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摘  要 

先天性肺畸形(CLMs)是一种少见的先天性肺发育异常。目前，CLMs手术治疗的主要方式包括肺叶切除、

肺段切除或不规则切除等。CLMs患儿术前可能因肺部本身疾病原因影响肺功能，而手术切除病变后也可

能因为肺体积的减少影响肺功能，术前和术后肺功能异常可能影响患儿运动耐量和生活质量。因此，对

于先天性肺畸形患儿术前肺功能损害程度的评价、不同手术时间和手术方式术后肺功能的变化，以及肺

功能如何代偿，成为当前对CLMs研究的重点和热点。本文对CLMs术前和术后肺功能相关文献及研究进

展进行综述，期望从肺功能这个维度为CLMs患儿治疗与预后提供思路。 
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Abstract 
Congenital lung malformations (CLMs) are infrequent anomalies in the developmental process of 
the lung. Currently, surgeons primarily adopt approaches such as lung lobectomy, segmentectomy, 
or atypical resection to manage CLMs. Before surgery, children afflicted with CLMs might experience 
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compromised lung function due to the inherent pulmonary conditions, and post-surgical lung vol-
ume reduction may also engender changes in pulmonary function. These pre- and postoperative 
deviations in lung function could further influence the exercise tolerance and quality of life of these 
children. As such, evaluating the extent of lung function impairment preoperatively, understanding 
the impact of various surgical timings and modalities on lung function, and scrutinizing the com-
pensatory mechanisms of lung function have become focal points and areas of active inquiry in CLM 
research. This review synthesizes literature and research advancements regarding lung function 
before and after surgery for CLMs, aiming to offer insights into treatment and prognosis for these 
children from the standpoint of pulmonary function. 
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1. 引言 

先天性肺畸形(CLMs)是一种少见的肺发育异常，包括先天性肺气道畸形(CPAM)、支气管肺隔离、先天

性大叶性肺气肿、支气管源性囊肿和孤立性先天性支气管闭锁。据统计，每 1 万例活产婴儿中有 4 例发生

CLMs [1]。先天性肺畸形(CLMs)患儿产后可表现为无症状，然而有症状的部分患儿可出现肺功能损害相关

症状，如活动耐量下降、反复呼吸道感染等，严重者表现为呼吸困难，甚至是呼吸衰竭。虽然目前手术治疗

是有症状 CLMs 的主要治疗方式，但手术时机和手术方式没有完全统一，且对无症状 CLMs 的治疗时机与

方式仍存在明显争议。因此对 CMLs 术前和术后肺功能的研究，将有助于从另一个维度推动对 CLMs 手术

时机、手术方式以及肺功能代偿机制等问题的研究进行评价，为制定更加科学的治疗方案提供参考，减少患

儿相关并发症发生，从而使患儿拥有更好的运动耐量和生活质量。先天性肺畸形的不同类型在病变范围、治

疗时机选择以及肺功能影响上可能存在差异，但目前针对不同类型的肺功能研究较少。本文拟就术前及肺叶

切除术后状态下 CLMs 的肺功能研究进展作一综述，而不局限于具体分型。 

2. 先天性肺畸形肺功能检查方法 

肺功能检查是运用呼吸生理知识和现代检查技术探索人体系统功能状态的检查，儿童肺功能检查技

术紧跟成人领域的发展，为儿科医疗做出了重要贡献[2]。根据 2016 年中华医学会儿科分会发表的《儿童

肺功能系列指南》，3 岁以上儿童目前以肺通气功能检查为主，主要指标包括肺活量(Vital Capacity, VC)、
用力呼气量(Forced Vital Capacity, FVC)、一秒用力呼吸容积(Forced Expiratory Volume in One Second, FEV1)、
最大呼气流量(Peak Expiratory Flow, PEF)，它们可以从不同角度评估呼吸系统的功能状态。婴幼儿则适用

