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肺隔离症合并先天性肺气道畸形的产前影像
学特征和临床结局
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【摘要】　目的　探讨肺隔离症合并先天性肺气道畸形的产前影像学特征及产前产后临床结局。方法　
回顾性研究３９例经出生后手术及病理证实为肺隔离症合并先天性肺气道畸形的病例，分析其产前二维
超声、彩色多普勒特征、合并异常及并发症、肿块生长变化、磁共振特征、出生后情况、产后ＣＴ表现及手
术结局。结果　３９例产前超声均表现为胸腔内实性为主的囊实性包块。其中２９例病例其包块位于左
下肺。通过彩色多普勒，３６例（９２．３％）可准确显示动脉血供。２９例行产前磁共振检查，１９例（６５．５％）
可准确显示血供，超声与磁共振对血供的显示率差异有统计学意义（犘＜０．０１）。产前１例合并胸腔积
液，１例合并心包积液，１例合并羊水过多。肿块在平均２６周生长达峰值。产后ＣＴ４例表现实性，其余
均呈囊实性密度，均探及动脉血供。手术及病理证实叶外型病变为８例，叶内型３１例。术后随访至０．５
～４岁，均健康存活。结论　产前超声通过典型的二维超声特征及体循环供血的血流特征，可准确诊断
肺隔离症合并先天性肺气道畸形，其产前产后结局良好，产前精确诊断有利于正确的优生咨询。
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ｏｆｂｌｏｏｄｓｕｐｐｌｙｂｅｔｗｅｅｎｕｌｔｒａｓｏｕｎｄａｎｄＭＲＩ（犘＜０．０１）．Ｉｎｐｒｅｎａｔａｌ，ｔｈｅｒｅｗａｓ１ｃａｓｅｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄｗｉｔｈ
ｐｌｅｕｒａｌｅｆｆｕｓｉｏｎ，１ｃａｓｅｗｉｔｈｐｅｒｉｃａｒｄｉａｌｅｆｆｕｓｉｏｎａｎｄ１ｃａｓｅｗｉｔｈｐｏｌｙｈｙｄｒａｍｎｉｏｓ．Ｔｈｅｇｒｏｗｔｈｏｆｔｈｅｍａｓｓ
ｒｅａｃｈｅｄｉｔｓｐｅａｋａｔ２６ｗｅｅｋｓ．ＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎａｆｔｅｒｂｉｒｔｈｓｈｏｗｅｄｃｙｓｔｉｃｓｏｌｉｄｄｅｎｓｉｔｙｉｎａｌｌｃａｓｅｓｅｘｃｅｐｔ４
ｃａｓｅｓｗｉｔｈｏｕｔｃｙｓｔｓ，ａｎｄａｒｔｅｒｉａｌｂｌｏｏｄｓｕｐｐｌｙｗａｓｄｅｔｅｃｔｅｄｉｎａｌｌｃａｓｅｓ．Ｔｈｅｒｅｗｅｒｅ８ｃａｓｅｓｏｆｅｘｔｒａｌｏｂａｒ
ｔｙｐｅａｎｄ３１ｃａｓｅｓｏｆｉｎｔｒａｌｏｂａｒｔｙｐｅｄｉａｇｎｏｓｅｄｂｙｏｐｅｒａｔｉｏｎａｎｄｐａｔｈｏｌｏｇｙａｆｔｅｒｂｉｒｔｈ．Ａｌｌｐａｔｉｅｎｔｓｗｅｒｅ
ｆｏｌｌｏｗｅｄｕｐｆｒｏｍｈａｌｆｔｏ４ｙｅａｒｓｏｌｄ，ａｎｄａｌｌｏｆｔｈｅｍｌｉｖｅｄｈｅａｌｔｈｉｌｙ．犆狅狀犮犾狌狊犻狅狀　Ｐｒｅｎａｔａｌｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｃａｎ
ａｃｃｕｒａｔｅｌｙｄｉａｇｎｏｓｅｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ
ｔｈｒｏｕｇｈｔｙｐｉｃａｌｔｗｏｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｆｅａｔｕｒｅｓａｎｄｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆｓｙｓｔｅｍｉｃｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎｂｌｏｏｄ
ｓｕｐｐｌｙ．Ａｎｄｔｈｅｏｕｔｃｏｍｅｏｆｔｈｉｓｄｉｓｅａｓｅｉｓｇｏｏｄｗｈｅｔｈｅｒｂｅｆｏｒｅｏｒａｆｔｅｒｄｅｌｉｖｅｒｙ，ｓｏａｃｃｕｒａｔｅｐｒｅｎａｔａｌ
ｄｉａｇｎｏｓｉｓｉｓｃｏｎｄｕｃｉｖｅｔｏｃｏｒｒｅｃｔｅｕｇｅｎｉｃｃｏｕｎｓｅｌｉｎｇ．
【犓犲狔狑狅狉犱狊】　Ｆｅｔａｌ；Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ；Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ；Ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ

