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#

"$

$

1'2"a

#

(&

$

112'a

#

1

$

!2(%! #2(#!

!

合并畸形#

c

$

%#2(a

#

$(

$

"2!a

#

$

$

-

$;2&a

#

%"

$

-

)

#

#

$

-

$$2$a

#

$

$

-

('2&1" #2###

&

!

产前诊断#

c

$

p

$(21a

#

;'

$

%#2;a

#

((

$

Y

"(2;a

#

$&

$

-

"2$a

#

(

$

Y

)

#

#

$

Y

%!2$"#

#2###

&

A9

!

位置#

=

$

p

;!2(a

#

&(

$

;#2&a

#

%%

$

;12!a

#

$"

$

;&2;a

#

'

$

""2!a

#

"

$

(2(;$ #2&!&

!

囊肿直径#

3,

$

5

$2(

#

"2'

$

;2!

#

%2'

$

-

(2"

#

#2'

$

Y

12(

#

$2"

$

-

'2%

#

%2'

$

-

(#&2%;'

#2###

&

!

炎症#

c

$

p

;;2%a

#

!1

$

%'2!a

#

(!

$

-

";2%a

#

$'

$

-

;%2(a

#

1

$

-

""2!a

#

"

$

-

12#"; #2#;"

&

!

气#液$胸#

c

$

p

$2'a

#

!

$

)

#

#

$

)

#

#

$

%!2$a

#

"

$

-

((2(a

#

(

$

-

$(21!"

#2###

&

!

纵隔心影移位#

c

$

p

%#2(a

#

$(

$

($2#a

#

&

$

Y

"2!a

#

;

$

Y

&$2&a

#

(;

$

-

!!2&a

#

!

$

-

"&2%"; #2###

&

_F-0K4H

卡方检验&

5年龄和囊最大径不符合正太分布!统计使用
W0GKN-/+]-//.K

检验!表格内为中位数#四份位数$&

&各型囊性
A_<6

与
8

型

__>

比较&

-

!

Y为两两比较结果!且
-

$

Y

#差异有统计学差异$

!!

临床资料包括年龄#性别#产前诊断史!临床症状

及是否伴随其他畸形&由
%

位经验丰富的高年资医师

对
(";

例患儿的
A9

图像进行重新阅片!分析囊肿位

置"左*右肺$!囊肿最大径!重点观察囊壁结节!是否合

并肺炎#纵膈移位#气胸等&

;b

统计方法

计量资料"性别!产前诊断史!临床症状!合并畸形

率!位置"左*右肺$!合并炎症#气胸!纵隔移位等$采用

_F-0K4H

卡 方 检 验!

>4HUF004H.

校 正 因 子 "

"

#

#2##1$$

$校正事后多重比较后的显著性水平&年龄和

囊肿最大径等计数资料采用均数
f

标准差表示&若年

龄及囊肿最大径服从正态分布!采用
<B@D<

比较差

异%不服从正态分布则采用
W0GKN-/+]-//.K

检验"

)

检验$比较&若结果存在统计学差异!则进行事后多重

比较"校正
"

$&以囊肿的最大径作为鉴别儿童良性

"

-

#

,

及
.

型
A_<6

$恶性"

-

型
__>

$囊性病变的指

标!绘制
7@A

曲线并进一步计算曲线下面积和#截距

及约登指数"

i4GIFH.HIFX

$&

所有统计分析使用
5_55%$2#

进行统计分析!以

"

#

#2#"

为差异有统计学意义&

结
!

果

(b

临床资料

(";

例肺部囊性病变患者
A_<6

"

-

#

,

#

.

型$

(;"

例占
';2%a

!

-

型
__>'

例占
"21a

"图
(

$&

(;"

例囊性
A_<6";

例"

$"2(a

$为
-

型
A_<6

"图
%

$!

&%

例"

;!21a

$为
,

型
A_<6

"图
$

$!

('

例"

(%2$a

$为
.

型
A_<6

"图
;

$&

(";

例儿童肺部囊性病灶中
-

型!

,

型及
.

型

A_<6

平均年龄分别为
;#2!f!2#

月!

$%2&f;2%

月!

