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科分会委员、中国血管瘤血管畸形联盟常务理事、中国妇儿介入联盟常务理事、中国微循

环协会血管瘤与脉管畸形常务委员等。从事胸外科专业临床、教研工作 20余年，擅长儿

科胸部疾病的诊治，以及呼吸系统疾病及血管的介入治疗等。开展复杂的高难度及微创

手术，能够独立完成腔镜下肺叶及肺段切除术、全肺切除术、肺叶袖式切除术、气管肿瘤

切除术、纵隔肿瘤切除术、食管癌根治术、贲门癌根治术、气管隆凸重建术，以及先天性食

管闭锁的消化道重建术、先天性食管气管瘘及先天性膈疝的手术治疗等。 主持并带领团队开展多项新技术及

业务，填补省内乃至西北地区专业的空白，包括气管镜下钬激光+黏膜注药术综合治疗气管食管瘘、气管镜下

手绘导航自体血栓塞封堵术治疗儿童支气管胸膜瘘、经内镜下儿童先天性肺气肿消融治疗、可弯曲支气管镜

下经气管壁穿刺硬化治疗纵隔囊肿等。近 2年承担陕西省自然科学基础研究计划课题——磁锚定及磁吸引技

术在漏斗胸动物实验模型中的应用。

【提要】 先天性肺部疾病是指在胚胎发育过程中支气管和肺、肺血管等解剖结构发生畸形所引起的疾

病。先天性肺部疾病属于少见肺部疾病，但可影响患儿生长发育，甚至危及生命，是儿童呼吸系统疾病的重要

诊治内容。近年来，随着现代介入呼吸病学的逐渐发展，呼吸介入技术发展迅速，已涵盖了经气道、经胸腔及

经肺血管等路径的介入技术。随着这些新型呼吸介入技术在儿科中的应用逐渐增多，此类患儿获得及时有效

的诊治，预后有所改善。本文主要介绍呼吸介入技术在儿童先天性肺部疾病诊治中的应用研究进展。
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【Abstract】 Congenital lung anomalies are diseases caused by deformities of anatomical structures such as bronchi, 

lung and pulmonary vessels during embryonic development. Congenital lung anomalies are a rare pulmonary disease, 
but it can affect the growth and development of children, and even threaten life. It is an important part of the diagnosis 
and treatment of children's respiratory diseases. In recent years, with the gradual development of modern interventional 
pulmonology, respiratory interventional techniques have developed rapidly, covering the approaches via airway, thoracic and 
transpulmonary vascular interventional techniques, etc. With the increasing application of these new respiratory interventional 
techniques to the Department of Pediatrics, such children can be diagnosed and treated timely and effectively, and the 
prognosis is ameliorated. This paper mainly introduces the research progress on respiratory interventional techniques 
for the diagnosis and treatment of congenital lung anomalies in children.
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  先 天 性 肺 部 疾 病（congenital lung anomalies，
CLA）又称先天性肺发育畸形，是指在胚胎发育过