潮气呼吸、阻断、胸腹腔挤压、婴儿体描仪、六氟化硫测功能残气等检查方法。 
近年来，新型功能影像学与检测技术为更精准地评估 CLMs 相关肺功能提供了新视角。Isabelle Mon-

eke 等人应用节段计数方法、平面灌流成像(PPS)和基于断层扫描/CT 的肺功能量化，分析了接受重大解

剖肺切除术患者的预测术后肺功能，基于 ECT/CT 的分析比节段计数方法或 PPS 更准确地预测术后 FEV 
1(%)和 DLCO 值[3]。Corin Willers 等使用了新的功能磁共振成像(MRI)方法来测量灌注和通气，发现功能

MRI 的分次通气和相对灌注图可明确定位肺切除术后不能被常规方法(如结构核磁共振成像和标准肺功
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能测试)捕捉到的剩余肺的损伤[4]。Alican Dincel 等研究发现氮基肺清除率指数(LCI)可能比肺活量测定法

更准确地早期发现气道疾病[5]。此外，结构光体积脉搏波描记法(SLP)可能是一种评估接受肺切除术的儿

童肺功能的新方法，因其无需合作且无辐射暴露[6]。不同肺功能评估方法的比较见表 1。 
 
Table 1. Comparison of different pulmonary function evaluation methods 
表 1. 不同肺功能评估方法的比较 

评估方法 优点 缺点/局限性 适用年龄 临床评价与局限性 

肺量计 
(Spirometry) 

标准化程度高，操作

相对简便，成本较

低；可提供 FEV1、
FVC、PEF 等核心通

气功能指标 

需要患者主动配合(深吸气、

用力呼气)，对婴幼儿、认知

障碍或严重呼吸困难者不适

用；主要反映大气道功能，

对小气道病变不敏感 

通常

≥5~6 岁

(能配合

的儿童) 

儿童肺功能检查的基石，用于阻塞

性、限制性通气功能障碍的诊断和

随访。对 CLMs 术后远期功能评

估常用，但无法评估区域功能 

潮气呼吸肺功能 
(TBFV) 

无需患者特殊配合，

在平静呼吸下即可完

成；适用于不能配合

肺量计的婴幼儿 

主要反映潮气呼吸下的 
流量–容积关系，参数(如

TPTEF/TE, VPEF/VE)与经典

肺功能指标相关性有争议；

易受呼吸频率、哭闹影响 

新生儿至

约 3 岁婴

幼儿 

婴幼儿肺功能评估的主要手段之

一，可用于 CLMs 术前评估及术

后短期随访。参数解读需谨慎， 
应结合临床 

婴儿体描仪 
(Infant  

Plethysmography) 

可测量功能残气量

(FRC)等肺容积指

标，评估肺过度充气

情况，技术相对成熟 

设备昂贵，操作技术要求

高；需患儿在安静睡眠状态

下进行，有时需镇静；测得

的是胸腔气体容积，可能受

肺内气体分布不均影响 

新生儿至

约 2 岁婴

幼儿 

能提供容积信息，对评估 CLMs
病变导致的局部肺过度充气或 
术后代偿性扩张有价值。临床 
应用受设备和技术条件限制 

肺清除指数 
(LCI) 

对反映小气道功能及

气体分布均匀性高度

敏感，可能早于肺量

计发现异常；部分设

备可用于年幼儿童 

测试时间较长(约 10~15 分

钟)，需要患儿保持平静呼吸

配合；设备普及度低于肺量

计；正常值范围较宽，解读

需经验 

可扩展至

幼儿及学

龄前儿童

(约 3 岁

以上) 

在 CLMs 评估中，可能更早发现

隐匿的通气不均，尤其是在评估 
小气道受累或术后区域功能差异 
方面有潜力，可作为传统肺 

功能的补充 

功能磁共振成像 
(Functional MRI) 

无辐射；可同时提供

高分辨率解剖结构和

区域肺功能信息(如
通气和灌注)；可视

化功能分布 

检查时间长，费用高昂；需

患儿在扫描过程中保持静

止，年幼儿童通常需要深度

镇静或麻醉；对设备和技术

要求极高；定量标准尚在建

立中 

各年龄

(通常需

镇静) 