%!2'f(#2(

月!

8

型
__>

平均年龄
(12$f(12!

月&

其中男"

'#

例$占
"12;a

!女"

!;

例$占
;(2!a

&

(%!

例"

1(21a

$儿童因出现症状而接受手术&临

床症状包括上呼吸道感染"

(($

*

(";

!

&$2;a

$!气促

"

%%

*

(";

!

(;2$a

$和发绀"

$

*

(";

!

(2'a

$!

(

例"

(

*

(";

!

#2!a

$出现腹痛呕吐&各型囊性
A_<6

与
8

型
__>

在手术年龄"未遵循正态分布!采用
)

检验$#性别及

临床症状"

_F-0K4H

卡方检验$方面差异无统计学意义

"表
(

$&

$(21a

"

;'

*

(";

$病例有产前诊断肺内囊性病变

史!其中
((

例"

%%2;a

$为
-

型
A_<6

!

$&

例"

&"2!a

$

为
,

型!

(

例"

%2#a

$为
.

型!未见
8

型
__>

病例&产

前诊断史在儿童常见肺部良恶性囊肿比较中具有统计

差异"

"e#2###

$&进一步多重比较"

>4HUF004H.

校正

因子$提示
,

型
A_<6

产前诊断率高于
-

型
__>

"

"e#2##$

$&

-

型"

"e#2($!

$及
.

型
A_<6

"

"e

(2###

$在产前诊断率方面与
8

型
__>

差异无统计学

意义&

%#2(a

"

$(

*

(";

$的肺部囊性病灶儿童存在合并畸

形&最常见的合并畸形是肺隔离症"

Y04H3Q4

:

G/,4+

H-0

O

KF

R

GFKT0-T.4H

!

>_5

$"

(&

*

(";

!

((2#a

$!漏斗胸

"

(#

*

(";

!

!2"a

$和先天性心脏病"

"

*

(";

!

$2%a

$!其次

是支气管囊肿"

%

*

(";

!

(2$a

$&儿童良#恶性囊性病变

在合并畸形率上无统计学差异"

"e#2###

$&但进一

步多重比较提示!

-

型
__>

与
-

型"

"e#2(!(

$#

,

型

"

"e#2;"$

$及
.

型"

"e#2#'"

$

A_<6

在合并畸形率

方面差异有统计学差异&

(

例
__>

儿童具有家族史!哥哥为
,

型
__>

"本

院手术确诊$!姐姐为
.

型
A_<6

"外院手术本院会诊

病理确诊$&

(";

例儿童术后随访时间从
%

个月到
((

年!平均

随访
;2"

年&所有儿童均存活!未见复发#转移病例&

%bA9

表现

位置'左肺受累
&(

例"

;!2(a

$!右肺受累
1$

例

FGF

放射学实践
%#%(

年
!

月第
$!

卷第
!

期
!

7-I.4/_0-3T.3F

!

[GH%#%(

!

D4/$!

!

B42!



图
(

!

女!

(

岁
1

个月!上呼吸道感染就诊"

-

$右侧胸腔多房囊性占位#箭$!其内充满液体!囊壁见钙化&

Y

$

囊壁见覆壁稍高密度结节#箭$&

3

$增强扫描见间隔增厚%强化"病理诊断'右侧胸腔
8

型
__>

"

!

图
%

!

男!

$

个月!产前发现右肺囊腺瘤畸形!生后
$

个月出现发热%咳嗽"

-

$右肺下叶巨大多房囊性病变&

Y

$囊壁菲

薄!未见结节影&

3

$增强扫描病灶未见强化"病理诊断'右肺下叶先天性肺气道畸形
8

型"

"

"$2'a

$&

("(

例"

("(

*

(";

!

'12(a

$位于单个肺叶!

;

例"

;

*

(";

!

%2!a

$累及一侧多个肺叶!未发现同时累及

双肺病变&各型囊性
A_<6

与
-

型
__>

在病变位置

之间差异无统计学差异"

"e#2&!&

$&

特征'

'

例
8

型
__>

中
(

例"

(

*

'

!

((2(a

$囊壁出

现钙化"图
(-

$!

%

例"

%

*

'

!

