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#摘要$

!

目的!总结胎儿颌面颈部淋巴管畸形与梨状窝瘘的
012

影像特点并分析其差异"提高产

前诊断水平!方法!回顾性分析
F

例胎儿颌面颈部淋巴管畸形与
4

例胎儿梨状窝瘘的
012

表现"并与

产后临床及病理对照!结果!

F

例淋巴管畸形表现为伴有多发分隔的囊性肿物"壁薄"呈弥漫生长"其中

$

例病变位于颌面部*咽旁及腮腺区"

"

例达上纵隔或肺动脉分叉水平"

'

例累及咽后区域"

4

例合并气道

狭窄"

!

例合并出血!所有病例甲状腺位置均正常!

4

例梨状窝瘘均表现为单房囊性肿物"壁稍厚"范围

相对局限"其中
'

例为左侧"

!

例为双侧!所有病例气道均通畅!

'

例甲状腺受压移位"

!

例与甲状腺关

系显示不清!结论!胎儿颌面颈部淋巴管畸形与梨状窝瘘在
012

上有不同的表现"其部位*形态*信号*

生长方式以及与甲状腺的关系有助于两者的鉴别!同时"

012

能直观显示胎儿气道情况"为临床产时

处理及产后治疗提供参考!
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胎儿颌面颈部淋巴管畸形是产前诊断中较常见的 先天性疾病!发病率约
5E"4Y

)

!

*

"而梨状窝瘘为颈部

鳃源性囊肿或瘘管中的一种少见类型!发病率相对较

低!文献多为个案报道"由于两者均为囊性!且发病部

位相似!在临床上较难鉴别!容易导致治疗决策的失

""H"

放射学实践
&5!:

年
!!

月第
""

卷第
!!

期
!
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!
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!

B<E!!



表
!

!

本组胎儿颌面颈部淋巴管瘤畸形与梨状窝瘘的
012

表现对比

疾病 例数 部位 形状 囊壁 生长方式 信号特点 与甲状腺关系 对气道的影响

淋巴管畸形
F

$

例位于 颌 面
部*咽旁及腮腺
区"

"

例达上纵
隔及肺动脉分
叉水平"

'

例累
及咽后

不规则"多房
有分隔

纤薄 浸润生长

:

例为
%

!

32

低
信号*

%

&

32

高
信号"

!

例合并
出 血 呈

%

!

32

高 信 号*

%

&

32

稍低信号

无关
4

例合并 咽 腔
受压变窄或气
道连续性中断

梨状窝瘘
4

颈部 上 中
&

+

"

的颈前三角"

'

例为左侧"

!

例
为双侧

"

例 为 椭 圆
形"

&

例为不
规则单囊

有一定厚度"

约
&

!

"88

沿颈前三角上
下走行(上界均
为口咽至梨状
窝水平"下界为
甲状腺至胸廓
入口水平

%

&

32

均为高信
号"

%

!

32

有
'

例为低信号"

!

例为稍低信号

紧贴"推压
变形

对气道造成一
定的推压"但气
道本身无明显
狭窄

误"目前越来越多的文献提出!梨状窝瘘可以在产前

发现并得以诊断!这对出生后的治疗具有特殊的意

义)

&

*

"本研究着重分析产前颌面颈部淋巴管畸形和梨

状窝瘘的磁共振影像表现!比较两者的影像表现差异!

为产时及产后的临床治疗提供更加准确的指引"

材料与方法

!E

研究资料

搜集
&5!!

年
'

月
G&5!#

年
!

月生后诊断为淋巴

管畸形的胎儿
F

例!孕妇年龄为
!F

!

"$

岁!胎龄为

&'

!

"4

周!平均胎龄
&'E4

周%诊断为梨状窝瘘的胎儿

4

例!孕妇年龄为
!:

!

"5

岁!胎龄为
&4

!

"4

周!平均

胎龄
"5

周%全部病例均行产前
012

检查"

&E

检查方法

采用
=J+9+

W

-R?J+AC)!E4%

双梯度超导型磁共

振!使用四通道
TA,-A7*<;

H

腹部相控阵线圈"孕妇取

仰卧位!以胎儿颌面颈部为中心!常规行屏气下横轴面

单次激发
%T6%

!

32

&

%1&!FE48-

!

%6'E#8-

!层厚

"88

!层间距
5E"88

!视野
'5588d'5588

!矩阵

&!&d!$5

'!矢状面#横轴面及冠状面单次激发
%T6

%

&

32

&

%1!45558-

!