　　先天性肺气道畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ａｉｒｗａｙｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＰＡＭ）以往称之为先天性肺
囊腺瘤样畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＣＡＭ），是因终末支气管过度生长
形成大小不等的囊肿，缺乏正常肺泡而形成的异常
肺脏肿块，其血供来源于肺动脉，占先天性肺脏疾病
的３０％～４０％［１］。肺隔离症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＰＳ），又称支气管肺隔离症，是由体循
环供血的无功能肺脏组织，占先天性肺脏疾病的
２３％［２］。单独发生的ＰＳ或ＣＰＡＭ是罕见的，而ＰＳ
合并ＣＰＡＭ更加罕见，它又称为混合型病变，指的
是ＰＳ同时合并了ＣＰＡＭ的组织学特征［３］。本研究
回顾性研究ＰＳ合并ＣＰＡＭ病例的产前超声及磁共
振成像（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ，ＭＲＩ）特征和
临床结局，以探讨这一疾病的产前影像学特点及为
产前咨询提供帮助。

１　资料与方法

１．１　一般资料　回顾性研究２０１４年２月至２０１９
年２月广东省妇幼保健院产前诊断的胎儿肺脏异
常，出生后经手术证实为ＰＳ合并ＣＰＡＭ的３９例病
例，分析其产前二维超声、彩色多普勒特征、合并异
常及并发症、肿块生长变化、ＭＲＩ特征、出生后情
况、产后电子计算机断层扫描（ｃｏｍｐｕｔｅｄ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＣＴ）表现及手术结局。
１．２　仪器与方法　产前超声采用ＧＥ公司
ＶｏｌｕｓｏｎＥ１０或Ｅ８、三星ＷＳ８０Ａ彩色多普勒超声
诊断仪，经腹部探头（探头频率２～６ＭＨｚ、２～

９ＭＨｚ）。胎儿ＭＲＩ采用ＧＥ公司的１．５ＴＭＲＩ。
产前超声常规行Ⅲ级系统产前超声检查，对发现的
胎儿肺脏肿块，常规观察其位置、回声及采用多角度
及调节脉冲重复频率（ｐｕｌｓｅｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅｆｒｅｑｕｅｎｃｙ，
ＰＲＦ）观察血供来源、静脉回流情况。常规测量肿块
的体积与头围比值，即先天性肺囊腺瘤样畸形体积
比（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ
ｖｏｌｕｍｅｒａｔｉｏ，ＣＶＲ），计算公式为（肿块的长×宽×
高×０．５２３）／头围，单位ｃｍ。观察合并异常或并发
症，如心脏受压、纵隔移位、羊水过多、胸腔积液、胎
儿水肿等。间隔２～３周复查超声，观察肿块生长情
况。ＭＲＩ常规行轴位、冠状位和矢状位的Ｔ１ＷＩ及
Ｔ２ＷＩ成像，并观察肿块的血供来源。记录出生后
呼吸情况等一般情况，１个月内行ＣＴ检查，分析手
术及病理结果。追踪手术后预后情况。
１．３　统计学分析　应用卡方χ２检验比较超声和
ＭＲＩ对肿块供血动脉显示率的差异，犘＜０．０５认为
差异具有统计学意义。

２　结果

２．１　一般情况　３９例孕妇年龄１９～３８岁，中位年
龄２８岁。初次诊断孕周２１～２８周，中位孕周２４周。
２．２　产前超声特征　二维超声均表现为胸腔内边
界清晰的高回声合并囊肿（图１Ａ）。囊肿的大小３
～１５ｍｍ，中位数７ｍｍ。３９例均是外院发现胎儿肺
部异常转诊至本院。其产前超声特征及动静脉血流
（图１Ｂ、１Ｃ）特征见表１。初次诊断时ＣＶＲ值０．２～
２．８，中位数１．３。１例合并心包积液者ＣＶＲ２．３，静
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脉回流至肺静脉及手术证实为叶内型；１例合并胸
腔积液者ＣＶＲ１．２，静脉回流至奇静脉及手术证实
为叶外型；１例羊水过多者ＣＶＲ０．８，静脉回流至奇
静脉手术证实为叶外型；１例合并一侧肾多囊性肾
发育不良，其余胎儿均无合并明显畸形。

