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  在胎儿肺部发育异常中,以肺发育不良多见,肺
缺如罕见,且易被漏诊,超声是目前筛查胎儿结构异

常的首选检查方式。本研究回顾性分析了本院发现

的系统性红斑狼疮双胎妊娠均肺缺如病例1例,并对

国内外文献资料进行分析,报道如下。
1 临床资料

孕妇26岁,孕3产0,临床孕周23+3 周,患有系

统性红斑狼疮(SLE)4年,因服用药物孕早期人工流

产2次。此次妊娠为自然受孕、双绒双羊双胎,发现

胎儿畸形1
 

d转诊至本院。妊娠期用药情况:醋酸泼

尼松,剂量为5毫克/片,3次/天;硫酸羟氯喹,剂量为

0.1克/片,2片/次,2次/天;吗替麦考酚酯分散片,剂
量为0.25克/片,2片/次,2次/天。

产前超声显示:估测两胎儿大小分别为23+3 周

(F1)、22+2 周(F2)。F1:胎儿心脏位于左侧胸腔,与
左胸壁间未见肺脏回声,右侧胸腔未见异常(图1A);
心脏增大,室间隔及心室壁均增厚,主动脉发自左心

室,肺动脉发自右心室,右肺动脉内径宽0.13
 

cm,左
肺动脉未探及;心包腔内少量积液。羊水深度:7.1

 

cm。其他畸形:胎儿左耳短小,形态异常。F2:胎儿

心脏增大,占据整个胸腔,两侧胸壁间未见肺脏回声

(图1B),室间隔及心室壁均增厚,室间隔膜周部回声

中断宽0.29
 

cm,可探及双向分流血流信号,主动脉发

自左心室,肺动脉发自右心室,左、右肺动脉分支均未

探及;心包腔内少量积液。羊水深度:8.0
 

cm。其他

畸形:胎儿侧脑室前角及丘脑均融合,透明隔腔未显

示;上唇皮肤回声中断宽0.66
 

cm,上牙槽骨回声中断

宽0.55
 

cm,延伸至硬腭(图2A~C)。超声诊断,F1:
左肺缺如伴左肺动脉缺如、心脏室壁增厚、心包积液、
左耳耳廓畸形。F2:双肺缺如伴左右肺动脉缺如、半
叶型全前脑、唇腭裂、心脏室壁增厚、室间隔缺损、心
包积液。孕妇终止妊娠后,经本人及家属同意,对胎

儿进行尸体解剖,结果与超声检查一致(图1C、D,图
2D),未做染色体核型检查。

  A:超声图像显示F1右肺可见,心脏左移,紧贴胸壁;B:超声图像显示F2心脏占据整个胸腔,未见肺脏回声;C:F1大体照片,右肺可见,左肺

缺如;D:F2大体照片,心脏增大,双肺缺如。

图1  F1、F2产前声像图与引产后大体标本

  A:F2室间隔缺损声像图;B:F2半叶全前脑声像图;C:F2唇裂声像图;D:F2唇腭裂大体照片。

图2  F2其他系统畸形产前声像图与引产后大体标本
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2 讨  论

