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·胸部影像学·

胎儿先天性肺囊腺瘤样畸形的 ＭＲＩ诊断与鉴别诊断

董素贞，朱铭，钟玉敏，张弘，潘慧红

【摘要】　目的：探讨 ＭＲＩ在胎儿先天性肺囊腺瘤样畸形（ＣＣＡＭ）诊断与鉴别诊断中的应用价值。方法：３６例孕妇，

年龄２１～３８岁，平均２９岁；孕龄２０～３１周，平均２４周。产前常规行超声（ＵＳ）检查后２４～４８ｈ内行 ＭＲ检查，采用二维

快速平衡稳态采集 （２ＤＦＩＥＳＴＡ）序列、单次激发快速自旋回波（ＳＳＦＳＥ）序列，行胎儿颅脑胸腹部常规及胸部重点冠状

面、矢状面及横轴面扫描，将产前 ＭＲＩ、ＵＳ表现与出生后增强ＣＴ或手术（３３例胎儿）、引产后尸体解剖结果（３例胎儿）对

照。结果：病变位于左侧１５例，右侧２１例。单个肺叶３１例，单侧全肺５例。大囊型１８例、微囊型１８例。随访结果证实

ＭＲＩ误诊２例；产前ＵＳ误诊６例、漏诊２例，不完全诊断１例。结论：ＭＲＩ在胎儿ＣＣＡＭ诊断与鉴别诊断方面具有较高

的应用价值，可诊断病变具体所在肺叶、病变类型、心脏移位及对侧肺受压程度预测胎儿预后。
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　　先天性肺囊腺瘤样畸形（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｃｙｓｔｉｃａｄｅｎｏ

ｍａｔｏｉｄｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＣＣＡＭ）是一种肺组织错构畸

形，组织学上以终末支气管过度增生和囊状扩张、正常

肺泡结构缺失为特征，提示正常肺泡发育受阻［１］。囊

腺瘤样畸形为最常见的胎儿肺部肿物，约占胎儿肺部

肿物的７５％，出生后新生儿存活率较高，病变范围及

类型不同预后不同，病变较小者可自行消退，因此尽早

明确诊断并明确其范围大小可为异常胎儿的产前咨询

和处理方式提供可靠的依据［２］。产前超声（Ｕｌｔｒａ

ｓｏｕｎｄ，ＵＳ）是其主要影像学诊断手段，但 ＵＳ易受胎

儿体位、肋骨影响，尤其是微囊型，在 ＵＳ上表现为边

界不清的回声略高区，易漏诊。随着 ＭＲ超快速序列

的出现，ＭＲＩ逐渐应用于胎儿各系统异常评价。笔者

回顾性对照分析３６例产前 ＭＲＩ诊断为ＣＣＡＭ 的胎

儿产前 ＭＲＩ、ＵＳ以及随访结果，探讨 ＭＲＩ诊断和鉴

别诊断胎儿ＣＣＡＭ的价值。

材料与方法

１．一般资料

搜集２００５年７月～２０１０年７月本院１２３２例 ＭＲ

检查异常胎儿中３６例产前 ＭＲＩ诊断为ＣＣＡＭ 的胎

儿产前 ＭＲＩ、ＵＳ及随访资料。孕妇年龄２１～３８岁，

平均２９岁；孕龄２０～３１周，平均２４周；产前例行 ＵＳ

检查后２４～４８ｈ内行 ＭＲ检查。

２．检查方法

ＵＳ检查：采用ＰｈｉｌｉｐｓｉＵ２２彩色多普勒超声诊断
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　图１　孕２４周，左肺下叶微囊型ＣＣＡＭ，冠状面ＦＩＥＳＴＡ序列扫描示病变呈片状均匀

稍高信号（箭）。　图２　孕２１周，右肺上叶大囊型ＣＣＡＭ，冠状面ＳＳＦＳＥ序列扫描示

片状高信号内多个较小囊泡（箭）。　图３　右肺下叶大囊型ＣＣＡＭ。ａ）孕２３周，冠

状面ＳＳＦＳＥ序列扫描示片状高信号内多个较大囊泡（箭）；ｂ）出生后１岁增强ＣＴ示

多发低密度囊泡结构（箭）。

仪，凸阵探头，探头频率Ｃ５～２ＭＨｚ，选用产科胎儿检

查条件进行检查。

ＭＲ检查：使用ＧＥＥｃｈｏｓｐｅｅｄ１．５ＴＭＲ成像仪，

梯度场强度３３ｍＴ／（ｍ·ｓ），采用８通道相控阵心脏线

圈。扫描序列和参数：二维快速平衡稳态采集（２ｄｉ

ｍｅｎｓｉｏｎｆａｓｔｉｍａｇｉｎｇｅｍｐｌｏｙｉｎｇｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅａｃｑｕｉｓｉ

