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　　先天性肺发育不全是一种少见的肺先天性发育畸形，是新
生儿死亡的重要原因［１］。该病的临床表现极易与其他肺部疾

病相混淆。我们对１例先天性肺发育不全死亡的新生儿做尸
检病理分析，报告如下。

１　临床资料

　　患者，女性，３０岁，因“停经３８＋４周，下腹阵痛２ｈ”于２０１２年
１月 ２２日 ０２：３０入院。入院诊断：３８＋４周妊娠临产，Ｇ３Ｐ０，
ＬＯＡ。于当日０６：２５经阴道助娩一男活婴，Ａｐｇａｒ评分 ２／１′、
３／５′、４／１０′。羊水Ⅲ度，产瘤４．０ｃｍ×４．０ｃｍ，外观无畸形。出
生后无自主呼吸、心率、肌张力及喉反射。立即清理呼吸道，正

压人工呼吸，胸外心脏按压等抢救约３５ｍｉｎ，新生儿出现自主
呼吸（约４０／ｍｉｎ）、心率（１２５／ｍｉｎ），肌张力及喉反射，皮肤红
润。出生诊断：①足月新生儿；②新生儿重度窒息。经救治
２１ｄ患儿病情无好转，于２０１２年２月１３日死亡。为明确死亡
原因，经家属同意后委托我科对死婴进行病理学尸检。

２　结果

２．１　尸体解剖情况
　　男性新生儿尸体，尸长约５３ｃｍ。头颅外观无畸形。前、后

囟未闭。双眼睑、球结膜苍白。口腔见少量咖啡色样液体流

出。双手背各见皮肤青紫一处，直径分别约１．０ｃｍ，双手指甲
床发绀，以右侧明显。

　　双肺表面光滑，质地较实。咽喉部、气管及左右主支气管
内见较多淡红色黏液样物附着。卵圆孔未闭，直径０．２ｃｍ，室
间隔无缺损。脑回增宽，脑沟变浅，未见脑疝形成，各脑室及脑

实质未见出血。

２．２　尸检病理
　　脑、肝、胰腺、肾脏及肾上腺等器官组织间质血管扩张充
血。心肌间质水肿，脑中度水肿，肝细胞轻度水肿。

　　肺脏：总质量１１０ｇ，右肺７．５ｃｍ×６．５ｃｍ×３．０ｃｍ，左肺
７．０ｃｍ×６．５ｃｍ×３．０ｃｍ。双肺表面光滑，表面及切面呈灰褐
色，质地稍实。镜下：喉头、气管及左、右支气管管壁血管扩张

充血，黏膜下见少量淋巴细胞、单核细胞散在或灶状浸润。双

肺组织结构尚清楚。肺泡壁明显增厚，间隔增宽，肺间质内大

量梭形细胞增生（图１Ａ），免疫组化示部分梭形细胞表达ＣＤ３４
（图１Ｂ），部分梭形细胞表达平滑肌肌动蛋白（ＳＭＡ）（图１Ｃ）。
双肺毛细血管及细小支气管数量明显减少。肺泡上皮细胞减

少，甚至缺乏，免疫组化示细胞角蛋白（ＣＫ）阴性，甲状腺转录
因子１（ｔｈｙｒｏｉｄｔｒａｎｓｃｒｉｐｔｉｏｎｆａｃｔｏｒ１，ＴＴＦ１）阴性。肺间质可见
少量巨噬细胞、淋巴细胞浸润。部分区域肺泡腔扩张，部分区

域肺泡腔小而不规则或呈肺不张表现（图１Ａ），肺泡腔内见较
多巨噬细胞，部分肺泡腔内见纤维素渗出，少量肺泡腔内见碎

片状透明膜形成，高碘酸无色品红（ＰＡＳ）染色阳性。未见明显
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Ａ：（ＨＥ×２００）；Ｂ：肺间质梭形细胞部分表达ＣＤ３４　（Ｅｎｖｉｓｉｏｎ二步法 ×２００）；Ｃ：肺间质梭形细胞部分表达ＳＭＡ　（Ｅｎｖｉｓｉｏｎ二步
法 ×２００）

图１　先天性肺发育不全新生儿尸体肺脏组织病理学变化

羊水吸入成分。病理诊断：①新生儿先天性肺发育不全；②脑
水肿（中度）；③心肌间质水肿；④肝细胞水肿（轻度）。死亡原
因：新生儿先天性肺发育不全，肺换气功能障碍导致呼吸衰竭

而死亡。

３　讨论

　　Ｓｃｈｎｅｉｄｅｒ根据肺发育停滞的不同阶段，将先天性肺发育不
全分为３型：Ⅰ型：先天性肺缺如，即一侧肺、血管、支气管完全
缺如；Ⅱ型：先天性肺发育不全，即一侧肺组织，仅有一支气管
盲端；Ⅲ型：先天性肺发育不良，即肺组织与支气管均存在，但
未达到肺正常发育程度。本例为Ⅲ型，即双肺组织与支气管均
存在，但双肺细小支气管及肺泡壁毛细血管数量减少，肺泡上

皮细胞减少，甚至缺乏，部分肺泡腔小而不规则或呈肺不张表

现，肺泡壁明显增厚，肺间质内大量梭形细胞增生。免疫组化

示部分梭形细胞表达ＣＤ３４及ＳＭＡ，说明肺泡壁毛细血管未发
育成熟；ＣＫ、ＴＴＦ１在肺泡上皮细胞未表达，表明肺泡上皮细胞
未发育。肺泡毛细血管和肺泡上皮细胞未完全发育以及肺泡

间隔增厚导致胎儿出生后不能形成有功能的肺泡，使肺换气功

能障碍，导致其呼吸窘迫及呼吸衰竭。

　　本病临床表现和预后与发病年龄、病变类型程度以及有无
合并其他严重畸形有关。本例肺发育不全病变范围广泛，程度

重导致新生儿在出生后即出现重度窒息，即使经积极抢救亦在

短期内死亡。先天性肺发育不全多伴有其他器官的异常，本例

未发现伴有其他器官的异常，其病因不甚明确。可能与遗传及

孕妇风疹病毒感染或缺乏维生素Ａ、Ｄ所致胚胎肺组织分化不
全有关［２－３］。

　　对于先天性肺发育不全的胎儿，如何在其出生前准确检测
出患有该病及其类型、范围或严重程度，做出预先处置，减少新

生儿的死亡率及提高其存活后的健康，是人们非常关注的问

题。目前产前超声是其主要影像学诊断手段。研究表明 ＭＲＩ
在先天性肺发育异常中有较高的诊断价值，能清晰显示患侧肺

的有无、残余肺体积大小，能提高其产前诊断的敏感性和准确

率，为异常胎儿的处理提供科学的产前依据［４］。但其研究的数

量较少，对胎儿先天性肺发育不全诊断的准确率及敏感性有待

进一步证实。
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