在胎儿结构畸形中,胸腔异常以肺发育不良多

见,肺缺如是一种临床罕见的先天性肺发育畸形,定
义为完全无肺组织、无支气管和无肺血管[1]。目前文

献报道该畸形的发生率为1/15
 

000,常合并其他系统

畸形[2]。根据支气管和肺发育情况分为以下3种:
(1)肺缺如:一侧或双侧肺脏完全缺如,且无肺血管及

支气管;(2)肺发育不全:支气管有少量残端,无肺组

织及血管的发育;(3)肺发育不良:支气管发育但小于

正常,肺泡发育不良致支气管末端连接为肉质,不见

肺泡[3]。还可依据肺发育不良的程度分为3类:(1)
双侧肺缺如;(2)单侧肺缺如或严重肺发育不良;(3)
肺叶发育不良[4]。本病例中两胎儿均属于肺缺如

类型。
肺脏是人体的重要器官,发育分为五期:胚胎期、

假腺泡期、小管期、囊形成期、肺泡期[5]。肺和气管的

原基是喉气管憩室,其末端发育膨大后分为左、右两

支肺芽,之后不断反复分支形成支气管和肺[6]。肺未

发育是当肺芽形成后,停滞在原始状态,未继续发育

成肺,病理可见支气管痕迹,但无肺实质及肺血管;而
肺缺如是指胚胎的第24~28天,肺芽尚未形成之前

出现发育障碍,这两种发育异常在病因、致病机制及

临床上均难以鉴别,故常统称为肺缺如[7]。目前肺缺

如病因仍不明确,可能为早期胚胎发育中断所致,也
可继发于胎儿宫内胸廓受压,影响了肺泡发育,使肺

实质发育不良,另有文献报道指出背部主动脉弓血流

改变或中断、宫内感染都可能引起肺缺如[8-9]。
胎儿期肺脏处于不张的状态,内无气体干扰,故

产前诊断首选超声检查,于标准四腔心切面清晰显示

双肺图像,正常肺脏声像图表现为均匀细腻的中等回

声,且肺回声强度不随孕周增加而变化[10]。系统超声

筛查对诊断肺缺如具有很高的临床应用价值,超声诊

断线索为纵隔或心脏移位,尤其是纵隔移位总是在病

变的一侧[11]。单侧肺缺如的超声诊断要点:四腔心切

面显示心脏移位至患侧,患侧未见肺组织及肺血管,
肺动脉分叉切面不能显示患侧肺动脉。相关文献报

道,左右肺的受累比例相似,但在产前诊断病例中,右
侧与左侧的比例约为5∶1,这是因为右侧病变时,纵
隔及心脏移位较明显,其他相关异常的发生率也较

高[12];左肺病变时,心脏位置改变轻微而不易诊断。
当双肺完全缺如时,胸腔横切面未见左右侧肺组织回

声,心脏移位更明显,更易诊断,肺动脉分叉切面仅见

主肺动脉,无分支形成。
产前超声易受胎动、胎位、羊水量等因素影响,而

出现误诊与漏诊,当有纵隔或心脏移位时,还应注意

与其他异常相鉴别,包括先天性膈疝、先天性肺囊腺

瘤样畸形和隔离肺等。日本学者提出核磁用于诊断

肺缺如,不仅可以显示肺组织和肺动脉的有无,还能

观察左右两侧的支气管是否缺失及腹腔脏器有无异

常[13]。
 

超声与核磁的联合应用不但可提高肺部异常

的鉴别诊断,更能准确进行肺发育不全的分型及严重

程度的判定。
文献报道单纯一侧的肺缺如,生后表现为无症状

或有肺部感染、活动后胸闷等呼吸疾病症状,若伴有

其他心脏畸形,则常发展为肺动脉高压及充血性心力

衰竭,严重影响生活质量[14],因此要做好定期检查与

咨询。双侧肺缺如患儿出生后不能生存,一旦确诊,
应建议孕妇立即终止妊娠[12]。
SLE是一种多脏器多系统损害且伴有多个免疫

学指标异常的自身免疫性疾病,好发于生育期女性,
SLE合并妊娠属于高危妊娠,可显著增加胎儿的早产

率、妊娠丢失率、生长发育受限的比例等[15]。本例中

双胎妊娠两胎儿均有肺缺如及其他畸形,实属罕见,
其发生原因与SLE疾病本身有关还是与患者服用的

药物有关,尚有待进一步证实。
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  恶性高热(malignant
 