%%2%a

$出现囊壁结节"图

(Y

$&

(;"

例囊性
A_<6

病例中未发现囊壁钙化及囊

壁结节病例&

囊肿'囊肿存在于所有病例
A9

图像中&囊肿最

大径范围从
#2"

&

(%2&3,

!平均为"

;2#f$2(

$

3,

!中

位数"四分位数$为
$2(

"

"2'

$

3,

&其中!

-

型!

,

型和

.

型
A_<6

及
-

型
__>

囊肿最大径分别为"

;2&f

%2#

$

3,

!"

(2!f#21

$

3,

!"

&2'f%21

$

3,

和"

'2%f

%2'

$

3,

&囊 肿 最 大 径 值 不 服 从 正 态 分 布!采 用

W0GKN-/+]-//.K

检验及事后多重比较&囊肿最大径在

各型囊性
A_<6

及
-

型
__>

之间有统计学差异"

"e

#2###

$&

,

型
A_<6

囊肿最大径最小%

-

型
A_<6

!

.

型

A_<6

与
-

型
__>

在囊肿最大径存在重叠&进一步

多重比较显示!

,

型
A_<6

囊肿直径较
8

型
__>

小

"

"e#2###

$&

-

型"

"e#2#&'

$#

.

型"

"e(2###

$

A_<6

与
8

型
__>

在囊肿最大径之间差异无统计学

意义"图
"

$&

以囊肿最大径为检验变量!绘制以囊肿最大径判

断良性"

-

#

,

及
.

型
A_<6

$及恶性"

-

型
__>

$囊肿

的
7@A

曲线"图
!

$&

7@A

曲线下面积
#2'(!

!标准误

#2#$$

!具有较高诊断价值"曲线下面积
$

#2'

$!提示囊

肿越大恶性可能性越大&当截距"囊肿最大径$为

"2%3,

时!约登指数"

i4GIFH.HIFX

$为
#2&;(

!鉴别良#

恶性囊肿敏感度
(##a

!特异度
&;2(a

&

感染'

;;2%a

"

!1

*

(";

$儿童在
A9

图像上显示肺

炎!其 中
((

例 "

%'2!a

$为
-

型
A_<6

!

$'

例

"

";2%a

$为
,

型!

1

例"

;%2(a

$为
.

型!

"

例"

""2!a

$

为
-

型
__>

&儿童良恶性囊肿中合并肺炎发生率具

有统计学差异"

"e#2#;"

$&进一步两两比较提示!

-

型
__>

与
-

型"

"e#2(%&

$#

,

型"

"e#2'$&

$及
.

型

A_<6

"

"e#2"#"

$在合并感染频率方面之间差异无

统计学意义&

纵隔移动及气胸'儿童肺部囊肿表现为纵隔移位

和气胸的比例较小!发生率分别为
%#2(a

及
$2'a

&

$(

例"

%#2(a

$出现纵膈移动!其中
&

例"

($2#a

$

为
-

型
A_<6

!

;

例"

"2!a

$为
,

型!

(;

例"

&$2&a

$为

.

型!

!

例"

!!2&a

$为
-

型
__>

&儿童肺部良恶性囊

肿的比较中纵膈移动发生率差异具有统计学意义

GGF

放射学实践
%#%(

年
!

月第
$!

卷第
!

期
!

7-I.4/_0-3T.3F

!

[GH%#%(

!

D4/$!

!

B42!



图
$

!

女!

(#

个月!孕
%;

周发现右肺囊肿"

-

$右肺下叶见多房小囊状结构&

Y

$增强扫描轴面见主动脉异常

供血#箭$&

3

$增强冠状面示主动脉异常供血血管#箭$"病理诊断'右肺下叶隔离肺并先天性肺气道畸形
,

型"

!

图
;

!

女!

;

个月!上呼吸道感染就诊"

-

$左肺上叶多房囊性占位&

Y

$囊壁及间隔菲薄!未见覆壁结

节!占位效应显著!气管右移&

3

$增强扫描囊壁可见轻度强化#箭$"病理诊断'先天性肺气道畸形
.

型"

图
"

!

囊肿最大径箱图"

!

图
!

!