%6!&58-

!层厚
"88

!层间距

5E"88

!视野
'5588d'5588

!矩阵
&':d&!$

'!必

要时加扫横轴面或矢状面单次激发真稳态进动快速序

列&

(7%M6

'&

%1"E48-

!

%6!E$'8-

!层厚
'88

!层

间距
5E'88

!视野
'5588d'5588

!矩阵
&!&d!$5

'

及反转恢复序列&

T=R16

'

%

&

压脂&

%14F:8-

!

%6

:58-

!层厚
"88

!层间距
5E"88

!视野
""588d

'!588

!激发次数为
&

次!矩阵
&''d!4$

'"检查时间

为
!4

!

&58+,

"

"E

图像分析

由两名有十年以上影像诊断经验的
012

诊断医

师同时进行阅片!并由两者讨论后达成一致意见"阅

读内容包括病变的大小#形态#累及部位#生长方式#与

邻近结构的关系以及其信号特点等"对孕期有多次

012

检查胎儿的!记录其变化"

'E

与病理及临床随访结果对照

记录所有病例的出生情况!以及临床处理经过"

结
!

果

!E

胎儿淋巴管畸形的
012

表现

F

例淋巴管畸形病例中!有
4

例位于左侧!

&

例位

于右侧!

&

例位于双侧!病变为多囊!内见多发分隔!壁

薄"最大径线
"E&

!

FE!?8

"范围较广泛!呈弥漫性

生长!大部分病例位于颌面部#咽旁及腮腺区&图
!

#

&

'!其中
"

例下缘达上纵隔甚至肺动脉分叉水平&图

"

'!

'

例同时累及咽后区域&表
!

'"病变的信号较一

致!大部分呈
%

!

32

低信号#

%

&

32

高信号!另外
!

例

合并出血呈现
%

!

32

高信号#

%

&

32

稍低信号!并见液

液平面&图
'

'"病变与甲状腺关系不大!但体积较大

的病例对气道造成压迫!其中有
4

例合并咽腔受压变

窄或气道连续性中断"全部病例在孕期随访中无明显

变化"

&E

胎儿梨状窝瘘的
012

表现

全部梨状窝瘘病例中!有
!

例位于双侧&图
4

'!另

'

例位于左侧&图
#

'"病变均为单囊状!囊壁具有一

定的厚度!最厚约
"88

"全部病变均位于颈部上中

&

+

"

的颈前三角区!呈上下走向的长椭圆形"病变的

信号也比较一致!在
%

&

32

上均呈高信号!

%

!

32

上为

低信号或稍低信号"除
!

例与甲状腺的关系显示不

全!其余全部病例均与甲状腺有密切关系!

'

例推移甲

状腺变形移位&图
$

'"虽然对气道造成一定的推压!

但气道本身无明显狭窄!可结合横轴面#冠状面及矢状

面对气道进行全面观察!显示胎儿左侧颈部病变下缘

部分与气道分界不清&图
#)

'!经冠状面图像横轴面证

实&图
#*

'!气道未见受压变窄"孕期随访中!有
!

例

病变增大&从
"E&?8

到
"E#?8

'"

"E

生后随访病理结果及临床处理情况

产前
012

诊断为淋巴管畸形的病例中!

#

例经产

后病变穿刺病理结果确诊!

"

例经手术后病理结果确

诊"其中有
!

例病变进入了纵隔并达肺动脉分叉水

平!并包绕咽旁#向咽后蔓延!导致气道明显狭窄"产

科医生根据提示!对其实施了宫外产时处理&

À7K@A><

+,@>)

W

)>@K8@>A)@8A,@

!

6O2%

'

)

"

*

"另外
4

例气道轻度

受压的患者!在出生后进行密切观察!给予了气管插

H"H"

放射学实践
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年
!!

月第
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!!

期
!
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状面示胎儿左侧颌面部*腮腺区*咽旁*咽后并进入纵隔达肺动脉分叉水平见多囊状高信号影%箭&!

图
'

!

孕
"'3

"胎儿双侧淋巴管畸形"合并左侧病变出血!

)

&

%

&

32

冠状面示左侧病变上部高信号*下部稍低

信号%箭&(

*

&

%

!

32

横轴面示左侧病变片状高信号%箭&!

图
!

!

孕
"&3

"胎儿左侧淋巴

管畸形!