ｔｉｏｎ，２ＤＦＩＥＳＴＡ）序列，ＴＲ３．６～４．２ｍｓ，ＴＥ１．０～

１．８ｍｓ，翻转角５５°，矩阵２２４×２２４，扫描时间每层

０．５～２．０ｓ，１次１０．０～２０．０ｓ。单激发快速自旋回波

（ｓｉｎｇｌｅｓｈｏｔｆａｓｔｓｐｉｎｅｃｈｏ，ＳＳＦＳＥ）序列，ＴＲ１１５０～

１４５０ｍｓ，ＴＥ４２～１４５ｍｓ，翻转角９０°，矩阵２５６×１９２。

层厚５～１０ｍｍ，层间距０．５～１．０ｍｍ，视野３５０ｍｍ×

２６０ｍｍ～４００ｍｍ×４００ｍｍ，激励次数１～２。

孕妇足先进，取仰卧位或左侧

卧位，平静呼吸。先行孕妇中下腹

冠状面定位扫描，再常规行胎儿颅

脑，胸腹部横轴面、矢状面、冠状面

扫描，最后着重对胸腹部行ＦＩＥＳ

ＴＡ序列及ＳＳＦＳＥ序列扫描。检

查后３例引产尸检，余３３例出生

后行胸部增强ＣＴ和／或行手术治

疗（其中手术治疗１５例），将出生

后增强ＣＴ、手术病理结果与产前

ＵＳ、ＭＲＩ结果对照。

结　果

１．ＭＲＩ表现

３６例 ＣＣＡＭ 胎儿中病变位

于左侧１５例、右侧２１例，据病变

肺叶范围分为左侧全肺２例、左肺

下叶１３例（图１），右肺全肺３例、

右肺下叶１７例、右肺上叶１例

（图２）；据囊泡大小（囊泡＞５ｍｍ

为大囊型、＜５ｍｍ为微囊型
［３］）分

为左侧大囊型８例、微囊型７例，

右侧大囊型１０例（图３）、微囊型

１１例；据心脏是否移位分为心脏

右移８例、心脏左移１３例、心脏无

移位１５例。合并羊水过多３例，

胎儿水肿１例，６例病变内部可见

血管分支。

囊 泡 大 小 不 同，ＣＣＡＭ 的

ＭＲＩ表现亦不同。本组 ＣＣＡＭ

大囊型表现为单侧全肺或一个肺

叶内多发大小不一的高信号囊泡

（ｎ＝６），也可表现为均匀高信号包

块内可见多个大小不一的高信号囊泡（ｎ＝１２）；微囊

型表现为单侧全肺或一个肺叶内体积增大的均匀高信

号包块（ｎ＝１８）。

２．产前ＵＳ、ＭＲＩ表现与出生或引产后随访结果

对照

３６例中１例右肺下叶 ＭＲＩ及 ＵＳ诊断为微囊型

ＣＣＡＭ，出生后增强ＣＴ证实为叶内型支气管肺隔离

症（ｂｒｏｎｃｈｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＢＰＳ）（图４）；另

１例右肺下叶 ＭＲＩ及ＵＳ诊断为大囊型ＣＣＡＭ，出生

后增强ＣＴ证实为ＣＣＡＭ 和ＢＰＳ并存（图５）；余３４

例 ＭＲＩ诊断与随访结果一致。产前 ＵＳ均未提示具

体肺叶；１例右肺下叶，残余上叶发育不良 ＵＳ未提示

右肺上叶发育不良；２例病变为右侧，ＵＳ误诊为双侧；
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图４　右肺下叶ＢＰＳ。ａ）孕２８周，冠状面ＳＳＦＳＥ序列扫描示右肺下叶大片状均匀高

