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%%患儿$女$第 ! 胎*第 ! 产$孕 J<

lJ周$经阴道分

娩$羊水清亮$脐带细长*扭转$体重 J J## Y% 出生

时全身皮肤苍白$无呼吸$无反应$心率约 ;# 次c

.()$心音单调$心尖搏动位于右侧锁骨中线 J aQ 肋

间% 立即给予置辐射台保暖$清理呼吸道$气管插

管$正压通气及气管内滴入肾上腺素等抢救$患儿心

率增至 !## 次c.()$渐出现微弱自主呼吸$约 !" 次c

.()$右肺可闻及微弱呼吸音$皮肤苍白缓解不明显#

腹部平坦$无明显凹陷$肝*脾未触及$未闻及肠鸣

音% 随后给予高频机械通气$脐静脉注射碳酸氢钠

纠酸等处置$同时紧急给予移动式 k线胸部平片检

查% 胸片示双侧胸廓对称$肺野均匀增白$仅显示迂

曲气管影及胸椎左侧气囊影$心脏*纵膈*隔面*肋角

均遮盖不可辨认(图 !)% 诊断&新生儿肺透明膜病/

支气管肺发育不良/ 右位心/ 家属要求放弃抢救$

患儿于生后 !6V '呼吸*心跳停止$临床死亡%

%%图 $H胸正位片H肺野均匀增白$仅显示迂曲气管影及胸椎

左侧气囊影%

患儿母亲 "J 岁$孕期健康$否认有感冒*腹泻等

感染史$否认有吸烟*酗酒等不良嗜好及各种急慢性

传染病史% 按时行孕期检查$产前胎心监护及 G超

检查均未发现异常% 为明确病因$次日行尸体解剖&

见左侧膈肌完全缺如$左胸腔完全被脾脏及胃肠组

织充填$胃肠居胸椎前$并将纵膈及心肺组织整体推

向右侧胸腔#右侧膈肌发育不全$仅包裹肝右叶

"cJ$肝左叶上升入右胸腔#右肺 J 叶$充气不足$左

肺 ! 叶$被挤压为扁球形$未充气% 心脏向右侧扭

转$心房间隔完全缺损形成单心房$心室结构正常%

光镜示&心*肝*肾*胰腺*脾脏未见异常$肺组织较致

密$支气管肺泡内未见羊水物质和充气扩张(图 ")%

最后诊断&新生儿巨大膈疝合并心*肺发育不良%

%%图 !H光镜检查H肺组织较致密$支气管肺泡内未见羊水物

质和充气扩张%

讨论& 先天性膈疝 (9+)Y-)(,251(2/'32Y.2,(9

'-3)(2$ &8D)是因膈肌发育异常$腹腔脏器通过有

缺陷的膈肌疝入胸腔而引起的一种先天性疾病$其病

因不明$发病率在新生儿人群中为 !cV ### a!c" V##$

"U的病例有家族性% <QU的病例发病在左侧$!JU

在右侧$"U为双侧$这与左胸膜腔*腹膜腔膈膜口关

闭较迟有关$大约 Q#U的 &8D患者合并有其他畸

形!!$""

% &8D主要包括胸腹裂孔疝(G+9'125-[ 疝)*

食管裂孔疝及胸骨旁裂孔疝(d+3Y2Y)(疝)$分别发

生在膈的两侧后腰肋三角处*食管两侧及胸骨外侧

缘与肋骨内侧缘之间$其中以胸腹裂孔疝最为多见%

临床上常有呼吸困难*呕吐*咳嗽*紫绀等症状% 查

体可发现胸部饱满$吸气-三凹.征$患侧呼吸音减

弱或消失$疝入肠管时可闻及肠鸣音$心音位置异

常$舟状腹$肌张力低下等体征% 但由于新生儿生理
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特点$上述有些体征不易被发现$故 &8D患儿初诊

时易误诊为新生儿肺炎*新生儿窒息*先天性心脏病

等!J"

%

本例&8D膈肌缺损巨大$实属罕见$曾误诊为

窒息*肺透明膜病*右位心等% 肺发育不全是 &8D

最主要的病理变化$其严重程度取决于腹腔内脏进

入胸腔的时间及程度$肺发育不良*肺动脉高压是

&8D新生儿主要死因!Q"

% 本例尸检提示&当膈肌缺

损较大$胎儿发育整个过程中胸腔受到压迫$不仅造

成左侧肺脏发育不良$心脏也可因长期的肺动脉高

压而出现畸形% 同时由于脾脏及胃肠组织早期即进

入胸腔$造成出生时腹部凹陷并不明显而易于误诊%

有人据研究结果推测$横膈的关闭可能需要肺的正

常发育$肺发育不全是发生 &8D的原因而不是结

果!V"

%

结合本例$&8D的 k线胸*腹部平片有以下特

点&

"

膈肌局限性升高或膈肌界限不清#

#

心脏和纵

隔向健侧移位$可见向健侧迂曲的支气管影#

$

胸腔

可见透光区或块状影$有时可以发现典型的充气肠

曲*结肠袋或胃泡影$提示肠*胃或肝等空腔*实质脏

器进入胸腔#

%

伴有肺发育不良时$可发现萎缩的肺

被挤压至胸腔顶部$肺组织充气影多不明显#

&

疝入

胸腔的胃肠较多时$腹部肠管充气明显减少#

/

膈下

正常胃泡影消失#

0

钡餐透视是发现&8D特征性改

变的重要方法% &8D产前的 G超声像学特点为羊

水过多*纵隔移位及上腹部正常解剖层次消失$出现

其中任何一项均提示&8D的存在!;"

$遗憾的是由于

G超医生经验不足$本例 &8D未能在产前明确

诊断%

本例&8D的诊疗经验提示对出生时有不明原

因窒息史$出现发绀*三凹征*呼吸减弱*胸廓饱满等

表现$特别对于抢救治疗*吸氧后$发绀及呼吸困难

无明显缓解$甚至进行性加重的患儿$临床医生一定

要作详细检查% 尤其是发现右位心$一侧呼吸音消

失$胸部听到肠鸣音时$应及时加拍胸腹部联合 k

线平片以明确诊断$减少误诊*误治$降低病死率%
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