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　 　 ［摘要］ 　 目的　 对中孕期先天性肺囊腺瘤样畸形（ＣＣＡＭ）的声像图特征进行分析，提高超声医师的诊断水平，为临床评

估预后和产前干预提供依据。 　 方法　 回顾性分析 ２０１２ 年 １ 月至 ２０２０ 年 １２ 月在解放军联勤保障部队第九○二医院超声诊

断科行中孕期产期系统超声检查的孕妇共 ３２ １９５ 人的临床和超声检查资料，发现 ＣＣＡＭ 胎儿 １５ 例，对其病灶位置、合并症及

声像图特征进行分析，并随访妊娠结局。 　 结果　 １５ 例（１５ ／ ３２ １９５， ０􀆰 ０５％）均经产前超声诊断为 ＣＣＡＭ，随访结果与超声诊

断相符。 其中，１３ 例为Ⅱ型 ＣＣＡＭ（１３ ／ １５，８６􀆰 ６７％），２ 例为Ⅲ型 ＣＣＡＭ（２ ／ １５，１３􀆰 ３３％），均为单胎妊娠，病灶均位于单侧胸腔。
１３ 例Ⅱ型 ＣＣＡＭ 肿块均表现为囊实性混合回声，囊肿直径＜２ ｃｍ，其中，７ 例病灶位于左侧胸腔，６ 例病灶位于右侧胸腔；９ 例

纵隔受压移位；２ 例合并腹腔积液，１ 例合并羊水多，１ 例合并其他畸形（单心室、左房发育不良、右脐静脉、单脐动脉）；２ 例Ⅲ
型 ＣＣＡＭ 肿块表现为较均匀的实质性高回声，病灶均位于左侧胸腔，纵隔均受压移位，均无合并其他畸形与并发症；ＣＣＡＭ 肿

块内均探及源于肺循环的动脉血供。 　 结论　 中孕期产前超声检查能够早期且较准确地诊断 ＣＣＡＭ，并能观察其进展和合并

症，对临床评估预后和早期进行产前干预具有重要意义。
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０　 引　 　 言

先天性肺囊腺瘤样畸形（ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｃｙｓｔｉｃ ａｄｅ⁃
ｎｏｍａｔｉｏｄ ｍａｌｆｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｆ ｌｕｎｇ， ＣＣＡＭ）是一种罕见

的发生在胎儿期的肺组织畸形，其发生率约为

０􀆰 ００４％～ ０􀆰 ００６％（１ ／ ２５ ０００ ～ １ ／ １５ ０００），且多发生

在单侧胸腔［１］。 该病变的预后主要取决于其组织

类型、对周围正常组织的压迫程度、合并症以及是

否存在胎儿水肿。 ＣＣＡＭ 的早期诊断和干预，对提

高胎儿娩出存活率有重要意义。 目前中孕期产前

超声检查是诊断 ＣＣＡＭ 的重要影像学方法。 本研

究分析中孕期 ＣＣＡＭ 的声像图特征和预后，以期提

高对 ＣＣＡＭ 的认识，并为临床早期对 ＣＣＡＭ 胎儿实

施干预提供依据。

１　 资料与方法

１􀆰 １　 研究对象 　 回顾性分析 ２０１２ 年 １ 月至 ２０２０
年 １２ 月在解放军联勤保障部队第九○二医院超声

诊断科行中孕期产期系统超声检查的孕妇共 ３２ １９５
人的临床和超声检查资料，发现 ＣＣＡＭ 的胎儿 １５
例。 孕妇年龄 ２２ ～ ３１ 岁，平均（２６􀆰 １３±３􀆰 ４ 岁）；检
出 ＣＣＡＭ 时的孕周为 ２２ ～ ２８ 周，平均 （ ２４􀆰 ２０ ±
１􀆰 ４ 周）。
１􀆰 ２　 仪器与方法　 采用 ＧＥ Ｖｏｌｕｓｏｎ ７３０ 型彩色多