程中支气管树、肺实质、肺动脉和肺静脉等肺部结

构异常而导致的一组先天性缺陷性疾病［1］。CLA
属于少见肺部疾病，既往国外研究表明，CLA 占所

有先天性疾病的 5.0%~18.7%，每年 CLA 的发病率为

30/100 000~42/100 000［2-4］，而近年来 CLA 的发病率

有所上升，在活产儿中的发病率约为 4/1000［5］。但目

前国内尚无该病的流行病学调查资料。CLA患者多

因呼吸道感染就诊，因此容易被误诊、漏诊。随着临

床医学新技术的发展，CLA的诊断水平不断提高。近

年来，儿科呼吸介入技术发展迅速，经气道、经胸腔

及经肺血管等路径的介入技术在CLA诊治中发挥重

要作用。本文对呼吸介入技术在儿童CLA中的应用

研究进展进行综述。

1 儿童CLA的分类

  儿童CLA可从支气管异常、肺实质异常、肺血管

异常、支气管肺异常合并肺血管异常、肺淋巴管异常

等方面进行分类［6］。（1）支气管异常：包括先天性肺发

育异常、先天性支气管闭锁、先天性支气管源性肺囊

肿、巨气管支气管症、先天性气管性支气管、先天性

副心支气管、支气管桥、气管憩室、先天性支气管食

管瘘、先天性气管或支气管狭窄、先天性气管支气

管软化等。（2）肺实质异常：包括先天性大叶性肺气

肿、先天性肺囊性腺瘤样畸形、先天性前肠重复囊

肿等。（3）肺血管异常：包括肺动脉异常（如肺动脉发

育不良、单侧肺动脉缺如、左肺动脉起源异常）、肺静

脉异常（如先天性肺静脉狭窄、肺静脉引流异常等）

和肺动静脉畸形。（4）支气管肺异常合并肺血管异

常：包括先天性肺隔离症、弯刀综合征等。（5）肺淋巴

管异常：包括肺淋巴管瘤、弥漫性肺淋巴管瘤病、先

天性肺淋巴管扩张症等。

2 经气道介入技术在儿童CLA中的应用

  目前，用于诊断 CLA 的主要手段包括影像学检

查及支气管镜检查。近年来，CT 仿真支气管镜技术

快速发展，但仍然替代不了支气管镜技术［7］。支气管

镜技术在儿科领域的应用起步较晚，但发展快速，目

前已成为儿科临床诊疗工作中的重要技术。《中国儿

科可弯曲支气管镜技术指南（2018年版）》［8］《儿科呼

吸内镜诊疗技术临床应用管理规范》［9］等指南或规范

的制定和发布对促进儿童支气管镜技术的发展起到

积极的指导作用。目前，支气管镜技术在儿科领域

的应用从最初的诊断发展到介入治疗，开展了如经

支气管镜球囊扩张术、经支气管镜支架置入术、经支

气管镜消融术（激光消融术、氩等离子体凝固术等）、

经支气管镜封堵术等介入治疗技术，其适应证逐渐

扩大，应用病例数不断增加［10］。根据支气管镜是否

可弯曲分为软式支气管镜和硬质支气管镜，前者是

目前儿科应用最多的支气管镜。软式支气管镜可灵

活到达较深的支气管位置，包括各段支气管甚至各

亚段支气管，检查时患者取自然体位即可，其可广泛

用于疾病的诊断和治疗，特别是超细可弯曲支气管

镜，可大大提高对儿童呼吸道疾病的检查能力。相

比之下，硬质支气管镜的视野暴露更清晰，在治疗方

面更具优势，但其需要在全身麻醉下进行，到达支气

管侧支或远端较困难，且检查时患者需要保持特殊

体位。

2.1 经气道介入技术在儿童CLA诊断中的应用 支气

管镜检查可以直观发现气道结构异常，如气管或支

气管狭窄、气管支气管软化、气管食管瘘、气管内血

管瘤等［11-12］，在儿童CLA的诊断和鉴别诊断中具有重

要作用，有助于避免漏诊和误诊。

2.1.1 先天性气管或支气管狭窄：支气管镜检查可

明确气道狭窄具体部位、狭窄口径及长度，并明确狭

窄是管腔内阻塞还是气管外压迫所致。血管环是先

天性气管或支气管狭窄的主要病因，当血管环导致

气道外压性狭窄时，支气管镜下可见狭窄部位有血

管搏动。完全性气管环是一种罕见的先天性气道狭

窄畸形，支气管镜下观察到正常C形气管软骨环在后

方融合而代替正常膜部，形成 O形软骨环，即可诊断

为完全性气管环［13］。
2.1.2 先天性气管支气管软化：先天性气管支气管

软化是由出生前某些疾病导致的气道软骨发育异

常，是气道管腔动力性狭窄的主要病因。支气管镜

检查是目前诊断先天性气管支气管软化的金标准，

镜下可见呼气相管腔内陷，可根据气管直径内陷程

度进行疾病分度［14］。
2.1.3 先天性支气管起源异常：常见的先天性支气

管起源异常包括气管性支气管、支气管桥等。气管

性支气管定义为起源于气管的右肺上叶支气管，大

多起源于气管右侧壁、隆突以上，支气管镜下可直接

观察到异位起源的支气管，并可根据起源位置等进

行分型［15］。不同学者对支气管桥的定义有所不同，

根据最常用的定义其主要表现为从左主气管发出的
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异常支气管分支供应右肺中叶和下叶组织，常伴有