hyperthermia,MH)是围术

期最严重的麻醉相关并发症,其发病率非常低,一旦

发病,病情迅速进展并最终死亡。现报道本院成功抢

救1例儿童恶性高热。
 

1 临床资料

  患儿,男,4岁,107
 

cm,15
 

kg,美国麻醉医师协会

分级(ASA)Ⅰ级。因“左侧阴囊空虚4年”入院,术前

诊断:(1)左侧隐睾;(2)左侧腹股沟斜疝。拟在全身

麻醉下行“左侧睾丸下降固定及疝囊高位结扎术”。
既往无特殊病史、家族史。查体:发育异常,营养不

良,胸廓畸形,呈鸡胸改变,脊柱畸形。辅助检查:X
线片示脊柱侧弯。心电图、血常规、血生化、凝血功能

未见异常。患儿于2019年8月9日9:00入室,常规

监测血压(BP)96/50
 

mm
 

Hg,心率(HR)93次/分,氧
分压(SpO2)98%,开放外周静脉。9:10行快速诱导:
丙泊酚40

 

mg,舒芬太尼5
 

μg,罗库溴铵5
 

mg,置入2
号喉罩,机械通气,设置潮气量(VT)150

 

mL,呼吸频

率(RR)20次/分,呼吸比(I∶E)为1.0∶1.5。气道

压10~12
 

cm
 

H2O,呼气末二氧化碳分压(PetCO2)
30

 

mm
 

Hg,HR
 

88次/分。术中吸入2%七氟烷维持

麻醉。9:25手术开始,观察到PetCO2 逐渐上升,检
查钠石灰无失效,遂调整潮气量至190

 

mL,但无改

善,气道压升至17
 

cm
 

H2O,HR也逐渐上升至110
次/分。9:40患儿PetCO2 高达45

 

mm
 

Hg,气道压

27
 

cm
 

H2O,HR
 

125次/分,听诊双肺呼吸音稍粗,考
虑喉罩位置欠佳,检查过程中发现患儿肌肉紧张,静
脉注射罗库溴铵5

 

mg无缓解,继续追加罗库溴铵5
 

mg仍无缓解,此时患儿全身肌肉强直。观察PetCO2 

60
 

mm
 

Hg,HR
 

145次/分,发现患儿皮肤温度升高,
监测鼻咽部温及肛温,肛温38.4

 

℃,初步怀疑 MH可

能,随即停止手术,更换当天没有使用七氟烷的麻醉

机,立即启动应急预案,通知麻醉科主任及手术室护

士长,上报医院领导及院总值班,急请ICU主任会诊。
同时行有创动脉监测,高流量纯氧通气;艾司洛尔控

制心率,但患儿肌肉强直仍未缓解,心率上升最高达

186次/分,体温最高39.4
 

℃,PetCO2 最高达102
 

mm
 

Hg。10:00
 

测静脉血气二氧化碳分压(PCO2)>150
 

mm
 

Hg,Lac
 

4.6
 

mmol/L,静脉注射氢化可的松,导
尿尿色正常,继续全身物理降温,静脉输注冰盐水100

 

mL,静脉注射异丙嗪、苯巴比妥钠。10:50患儿肌肉

强直有所缓解,拔出喉罩更换为气管导管,体温及

PetCO2 逐渐下降,11:00急查血生化,提示肌红蛋白

1
 

574
 

ng/mL(28~72
 

ng/mL),继续对症支持治疗。

14:30患儿生命体征基本稳定,动脉血气分析PCO2 

35.8
 

mm
 

Hg,Lac
 

1.0
 

mmol/L,T
 

36.1
 

℃,总液体量

1
 

250
 

mL,尿量1
 

000
 

mL,其余指标基本正常,带管转

入ICU进一步继续治疗。ICU治疗期间,积极予以血

液净化及对症支持治疗。监测肌红蛋白最高达2
 

265
 

ng/mL(28~72
 

ng/mL),磷酸肌酸激酶最高达5
 

211
 

U/L(22~269
 

U/L),经ICU治疗5
  

d后患儿生命征

平稳,各项指标接近正常,转回普通病房,8
 

d后患儿

出院。

2 讨  论

  MH是由于接触吸入麻醉剂和去极化肌肉松弛
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