研究性工具，能精准定位 CLMs
病变的功能影响区域及术后剩余 
肺的代偿情况。尤其适用于评估 
常规肺功能无法捕捉的局部功能 
损伤。目前主要用于研究， 

尚未常规临床普及 

核素肺通气 
/灌注显像 

(V/Q Scan)与
SPECT/CT 

V/Q Scan 可分别评估

通气和灌注功能；

SPECT/CT 结合了解

剖定位，能更准确预

测术后肺功能 

有电离辐射；图像空间分辨

率低于 CT 或 MRI；检查流程

较复杂；对婴幼儿应用需权

衡辐射风险 

各年龄

(需权衡

辐射风

险) 

在评估 CLMs 患者，特别是肺储

备功能有限需行肺切除者时，

SPECT/CT 能较准确预测术后肺 
功能，有助于手术决策。因辐射问

题，在儿童中应用受限，多用于 
复杂或高危病例评估 

结构光体积 
描记法 
(SLP) 

无接触、无辐射，无

需患者主动配合；可

评估胸腹运动及呼吸

模式 

是一项较新的技术，临床验

证数据尚不充分；主要提供

胸腹运动学参数，与传统肺

功能指标的直接对应关系及

临床意义有待进一步确立 

各年龄，

尤其适用

于无法配

合的儿童 

作为一种新兴的无创评估工具， 
在儿童肺切除术后随访中显示出 
潜力，可用于监测呼吸模式 
变化。目前仍处于研究探索 
阶段，标准值和临床解读指南 

尚未完善 

3. 先天性肺畸形术前肺功能研究现状 

目前，有关先天性肺畸形(CLMs)术前肺功能受损的机制研究相对较少，不同分型及不同年龄段比较
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性研究更为少见。CLMs 肺功能表现可能与类型、病变大小、位置以及对肺实质或气管等组织的压迫与受