表１　ＰＳ合并ＣＰＡＭ产前超声特征
项目 例数［例（％）］

转诊原因
　考虑ＣＣＡＭ １４（３５．９）
　考虑ＢＰＳ １５（３８．５）
　考虑ＰＳ合并ＣＰＡＭ ４（１０．２）
　无法判断肿块性质 ６（１５．４）
肿块位置
　左下肺 ２９（７４．４）
　右下肺 １０（２５．６）
并发症
　心脏纵隔移位 ２７（６９．２）
　心包积液 １（２．６）
　胸腔积液 １（２．６）
　羊水过多 １（２．６）
动脉供血来源
　胸主动脉 ２８（７１．８）
　腹主动脉 ８（２０．５）
　未探及动脉供血来源 ３（７．７）
静脉回流位置
　奇静脉 ６（１５．４）
　肺静脉 ２４（６１．５）
　未探及静脉回流位置 ９（２３．１）

２．３　产前ＭＲＩ特征　２９例行胎儿ＭＲＩ检查，肿
块信号为Ｔ１ＷＩ呈低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，其内见
囊状呈更高信号（图１Ｄ）。其中１９例可探及主动脉
来源血供。２９例均未能探及明确静脉回流信号。
产前超声对动脉血供的显示率（３６／３９）与ＭＲＩ（１９／
２９）比较，差异有统计学意义（犘＜０．０１）。
２．４　肿块生长情况　２５例间隔２～３周复查追踪
至分娩，肿块在宫内的生长达最大ＣＶＲ的孕周为
２５～２９周，中位孕周为２６周，之后肿块ＣＶＲ逐渐
减小（图１Ｅ），且最大囊肿也缩小至３～９ｍｍ，中位
数５ｍｍ，６例出生前超声复查时无法明确探及肿块。
２．５　出生后ＣＴ情况　所有胎儿出生后１个月内
行增强ＣＴ检查，肿块位置与产前超声检查一致，６
例产前超声复查无法明确探及的肿块，出生后ＣＴ
均探及。３９例中４例表现为实性密度，３５例表现囊
实性密度（图１Ｆ），血供来源均显示为体循环供血
（图１Ｇ），和产前超声结果一致，其中４例另发现产

前没有发现的肺动脉分支联合供血。３例产前超声
未探及血供来源的，ＣＴ证实血供分别来自右肾动
脉、胸主动脉细小分支及腹主动脉细小分支。ＣＴ
３７例探及静脉回流（图１Ｈ），证实产前１例判断错
误，产前误认为回流至右肺静脉，实际回流至右心房。
２．６　出生后情况　分娩孕周３０～４０周，中位数３６
周。合并胸腔积液的孕妇３０周早产，新生儿呼吸窘
迫，待病情稳定后１２天进行了手术治疗，并康复出
院。５例患儿出生后反复呼吸道感染，均１～３个月
行手术治疗。余病例手术前均未发现呼吸道症状，
手术时间５～３６个月，中位数８个月。术中诊断为
叶外型８例，叶内型３１例。１例产前超声及ＣＴ均
显示静脉回流至奇静脉，术中诊断为叶内型。其余
超声及ＣＴ显示静脉回流至体循环者均为叶外型，
回流至肺静脉者均为叶内型。
２．７　病理表现　病理均表现为肺样组织内见大小
不等的囊腔，囊腔被覆单层柱状上皮（图１Ｉ）。
２．８　术后情况　术后随访至０．５～４岁，均体健无
特殊。