%

&

32

横轴面示胎儿

左侧颌面颈部*咽旁及咽后至

纵隔内 见多 囊 状 高 信 号 影

%箭&!

!

图
&

!

孕
"53

"胎儿

双侧淋巴管畸形!

%

&

32

轴面

示胎儿双侧颌面部*双侧腮腺

区及咽旁见多囊状高信号影

%箭&"口咽腔被肿物包绕变窄

%箭头&!

!

图
"

!

孕
"43

"胎

儿左侧淋巴管畸形!

%

&

32

冠

管#囊肿引流以及囊内注射平阳霉素的治疗"其余
"

例病变范围相对较小!对气道无明显压迫!新生儿期采

取了观察性治疗"产前
012

诊断为梨状窝瘘的病例

中!

"

例经产后病变穿刺病理结果确诊!

!

例经手术后

病理结果确诊!

!

例
012

误诊为淋巴管畸形者产后病

变穿刺病理结果确诊为梨状窝瘘%其中
"

例气道受压!

但未造成气道明显变窄!未进行产时干预"

4

例梨状

窝瘘患儿均接受了鼻饲替代喂养!并择期行外科手术

切除"

讨
!

论

!E

胎儿颌面颈部淋巴管瘤畸形与梨状窝瘘的发生

机理及病理特点

淋巴管畸形$淋巴管畸形占婴儿及儿童良性肿瘤

的
4Y

!根据病理特点可分为毛细血管型#海绵状血管

型#囊性淋巴管畸形及静脉淋巴畸形!其中以囊性淋巴

管畸形居多)

'74

*

"胎儿原始胸导管之末端终止于颈部

淋巴囊!在妊娠第
:

!

F

周时与颈静脉相交通!将淋巴

液注入静脉!如果这一交通形成受阻!颈部淋巴液淤

积!淋巴管扩张形成囊肿)

#

*

"

梨状窝瘘$梨状窝瘘为胚胎发育过程中腮裂组织

未完全退化残留而形成!约
F5E"Y

发生于左侧!可能

与哺乳动物胚胎发育过程中原始大动脉的消失#或鳃

性组织右侧消失较早有关)

$

*

"梨状窝瘘是由胚胎发育

过程中第三或第四鳃弓退化不全所形成!虽然在习惯

上称之为瘘!但实际上只有通向梨状窝的内口!而往往

没有皮肤瘘管!因此并非真正意义上的瘘管"该病变

在组织学上主要根据其与喉返神经的关系来判断到底

是第三还是第四鳃弓的起源!但两者在影像学上无法

区分"在胚胎学上!左侧第四鳃弓形成主动脉弓!右侧

第四鳃弓形成锁骨下动脉!这种发育的不对称性可能

是造成梨状窝瘘发病偏侧性的原因)

:7!5

*

"起源于第三

鳃囊或鳃裂的梨状窝瘘瘘管起自梨状窝的基底部!喉

上神经的上方!向上走行!环绕舌下神经后转行于一侧

颈部%而起源于第四鳃囊或鳃裂者!瘘管自梨状窝底

部!由甲状软骨下缘外侧斜行从咽下缩肌穿出!在喉返

神经外侧沿气管旁下行!经内侧或外侧#或贯穿甲状腺

组织!终止甲状腺上极!甚至贯穿甲状腺左叶后!继续
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%

!

32

横轴面示胎儿左侧颈部低信号囊状影%长箭&"同侧甲状腺被推移变形向前移位"右侧高信号为右侧甲

状腺%短箭&!

图
4

!

孕
&F3

"胎儿双侧梨状窝瘘!

)

&

%

&

32

冠状面示胎儿双侧颈部高

信号囊状影%箭&(

*

&

%

&

32

轴面示

胎儿双侧颈部高信号囊状影%箭&侵

入咽后间隙于中部未见相连"气道变

窄不明显%箭头&!

!

图
#

!

孕
&43

"

胎儿左侧梨状窝瘘!

)

&

%

&

32

冠状

面示胎儿左侧颈部高信号单囊影%长

箭&"下缘邻近气道%短箭&(

*

&横轴

面示胎儿左侧颈部高信号单囊影%长

箭&"气道未受压变窄%短箭&!

图
$

!

孕
"43

"胎儿左侧梨状窝瘘!

下行!终止于左胸锁关节后方)

!!

