅ２　ＭｕｌｔｉｖａｒｉａｔｅＬｏｇｉｓｔｉｃｒｅｇｒｅｓｓｉｏｎａｎａｌｙｓｉｓｏｆｐｏｏｒｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｐｒｏｇｎｏｓｉｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｈｅｒｎｉａ

因素 β值 ＳＥ值 Ｗａｌｄχ２值 Ｐ值 ＯＲ值 ＯＲ值９５％ＣＩ

低出生体重 　２．０７１ ０．８５２ ５．９０７ ０．０１５ ７．９３１ １．４９３～４２．１２６

生后２４ｈ内接受手术 　２．０３５ ０．８５２ ５．７０８ ０．０１７ ７．６５３ １．４４１～４０．６３１

开放手术 　２．２９８ ０．８２５ ７．７５２ ０．００５ ９．９５７ １．９７５～５０．２０５

诊断胎龄≤２５ｗ 　１．８４８ ０．８２１ ５．０７１ ０．０２４ ６．３４８ １．２７１～３１．７１６

常量 －３．６２９ １．２６９ ８．１８５ ０．００４ ０．０２７



早，提示膈肌缺损越大，疝入胸腔内容物越多，肺发

育越差。Ｖｉｅｉｒａ等［７］认为，ＣＤＨ患儿病死率随着诊
断胎龄的增加而下降。Ｗａｎｇ等［８］也发现随着产前

诊断胎龄的增加，ＣＤＨ患儿存活率逐步上升。
新生儿出生体重是一个公认的存活预测因素，

低出生体重新生儿较正常体重新生儿有更高的

ＣＤＨ发病率和病死率。有研究发现相对于正常出
生体重膈疝新生儿，低出生体重膈疝患儿合并先天

畸形的种类更多，膈肌缺损也更大，且低出生体重

与延长呼吸机使用时间、更高的肺部并发症发病率

和住院病死率相关［９］。ＺａｎｉＲｕｔｔｅｎｓｔｏｃｋ等［１０］发现

低出生体重是预测ＣＤＨ患儿出生后３０ｄ内死亡的
重要相关因素。而在本研究中，低出生体重膈疝新

生儿相比正常体重膈疝新生儿预后较差。

由于ＣＤＨ的主要致死因素为肺发育不良和肺
动脉高压，而并非膈肌缺损，因此适当延期手术，积

极改善患儿呼吸循环状态，可增加患儿对于手术的

耐受力，进而提高患儿存活率。目前延时手术的概

念已被广泛接受，但具体延时的时长尚无定论，一

般认为应至少延时２ｄ［１１］。有文献指出在延期手术
阶段，血管活性药物和一氧化氮的治疗效果并不理

想，肺动脉高压无法缓解，普通呼吸辅助手段甚至

高频振荡通气方式也无法维持导管前氧合，加之高

频通气存在与手术麻醉器械之间的衔接问题，部分

患儿也因此丧失了手术机会。本研究发现，ＣＤＨ患
儿生后２４ｈ身体各项指标处于较好状态，包括血
压、经皮血氧饱和度、尿量、血气中氧分压、二氧化

碳分压、乳酸等。Ｏｋｕｙａｍａ等［１２］对４７７例孤立型膈
疝进行分析，通过１ｍｉｎＡｐｇａｒ评分将患儿分为轻度
（８～１０分）、中度（４～７分）和重度（０～３分），比较
不同严重程度下生后≤４８ｈ手术和生后 ＞４８ｈ手
术的结局差异，结果表明，无论膈疝患儿病情严重