气管或支气管狭窄、气管支气管软化［16］。支气管桥

的诊断需要综合影像学检查和支气管检查结果。由

于支气管镜不能区分真假隆突，因此单纯的支气管

镜检查诊断支气管桥具有一定的局限性，但其有助

于明确气管或支气管狭窄、气管支气管软化的合并

情况［17］。

2.1.4 先天性肺发育异常：在肺未发育的病例中，支

气管镜下可见局部主支气管闭锁；而在肺发育不全

的病例中，支气管镜下则表现为相应肺叶或肺段支

气管闭锁及狭窄。

2.1.5 巨气管支气管症和气管憩室：巨气管支气管

症为气管及主支气管壁弹力纤维和平滑肌的先天发

育不良［6］。巨气管支气管症的诊断标准为气管直径

超过该年龄段人群气管直径的平均值+3个标准差，其

在支气管镜下表现为气管和支气管管腔扩张伴憩室

形成的特异性改变［18-19］。气管憩室是气管黏膜通过

气管软骨间或管腔后壁肌层薄弱处向外形成的囊状

膨出，支气管镜下可见憩室管壁开口及气泡外溢［20］。

2.1.6 气管或支气管瘘：气管或支气管瘘指气管及

各级支气管与胸膜腔、食管、胃等邻近腔隙或脏器之

间相互交通，形成异常通道（瘘管或瘘口）的一种病

理状态。按照与邻近腔隙或脏器之间的关系，可将

气管或支气管瘘分为以下几个类型［21］。（1）支气管胸

膜瘘；（2）气管或支气管消化道瘘，包括气管或支气

管食管瘘和气管或支气管胃瘘等；（3）气管或支气管

纵隔瘘；（4）其他少见部位的瘘，包括支气管胆道瘘、

支气管肾瘘等。气管食管瘘是常见的 CLA 类型，支

气管胆道瘘等则为少见的类型。支气管镜检查通常

可以明确瘘的发生部位、大小及发生原因。而对于

支气管镜难以窥见瘘口所在部位的病例，通常需要

借助一些辅助方法如染色剂［22］、造影剂，从而评估瘘

口所在部位、大小及发生原因。

2.1.7 气管或支气管内血管瘤：支气管镜下发现气

管或支气管黏膜有暗红色或紫红色且表面光滑的局

限性凸起，伴有局部管腔狭窄，应考虑气管或支气管

内血管瘤可能。联合颈、胸部增强影像学检查有助

于明确诊断。

2.2 经气道介入技术在儿童CLA治疗中的应用

2.2.1 经支气管镜支架置入术：气道支架的置入对

于缓解软骨结构和功能不完整所导致的气道狭窄具

有重要意义。理想的儿童气道支架应具备对气道内

壁刺激小、不移位、防止肉芽增生、不影响排痰、容易

回收等特点。儿童的气道管腔较小且结构柔软，因

此，经支气管镜支架置入术需要经验丰富的团队进行

操作。临床上常将经支气管镜支架置入术与球囊扩

张术联合应用，该方案是缓解小儿气道阻塞的可靠方

法［23］，主要用于治疗气管或支气管狭窄、气管支气管

软化等。此外，经支气管镜支架置入术还可用于治疗

复发性气管食管瘘。但经支气管镜支架置入术的远

期疗效及并发症尚需进一步观察［24-25］。
2.2.2 经支气管镜球囊扩张术：经支气管镜球囊扩

张术是治疗儿童气道狭窄的主要方法之一，最常用

于声门下狭窄，也用于气管或支气管狭窄。其原理

是经支气管镜将球囊置于狭窄的气道，然后通过高

压枪泵加压扩张球囊并保持一定时间，从而达到扩

张狭窄气道的目的。术后可静脉注射糖皮质激素减

轻气道组织水肿。

2.2.3 经支气管镜消融术：经支气管镜消融术可分

为热消融术和冷冻消融术，两者可单独应用，也可联

合使用。激光消融术和氩等离子体凝固术均属于热

消融术。在儿科领域，激光消融术主要用于治疗气

管支气管软化、气管或支气管狭窄等气道阻塞性病

变，或为气道支架置入做准备，还可用于封闭气道瘘

口；氩等离子体凝固术可应用于气管或支气管囊肿、

气管或支气管内血管瘤、支架置入后气道再狭窄的

治疗。冷冻消融术可用于气道内肿瘤切除，清除异

物、肉芽及坏死组织等。

2.2.4 经支气管镜封堵术：经支气管镜封堵术常用于

治疗气管或支气管瘘，在对气管或支气管瘘的瘘口进

行准确定位后，采用自体血、医用生物胶、硅胶塞、凡

士林纱条、单向活瓣等材料对引流的支气管进行封

堵。根据现有的临床经验，对于瘘口直径<3 mm 者，

可联合使用医用生物胶封堵、热灼烧刺激局部组织增

生、局部注射硬化剂等多种方法进行治疗，绝大多数

病例可获得良好的治疗效果；对于瘘口直径>3 mm 
者，多数需要借助一些特定的封堵材料或器械（各

种类型的支架、封堵器等）进行治疗才能够治愈。

2.2.5 支气管导航技术：目前有电磁导航支气管镜、

虚拟导航支气管镜等支气管导航设备，但上述设备

价格高昂，且不适合生长发育期的儿童患者。与上

述支气管导航技术不同，支气管手绘导航技术主要

是根据薄层 CT图像绘制支气管镜导航进镜路线图，

即将空间三维立体走行的支气管树人工转换成用支

气管分叉开口表述的二维平面图［26］。该技术可在儿

童CLA的诊疗过程中发挥协同辅助的作用。
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3 经胸腔介入技术在儿童CLA中的应用