普勒超声诊断仪，容积探头（频率 ４􀆰 ０ ～ ８􀆰 ０ ＭＨｚ）。
孕妇取平卧位，选择产科条件，经腹对胎儿各系统

进行超声扫查，观察各项生理指标及各个器官有无

异常。 对疑似 ＣＣＡＭ 者均由 ２ 名或以上具有 １０ 年

以上工作经验的超声医师复查，对病灶的部位、大
小、形态、回声及血供情况进行仔细观察，并注意观

察其他合并症，如纵隔移位、胸腔积液、胎儿水肿、
羊水量过多等。 并对诊断 ＣＣＡＭ 的胎儿进行随访，
将随访结果与超声诊断进行比较。

１􀆰 ３　 超声分型标准 　 根据 Ｓａｎｄｅｒｓ［２］ 病理分型标

准，将 ＣＣＡＭ 分为 ３ 型：大囊型（Ⅰ型），病灶内的囊

泡直径 ２ ～ １０ ｃｍ；中囊型（Ⅱ型），病灶内的囊泡直

径 ０􀆰 ５～ ２􀆰 ０ ｃｍ；微囊型（Ⅲ型），病灶呈实性高回

声，囊泡的直径多＜０􀆰 ５ ｃｍ。

２　 结　 　 果

本组 １５ 例 ＣＣＡＭ 胎儿（１５ ／ ３２ １９５，０􀆰 ０５％）娩

出后均存活，随访结果显示超声检查与临床诊断结

果符合率 １００％。 其中，１３ 例为 ＣＣＡＭ Ⅱ型（１３ ／ １５，
８６􀆰 ６７％），２ 例为 ＣＣＡＭ Ⅲ型（２ ／ １５，１３􀆰 ３３％），均为

单胎妊娠，病灶均位于单侧胸腔。 ＣＣＡＭ 声像图及

合并症表现见图 １。 １３ 例Ⅱ型 ＣＣＡＭ 肿块均表现

为囊实性混合回声，囊肿直径＜２ ｃｍ，其中，７ 例病灶

位于左侧胸腔，６ 例病灶位于右侧胸腔；９ 例纵隔

受压移位；２ 例合并腹腔积液，１ 例合并羊水多，１ 例

合并其他畸形（单心室、左房发育不良、右脐静脉、
单脐动脉）；２ 例Ⅲ型 ＣＣＡＭ 肿块表现为较均匀的实

质性高回声，病灶均位于左侧胸腔，纵隔均受压移

位，均无合并其他畸形与并发症；彩色多普勒超声

（ＣＤＦＩ）追踪扫查，１５ 例 ＣＣＡＭ 肿块内均探及源于

肺循环的动脉血供。

３　 讨　 　 论

３􀆰 １　 ＣＣＡＭ的发生率　 ＣＣＡＭ 是一种先天的多囊性

肺组织错构畸形，这种畸形的肺组织无气体交换功能，
可严重影响胎儿生长发育甚至导致其死亡。 ＣＣＡＭ 的

发生率为 ０􀆰 ００４％～０􀆰 ００６％，８０％ ～ ９５％发生于单侧胸

腔［１］。 本组发生率为 ０􀆰 ０５％（１５ ／ ３２ １９５），较文献

报道的高，这可能是因为本研究所观察的胎儿均

为中孕期（孕 ２０ ～ ２８ 周）胎儿，且样本量较小所

致；本组病例的病灶均发生于单侧胸腔，与文献报

道一致。

ａ（ＣＣＡＭ ＩＩ 型）：孕 ２４ 周胎儿，肿块（红箭）位于右侧胸腔，内见大小不一的囊肿（白箭），直径均＜２ ｃｍ，肿块内部探及源于肺动脉的

血供；ｂ（ＣＣＡＭ ＩＩ 型）：孕 ２４ 周胎儿，可见合并腹腔积液（黄箭）；ｃ（ＣＣＡＭ ＩＩＩ 型）：孕 ２３ 周胎儿，肿块（红箭）位于左侧胸腔内，边界较

清晰，呈较均匀的实质性高回声

图 １　 ＣＣＡＭ 声像图及合并症表现
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３􀆰 ２　 ＣＣＡＭ 的病因及发生机制　 ＣＣＡＭ 的病因尚

