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  呼吸系统疾病,除来自后天性多种疾病外,还有来自先天
性胚胎发育异常而引起的疾病。这两类疾病, 虽各自有其不

同病因,但在各种疾病发展的过程中均有相同的临床表现, 因

此,对此疾病难以相鉴别,我们必须通过认真的临床分析, 以

及对各项技术检查结果进行综合分析方能确诊。然而由于医

术水平有高有低, 经验积累有多有少, 或缺乏相应的检查设

备,往往误诊误治的不在少数。因此如何早期而及时的或于

手术前确定诊断,以求得正确而合理的治疗方案十分重要, 尤

其是后者。

1  临床资料
自1996年 3月至 2004 年10 月, 我院外科共收治肺先天性

发育异常 34例, 其中男性 18 例,女性 16 例, 年龄最小的 9岁,

最大的 60岁, 9~ 50岁的 28 例, 51 岁以上的 6 例, 10 岁以下的

1 例。其中先天性支气管肺囊肿 24 例, 先天性囊状支气管扩

张症 3例, 肺错构瘤 2 例,肺隔离症 2 例,右下叶肺静脉缺如 1

例,先天性巨气管、支气管症 1例, 先天性肺发育不全综合症 1

例。

本组病例, 手术治疗的 33 例, 手术率和切除率为 97.

05% ,其术式为右全肺切除 7 例,左全肺切除 6 例, 右上叶切除

2 例,右下叶切除 3 例,左上叶切除 3 例, 左下叶切除 12 例, 计

左侧 21例> 右侧 12 例, 左下叶 12 例> 右下叶 3 例。其中仅

一例因巨气管、支气管症为双侧病变, 不宜手术切除。凡手术

者均无术中和术后死亡。其远期疗效, 双侧病变者, 切除病变

的一侧, 或肺叶或全肺, 减症效果明显, 再次手术机会不是太

多,单侧病变者, 切除病变重的肺叶或全肺, 效果良好。凡全

肺切除者,虽然减症明显, 但由于一侧肺切除及损失了部分有

功能的肺组织,即使是解决了一部分右向左分流, 但后继症状

亦相继明显。所以,远期疗效必须重视, 应给予预防及随访。

2  病例介绍
例1 男, 29 岁。反复咳嗽、咯黄痰、发烧、胸闷、气短 20 余

年伴哮喘 4个月。自 3 岁起病至今, 上述症状反复出现, 逐渐

加重。曾怀疑肺炎、肺结核, 经抗炎及抗结核治疗只能缓解症

状,不能根治。经 X线及 CT 检查发现纵隔向患侧移位, 肺野

缩小,肺上野透过度降低, 散在泡状形, 肺下野缩小明显, 胸膜

肥厚, 膈肌界不清, 相当于膈顶部一实质性肿物影突入肺内。

疑诊右中下野肺组织缺损。查体: T 36. 9 e , P 70 次/分, R 18

次/分, BP 18/ 12Kpa。发育正常, 营养佳,无紫绀,杵状指( + ) ,

气管右移,右胸廓内陷, 呼吸运动减弱,肋间隙变窄, 弹性差,
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叩诊呈浊音,肺肝界不清 ,心界右移, 呼吸音减弱, 闻及细小水

泡音,心音纯, 腹软,肝脾未扪及,余未见异常。以右肺发育异

常(肺隔离症、膈疝)手术探查:肋间隙狭窄, 胸膜肥厚,于周围

广泛粘连,其上叶缩小, 表面不光整, 质地较硬, 表面布满大小

不等的肺大泡,中叶缺如 ,可见鸟咀样痕迹, 下叶呈粉红色, 少

许炭末沉着,弹性尚好。肺盘状面与膈肌紧密相接, 分离时见

一实质性肿物突入肺内, 经探查为局限性膈膨出、膈疝, 内容

物为肝脏。考虑右肺几乎无功能, 故拟右全肺切除术。

术中所见:右肺无动脉干,仅有直径 0. 8 厘米肺动脉分布

于右肺上叶,无中间动脉 ,上肺静脉直径为 0. 5 厘米仅与上叶

相通,无中叶静脉。右肺下叶无肺动脉供血, 而是来自膈顶 )