程度如何，ＣＤＨ的修复时机不会影响患儿９０ｄ生存
率。

ＣＤＨ手术包括开放手术和腔镜手术。腔镜手
术（尤其是胸腔镜下膈肌修补术）具有创伤小、恢复

快、手术视野清晰、操作空间充分等优势，逐渐成为

新生儿 ＣＤＨ的首选治疗方式［３］。Ｑｉｎ等［１３］研究发

现，胸腔镜下新生儿先天性膈疝修补术的术中血流

动力学参数更稳定，机械通气时间、抗生素使用时

间及住院时间更短，疗效明显优于开放性手术。由

于新生儿组织娇嫩，新生儿ＣＤＨ在进行胸腔镜手术
操作时应轻柔缓慢，避免暴力锐性推挤。将疝入内

容物还纳入腹腔时，可按照小肠、结肠、胃、肝脏、脾

脏的顺序，先还纳空腔脏器再还纳实质性脏器，可

使用胃肠等空腔脏器辅助推挤脾脏还纳入腹腔；在

膈肌修补时缝合后外侧膈肌缺损严重者，可先缝合

一侧膈肌缘后，将缺损处肋间肌做水平缝合，再缝

合另一侧膈肌缘，将缺损膈肌两侧加固至胸壁肋间

肌处，适度打紧线结，完成膈肌闭合修复。术后常

规予胸腔引流，促进肺复张及预防张力性气胸；对

术前尿量少、需大剂量利尿剂治疗和（或）术前已出

现水肿的患儿，可于术中放置腹膜透析管［１４－１６］。

ＣＤＨ预后不良的主要原因是肺发育不良和肺
动脉高压。早期精准评估膈疝患儿肺脏发育情况

对先天性膈疝的风险分层、标准化评估、产前咨询

和最佳治疗选择具有重要意义。据文献报道，目前

国际上应用较为广泛的 ＣＤＨ患儿产前评估指标有
ＬＨＲ和Ｏ／ＥＬＨＲ、肝脏位置及肝脏疝入胸腔比例、
ＭＲＩ测量的胎儿肺体积（ｔｏｔａｌｆｅｔａｌｌｕｎｇｖｏｌｕｍｅ，
ＴＦＬＶ）、胃的位置等。Ｏ／ＥＬＨＲ和 ＴＦＬＶ是目前公
认的用于评估ＣＤＨ胎儿肺发育的产前指标，近年来
本中心与产科／产院紧密合作，在进一步规范产前
诊断孕妇ＬＨＲ、ＴＦＬＶ测量方法的基础上，力求对全
国各地新就诊的膈疝孕妇进行统一标准下评估。

ＬＨＲ及ＴＦＬＶ的主要局限在于难以反映肺血管发育
情况。目前有基于动物模型开展肺血管发育情况

的研究，在膈疝胎羊模型中测量支气管面积和肺血

管总横截面积，利用超声造影评估肺动脉测量结果

的变化，量化胎羊肺灌注的差异，基于以上指标进

一步评估ＣＤＨ疾病的预后。目前国际上报道的应
用于ＣＤＨ患儿产后预后评估的评分模型主要有５
个，分别为 Ｂｒｉｎｄｌｅ评分、先天性膈疝协作组（Ｃｏｎ
ｇｅｎｉｔａｌＤｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃＨｅｒｎｉａＳｔｕｄｙＧｒｏｕｐ，ＣＤＨＳＧ）方
程式、ＷＨＳＲＰＦ方程式（ＷｉｌｆｏｒｄＨａｌｌ／ＳａｎｔａＲｏｓａ临
床预测公式，ＷｉｌｆｏｒｄＨａｌｌ／ＳａｎｔａＲｏｓａｐｒｅｄｉｃｔｉｏｎｆｏｒ
ｍｕｌａ）、生后第１天最佳氧合指数（ｂｅｓｔｏｘｙｇｅｎａｔｉｏｎ
ｉｎｄｅｘｏｎｄａｙ１，ＢＯＩｄ１）以及最早用于评估所有危重
新生儿的新生儿急性生理学评分Ⅱ（ｓｃｏｒｅｆｏｒｎｅｏ
ｎａｔａｌａｃｕｔｅｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙ，ＶｅｒｓｉｏｎⅡ，ＳＮＡＰⅡ）。ＣＤＨ
患儿产后指标及模型可更直观地评估患儿预后，本

中心对以上 ５种评分模型进行了初步研究，认为
ＳＮＡＰＩＩ包含对生命体征、酸碱平衡、呼吸系统、神
经系统等的综合评估，适用于所有危重患儿的预后

评估，但针对 ＣＤＨ患儿的特异性相对较低；Ｂｒｉｎｄｌｅ
评分主要涉及与ＣＤＨ最为相关的临床指标，对于评
估患儿整体情况可能存在局限性；ＷＨＳＲＰＦ方程式
与ＢＯＩｄ１主要用于评估呼吸系统情况；ＣＤＨＳＧ方



程式中生后５ｍｉｎＡｐｇａｒ评分存在一定主观性，准确
度可能较差。基于血气分析等一系列生后检查结

果的产后评估模型，以及只能在患儿接受手术治疗

后才能确定的膈肌缺损分级情况，虽能在产后较为

全面地评估ＣＤＨ患儿病情危重程度，但可能无法做
到及时评估。

综上所述，诊断胎龄小于等于２５周、低出生体
重、出生后２４ｈ内手术是 ＣＤＨ患儿预后不良的相
关因素；术者操作经验丰富时，可优先考虑胸腔镜

下膈肌修补术；在 ＣＤＨ患儿病情稳定的情况下，适
当延期手术可有效降低病死率。

利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突

作者贡献声明　文献检索为李海振、于斯淼、赵云龙，论文调查设计

为李海振、马立霜、王莹，数据收集与分析为李海振、刘超、魏延栋、

于斯淼、赵云龙，论文结果撰写为李海振；论文讨论分析为李海振、

马立霜、于斯淼
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