信号（箭），内见一流空低信号血管分支（箭头）；ｂ）出生后１１ｄ增强ＣＴ示病变缩小

（白箭），病变内血管分支起源于腹主动脉（黑箭）。　图５　右肺下叶大囊型ＣＣＡＭ

并ＢＰＳ。ａ）孕２４周，冠状面ＳＳＦＳＥ序列扫描示右肺下叶大片状均匀高信号内伴大

囊泡（箭），内见一流空低信号血管分支（箭头）；ｂ）出生后２个月增强ＣＴ示多发囊泡

（白箭），病变内血管分支起源于腹主动脉（黑箭）。

２例左肺下叶微囊型ＣＣＡＭ 误诊为叶外型ＢＰＳ；２例

左肺下叶微囊型产前ＵＳ漏诊。

讨　论

１．ＣＣＡＭ的胚胎学和病因学

胎儿肺发育过程根据胎肺结构的解剖变化分为５

个时期，即胚胎期（孕３～７周）、假腺管期（孕７～１７

周）、小管期（孕１７～２９周）、囊形期（孕２４～３６周）、肺

泡期（孕３６～肺成熟）。肺囊腺瘤样畸形发生于假腺

管期（孕７～１７周）
［４］。囊腺瘤样畸形常发生于单侧１

个肺叶，本组病例３６例全部为单侧，其中３１例发生于

单个肺叶，５例发生于单侧整个肺。

文献报道［４，５］囊腺瘤样畸形的发病机制可能与

ＨＯＸＢ５基因、成纤维细胞生长因子７、血小板源性生

长因子Ｂ异常有关，常以肺发育

过程中不成熟细小气管分支形成

为特征。

２．产前ＵＳ与 ＭＲＩ诊断价值

比较

ＭＲＩ检查方法：ＦＩＥＳＴＡ 及

ＳＳＦＳＥ序列获得图像为类 Ｔ２图

像，胎儿肺均呈均匀性高信号，两

者的区别在于ＦＩＥＳＴＡ序列上胎

心及大血管呈高信号，能清晰显示

心脏四腔和大血管结构，因此是目

前显示ＣＣＡＭ胎儿心脏结构及病

变内大血管分支起源的最理想序

列；ＳＳＦＳＥ 序列心脏表现为“黑

血”信号，仅能显示胎心位置和大

小，不能显示其内部结构，但由于

其亮“水”作用，能更清晰显示胎肺

形态、边界及内部结构，能更好的

将胎 肺 病 变 和 周 围 肺 组 织 鉴

别［６８］。

产前ＵＳ与 ＭＲＩ诊断价值对

比：产前 ＵＳ一直是胎儿 ＣＣＡＭ

的首选诊断方法，多数能定性诊

断，可根据病变内供血动脉的起源

不同鉴别ＣＣＡＭ 和叶内型ＢＰＳ，

但ＵＳ受操作者主观影响因素大，

不能直观显示肺的分叶，对于微囊

型ＣＣＡＭ，由于病变和周围肺组

织回声差异较小，易漏诊。本组病

例中ＵＳ漏诊的２例均为微囊型，

产前 ＵＳ鉴别微囊型 ＣＣＡＭ 和

ＢＰＳ时常有一定难度
［９］，本组２例

左肺下叶微囊型ＣＣＡＭ ＵＳ均误

诊为叶外型ＢＰＳ。

胎儿肺含液体较多，ＭＲＩ上呈均匀高信号，另外

ＭＲＩ具有较高的软组织分辨力，能较好勾画肺部病变

的边界，本研究表明对于 ＵＳ上周围回声相差较小的

微囊型ＣＣＡＭ，ＭＲＩ较 ＵＳ更具诊断优势，其视野较

大，同一切面能清晰显示病变的范围、内部结构及所在

肺叶，患侧剩余肺组织的范围、发育情况及患侧肺的体

积，纵膈及心脏移位程度，对侧肺是否受压，受压程度

以及是否合并胎儿水肿。病变的范围、患侧剩余肺组

织的发育情况、心脏移位程度及对侧肺受压的程度是

ＣＣＡＭ预后的参考指标，尤其是胎儿水肿，常导致胎

儿死亡［１］。本研究中１例右肺下叶ＣＣＡＭ 残余上叶

发育不良，合并腹腔积液，引产后尸解证实残余右肺上
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叶发育不良。研究表明ＣＣＡＭ体积越大、心脏移位越

重、对侧肺受压越重，胎儿预后越差，出生后症状越重，

但也并不绝对，产前一旦明确诊断ＣＣＡＭ，应随访观

察，据报道１５％ＣＣＡＭ在妊娠期体积变小，近年来报

道围产期死亡率逐渐降低［１］。

３．ＣＣＡＭ的鉴别诊断

ＣＣＡＭ需和叶内型ＢＰＳ鉴别，尤其是两种病变合

并存在时，ＭＲＩ对鉴别病变内分支血管的起源有时有

一定难度［１０］。本研究中１例右肺下叶ＢＰＳ、１例右肺

下叶ＣＣＡＭ合并ＢＰＳ均误诊。研究表明ＢＰＳ内一般

可见较大供血血管，好发于左肺下叶，病变内一般没有

较大囊性结构。因此，对于发生于右肺下叶内可见较

大供血血管的微囊型病变应警惕。产期ＵＳ对病变内

供血血管起源诊断有一定优势，ＭＲＩ联合 ＵＳ检查能

提高胎儿ＣＣＡＭ产前诊断的准确性。
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欢迎订阅２０１１年《放射学实践》
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