
 第 16 卷 第 2 期

  2014 年 2 月

中国当代儿科杂志 
Chin J Contemp Pediatr

Vol.16 No.2

Feb. 2014

·216·

先天性左肺不发育 1 例

王柱　张小庄　唐远平　林英　彭淑梅

（广东省妇幼保健院儿科，广东 广州　510010）

病例报告

                                                          
［收稿日期］2013-07-16；［接受日期］2013-11-06
［作者简介］王柱，男，硕士，医师。

doi: 10.7499/j.issn.1008-8830.2014.02.026

患儿，男，1 个月。因咳嗽 1 个月，加重伴

呼吸困难 3 d 入院。患儿 1 个月前吃奶时出现呛

咳，伴气促，偶有发绀，予暂停吃奶及拍背后可

缓解。无发热、气喘、声嘶、流涕。3 d 前咳嗽

加重伴呼吸困难，遂到当地医院就诊。当地医院

胸部 X 线平片及胸部 CT 扫描提示“左肺不张改

变”。体查：T 36.8℃，P 170 次 / 分，R 52 次 / 分，

BP 86/47 mm Hg，SpO2 95%, 烦躁不安，无发绀，

三凹征（+），左肺呼吸音减弱，右肺可闻及固定

湿罗音，心率齐，未闻及病理性杂音，四肢无畸形。

患儿系第 1 胎第 1 产，胎龄 38+3 周、顺产出生，

出生体重 3.0 kg。否认窒息抢救史，母亲孕期未规

律产检。患儿父母体健，体格发育正常，无特殊

面容，否认家族性遗传病史。

患儿入院后立即给予鼻导管吸氧、吸痰、抗

感染、止咳、化痰等治疗。动脉血气分析示：pH 

7.25，PCO2 63.75 mm Hg，PO2 192.15 mm Hg，SaO2 

99.7%，提示二氧化碳储留，给予加强拍背、吸

痰等处理。床边胸部 X 线摄片提示“右肺感染，

左肺不张”（图 1A）。入院当天行电子支气管

镜（外径 2.8 mm）检查，提示“O 型气管环；左

主支气管无法进入，右主支气管可勉强通过，分

泌物较多”。入院第 2 天行超声心动图检查，示

“左肺动脉缺如或迷走左肺动脉，部分肺静脉异

位引流或发育不良，卵圆孔未闭”；胸部及心脏

增强 CT 扫描示“左肺动脉及左肺静脉缺如，肺动

脉高压，左肺未发育，左侧支气管近端闭锁”（图

1B~C）；风疹病毒、弓形虫、细小病毒 B19、单

纯疱疹病毒（1、2）、巨细胞病毒 -IgM 均为阴性；

血液串联质谱检测未见异常。入院第 3 天确诊：

先天性左肺不发育；支气管肺炎；卵圆孔未闭。

向患儿家属详细交待病情后，家属要求放弃治疗。

图 1　胸部 X 线和 CT 检查结果　　A：胸部 X 线检查显示左肺不张；B：胸部 CT 三维重建显示左肺未发育，

箭头指示左侧支气管近端闭锁，右主支气管狭窄；C: 胸部及心脏增强 CT 扫描，箭头指示左肺动静脉缺如。

A B C

讨论：先天性呼吸系统畸形相对于其他儿童

呼吸系统疾病并不多见，由于该类疾病的临床表

现及普通影像学改变缺乏特异性，常易误诊。当

临床上出现反复呛咳、喘息、反复呼吸道感染、

呼吸困难、持续性喉喘鸣，且胸部 X 线检查显示

同一部位反复或持续肺炎、肺不张、肺气肿改变，
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而心脏彩超或心脏增强 CT 扫描未发现严重先天性

心脏病，应考虑到先天性呼吸系统畸形的可能。

先天性肺发育不全是一种罕见的肺发育异常

疾病，是由于胚胎第 4~5 周时肺芽发育缺陷所致，

可以发生于单侧或双侧，右侧多于左侧，伴肺功

能异常 [1]，全球发病率约为五百万分之一 [2]，多数

患者在出生后因呼吸功能不全而夭折。肺不发育

和发育不全分 3 种不同类型：（1）肺未发生，支

气管、肺组织完全缺如；（2）肺不发育，支气管

发生，但发育差，只有发育不全的主支气管或叶

支气管而无肺组织和肺血管；（3）肺发育不全，

主支气管及叶、段支气管已形成，但发育不良，

肺组织和肺血管也发育不良 [3]。本病例符合先天性

肺不发育。

肺发育不全的产前诊断较困难。目前的研究

方向主要是通过胎膜早破及持续羊水过少预测肺

发育不全，二维、三维超声测量胎肺容积，多普

勒测量肺动脉及其分支血流变化预测肺发育不全，

磁共振评价胎肺在宫内的发育情况等。但是各项

检查方法都有其局限性，尚需进一步研究 [4-5]。

目前，纤维或电子支气管镜越来越普遍地用

于支气管肺部疾病的诊治。随着其临床逐步推广

应用，已成为儿童肺部疾病鉴别诊断和治疗的重

要手段之一，可为临床诊断及治疗提供可靠依据，

总体安全可靠 [6]。螺旋 CT 可通过三维图像重建观

察气道内外结构，对显示支气管开口异常、狭窄

及肺血管分布异常等情况效果较优，能弥补支气

管镜临床应用的局限性。因此，螺旋 CT 三维重建

联合支气管镜检查对先天性呼吸系统畸形的诊断

有着十分重要的作用。
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