３　讨论

目前认为胎儿肺脏疾病在活产婴的发生率约为
１／２０００～１／８０００［４６］。ＣＰＡＭ和ＰＳ是最常见的胎
儿肺部异常。ＰＳ和ＣＰＡＭ不同的是，它和支气管
树不相通，且供血动脉来自体循环。主要是胸主动
脉，其次是腹主动脉及其分支［７］。按是否和正常肺
脏完全分离及静脉回流特征，分为叶外型和叶内型。
ＣＰＡＭ因含有囊肿和腺瘤样增生，因此早期曾被命
名为ＣＣＡＭ，依照病理分成３种类型，后来认为应
该再次分型并命名ＣＰＡＭ［８］。ＣＰＡＭ的典型特点
是和支气管树相通，但异常的肺泡无法正常参与气
体交换，它的血液供应来自肺动脉。当体循环供血
的ＰＳ合并有ＣＰＡＭ的组织学表现时，也称之为混
合型病变，其更加罕见且目前文献较少报道［３，９］。
本研究通过回顾性分析了经病理证实为ＰＳ合并
ＣＰＡＭ的病例，其产前二维超声特征均表现为实性
高回声肿块，内可探及囊性无回声区，囊肿大小不
等，按照ＣＰＡＭ的分型，均为２型或３型（＜
２０ｍｍ）。其肿块多发生于左肺下叶，与之前报道的
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图１　ＰＳ合并ＣＰＡＭ的产前、产后影像学及病理特征
Ａ．孕２５周，产前超声见左侧胸腔高回声为主的囊实性肿块，大小５２ｍｍ×３６ｍｍ×５３ｍｍ，ＣＶＲ２．２，囊肿最大８ｍｍ×９ｍｍ，
可见心脏及纵隔明显受压移位；Ｂ．产前超声探及肿块来自胸主动脉来源供血；Ｃ．产前超声探及肿块静脉回流至肺静脉；
Ｄ．产前ＭＲＩＴ２ＷＩ示左侧胸腔高信号并囊性信号，未能明确探及动脉血供；Ｅ．孕２８周复查，肿块变小，４２ｍｍ×２７ｍｍ×
３５ｍｍ，ＣＶＲ０．７７，囊肿最大５ｍｍ×６ｍｍ，可见心脏及纵隔受压移位改善；Ｆ．出生后ＣＴ示左肺下叶囊实性密度影；Ｇ．增
强ＣＴ示胸主动脉发出血管供应至肿块；Ｈ．增强ＣＴ示肿块静脉回流至肺静脉；Ｉ．手术后病理证实为ＰＳ合并ＣＰＡＭ

ＰＳ的好发部位一致［１０］。多数病例产生占位效应，
导致纵隔心脏移位，但没有胎儿发生２个及２个以
上的游离腔积液即胎儿水肿，考虑主要原因是本组
病例中的ＣＶＲ值大部分小于１．６，发生水肿风险
低，仅１例ＣＶＲ２．３的肺内型病变胎儿出现少量心
包积液。１例ＣＶＲ１．２的胎儿合并了胸腔积液，其
ＣＶＲ值并不是本组病例最大的，考虑主要因为其为
叶外型，而叶外型更容易由于淋巴液分泌至胸膜腔
导致张力性胸水，在ＣＶＲ值为１．０以上时，即容易
出现胸腔积液［１１，１２］。肿块的ＣＶＲ值在平均２６周
左右达高峰，之后逐渐缩小，与我们之前报道的常见
肺脏肿块的生长方式类似，特别是后期超声可能难
以发现肿块及其边界，但出生后的ＣＴ证实肿块并
未真正消失［１３］。囊肿可能因明显缩小而在ＣＴ下
无明显表现，故出生后ＣＴ有４例实性肿块内未发
现明显囊性密度影。

本研究病例均为外院转诊，外院依靠主动脉来
源并诊断为ＰＳ或混合型的仅有１９例，大部分病例
未有效显示主动脉供血，而因为肿块内含有囊肿诊
断为ＣＰＡＭ，可见产前超声发现典型的高回声合并
囊肿的肺脏肿块，不应轻易诊断为ＣＰＡＭ，而应进
一步仔细追踪其是否有来自体循环的供血。本研究
产前超声３６例（９２．３％）可清晰准确地显示体循环
供血，主要基于多角度观察肿块血供来源及对血流

的调节，与文献报道的ＰＳ血流检出率一致［２］。未
能显示血供来源的３例，主要原因为肾动脉来源供
血距离大血管较远而难以追踪到，或肿块小且供血
动脉细小超声无法显示。静脉回流的探查难度更
大，故成功率相对于动脉会低，需要将血流ＰＲＦ及
增益优化，本组病例１例因右肺静脉与右房接近，误
认为回流至肺静脉，其余超声能观察到的静脉回流，
判断回流位置均准确。以往的研究证实，除少数病
例外，静脉回流至肺静脉的大都为叶内型肺ＰＳ，而
静脉回流至体循环静脉的大都为叶外型ＰＳ［２］。本
研究除１例产前和ＣＴ证实静脉回流回流至奇静
脉，但手术为叶内型，其余病例与以往的研究结果一
致。可见产前超声可以通过肿块静脉回流情况，进
一步区分叶内型和叶外型。其意义在于，一方面，叶
外型病变发生胸腔积液甚至胎儿水肿的ＣＶＲ值可
能小于叶内型病变及ＣＰＡＭ，早期诊断有利于胎儿
期追踪随访，另一方面，叶内型病变和气道相通，出
生后发生感染的几率大大增加，推荐手术治疗，而叶
外型病变感染几率较低，可期待观察，产前区分两种
类型有利于更好地给予孕妇咨询。本组研究可见大
部分ＰＳ合并ＣＰＡＭ（７９．５％）为叶内型。

