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[Abstract] Objective  To analyze the CT findings and clinical features of congenital 

cystic adenomatoid malformation of the lung (CCAM) in children. Methods  29 cases 

of children who were diagnosed with CCAM by surgery and pathology in our hospital 

between June 2010 and May 2015 were enrolled in the study. All the children underwent 

CT examination after admission, and the clinical data were complete. The clinical 

manifestations were analyzed. The CT imaging findings of CCAM in children were 

summarized. Results  Among 29 cases with CCAM, there were 24 cases with right lung 

involvement, including 13 cases of superior lobe, 9 cases of inferior lobe and 2 cases of 

inferior and middle lobe involvement detected by CT. There were 5 cases with left lung 

involvement, including upper lobe in 2 cases and lower lobe in 3 cases. Among them, 

23 cases were large cystic type, with single or multiple thin wall air cysts. There were 

irregular and multiple line-like separations inside; 6 cases were follicular type. CT showed 

honeycomb-like changes and multiple cysts without intracystic gas-liquid free flat. There 

was no abnormal density shadow in lung tissues around cysts and no normal aerated lung 

tissues. There were presence of right shift of mediastinum or no changes. Conclusion  

The CT findings of children with different pathological types of CCAM are specific. The 

coincidence rate of CT typing and pathology is high, which can be used as an important 

means for screening CCAM.
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Characteristics; Pathology

　　先天性肺囊性腺瘤样畸形(CCAM)为临床罕见肺先天性畸形，以局

限性肺发育不良或异常为特征，约占先天性肺部畸形的20%～30%，小

儿多见
[1]
。目前对CCAM的诊断主要依靠影像学手段，X线平片对CCAM

的诊断有重要提示作用，但其分辨率低，对病灶内部结构显示率不    

佳
[2]
。相较而言，CT检查密度分辨率高，可实现横断面成像，不仅

可显示囊腔大小、分布及内部结构，同时可确定附近肺组织浸润范

围，显示周围正常肺组织受压情况，在CCAM诊断中有其较高的应用价          

值
[3]
。为进一步探讨CCAM临床特点及CT诊断价值，本研究对我院收治

的29例患儿的临床资料进行了回顾性分析，现报道如下。

　　1  资料与方法

　　1.1 一般资料  收集2010年6月-2015年5月在我院经手术病理确

诊为CCAM的29例患儿的临床资料。其中男18例，女11例；年龄3d～12

岁，平均(2.6±0.5)岁；26例表现为不同程度呼吸困难，伴发热、咳

喘，以肺部感染就诊，2例孕检时检出，1例体检时检出，就诊时均无

典型征象。29例患儿均接受胸部CT检查，影像学资料征象。

　　1.2 方法  采用Siemens Somatom Emotion双源CT扫描仪，不能合

作者检查前口服水合氯醛(6.5%)，剂量1ml/kg，作胸部扫描，自声门

扫描至肺底，参数：管电流35mA，电压110kV，层厚6mm，螺距1.0。增

强扫描经肘静脉高压注射碘海醇，剂量2.0ml/kg，速率1.8ml/s，观察

纵膈窗、肺窗。
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【摘要】目的 分析小儿先天性肺囊性腺
瘤畸形(CCAM)的CT征象及临床特点。方
法 选择2010年6月-2015年5月在我院经
手术病理确诊为CCAM的29例患儿。所有
患儿入院后均接受CT检查，且临床资料
完整，分析其临床表现，总结小儿CCAM
的CT影像学特点。结果 29例CCAM中，CT
检出右肺受累24例，其中上叶13例，下
叶9例，下中下叶受累2例；左肺受累5
例，上叶2例，下叶3例。其中23例为大
囊型，可见单发或多发薄壁气囊肿，内
部均可见不规则、多发线样分隔，囊周
肺组织无异常密度影；6例为小囊型，CT
可见蜂窝样变化，可见多个小囊，囊内
无气液平，囊肿附近肺组织无异常密度
影，无正常充气肺组织，纵膈可见右移
或无变化。结论 不同病理分型CCAM患儿
CT表现有其特殊性，CT分型与病理符合
度高，可作为CCAM筛选的重要手段。
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　　1.3 CCAM病理分型
[4]
  观察大