囊肿最大径鉴别良恶性病变
7@A

图"

"

"e#2###

$&进一步两两比较提示!纵隔移动在
-

型#

,

型
A_<6

中发生率与
-

型
__>

差异有统计学

差异"

"e#2###

!

"e#2###

$!

-

型
__>

纵膈移动的发

生率高于
-

及
,

型
A_<6

%但
.

型
A_<6

与
-

型

__>

之间差异无统计学意义"

"e#2($%

$&

!

例儿童出现气胸!其中
"

例"

"

*

!

!

1$2$a

$为
.

型
A_<6

!

(

例"

(

*

!

!

(!2&a

$为
-

型
__>

&

-

型#

,

型

A_<6

未见合并气胸病例&儿童囊肿合并气胸频率

差异具有统计学意义"

"e#2###

$&进一步两两比较

发现!

-

型
__>

与
-

#

,

及
.

型"

"e#2(;$

!

"e#2(((

和
"e#2(;;

$之间差异无统计学意义&

讨
!

论

(b

概述

__>

是一种罕见胚胎恶性肿瘤!占肺部原发性恶

性肿瘤
#2%"a

&

#2"a

!是
(#

岁以前儿童最常见的肺

部恶性肿瘤(

!

)

&

__>

与胚胎发育不良有关!由不同分

化程度肿瘤性上皮管腔和胚胎性间叶成分构成!呈囊

性或囊实性!容易累及胸膜&

LFQHF0

等(

&

)把
__>

分

为
$

型'

-

型"多囊型$#

,

型"多囊伴实性结节型$和
"

型"实体型$&

-

型
__>

为单纯囊性肿物!是与先天性

肺气道畸形"

A_<6

$相关的#最常见的儿童肺部恶性

肿瘤&

A_<6

又称先天性囊腺瘤样畸形"

34H

C

FH.T-/

3

O

KT.3 -IFH4,-T4.I

,-/U40,-T.4HK

!

AA<6

$!占胎儿

期及儿童期全部肺部先天畸形的

%"a

(

1

)

&

A_<6

发病率为
(

*

1$##

&

$"###

活婴(

"

)

!近年来发病率有

上升趋势(

&

)

&

6GT

等(

'

)发现
__>

可由先天性肺囊肿转化 而来&

L4K.4K

等(

(#

)报道
(

例
A9

诊断为

,肺囊肿-患儿!

1

年后原有,囊肿-

被肿块替代!术后证实为
__>

&

B-K0

等(

((

)统计
(%'

例术前诊断为

先天性囊性腺瘤样畸形"

AA<6

$

@GF

放射学实践
%#%(

年
!

月第
$!

卷第
!

期
!

7-I.4/_0-3T.3F

!

[GH%#%(

!

D4/$!

!

B42!



的病例!其中
%2$a

术后证实为
-

型
__>

&

=-YF0

C

F

等(

(%

)报道肺囊性病变发展为恶性肿瘤发生率
12!a

&

尚不明确
A_<6

囊性病变从一开始就代表
__>

!还是

完全独立实体(

($

)

&但可以确定的是
-

型
__>

处于从

发育正常的肺囊肿演变成肿瘤过渡阶段&根据胎肺的

起源!发育和病理学特征!

.

型
A_<6

更被认为是
-

型
__>

相同病理实体&遗传学研究发现
__>

患者常

伴有双等位
L.3F0(

胚系基因突变&

L.3F0(

胚系基因

突变及其导致的
L.3F0(

蛋白缺失被认为是家族性

__>

发生机制(

(;

)

%"a

患儿亲属有相同病症(

("

)

&本研

究
(

例
__>

儿童具有阳性家族史"哥哥为
,

型
__>

!

姐姐为
.

型
A_<6

$!与文献报道相似&为此!笔者建

议所有具有
A_<6

家族史儿童应在条件许可条件下

尽早手术&目前!我国尚未常规检测
L.3F0(

胚系基

因!影像学检查仍然是儿童肺部囊肿鉴别诊断首选且

最为重要的手段&

A_<6

平均发病年龄为
&

个月!男女发病率相

当!主要表现为上呼吸道感染等症状(

%

)

&

-

型
__>

的

平均发病年龄为
(#

个月!大部分在
%

岁以前被发现!

