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　 　 先天性肺气道畸形(ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｉｒｗａｙ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎꎬＣＰＡＭ)是指肺发育过程中涉及的支气

管树、肺实质、肺动脉供应和肺静脉引流异常的一组

先天性肺缺陷性疾病ꎬ主要包括先天性囊性腺瘤样

畸 形 ( ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｃｙｓｔｉｃ ａｄｅｎｏｍａｔｏｉｄ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎꎬ
ＣＣＡＭ)、先天性肺隔离症( ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎꎬ
ＰＳ)、先天性大叶性肺气肿( ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｌｏｂａｒ ｅｍｐｈｙ￣
ｓｅｍａꎬＣＬＥ)等ꎮ 此类疾病多以反复呼吸道感染、严
重的呼吸困难就诊ꎮ 其中 ＣＣＡＭ 国外报道发病率

为 １ / ３５０００~ １ / ２５０００ꎬ该疾病容易被误诊、漏诊ꎬ如
果产前及时诊断或产后合理治疗ꎬ大多数病例预后

较好ꎮ 本文就本医院收治的患儿ꎬ从临床特点、影像

学表现、病理资料、诊断及治疗方式等方面进行报

道ꎬ从而为该病的临床诊治提供依据ꎮ

１　 病例报告

患儿刘某ꎬ男ꎬ２ 岁 ２ 月ꎮ 发热 ７ ~ ８ 天ꎬ咳嗽一

夜入院ꎮ ２０１６ 年 １ 月 １ 日无明显诱因出现发热ꎬ咳
嗽ꎬ呈阵发性非痉挛性咳嗽ꎬ咳后无鸡鸣样回声ꎬ无
喘息ꎮ 查体:Ｔ:３８.７ ℃ꎬＰ:１１０ 次 /分ꎬＲ:２９ 次 /分ꎬ
体重:１１.５ ｋｇꎮ 神清ꎬ精神可ꎬ咽红ꎬ双扁桃体Ⅰ度

肿大ꎬ双肺呼吸音粗ꎬ可闻及湿性罗音ꎮ 辅助检查:
ＷＢＣ:３５.５６×１０９ / ＬꎬＮ:７４.４％ꎬＣＲＰ:１７６ ｍｇ / Ｌꎮ 肺

炎支原体、衣原体 ＩｇＭ 抗体:阴性ꎮ 血培养:屎肠球

菌ꎮ 对氨苄西林、环丙沙星、红霉素耐药ꎬ为多重耐

药菌ꎮ 胸片提示左侧肺炎ꎮ 治疗方案给予红霉素、
头孢曲松钠抗感染ꎬ溴己新葡萄糖溶解黏痰ꎬ甲泼尼

龙琥珀酸钠抑制炎症反应ꎬ布地奈德、异丙托溴铵、
沙丁胺醇雾化吸入ꎬ治疗后患儿白细胞、ＣＲＰ 恢复

正常ꎬ复查胸片提示左侧肺炎明显吸收、好转ꎮ ２０１６
年 ２ 月 １８ 日患儿再次出现发热入院ꎮ 辅助检查:
ＷＢＣ:１３.６３×１０９ / ＬꎬＮ:５３.１％ꎬＣＲＰ:５７ ｍｇ / Ｌꎮ 胸部

ＣＴ 示左下肺脊柱旁密度增高影ꎬ炎症伴局部肺不

张ꎮ 患儿后转至南京市儿童医院ꎬ考虑先天性肺气

道畸形伴感染ꎬ经抗感染治疗后ꎬ胸腔镜楔形切除病

灶肺段ꎬ术后病理确诊 ＣＣＡＭꎮ 术后半年复查ꎬ患儿

生长发育、活动量均与正常同龄儿无异ꎮ

２　 讨　 　 论

日本小儿胸外科协作组多中心研究[１]ＣＣＡＭ 是

由于胎儿肺芽正常成熟过程受阻或上皮间叶发生障

碍ꎬ继之发育受阻的支气管间叶过度生长ꎬ形成大囊

或小囊性病变ꎬ其中血管内皮生长因子在儿童肺

ＣＣＡＭ 的形成中发挥重要作用ꎮ
ＣＣＡＭ 是较少见的先天性肺气道畸形疾病ꎬ确

诊依据为手术后病理组织学检查[２]ꎮ 目前的分型

依据为 Ｓｔｏｃｋｅｒ 分型[３]ꎬ根据大体及组织学表现分 ３
型:Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ型ꎮ Ⅰ型:最常见ꎬ占 ５０％ ~７０％ꎬ单个

或多个相通的囊ꎬ囊腔大小不等ꎬ最大直径超过

６ ｃｍꎬ周围可见小囊腔ꎬ组织间隔可见肺泡结构ꎮ Ⅱ
型:占 １５％ ~ ３０％ꎬ囊腔直径不超过 ２ ｃｍꎬ切面呈蜂

窝状ꎬ囊内充咖啡渣样物ꎮ 整个病变有扩张的支气

管样结构ꎬ常伴其他畸形ꎮ Ⅲ型:占 ５％ ~１５％ꎬ巨大

实性肿块ꎬ可占据整个肺叶ꎬ镜下见大片规则的细支

气管样结构ꎮ 洪淳等[４] 利用电镜技术ꎬ从 ＣＴ 影像

学—病理—电子显微结构 ３ 个方面ꎬ探讨其影像分

型与病理分型及电镜下超微结构之间的关系ꎬ得出
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ＣＣＡＭ 超微结构与临床病理分型间存在差异ꎬ揭示