*

"胚胎发育期位于第

四鳃弓腹侧的后鳃体与甲状腺融合继而分化为分泌降

钙素的
/

细胞"这样在一定程度上解释了为何梨状

窝瘘总是与甲状腺有密切的关系"由于甲状腺在胎儿

磁共振
%

!

32

序列上呈特征性的高信号!因此较容易

辨认病变与甲状腺的关系)

&

*

"

&E

胎儿颌面颈部淋巴管瘤畸形与梨状窝瘘的

012

表现及鉴别特征

淋巴管畸形
01

表现$一般为多房囊性!

%

!

32

呈

低信号!

%

&

32

呈高信号%其最显著的特征是沿疏松组

织间隙呈,爬行性生长-!其形态往往与局部间隙相吻

合!边界清晰!病变位置深在#广泛#弥漫!本组病例病

变均呈多囊并分隔!位于颌面部#咽旁#咽后及腮腺区!

部分达上纵隔甚至肺动脉分叉水平!造成咽腔或气道

不同程度受压变窄!与文献报道情况相似"当合并出

血时则表现为
%

!

32

高信号或
%

&

32

低信号!同时破

裂的红细胞碎屑在囊内沉积形成液液平面"病变和甲

状腺位置无明显关联"随访出生后病变大小形态与前

无明显变化"

梨状窝瘘
012

表现$一般为单囊状!囊壁具有一

定的厚度%病变一般位于左侧!颈部上中
&

+

"

的颈前三

角区!呈上下走向的长椭圆形!病变较局限!对气道有

推移但不会导致气道的狭窄%病变与甲状腺关系密切"

本组病例
'

例位于左侧并为单囊!呈
%

!

32

低或稍低

信号!

%

&

32

高信号%对同侧甲状腺推压移位或造成甲

状腺显示不清"由于梨状窝瘘存在唾液腺组织!所分

泌的蛋白成分使囊肿可以在
%

!

32

信号增高)

!&

*

"

"E

胎儿颌面颈部淋巴管畸形与梨状窝瘘的临床意

义鉴别

产前
01

检查的意义在于强调对胎儿生命权的

尊重!对有疾病的胎儿积极施救!而非消极地中止妊娠

或出生后拒予施救)

!"7!'

*

"此两种疾病在临床处理中起

着尤为重要的作用"通过本组病例观察!发现淋巴管

畸形病变弥漫广泛!容易对周围组织及气道产生包绕
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及压迫!当对气道压迫变窄明显时!会出现气道梗阻征

象!引起胎儿呼吸窘迫!需提前娩出胎儿并作产时干

预"本组有
!

例淋巴管畸形造成气道明显狭窄!对其

实施了产科医生
6O2%

!行囊肿引流及囊内注射平阳

霉素的治疗!避免了气道梗阻症状的发生"梨状窝瘘

一般为单囊!且多位于左侧!对气道有受压推移!但未

见明显变窄!且与同侧甲状腺关系密切!造成甲状腺推

移变形或者显示不清"本组有
!

例梨状窝瘘发生于双

侧者诊断为淋巴管畸形!于出生后在
/%

检查的提示

下得到了及时的修正!分析原因主要是因为在
01

图

像上观察两侧单房囊肿在咽后壁中线处相连!形成以

薄壁分隔的假象!是造成误诊的原因)

!&

*

"这两种病变

的治疗方式也完全不同!淋巴管畸形主要采取囊肿引

流及囊内注射平阳霉素等的介入治疗%而梨状窝瘘术

后易复发!再次手术时因认识的局限性!仍易再次手术

失败!需完整切除瘘管或电凝封闭梨状窝内瘘口才能

达到根治的目的)

!4

*

"梨状窝瘘的患儿如果在出生后

不注意鼻饲喂养!容易使囊肿出现感染而导致手术的

困难!严重者出现呼吸窘迫#败血症等合并症"因此!

两者的产前影像鉴别诊断对临床的治疗选择有很大的

帮助"

颌面颈部淋巴管畸形和梨状窝瘘均为先天性囊性

病变!其发病部位相似!许多颌面颈部囊性肿物能在产

前检出并得以准确的诊断"本研究通过回顾颌面颈部

淋巴管畸形及梨状窝瘘胎儿的产前
012

表现及其产

后相关资料!认为这两种疾病具有特征性的影像改变!

可以在产前进行鉴别!而两者的鉴别对于产时处理及

产后治疗具有重要的指导价值"
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