  胸腔镜技术是介入呼吸病学的一项重要技术，

其可在直视下进行吸引、钳夹及多方位转动等操

作［27］，不仅可以通过活检明确诊断、减少漏诊，还可

以通过局部治疗减轻临床症状，与常规外科手术相

比，其可降低开胸手术的风险，具有重要临床意

义［28］。近年来，随着呼吸介入技术在儿科领域的不

断推广，儿童内科胸腔镜技术也得到快速发展。

3.1 内科胸腔镜技术在 CLA 诊断中的应用 弥漫性

肺淋巴管瘤病是一种罕见的肺部疾病，以淋巴管异

常增生、弥漫浸润为主要病理特征，其病因不明，多

见于儿童，无性别差异，病情进展缓慢，但预后

差［29-30］。该病起病隐匿，缺乏特异性的临床表现，常

表现为呼吸困难、咳嗽、乳糜胸、乳糜性心包积液、咯

血、反复发作的肺炎等［31-32］，极易误诊、 漏诊。弥漫

性肺淋巴管瘤病的诊断及治疗极具挑战性。病理诊

断是确诊弥漫性肺淋巴管瘤病的主要依据［33］，其中

病理组织可通过支气管镜下活检或外科手术活检获

得。但在支气管镜下取活检有可能失败［34］，可引起

危及生命的并发症［33］，故应谨慎选择在支气管镜下

取活检组织，而外科手术活检的创伤性较大。相比

之下，胸腔镜可直接观察病灶并进行活检，更为安

全、有效［35-36］。沈秋英等［33］报告 1例弥漫性肺淋巴管

瘤病患儿的临床资料，首次行纵隔活检术时在胸腔

镜下进行并获得成功，而第二次行肺活检术时在支

气管镜下进行，术后患儿因肺部大量出血而死亡。

3.2 内科胸腔镜技术在 CLA 治疗中的应用 先天性

大叶性肺气肿又称婴儿肺叶气肿或先天性肺大疱性气

肿。该病在活产儿中的发病率为 1/30 000~1/20 000，
主要病理改变为肺叶过度膨胀和扩张、肺泡间隔未

破坏，严重威胁婴儿生命［37］。临床上，对于无症状且

无明显压迫表现的婴幼儿及大龄儿童，可以密切观

察；如患儿病情危急或病情有所进展，须给予急诊手

术治疗［37］。目前常见的手术方法为外科开胸手术，通

常为患侧肺的整叶切除，手术创伤大，恢复时间长，对

肺功能影响大，因此手术的危险性较大。

  借鉴于张华团队采用内科胸腔镜氩离子凝固术

治疗胸膜下肺大疱的经验［38］，西安市儿童医院胸外

团队于 2021年开始尝试采用内科胸腔镜氩离子凝固

术治疗先天性大叶性肺气肿，其可通过氩离子的热

效应使肺气肿组织干燥、挛缩、失活，消除肺叶的过

度膨胀和扩张，从而改善患儿的临床症状。该治疗

方法具有安全、深度可控、便于处理角落病变等特

点，尤其是对弥漫性、双侧肺气肿的患儿，在无法进

行外科手术的情况下，采用该治疗方法可以最大限

度保留余肺组织，且微创程度高。但目前该治疗方

法还处于探索阶段，其远期疗效不确定。

4 经肺血管介入技术在儿童CLA中的应用

  随着介入理念和介入导管技术的不断发展，经肺

血管介入技术在CLA诊疗中的应用日益成熟，并与其

他路径的介入技术相互融合，发挥协同作用。目前，

应用于CLA诊断的经肺血管介入技术主要包括肺动

脉造影等检查。肺动脉造影即在 X线指引下将导管

置入肺动脉，经导管注射碘对比剂使肺动脉显影，其

主要用于肺血管畸形等疾病的诊断，同时也是指导肺

血管介入治疗的重要方法［39-41］。在CLA治疗方面，常

用的经肺血管介入技术为血管栓塞术，该术式主要用

于咯血和经肺动静脉瘘等血管畸形的治疗。

4.1 经肺血管介入技术在CLA诊断中的应用

4.1.1 肺动脉造影：肺动脉造影在明确肺动脉病变部

位、判断病变性质，以及评价肺动脉血流状态、病情严