侵犯程度有关。 
大多数新生儿(>75%)无症状，只有少数需要呼吸支持[7]。大多数无症状 CLMs 儿童的肺功能参数、

运动耐量和身体生长正常。Hijkoop 等的研究发现，由于在这些儿童中很少发现肺部并发症，且无症状患

儿肺功能差异不明显，他们的研究更支持对无症状患儿采取观察保守的方法，建议继续随访至成年期，

以评估有症状和无症状 CLMs 的恶性肿瘤风险。但有学者研究认为，未发现或未经治疗的 CLMs 仍然存

在潜在并发症风险，包括感染(细菌感染，也包括真菌和分枝杆菌感染)、出血(可能导致血胸)、空气栓塞、

高输出量心力衰竭、气胸和恶性变化，最终导致肺气道阻塞、压迫或肺循环异常，严重影响肺功能。据

报道，这些并发症在约 3.2%的非手术患者中出现[8]。 
有研究认为，儿童肺的生长发育最重要阶段是出生后 2 年，在此阶段肺泡数量快速增加，其后肺泡

数量虽有继续增长，但生长速度降低[9]。因此，婴幼儿处于肺泡数量快速增长阶段，其肺容量代偿相对

较好。但是，婴幼儿支气管壁较柔软、易变形，且胸腔容积相对较小，病变更易压迫周围组织，导致管腔

狭窄，病变对肺功能影响较年长儿更大[10]。所以，在婴幼儿中表现出更明显的肺功能损害，且以气道阻

塞性损害为主。无症状者相对较少，呼吸道感染史发生率更高，主要为反复肺部感染。该研究表明，小

年龄患儿肺功能受损程度更为明显，而年长儿由于肺发育与代偿能力强，肺功能受损程度较少[9]。 

4. 先天性肺畸形术后肺功能研究现状 

4.1. 手术方式与术后肺功能 

胸腔镜手术与传统开胸手术相比具有多个优势，这一点已经在大量研究中得到证实[11] [12]。其中，

绝大部分研究显示，无论是胸腔镜下切除还是开胸手术，两种入路方式都可以减少局部并发症的风险，

包括复发性感染和气胸。然而，肺叶切除、肺段切除、解剖性病灶切除等不同范围的手术方式与术后肺

功能的关联是目前该领域的研究热点。因此，以下将专注于不同手术方式对肺功能影响的研究，胸腔镜

相比于开放手术的相关优势将不再赘述。 
保肺手术相对安全，并发症少。然而，有关切除范围对肺功能的影响，许多学者也进行了深入研究。

Andrea Farol 等人在长期随访中发现，肺功能似乎只受到最具致残性的全肺切除手术干预方法的影响，而与

肺叶切除或肺段切除无关，全肺切除术与肺功能缺损存在显著相关性(p = 0.031) [13]。Liu 等发现接受肺叶

切除术的儿童仅存在轻度阻塞性通气障碍，而术后肺功能正常，FEV 1%预测值的平均值为 80.09 (95%置信

区间：75.03 至 85.16，异质性指数 I2 = 83%，p 值 < 0.01) [14]。此外，Laberge 等认为肺叶切除术比肺段切

除更安全，因为手术中不可能准确确定 CLMs 和正常实质之间的界限，而且不完全切除已被证明会导致气

胸等并发症[15]。因此，一些研究认为儿童胸腔镜肺叶切除术治疗 CLMs 应被视为治疗标准[11] [12]。然而，

Huang 等比较了胸腔镜下肺段切除术和肺叶切除术治疗婴儿先天性肺畸形的预后和肺功能测试(PFT)结果，

并对 PFT 的中期数据进行分析，发现术后 1 个月，肺叶切除术组 VT 低于节段切除术组(p < 0.01)。短时间

内肺段切除术后肺功能恢复好于肺叶切除术，接受胸腔镜肺叶切除术和肺段切除术的患者术后 2 年肺功能

正常[16]。针对肺段切除，与高容量肺段切除相比，低容量切除并没有显着保留肺功能，较大与较小体积肺

段切除组间的术后呼吸功能未出现显著差异，这表明术后显著的残余肺扩张改善了呼吸功能(FEV1: p = 
0.254; FVC: p = 0.777) [17]。较低容量的切除可能无法有效地保留呼吸功能，因为补偿功能严重依赖于同侧

残留肺叶的扩张。最显著的改善出现在残留肺叶中，而最少的是在残留肺段的保留实质区域[18]。Yuan 等

在比较胸腔镜解剖病变切除术(HX-TALR)及胸腔镜肺叶切除术(TL)的大规模单中心研究中发现，在切除病

灶的同时保留了所有正常肺组织的 HX-TALR 安全可行，有望成为治疗 CLMs 的首选手术[19]。 
从解剖的病理生理机制看，手术切除范围越精准，保留健康肺组织越多，术后肺功能损害就更少，且
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以上研究也证实了这一点。因此，在精确识别病变位置后进行选择性切除可能对 CLMs 患者非常有益。然

而，其重点和难点是如何区分病变的外部边界和如何沿静脉系统游离病变的内部边界。一种采用静脉注射

吲哚菁绿(ICG)的近红外荧光(NIRF)成像的创新技术在描绘先天性肺畸形手术过程中的节段间划分起到重

要作用，从而尽可能减少手术对肺功能的损害，并且低剂量的 ICG 并不妨碍节段间平面的准确识别[20]。
使用吲哚菁绿(ICG)准确定位 CPAM 病灶和避免过度切除正常肺组织，可用于保肺手术，在术后六个月常

规随访时，复查肺功能检测显示：与术前结果相比，TPTEF/TE (%) (术前 31.13 ± 7.73 vs 术后 38.78 ± 5.08，
p < 0.001)、VPEF/VE (%) (术前 31.95 ± 7.61 vs 术后 39.57 ± 5.51，p < 0.01)、VT/kg (ml/kg) (术前 10.42 ± 
2.53 vs 术后 11.05 ± 2.59，p < 0.01)及 MV (ml/min) (术前 4.31 ± 3.33 vs 术后 5.16 ± 4.05，p < 0.01)均呈现统