不明确。 胎儿肺发育过程中气管及支气管的发育

异常导致肺囊肿形成是目前公认的 ＣＣＡＭ 发病机

制［３］；有研究认为胎儿肺发育的假腺体期（６ ～ １６
周）是形成传导气道的阶段，妊娠第 １６ 周时，包括

终末支气管在内的气管支气管树就已形成，这些分

支结构将随着肺部的发育进一步生长，１６ 周后就不

能再形成新的分支［４］。 因此，ＣＣＡＭ 的发生可能与

假腺体期的支气管分支过程中局部发育停滞有关。
在 ＣＣＡＭ 发生的分子机制方面，有研究发现同源异

型盒蛋白⁃５（Ｈｏｘｂ⁃５）、成纤维生长因子 ７（ＦＧＦ７）、
血小板衍生生长因子 Ｂ （ＰＤＧＦ⁃Ｂ） 等可能在分支形

态发生、诱导生长因子、间充质增殖、间充质上皮相

互作用等方面发挥了关键调控作用，ＣＣＡＭ 的发生

可能与这些调控因子的作用异常有关［５］。
３􀆰 ３　 ＣＣＡＭ 的组织学特征　 根据发生部位和病灶

特征，ＣＣＡＭ 在组织学上分为 ５ 种类型［６⁃７］：０ 型

ＣＣＡＭ 最罕见，起源于气管或支气管，囊肿很小，但
这种类型的症状最重，通常是致命的。 Ⅰ型 ＣＣＡＭ
最常见，占 ＣＣＡＭ 的 ５０％～７０％，起源于远端支气管

或近端细支气管，病灶内含有较大的囊肿，直径 ３ ～
１０ ｃｍ，囊壁较薄，内衬纤毛状假复层上皮，囊肿间还

可发现软骨等其他细胞类型。 这种类型的 ＣＣＡＭ
肿块可能较大，具有显著的占位效应，从而导致积

水。 Ⅱ型 ＣＣＡＭ 占 １５％ ～ ３０％，起源于终末细支气

管，病灶内含有 ０􀆰 ５～２ ｃｍ 的小囊肿，内衬纤毛立方

或柱状上皮，可见细支气管或肺泡成分，囊肿的分

布比Ⅰ型 ＣＣＡＭ 更均匀。 这种类型的 ＣＣＡＭ 合并

症发生率最高（高达 ６０％），而其预后也取决于这些

可能涉及大多数器官和系统的合并症。 Ⅲ型 ＣＣＡＭ
占 ５％ ～ １０％，起源于腺泡样组织，病灶内含有很多

细小的囊肿，但囊肿太小，在声像图上呈实质性高

回声。 这种类型的 ＣＣＡＭ 肿块可能很大，可对周围

组织造成压迫，其预后也取决于对周围组织的压迫

程度。 Ⅳ型 ＣＣＡＭ 占 ５％ ～ １５％，起源于肺泡，肿块

内含有直径可达 １０ ｃｍ 的大囊肿，并与恶性肿瘤，特
别是胸膜肺母细胞瘤有关。
３􀆰 ４　 ＣＣＡＭ 产前超声分型及声像图特征 　 ＣＣＡＭ
的影像学诊断方法主要有超声、ＣＴ、ＭＲＩ，但产前诊断