临床上亦是以咳嗽#呼吸困难等上呼吸症状为主!与

A_<6

的临床表现非常相似&气胸被认为是
-

型

__>

一个相对特异的临床症状(

(!

)

&笔者资料中
1#a

的气胸病例为
.

型
A_<6

!

%#a

为
-

型
__>

!暂未发

现
-

型及
,

型
A_<6

儿童并发气胸病例&这可能与

.

型
A_<6

和
-

型
__>

为外周肺泡组织*胸膜组织

发生巨大囊性病变有关&病灶位于肺外周且体积较大

的囊肿相对容易导致气胸&

(1a A_<6

可合并其他

先天异常(

(&

)

&合并的先天异常包括膈疝#肺隔离症

"

>_5

$#肾发育不全以及心血管异常等且在
,

型更为

常见(

(1

)

&

_0.FKT

等(

('

)发现
(%

例
__>

患者父母或年

轻家属患有
__>

或其他发育不良!瘤样变!恶性变如

肺囊肿#肾囊肿#髓母细胞瘤#恶性生殖细胞瘤!霍奇金

病非白血性白血病和朗格汉斯细胞组织细胞增生症

等&虽然在合并畸形在
,

型
A_<6

与
-

型
__>

之间

差异无统计学差异!但
,

型
A_<6

合并畸形"如膈疝!

>_5

等$与
-

型
__>

合并家族性疾病及发育不良的疾

病谱不同!使得二者容易区分&本研究数据提示
,

型

A_<6

的产前诊断率高于
-

型
__>

!推测可能是由于

,

型
A_<6

的发病率较
-

型
__>

高的缘故%亦可能

是由于
-

型
__>

还处于
.

型
A_<6

发展的早期阶段

的缘故&本资料表明在年龄#性别#临床症状等方面!

囊性
A_<6

与
-

型
__>

均无统计学差异!即笔者无

法从临床资料上对儿童肺部良恶性囊肿进行鉴别&

A_<6

儿童接受手术切除病灶的年龄最具争议&

普遍认为
A_<6

的手术年龄必须权衡肺的代偿性生

长(

%#

)

!合并感染(

%(

)

!最为重要的是避免进一步发展为

-

型
__>

(

%

)的可能性&临床工作中
-

型
__>

与

A_<6

存在诸多重叠!极易误诊及漏诊&

-

型
__>

患

儿临床治愈率高达
1#a

&

'"a

%若任其发展为囊实性

"

,

型$或 实 性 "

"

型$!其 治 愈 率 降 至
;"a

&

!#a

(

%%+%$

)

&鉴于
-

型
__>

治愈率较高的特点!儿童肺

部良恶性囊性病变的鉴别诊断的临床意义显得尤为重

要&当儿童被确诊为
-

型
__>

或在病理上无法与
.

型
A_<6

相鉴别时!鉴于其复杂的生物学行为!应术

后的第
$

个月#

!

个月#

(

年复查
(

次胸部
A9

且持续

时间至少为
$!

个月&本院
(";

例儿童肺部囊肿病例!

术后随访时间从
%

个月到
((

年!未见恶变及复发病例&

%b

-

型
__>

与囊性
A_<6

的鉴别诊断

A9

是儿童肺部性病变诊断及鉴别诊断首选的检

查方法!在
A_<6

的阳性率及准确率高达
(##a

及

'"2(a

(

%;

)

&李航等(

%"

)报道
__>

有左侧好发的趋势!

但本研究暂未发现
A_<6

及
-

型
__>

存在左侧优

势&

V.//

等(

%(

)发现对
__>

具有诊断意义的原始胚瘤

样细胞呈局限性分布且分布不均匀!认为局限性隔膜

增厚对诊断很有帮助&为此!充分病理取材也是诊断

-

型
__>

的关键&由于
-

型
__>

与
.

型
A_<6

在病

理上存在重叠!不推荐穿刺活检&

A9

分隔增厚及囊

壁结节被认为是恶性囊肿的特征!但阳性率低

"

%%2%a

$且如何量化分隔厚度亦存在困难&部分结节

还可能由于密度过低而出现漏诊&笔者认为细致读片

和多窗宽窗位观察对发现囊壁增厚及结节很重要&

%##!