计学显著差异[21]。肺段切除或者肺解剖性病灶切除术可以保留肺容量，从而维持后期肺功能。 

4.2. 手术时间与术后肺功能 

先天性肺畸形(CLMs)手术时机的选择，在很大程度上受肺功能代偿恢复情况的影响。对于无症状患

儿，过早进行手术可能增加额外的风险，而过晚手术可能会影响肺功能代偿。这导致了在先天性肺畸形

患儿手术年龄方面上一直存有争议。 
随着产科超声检查数量的增加和检查质量的提高，CLMs 在出生前被诊断的频率更高。表现为高回

声或囊性或混合性的病灶，可占据大部分胸腔，使心脏和纵隔移位。导致患儿出生时，产生严重的呼吸、

循环障碍，肺功能遭受严重损害。此外，对于 CLMs 可能在子宫内引起严重并发症(如羊水过多导致早产

或羊水导致胎儿死亡等)的胎儿有必要进行及时干预。 
少数患儿出生时由于病灶压迫心肺、纵隔偏移等，而产生严重的呼吸、循环障碍。这类患儿多为大

囊型病灶，生后应及时进行急诊治疗[22]。病情较轻者，可在行胸部 x 线摄影及 CTA 确诊 CLMs 后，尽

快手术治疗。对于有症状者，急诊手术或早期手术没有争议。 
对于出生后无症状的患儿，手术时机选择的核心考量之一是术后肺功能的代偿潜力。肺的发育和生

长会持续到童年甚至青年时期。一般认为，肺泡数量的快速增长期持续至 2 岁左右，此后肺泡数量增长

放缓，代之以现有肺泡的扩大。一些研究指出，涉及终末细支气管和肺泡结构成熟的最终阶段肺发育过

程可能延续至 8 岁左右[23] [24]。这种发育阶段的差异，直接影响了术后代偿性肺生长的机制和能力。代

偿性肺扩张不仅包括剩余肺的过度充气(功能性残气量增加)，还可能包括功能性肺实质的增加(新的肺泡

间隔组织生成)，后者在婴幼儿期更为显著。研究表明，婴儿期(尤其是 2 岁内)肺叶切除术后，剩余肺组

织可通过真正的肺泡数量增长实现代偿性生长，肺容量可完全或接近完全恢复[25] [26]。然而，对于年龄

较大(如超过 8 岁)的患儿，肺可能已失去新的肺泡间隔组织再生能力，其术后肺功能恢复更接近于成人模

式，主要依赖于剩余肺单位的过度扩张和通气/灌注的重分布，而非肺泡数量的增加。肺叶切除术后经常

发现残余体积和功能残气量升高，伴 FEV1 降低和通气分布不均匀，即为这种过度扩张代偿的表现[27]-
[29]。这从生理学角度解释了为何不同研究对最佳手术年龄存在分歧：若手术在肺具有强大小叶新生潜力

(如婴幼儿期)时进行，远期肺功能代偿可能更佳；若手术年龄较大，则术后肺功能损失可能更持久，更依

赖于肺的扩张而非生长。 
出生后无明显症状的 CPAM 患儿，有学者研究认为，随着年龄增加，可因感染及肿瘤相关风险等

原因出现相应肺功能损害症状或问题[30]。Khosa 等报道 30 例产前诊断 CPAM 患儿，有 30%的患儿在

生后第 1 年出现感染症状[31]。Kuroda 等报道，在出生时无症状的 140 例患儿中，有 82.4%的患儿在生

后 3 年内因感染出现症状，其中 33.6%在生后 1 年内、22.1%在生后 1~2 年间、26.7%在生后 2~3 年间

出现症状[32]。无症状 CLM 儿童早期手术与较低的术后并发症发生率相关[33]。2021 年先天性肺气道

畸形诊疗中国专家共识，对于出生后无症状的 CPAM 患儿，建议手术年龄以 3 月龄至 1 岁为宜。与此
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相反，也有其他学者有不同的建议，John M. Woodward 等人将 700 多位患儿以 3 个月为一组，依次递