主要依靠超声，有研究比较了 ＭＲＩ 与产前超声对

ＣＣＡＭ 的分型与病理诊断的一致性，发现产前超声的

诊断一致性更高［８］。 黄志新等［９］ 研究显示产前超声

诊断 ＣＣＡＭ 与引产后病理结果的符合率高达 ９２􀆰 ８６％

（２６ ／ ２８）。 ＣＣＡＭ 在超声诊断中通常分为大囊型

（Ⅰ型）、中囊型（Ⅱ型）和微囊型（Ⅲ型），其声像图特征

与组织学特征一致，主要表现为肺叶内囊实性混合回

声或高回声肿块，而肿块内包含囊性无回声是其特征

性声像图表现，ＣＤＦＩ 探及肿块供血动脉来源于肺动

脉是其与隔离肺相鉴别的重要特征。 ＣＣＡＭ 肿块较

大时也会对周围正常组织造成压迫而出现其他合并

症，如肺发育不良、心脏及纵隔移位、胎儿水肿、羊水

过多等。 本组 １５ 例 ＣＣＡＭ 中，Ⅱ型 １３ 例（８６􀆰 ６７％），
Ⅲ型 ２ 例（１３􀆰 ３３％），１３ 例纵隔受压移位；２ 例合并腹

腔积液，１ 例合并羊水多，１ 例合并其他畸形；主要在

横切面对胎儿的肺组织病灶进行观察，Ⅱ型表现为肺

部囊实性混合回声肿块，肿块内囊肿直径＜２ ｃｍ；Ⅲ型

表现为肺部较均匀的实性高回声肿块，该型的病灶内

未探及明显的囊性无回声，这可能与现有的超声诊断

仪的分辨率不够高有关。
３􀆰 ５　 ＣＣＡＭ 的鉴别诊断　 ＣＣＡＭ 的声像图表现与

其他先天性肺畸形，如隔离肺、先天性膈疝、先天性

高位气道阻塞综合征等有相似之处，在检查中需要

加以 鉴 别。 ① 隔 离 肺 （ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，
ＰＳ）：是一种无功能的肺肿块，是由胚胎发育中的前

肠和全身动脉供应异常流出引起的肺发育畸形，
其组织学特征是异常发育的肺组织由体循环发出

的分支血管供血，并且它与正常的支气管、肺动脉

是相分离的［１０］。 在影像学诊断上，通过 ＣＴ 血管造

影术（ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｉｃ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ， ＣＴＡ）的最

大密度投影、虚拟现实、多平面重建等图像后处理

技术可以较容易地探查成人 ＰＳ 的血管起源［１１］；但
对于胎儿期的 ＰＳ，产前超声检查仍然是首要检查手

段，其声像图与Ⅰ型、Ⅱ型 ＣＣＡＭ 鉴别较容易，但与

Ⅲ型 ＣＣＡＭ 的表现相似，均为实性、边界清楚的高

回声肿块，可通过病灶位置（ＥＬＳ 可位于胸腔外）和
血供情况（ＰＳ 血供源于体循环）加以鉴别，尤其是

肿块内探及源于体循环的动脉血供是两者鉴别的

重要特征。 ②先天性膈疝（ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃ
ｈｅｒｎｉａ， ＣＤＨ）：是胎儿期膈发育缺陷导致腹腔器官，
如胃、小肠、肝、脾等疝入胸腔。 当胃泡疝入左侧胸

腔时，需要腹腔有无胃泡显示与Ⅰ型 ＣＣＡＭ 鉴别；
当肠管疝入左侧胸腔时，可通过观察囊性无回声区

的囊壁及是否有蠕动与Ⅱ型 ＣＣＡＭ 鉴别；肝疝入右

侧胸腔时，声像图表现与 ＣＣＡＭ Ⅲ型类似，但与

ＣＣＡＭ Ⅲ型的回声相比，肝脏回声相对较低，且肝可

观察到入肝的门静脉血流，可以此对两者进行鉴别。
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另外，当检查过程中怀疑存在膈疝时，还应尽可能地