年!

__>

国际研究组织病理学家发现
__>

还有

一种新的类型即
-

型退化型(

%$

)

&

-

型退化型具有无

恶性细胞的纤细间隔!可有非原始的星状细胞及营养

不良性钙化灶&但
1a

的退化型
__>

可发展为
,

型及

"

型
__>

(

"

)

&笔者在
(

例
__>

的囊壁中观察到钙化

"

((2(a

$且
(;"

例囊性
A_<6

未见囊壁钙化病例!推

测囊壁钙化可能提示为退化型
__>

!是
-

型
__>

另外

一个重要的
A9

特征&

,

型
A_<6

由大小较为一致的小囊肿组成!且当

囊肿最大径
#

%2"3,

时(

%!

)

!

,

型
A_<6

的可能性最

大%而
-

型#

.

型及
-

型
__>

均表现为肺内多房性大

囊肿!鉴别诊断困难&考虑到囊肿大小#合并感染及恶

变的几率均是儿童肺部囊肿手术的重要指征!而较大

的囊肿理论上也更容易合并感染#气胸等并发症&若

不能从影像征象"囊壁增厚#结节$中对儿童肺部良恶

性囊肿进行鉴别!笔者可以以囊肿最大径为依据!同时

考虑到临床症状发生率#合并症及恶性几率等!综合指

导儿童肺部囊肿的手术时间!最大程度上减少并发症

及降低恶变为
__>

的几率&本研究
1(21a

的儿童出

现临床症状而行
A9

检查%

%#2(a

发现纵隔移位和

$2'a

出现气胸&若笔者以囊肿直径
$

"2%3,

作为手

L@F

放射学实践
%#%(

年
!

月第
$!

卷第
!

期
!

7-I.4/_0-3T.3F

!

[GH%#%(

!

D4/$!

!

B42!



术切除囊肿的阈值!诊断
-

型
__>

的敏感度高达

(##a

!特异度
&;2(a

!同时亦具有较高的症状阳性率

及较低的并发症发生率!可以作为临床儿童肺部囊性

病灶手术切除的阈值&

鉴于放射剂量的考虑!大部分儿童胸部
A9

不建

议增强扫描&但在儿童肺部良恶性囊肿的鉴别诊断

中!增强扫描确具有十分重要的作用&首先!增强扫描

可以更好地区分肺炎#实变肺组织和压迫性肺不张&

合并感染是儿童肺部囊性病变常见的
A9

征象之一!

发生率约
;;2%a

&与
.

型
A_<6

相似"平均值为

&2'3,

$!

-

型
__>

的 囊 肿 最 大 径 较 大 "平 均 值

'2%3,

$且好发于周围肺泡组织或胸膜组织!较
-

及
,

型
A_<6

更容易出现压迫性肺不张#纵膈移位等继发

征象&其次!增强扫描可以发现囊壁内是否存在强化

的间隔或结节!这也是儿童肺部良恶性囊肿较为重要

征象之一&当然!良性囊肿合并感染时囊壁亦可以增

厚强化!但囊肿合并感染很少出现囊壁结节&此时!短

期复查就显得尤为重要&最后!增强扫描可以更好地

检测肺内并发畸形如
>_5

#支气管囊肿等&而肺内囊

性病变合并相关畸形是
,

型
A_<6

的可能性更大&

为此!笔者建议在儿童肺部囊性病变
A9

诊断需要进

行至少
(

次增强扫描&

-

型
__>

及囊性
A_<6

是儿童期最常见的肺部

囊肿&胸部
A9

是诊断儿童肺部囊肿最重要的方法&

囊壁出现钙化及囊壁结节时应高度怀疑
-

型
__>

的

可能&鉴于
-

型
__>

与囊性
A_<6

在临床症状#影

像表现及病理诊断均很难鉴别!笔者建议当儿童肺内

囊肿直径
$

"2$3,

时!应积极处理!降低囊性
A_<6

发展为
-

型
__>

可能性&
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