约 0. 4 厘米的动脉与下叶相连, 远端呈树状分布, 下叶无下肺

静脉(缺如) ,各支气管除无中叶支气管外未见明显畸形。

术后诊断:先天性肺发育异常综合症 (肺隔离症、支气管

肺囊肿、膈疝伴肺血管发育异常)。

病理诊断: 支气管炎、混合型支气管肺囊肿。

例 2 男, 22岁。自幼反复咳嗽, 咯黄痰, 间断带血丝伴哮

喘 20 余年。每次起病多以季节变化为明显, 劳累为诱因。经

多方诊治,均以肺炎, 支气管扩张症误诊误治, 但控制感染时

病情能得到缓解。查体: T 37. 0e , P 90 次/分, R 20 次/分, BP

14. 7/ 9. 3Kpa。发育欠佳, 营养中等,无紫绀, 杵状指( + ) , 气管

居中,呼吸运动增强, 桶状胸,肋间隙饱满, 语颤增强, 叩诊为

稍浊音,肺肝界下移于右锁骨中线第六肋间, 双肺广泛哮鸣

音,可闻及中小水泡音和管状音, 腹软, 肝大肋弓下 3. 0 厘米,

脾不大。碘油造影可见气管及左右支气管巨大, 呈竹节样改

变。气管长15厘米, 内径 3. 5 厘米, 右主支气管长 3. 0 厘米,

内径 2. 0 厘米, 左主支气管长 6. 0 厘米,内径 1. 5 厘米, 其它支

气管内径均大, 细支气管呈囊状改变。诊断为巨气管支气管

症。此病属先天性气管发育异常, 是罕见疾病。它不但气管

结构异常,纤毛的排泄功能明显障碍, 分泌物多,不易排出, 而

且肺本身防御功能低下, 易受外界因素影响,导致肺内广泛感

染。所以,此种疾病是手术禁忌症,只能采取保守对症治疗。

例 3男, 45岁。咳嗽、咳痰、痰中带血、胸痛伴发烧四个月

的病程。入院后经肺部 X 光及 CT 检查诊断为右肺下叶中心

型肺癌,施以右肺下叶切除术。术中见水平裂和斜裂均不全,

分离中见段间静脉较粗并贯穿叶间。分离右肺下叶、中叶动

脉正常走行,暴露右肺下叶静脉时 ,右肺下叶静脉缺血, 继续

探查右肺上叶静脉,位置和走行正常, 唯都较粗大, 且各分支

较低。考虑下叶静脉回流与粗大叶间静脉有关。常规切除右

下叶,术后无咳血现象,病情恢复正常。

3  讨论 (下转第 69页)
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4  讨论:

猩红热是由乙型溶血性链球菌所致的一种急性传染病,

如果治疗不及时很容易发展成中毒型或脓毒型猩红热。因

此,应引起重视。我行时 50 例普通型猩红热各脏器功能损伤

进行了观察,肾功能有损伤的 22 例,心功能有损伤的 37例, 肝

功能有损伤的口倒。在住院过程中, 各脏器的损伤均随着猩

红热的治愈而恢复正常。普通型猩红热之所以能引起各脏器

的损伤,以往的观点认为是由于乙型溶血性链球菌释放外毒

素引起各脏器的中毒性退行性病变。随着疾病的康复, 各脏

器的功能也正常恢复,我们通过对 50 例猩红热患儿各项功能

检查,通过血中 NE、2- AT、Fn 的测定结果, 证实猩红热引起各

脏器功能损伤不光是传统的中毒原因, 而且还有炎性细胞的

作用。

目前,很多学者对白细胞在炎症中的作用, 特别是中性粒

细胞的作用研究很多,有人观察内毒素血症时外置血白细胞

计数时星不降,料细胞舌噬功能下降,白细胞激活释放酶毒类

增多等。证实了白细胞在炎症中的作用, 我们对引例猩红热

患儿血浆中 NE、2- AT、Fn 的检测结果也证明了这一点。NE

是中性粒细胞被激活释放的溶酶体酶的一种 (猩红热争性期

此酶升高) , 2- AT 主要功能是抑制 NE 的活性,它是肝脏制造

的一种糖蛋白[1, 2]。当血浆中 NE 释放增多时, 2- AT 产生增

多,与之据争维持的内平衡 (猩红热急性期此酶升高 )。本组

病例NE 和 2- AT均增高, 证明在普通型猩红热时中性粒细胞

被激活,释放 NE入血, 引起不同组织细胞的炎性反应,因此临

床出现了不同脏器的功能损伤。各脏器损伤的程度不同, 是

否与中性粒细胞弹力蛋白酶释放入血的多少有关,待进一步

观察。

Fn 是一种重要的调理素, 对人体起保护作用。在疾的急

性期 Fn 耗而下降, 保护作用减低, 从而使组织发生资性反应,

血中 Fn 含量持续下降, 预后不良。我们所测普通型猩红热病

儿,急性期下降, 恢复期含量上升, 架上所述,在普通型猩红热

的发病过程中也可引起各脏器功能的损害,是由于链球菌感

染而引起体内 NE、2- AT 升高, Fn 含量下降有关, 我们对串儿

血中 NE 的检测证明了中性粒细胞是引起炎性反应的主要物

质,当白细胞被激活释放 N 可引起各脏器级织细胞的病理改

变,从而临床表现为各脏器功能不同程度的损伤[ 3- 5]。

总之,通过普通型猩红热各脏器功能损伤的临床观察及

以 2- AT、NE、Fn 检测, 说明中性粒细胞是引起炎症反应的主

要物质。因此对普通型猩红热也可采用对白细胞聚集有抑制

作用的药用如 654- 2 等进行治疗对控制普通型猩红热发展为

中毒型,脓毒型猩红热,减速少各脏器功能的损失有一定的临

床意义。
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  肺先天性发育异常分两组, 依胚原基主要受累部分而定,
发生在原始胚前肠或其发展部位, 亦即肺芽部分的是支气管

肺或胚前肠异常; 发生在第六胚弓胚或其发展部位的是肺血

管异常。前者包括肺末发育, 肺发育不良, 肺发育不全, 支气

管肺隔离症, 支气管肺囊肿, 先天性囊状支气管扩张, 肺先天

性囊肿腺瘤样畸形,先天性支气管闭锁, 先天性新生儿大叶性

肺气肿等, 后者包括肺发育不全综合症, 先天性肺动脉瘤, 动

静脉瘘,肺动肺曲张等。例 1 为右肺动脉部分发育不全, 右肺

部分发育不全。右支气管发育不全。发育不全的右肺一部分

由体循环供血,发生左向右的分流,同时伴有其它畸形如先天

性膈疝,支气管肺囊肿, 即是说同具肺芽部分和六胚弓发育异

常所致,是一例少见的肺先天性发育异常。

肺先天性发育异常这一类疾病, 即然缘于胚胎期, 本应从

婴幼期起病,但丛临床可见, 并非全然如此。其中部分病例,

由于病变局限,无论从解剖上还是从生理上看,只要无严重的

结构和功能发生改变,不一定出现临床症状,否则相反。它完

全取决于肺组织发育异常的程度, 病程长短, 能否行使呼吸功

能,有无体肺血液分流, 病变与外界是否相通, 是否反复感染

等,决定着有无临床症状以及症状轻重。总之, 除错构瘤和单

发的支气管肺囊肿等很少出现症状外, 其它均可出现呼吸道

及全身症状。所以,必须与其他肺部疾病相鉴别, 以免误诊误

治。

肺先天性发育异常性疾病中,以支气管肺囊肿为多,占 24

例,其病变出现规律, 即: 左侧多于右侧、下叶多于上叶, 左下

多于右下, 其它几种类型疾病较少, 很难做出病变分布结论,

但总的病变分布符合上述规律:左 21> 右 12, 左下 12> 右下

3,可概略看出肺先天性发育异常的病变分布情况。但肺先天

性发育异常综合症, 几乎都在右侧,肺隔离症多分布在左下。

肺先天性发育异常, 既有肺组织和血管的结构和分布发

生改变,也有通气和换气功能及其体肺分流的影响, 加上反复

感染等,长期误诊误治, 病情日趋严重。因此, 早期诊断, 早期

治疗,特别是手术治疗, 至关重要。本组 34 例, 经长期保守治

疗未能治愈,除 1 例先天性巨气管支气管症外, 手术治疗 33

例,手术适应症广泛。不论哪种术式, 手术治疗效果要比不手

术好,早期手术要比晚期手术效果好。早期手术切除病变, 可

以得到治愈,晚期手术虽然切除了病变, 但由于引流支气管的

改变,肺动脉高压的改变, 心功能的改变等继发性病变, 只能

达到减症的目的, 不能得到彻底的根治。
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