增分组进行比较，发现手术年龄大于 1 个月的各组患儿之间，再入院、再次手术、非输血并发症、所有

并发症或死亡率无显著差异[34]。Steven Rothenberg 等人在分析接近 200 名年龄小于 4 个月且体重低于

5.6 kg 的患儿后，发现胸腔镜肺叶切除术治疗 4 个月以下婴儿先天性肺病变安全且有效，可避免开胸手

术的并发症[35]。Keijzer 等一项回顾性研究显示，肺叶切除术患儿(手术年龄 < 2 岁 vs 2 岁)在平均年龄

为 10 岁时评估，1 s 内的用力肺活量(FVC)或用力呼气量(FEV1)基本正常[36]，两组手术时间与远期肺

功能恢复没有差别。Nakajima 等人在手术中发现年龄 < 4 岁的患者肺可以更多代偿性生长，从而恢复

肺功能[25]。McBride 等研究数据表明，婴儿先天性肺气肿肺叶切除术后肺容量可以完全恢复[26]。Yoko 
Naito 等发现大多数接受肺叶切除术的儿童长期肺功能正常，因此认为肺叶切除术时的年龄与未来肺功

能没有相关性，在评估患者的功能结果时应考虑心肺运动试验[37]。上述研究主要从症状出现时间进行

手术时间节点的设计，根据 Kuroda 等的研究，出生后连续三年的症状发生率相近[32]。因此，将手术

年龄区间定为 1 岁内不够严谨，这也是为什么会有研究认为 2 岁、4 岁甚至更大的儿童术后肺功能也可

正常代偿的原因。 
除此之外，目前，胎儿期宫内手术逐渐成为该疾病的一种前沿手术方式，然而关于胎儿期宫内手术

患儿术后肺功能研究暂无相关文献的报道。由于相关检查技术的发展以及人们对健康更加重视，先天性

肺畸形患儿手术年龄整体在不断提前，这也导致了现阶段年长患儿病例的明显减少，以及对手术时机的

较大争议。 

5. 术后肺功能康复及生活质量研究现状 

5.1. 肺功能代偿研究现状 

先天性肺畸形术后代偿性肺扩张不仅包括剩余肺的过度充气，还包括功能性肺实质的增加[38]。一般

认为，肺的发育和生长会持续到童年甚至青年时期，一些增长是由于肺泡单位数量的增加(这一过程持续

到 2 岁)，其余的是由于现有肺泡的扩大，在儿童期特别是婴儿期肺切除后，代偿性肺生长是可能的[23]。
然而，也有研究表明，涉及第五个也就是最终阶段的肺发育的胚胎过程延续至 8 岁[23] [24]。Nonoyama
等的研究支持以上观点，他们发现，对 8 岁以上手术的患者在术后 2 年多进行测试时，既没有代偿性再

生，也没有剩余肺组织的代偿性过胀。然而，肺活量似乎有所增加，这可能是由于周围组织(如呼吸肌)的
生长[27]。人们一直在探索先天性肺畸形手术切除时机与肺功能代偿关系，由于无法直接观察到切除后的

组织，评估代偿性肺生长的情况具有一定的难度。因此，大多数研究通过呼吸功能的变化来间接推断肺

生长和肺容量的状况。肺叶切除术后经常发现残余体积和功能残气量升高，加上 FEV1 降低和通气分布

不均匀，表明残余肺过度扩张可能补偿了肺组织的损失，而不是真正的肺泡数量增长[28] [29]。对于大年

龄患儿，肺功能恢复可能更接近于成人。由于成年人的肺一般不具备新的肺泡间隔组织再生能力，理论

上可以通过实质切除的多少来判断术后肺功能。然而，术后肺功能也可能受到其他各种因素的影响，如

切除部位(上肺叶切除或下肺叶切除)、肺气肿严重程度、手术入路(开放或微创)以及患者是否接受支气管

成形术等[39]。成人肺叶切除术后 FEV1 较术前降低了 8.8%~17.6% [40]-[42]，尽管肺叶切除术平均切除

了总肺实质的 20%。肺叶切除术后，FEV1 显著降低，但肺对一氧化碳的弥散能力(DLCO)和最大耗氧量

(VO2max)并未降低或仅略有降低[40] [43]。这可能得益于肺比较强大的代偿功能。 
总之，大多数研究表明，肺叶切除术后，大多数儿童过着充实而活跃的生活，没有日常呼吸限制。 

