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例1：患儿，男，5fl。因咳嗽 6天，加重伴哭吼，气急1 

天人院。否认异物吸人史，平时偶感冒，母孕期3月曾感冒1 

次。体检：生长发育可，呼吸促，唇周微绀，可见吸气性三 

凹征。胸廓不对称，右侧塌陷，心尖搏动移向右侧，右肺叩 

实，左肺呈过清音，右肺呼吸音减低，左肺可闻及大量痰鸣 

及粗中湿罗音。胸部x线检查示右侧胸廓塌陷，肋间隙变 

窄，右侧全肺不张，体积显著缩小，心脏纵隔右移明显，左 

肺气肿。诊断右肺不张，病因考虑先天性右肺发育不全或异 

物所致。行支气管镜检发现气管隆突消失，右主支气管口缺 

如，左支气管粘膜红肿，分泌物较多。最后诊断：先天性右 

侧支气管肺缺如。抗感染、对症治疗1周症状消失出院。随 

访1年，一般情况可，不常感冒。 

例2：患儿，男，6fl。反复咳嗽10天，加重伴气促2天 

人院，平素易感冒。体检：体重7．5 ，神萎，呼吸促，唇 

绀，吸气性三凹征明显，气管稍偏左，胸廓不对称，左侧塌 

陷，左肺叩实，右肺呈过清音，左肺呼吸音减弱，右肺可闻 

及散在中细湿罗音。胸部x线检查示左中上肋间隙变窄，左 

中下肺野中外带可见一较大的液气腔影，位于心影后方，左 

肺野内带脊柱旁见密度增高影，心影纵隔向左移位，左胸 

椎、左1—8肋骨有发育畸形。诊断左肺发育不良，左侧胸膜 

病变可能。行 B超检查未提示胸腔积液，心脏及大血管未见 

畸形。胸部CT示左胸腔后部见有部分右肺疝人，左侧胸腔 

缩小，肋间隙变窄，纵隔向左侧移位，左主支气管未显示， 

右上肺炎。进一步行支气管镜检查发现气道分泌物较多，气 

管隆突消失，右侧支气管稍狭窄，左侧主支气管口缺如。最 

后诊断：先天性左侧支气管肺缺如，右肺部分疝人左侧，右 

上肺炎。抗感染治疗2周症状好转出院。 
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讨 论 

先天性肺未发生是少见的肺先天陛异常。与先天性因素 

和妊娠期病毒感染有关 。若胚胎发育障碍出现在早期肺 尚 

未发生时，则病理上无支气管、肺实质或血管系统的痕迹， 

同时可合并脊柱、心脏、胃肠道畸形。它有两种不同的病理 

类 。 

双侧肺未发生：系胚胎气管的发育不全，可以是完全缺 

如，也可以仅有部分残留，都会造成双侧肺未发生。病儿出 

生后不能存活。 

单侧肺未发生：胚胎气管的一侧主支气管缺如，形成单 

侧肺未发生，以左侧多见，男性多于女性。 

本组2例均为单侧肺未发生，临床上易误诊为 “肺不 

张，胸膜炎”。不易感冒者发现困难，若反复发生呼吸道感 

染，体检胸廓不x,-t~并有塌陷，胸片示患肺体积缩小并有均 

匀不透明的阴影者应考虑本病，确诊仍需支气管镜检及支气 

管造影。本病一旦诊断明确，不需手术治疗，关键是预防感 

染，增强抵抗力。此病约有半数病儿在婴幼儿期死亡，约 

500／0—60％可生存到成年，甚至有报告活至60—70岁 ⋯。 
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