重程度和介入治疗效果等方面具有重要作用［42-45］。
  肺动静脉畸形是肺动脉与肺静脉之间存在的异

常交通，导致肺内血液右向左分流，呈现低阻力、高

流量的循环特征［46］。原发性肺动静脉畸形最常见的

原因是遗传性出血性毛细血管扩张症，50%~80% 的

肺动静脉畸形与遗传性出血性毛细血管扩张症有

关［47］。肺动静脉畸形可引发脑卒中、栓塞、咯血和血

胸等，临床上应予以重视［48］。对于肺动静脉畸形，多

采用选择性肺动脉造影评估局部肺血管病变。在造

影过程中，单纯型囊状肺动静脉畸形表现为瘤囊随

肺动脉的充盈显影，引流肺静脉显影早于正常肺静

脉，供血肺动脉及引流肺静脉均为一支且呈不同程

度迂曲、扩张，较大的瘤囊可见对比剂排空延迟；复

杂型囊状肺动静脉畸形表现为两支或多支供血肺动

脉及引流肺静脉，瘤囊内可见分隔，对比剂排空明显

延迟；弥漫型肺动静脉畸形表现为多发葡萄串样小

血池充盈，有时难以观察到与肺小静脉的连通，病变

部位肺静脉提前显影有助于诊断［49］。肺动脉造影术

后应密切监测患儿的生命体征、氧合状态和穿刺部

位情况。

4.1.2 右心导管检查：弯刀综合征是一种临床罕见

且复杂的先天性心血管畸形，在活产儿中的发病率

为 1/100 000~3/100 000［50］。其特征性病理表现为部

分性或完全性右侧肺静脉引流至下腔静脉，此综合征
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多合并右肺发育不良、体循环动脉供应右肺、右位

心/中位心等。心导管造影是目前诊断弯刀综合征的

首选方法。

4.2 经肺血管介入技术在 CLA 治疗中的应用 目

前，对于肺动静脉畸形的治疗，倾向于“发现即干预”

的原则。清晰判断肺动静脉畸形的血管结构有助于

优化介入治疗策略，从而减少并发症的发生。血管

栓塞术已成为治疗肺动静脉畸形的优选方案，其在

降低并发症发生率方面具有一定的优势，安全性较

好［51］。血管栓塞术的目标是尽可能接近瘤囊部位，

封闭肺动静脉畸形的供血血管，以此来保留正常的血

管、肺实质，同时防止侧支再灌注。临床上治疗肺动静

脉畸形常用的栓塞材料有弹簧线圈和血管塞。与弹簧

线圈相比，血管塞因具有更低的再通率和移位风险而

成为治疗此类疾病的主要常规栓塞材料。 
  弯刀综合征是一类复杂的疾病，除内科治疗及

外科手术治疗外，采用血管栓塞术封堵体肺侧支血

管后可以有效降低肺动脉压力，是一种创伤小、风险

低的治疗方式，且能明显改善心力衰竭、肺充血症

状，对于部分不合并其他需要外科救治的心脏畸形

的患儿，甚至只需要接受血管栓塞术而不需要手术

治疗［52］。
  除此之外，支气管动脉瘤等其他先天肺血管畸

形，临床上也可使用同样的经肺血管介入技术，选择

合适的栓塞材料进行完全栓塞，从而达到治疗的目

的。发热和胸膜炎是介入治疗的常见并发症，常在术

后2 d内出现，可通过非甾体消炎药缓解症状［53］。

5 小 结

  近年来，呼吸介入技术在儿童 CLA 诊疗中的应

用研究取得了一定的进展。不同于成人，儿童 CLA
以先天性和发育性疾病为主，并受到处于生长发育

期等多种因素的影响，因此应严格掌握呼吸介入技

术的指征及适用范围，术后应密切监测并发症发生

情况，随访长期疗效。相信经过不断的临床实践积

累及探索创新，呼吸介入技术在儿童 CLA 诊疗中将

具有广阔的应用前景。
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