对膈肌的完整性进行观察，尽管超声可能也难以完全

检出膈肌缺损的存在。 ③先天性高位气道阻塞综合

征（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｈｉｇｈ ａｉｒｗａｙ ｏｂｓｔｒｕｃｔｉｏｎ ｓｙｎｄｒｏｍｅ， ＣＨＡ⁃
ＯＳ）：较罕见且预后差，发生在喉水平的阻塞可导致

胎儿娩出后无法建立呼吸功能而死亡。 ＣＨＡＯＳ 的超

声表现为双肺体积对称性增大、回声增强，容易误诊

为双侧 ＣＣＡＭ Ⅲ型，但 ＣＨＡＯＳ 的心脏通常是被增大

的肺组织压迫在中间，且体积变小，膈肌变平或反向，
而 ＣＣＡＭ 多发生在单侧肺，心脏通常是受压向健侧移

位，膈肌常无明显异常。 对于双侧 ＣＣＡＭ，则应通过

喉部表现进行鉴别，ＣＣＡＭ 的喉部通畅，高分辨超声

可见声门随胎儿吞咽羊水开启和关闭，ＣＤＦＩ 可显示

口在咽部、喉部、气管内液体流动的信号，说明气道是

畅通的，而 ＣＨＡＯＳ 的喉部实变、闭锁，产前超声未见

声门开启和关闭，气道内的无回声液体也因喉部阻塞

而不流动［１２］。
３􀆰 ６　 ＣＣＡＭ 胎儿的预后　 ＣＣＡＭ 的预后主要取决

于其组织学类型、合并症、是否存在胎儿水肿以及肿

块对周围正常组织的压迫程度等。 ０ 型 ＣＣＡＭ 被认

为是致命的；Ⅰ型 ＣＣＡＭ 手术效果很好，且预后良好；Ⅱ
型 ＣＣＡＭ 的预后很大程度上取决于相关并发症的存

在与否；Ⅲ型 ＣＣＡＭ 因其肿块生长和占位效应的存在

而导致肺发育不良的风险性最高，且肺发育不良在产

前尚不能有效预测。 Ｗｉｔｌｏｘ 等［１３］ 研究发现，约 ９５％
的 ＣＣＡＭ 胎儿分娩后可存活。 但胎儿水肿的发生，多
提示预后差，甚至可能导致胎儿死亡，此时胎儿存活

率仅为 ２１％［１４］。 Ｃｒｏｍｂｌｅｈｏｌｍｅ 等［１５］ 研究发现，胎儿

水肿的发生和 ＣＣＡＭ 的体积与胎儿头围的比值

（ｖｏｌｕｍｅ ｔｏ ｈｅａｄ ｃｉｒｃｕｍｆｅｒｅｎｃｅ ｒａｔｉｏ， ＣＶＲ）之间存在

联系。 因此，ＣＶＲ 可用来评估胎儿水肿发生的风险：
ＣＶＲ≤１􀆰 ６ 时，在无显性囊肿存在的情况下，胎儿水肿

发生的风险＜３％；ＣＶＲ＞１􀆰 ６ 时，胎儿水肿发生的风险

高达 ７５％。 然而，患有水肿的胎儿，在接受产前干预

后的平均存活率也可达 ８０％，而接受胸腔穿刺术的存

活率高达 １００％［１３］。 目前常见的治疗方法有：糖皮质

激素治疗、胸腔羊膜腔分流术、宫内病灶切除术等。
另外，胎儿期对 ＣＣＡＭ 动态观察也非常重要，有研究

表明，约有 ７０％的 ＣＣＡＭ 肿块大小较稳定，２０％的

ＣＣＡＭ 肿块于产前萎缩甚至消失，妊娠过程中进行性

增大的仅为 １０％［１６］。
产前超声检查是目前诊断 ＣＣＡＭ 的重要手段

和首选方法，对早期发现畸形、动态观察其进展和

评估其预后都具有重要的价值，更能为 ＣＣＡＭ 胎儿

的早期临床干预提供重要依据。
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