5.2. 肺功能术后康复研究现状 

随着物质和文化生活水平的提高，公众对健康标准的期望也在不断上升。对于接受肺切除手术的患
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者而言，他们不仅关注手术的成功与否，同样重视术后肺功能的恢复状况，加速康复外科理念在儿童胸

外科的应用逐渐受到重视。 
Kaminski 等人评估了 123 名接受肺切除术的儿童后发现，儿童肺切除术后实施标准化的物理治疗方

案(包括呼气正压为 10 cm H2O 的面罩，呼气胸腔按压，咳嗽，上肢抬起和下床，在手术后最初 4 小时内

开始，每天持续 3 次)可减少肺不张，但不能减少胸管拔除时间或住院时间[44]。物理治疗辅助对肺功能

恢复的影响，仍然需要长期随访研究。此外，Li 等人的一项随机对照研究显示，围术期实施包括呼吸训

练、体能锻炼在内的综合康复方案，有助于加快接受肺切除术患儿的术后恢复进程[45]。 
目前，绝大多数肺切除术后肺功能恢复是有关成人肺癌的，康复方案和评估标准并不适用于儿童，

例如 6 分钟步行距离(6MWD)、下肢有氧运动训练(骑自行车、跑步机行走)和心理治疗等。因此，制定并

规范适合儿童的肺切除术后康复方案和肺功能评估指标十分必要。 

5.3. 术后肺功能与生活质量研究现状 

有关先天性肺畸形术后生活质量的研究较少，关于健康状况、生活质量等数据也并不完善。目前可

用的数据主要有总体结果(如身高增长)、疾病特异性结果(如呼吸道感染、肺功能和运动耐受性)以及治疗

相关结果(如肌肉骨骼畸形)。 
Ancuta Muntean 等研究胸羊膜分流治疗先天性肺畸形术后的长期结局，发现 93%患儿的肺功能正常，

没有活动、运动或其他方面的限制[46]。Nuutine 等发现，接受手术治疗的 CLMs 患者对他们的长期健康

状况感到满意，较低的肺功能对他们的健康没有影响[47]。在一项前瞻性随访的 CLMs 术后患者队列中，

体重身高比在 2 岁时略低于平均水平，但在 8 岁时在正常范围内[48]。Markel 等对呼吸道感染的易感性

进行了以人群为基础的队列研究，发现 CLMs 切除术后患者更容易感染肺炎[49]。在一个结构化的纵向随

访项目中，只对一组 8 岁的参与者进行了运动耐受性研究。在接受手术的儿童中，40%的运动耐受性降

低，而在非手术组中，这一比例为 28% [50]。Sritippayawan 等的研究发现 23.1%的患者存在肺功能受限

所致的运动不耐受[51]。与健康同龄人相比，手术切除 CLMs 的儿童神经发育结果正常[52]，早期预防性

选择性手术可促进代偿性肺生长[53]。关于先天性疾病与患儿心理健康的研究，目前研究较多的是先天性

心脏病，CLMs 与患儿心理健康也有望成为将来的研究方向。 

6. 总结 

随着对 CLMs 术前术后肺功能研究的不断深入，以及基于影像组学的精准评估、术中导航等新技术

的发展，个体化治疗策略的制定将更加有据可依。未来需要通过设计严谨的多中心、前瞻性长期随访研

究，特别是纳入标准化肺功能与生活质量评估的随机对照试验，来明确最佳手术时机与术式，并制定规

范的术后康复路径。基础研究与临床实践的更紧密结合，将最终实现 CLMs 患儿肺功能与生活质量的持

续优化。 
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