了电镜超微结构与病理的结合对于 ＣＣＡＭ 分型的

重要性ꎮ 故建议对 Ｓｔｏｃｋｅｒ 分型进一步改进ꎬ并结合

长期随访做出相关的预测模型ꎮ
Ａｄｉｎ[５]在超声波学杂志建议胎儿 ＣＣＡＭ 的首

选检查方法是产前超声ꎬＣＣＡＭ 一般在孕 １８ 周后可

经产前超声检查发现ꎮ 卢洪涛等[６] 对 ２５ 例产前超

声诊断 ＣＣＡＭ 的胎儿进行研究ꎬ观察胎儿肺组织主

要在四腔心切面ꎬ表现为胎儿肺部大小不等的囊泡

样无回声区(Ⅰ型、Ⅱ型)或高回声团块(Ⅲ型)ꎮ 彩

色多普勒血流显像可显示肺动脉分支供血ꎮ
但超声成像视野狭小ꎬ受孕妇脂肪、羊水量的影

响较大ꎬ且诊断结果与操作者水平密切相关ꎮ 叶志

球等[７]研究发现ꎬ超声、ＭＲＩ 都能较好地对各类型

的肺囊性疾病做出诊断ꎮ 对于在胎龄 １２ ~ ２０ 周分

组中ꎬ两种方法误诊病例数目差别不明显ꎻ但对于胎

龄>２０ 周者ꎬＭＲＩ 的诊断误诊病例更少ꎮ 叶志球、沈
敏等[７￣８] 研究发现在胎龄较大的病例中ꎬＭＲＩ 相对

超声有一定优势ꎮ 随着胎龄的增长ꎬ胎儿大小及体

位、孕妇体型、子宫大小、羊水量等可有较大变化ꎬ
ＭＲＩ 视野大ꎬ软组织分辨率高ꎬ受上述因素的影响

小ꎬ能更好地观察胸部结构及病变形态ꎮ 对于肿块

较大的肺部囊性疾病ꎬＭＲＩ 在显示肿块的边界及空

间位置毗邻关系较超声更为清晰ꎬ更利于疾病的

诊断[９]ꎮ
ＣＣＡＭ 继发感染常以反复下呼吸道感染入院治

疗ꎮ 其根本原因在于先天性肺结构异常所致压迫、
分泌物清除障碍等原因而导致的反复肺炎ꎮ 小儿先

天性肺疾患的治疗往往需要手术根治ꎬ而手术治疗

的基础是首先控制好肺部感染ꎮ 患儿首次入院或近

期无频繁使用抗生素史者ꎬ仍可遵循儿童社区获得

性肺炎( ｃｏｍｍｕｎｉｔｙ￣ａｃｑｕｉｒｅｄ ｐｎｅｕｍｏｎｉａꎬＣＡＰ) 常见

致病菌分析病原ꎮ ＣＡＰ 常见病原有流感嗜血杆菌、
肺炎链球菌、卡他莫拉菌和金黄色葡萄球菌等ꎮ 但

由于患儿院外多已使用第一、二代抗生素ꎬ故建议在

明确诊断的前提下首选第三代抗生素ꎻ对于反复呼

吸道感染反复应用抗生素的患儿建议首选碳酸酶烯

类抗生素ꎬ同时应注意非典型病原菌的感染ꎬ可酌情

加用阿奇霉素ꎻ最后还应注意肺部真菌的感染ꎮ 抗

感染治疗一般可于热退和主要呼吸道症状明显改善

后 ３~５ 天停药ꎬ但疗程视不同病原体、病情严重程

度而异ꎬ不宜将肺部阴影完全吸收作为停用抗菌药

物的指征[１０]ꎮ

Ｆｕｒｕｋａｗａꎬ等[１１] 对本中心近 ２０ 年手术治疗资

料汇总分析ꎬ若胎儿出现水肿、羊水过多ꎬ纵隔移位

时则需要尽早手术干预治疗ꎬ但手术治疗增加了出

血、感染及麻醉等相关风险ꎮ
对应该行保守治疗还是手术干预ꎬ Ｋａｐｒａｌｉｋ

等[１２]进行系统回顾和 Ｍｅｔａ 分析ꎬ如反复感染、气
胸、囊肿恶变ꎬ或影响正常肺组织的发育ꎬ仍建议手

术切除无症状囊性占位ꎮ 因此ꎬ对于无症状患儿ꎬ定
期复查胸部 ＣＴ 是必要的ꎬ一旦病灶增大ꎬ应尽早给

予手术治疗ꎮ
刘威ꎬ等[１３]对 ５６ 例行肺切除手术患儿行回顾

性分析ꎬ对于仅侵犯肺叶亚段的病灶ꎬ通过肺段切除

或部分肺叶切除ꎬ可保留更多正常肺组织ꎻ手术治疗

时须一次性完全切除异常肺组织ꎬ任何组织残留均

可导致术后复发ꎮ 对切除有困难的ꎬ可手术切除病

变肺叶ꎬ患儿的其余肺组织是可以有效代偿ꎮ 中外

学者马丽霜、Ａｄａｍｓ 等[１４￣１５] 研究发现先天性肺囊性

畸形患儿进行胸腔镜手术ꎬ是安全和可行的ꎬ与传统

开放手术对比分析ꎬ胸腔镜手术创伤小ꎬ伤口美观ꎬ
术后恢复快ꎮ 但手术者需严格掌握适应症ꎬ具备熟

练的手术技巧ꎮ
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安排人力资源配置ꎬ这样将会减少护士职业动摇之

心ꎬ增加岗位敬业度ꎬ最后要有专人指导和培训如何

有效利用支持(包括组织方面和社会方面的)ꎬ使得

护士在工作中遇到困难时ꎬ可以找到有效途径解决ꎬ
并学会自我调节工作上带来的任何负面情感ꎮ 提高

工作满意度ꎬ提高工作绩效ꎬ最终的结果将是整体护

理质量的提高ꎮ
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