ＭＲＩ对于肿块有典型的特征，但对于肿块的血
供来源检出率不如超声，且不能分辨动静脉，主要因
为超声有动态观察且借助血流频谱确认血流性质的
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优势。但ＭＲＩ有较大的视野和空间对比分辨率，可
以提供更好的观察切面和角度，对临床医师综合评
价提供帮助［１４］。出生后１个月内的ＣＴ检查几乎
可以作为产前肺脏病变的金标准［１５］，对比产前超
声，ＣＴ还检出了产前未能发现的主动脉和肺动脉
联合供血的病例，更解释了混合型这一定义。

从本组病例出生后情况分析，不合并产前严重
并发症的病例预后良好。因混合型病变合并了
ＣＰＡＭ，常其与支气管树相通，故发生感染风险增
强，且发生气胸、恶变的风险增加［２］，因此出生后的
密切观察和及时手术成为主要选择。
ＰＳ和ＣＰＡＭ共同发生，可见两者发病可能有

相似的胚胎学起源。本研究表明，当产前发现的肺
脏高回声合并囊肿改变，应积极寻找体循环动脉供
血以判断是否为ＰＳ合并ＣＰＡＭ这一混合型。产前
精确诊断混合型病变有利于产前更好地对疾病进行
咨询和跟踪。
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Ｅｎｄｏｓｃ，２００９，２３（８）：１７５０１７５３．

［１０］　ＲＩＬＥＹＪＳ，ＵＲＷＩＮＪＷ，ＯＬＩＶＥＲＥＲ，ｅｔａｌ．Ｐｒｅｎａｔａｌ
ｇｒｏｗｔｈｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓａｎｄｐｒｅ／ｐｏｓｔｎａｔａｌｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆ
ｂｒｏｎｃｈｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎｓ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２０１８，
５３（２）：２６５２６９．

［１１］　ＣＲＯＭＢＬＥＨＯＬＭＥＴＭ，ＣＯＬＥＭＡＮＢ，ＨＥＤＲＩＣＫＨ，ｅｔ
ａｌ．Ｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｖｏｌｕｍｅｒａｔｉｏｐｒｅｄｉｃｔｓ
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ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｏｆｔｈｅｌｕｎｇ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，２００２，３７（３）：
３３１３３８．

［１２］　ＲＩＣＥＨＥ，ＥＳＴＥＳＪＭ，ＨＥＤＲＩＣＫＭＨ，ｅｔａｌ．Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ
ｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ：ａｓｈｅｅｐｍｏｄｅｌｏｆｆｅｔａｌ
ｈｙｄｒｏｐｓ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，１９９４，２９（５）：６９２６９６．

［１３］　尚宁，俞钢，麦明琴，等．胎儿肺脏肿块的产前超声诊断及
病理对照［Ｊ／ＣＤ］．中国产前诊断杂志（电子版），２０１５，（２）：
３５３９．

［１４］　ＢＥＹＤＯＮＮ，ＬＡＲＲＯＱＵＥＴＭ，ＣＯＵＬＯＭＢＡ，ｅｔａｌ．
ＣｏｍｐａｒｉｓｏｎｂｅｔｗｅｅｎＵＳａｎｄＭＲＩｉｎｔｈｅｐｒｅｎａｔａｌａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ
ｏｆｌｕｎｇｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＲａｄｉｏｌ，２０１３，４３（６）：６８５
６９６．

［１５］　ＷＥＳＬＥＹＪＲ，ＨＥＩＤＥＬＢＥＲＧＥＲＫＰ，ＤＩＰＩＥＴＲＯＭＡ，ｅｔ
ａｌ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃｄｉｓｅａｓｅｏｆ
ｔｈｅｌｕｎｇｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＳｕｒｇ，１９８６，２１（３）：２０２
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（收稿日期：２０２００２２４）
编辑：宋文颖
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