体组织学形态。Ⅰ型：大囊型，

病变由单个、复杂大囊腔构成，

囊腔直径＞2cm，囊腔内覆纤毛柱

状上皮，部分含黏液细胞，囊壁

厚，含薄层平滑肌或弹力组织，

囊腔间可见正常肺泡。Ⅱ型：小

囊性，病变有复杂小囊腔构成，

直径＜1cm，内衬见纤毛柱状上

皮，囊壁无软骨，囊肿间可见扩

张肺泡或类似呼吸细支气管结

构，伴其他畸形。

　　1.4 图像分析  选2名副主任

医师以上影像学专家对所有图像

作回顾性阅片，意见不一时协商

统一。观察病灶部位、大小、结

节、分隔、厚度，是否伴炎症、

肺气肿等，增强扫描观察有无强

化特点。

　　2  结   果

　　2.1 CT表现  29例中，右肺

受累24例，其中上叶13例，下叶9

例，下中下叶受累2例；左肺受累

5例，上叶2例，下叶3例。

　　其中23例为大囊型，8例单

发，6例可见单发薄壁气囊肿，右

肺上叶、下叶均3例，直径分别为

(12.8±0.3)cm、(7.9±0.4)cm，

内部均可见不规则、多发线样分

隔，2例囊腔可见小液平，囊周肺

组织无异常密度影，6例均可见纵

膈移位。2例位于左肺下叶，CT可

见左肺下叶椭圆、均匀密度液性

囊肿，边缘光滑且清晰，附近肺

组织透光度不均，有片状高透光

区域，伴纵膈移位。11例为多发

大小不均薄壁气囊肿(图1-2)，

9例位于右肺，上叶4例，下叶

4例，左肺上叶1例，直径3.7-

13.0cm，囊腔未见液平，4例囊腔

附近肺野有小片状、条索状高密

度影，位于右肺，上下叶各2例；

9例伴纵膈移位。4例多发液性囊

肿，平扫可见右肺下叶软组织肿

块，增强扫描可见多发薄壁液囊

肿，最大直径3.5cm左右，壁厚

1.0mm，可见囊壁及分隔强化，囊

内无强化。下侧可见腹腔干纤维

血管影透过膈肌进入病变囊壁，

病灶附近肺组织可见条索状、片

状高密度影。

　　其中6例可见蜂窝样变化(图

3-5)，位于右肺，可见直径为

1～2cm多个小囊，囊内无气液

平，4例累及右肺上叶，无气管相

通，囊肿附近肺组织无异常密度

影，纵膈未见移位；2例累及右

肺上中下叶，伴右肺发育不良，

囊肿与右肺上叶、下叶支气管相

通，可见右肺体积变小，无正常

充气肺组织，纵膈可见右移。29

例患儿均无自发性气胸。

　　2.2 手术、病理特点  术中

均可见病变肺叶膨大，受累位置

与CT检查一致。26例CT均未见异

常血供，3例CT显示体动脉供血

与膈肌粘连，滋养血管通过粘连

区域。病理标本呈暗紫色、灰白

色，切面可见大囊腔、大小不均

囊腔或蜂窝样结构，镜下显示囊

腔为异常增生性管腔结构，囊壁

内覆纤毛柱状上皮，上皮下有薄

层平滑肌，无软骨板。部分周围

可见散在肺泡结构，伴炎性细胞

浸润。病理结果：CCAM Ⅰ型23例

(图6-7)，8例继发感染；Ⅱ型6例

(图8)，2例继发感染。

　　3  讨   论

　　CCAM为少见支气管-肺发育

异常，是胚胎时期黏液腺过度增

殖所造成的肺发育畸形表现。

目前尚未明确CCAM发病机制。部    

分
[5]
认为与支气管闭锁所致间质

过度增生有关，认为支气管闭锁

是其重要发病机制。也有研究
[6]

提出，肺发育过程中细胞增殖凋

亡失衡也是导致CCAM的病因。

CCAM可发于不同年龄阶段，但以

婴幼儿常见，男性发病率多于女

性，临床以呼吸困难、窒息、急

性或反复性肺感染为症状，未满

1岁儿童常因呼吸困难就诊，＞1

岁者以反复感染多见，易误诊为

肺囊肿、支气管扩张、肺大泡。

本研究1例大囊型外院误诊为肺囊

肿。部分经孕前检查、体格检查

发现，就诊时无典型症状。李英  

丽
[7]
等表示，虽产前超声筛查诊

断CCAM有其价值，但特异性不

高，易误诊为隔疝、肺隔离症，

延误治疗。

　　目前CT是筛查CCAM的重要手

段。其影像学表现有其特殊性，

畸形类型不同其CT征象亦有其变

化。陈霞
[8]
等表示，CT可清晰显

示囊腔间隔、囊腔壁及小囊腔内

气、液状态，对囊性病变范围、

邻近肺组织显示情况均优于常规

X线平片。CCAM常累及单肺叶或

局部，下叶常见，患儿通常伴肺

发育异常，并纵膈受压移位。根

据其CT表现可分为大囊型、小囊

型、实性型。其中大囊型常见，

CT可见单个或多个大小不均薄壁

囊腔，内部有气或液，周围伴多

发含气小囊肿；小囊型次之，CT

可见蜂窝状变化，由多个短直径

薄壁小囊构成。实性型则相对少

见，CT可见致密型、实性肿块。

本研究中，29例CCAM中，大囊型

23例，小囊型6例，无实性型，

大囊型常见，小囊型次之，与

Aggarwal P
[9]
等报道相符。且本研

究CT分型与病理结果一致，证实

胸部CT可检出CCAM病理学改变。

曾智萍
[10]

等表示，CCAM在双肺中

发病均等，以肺上叶多见，患者

常伴多叶受累。丁汉军
[11]

等则

认为，CCAM多累及单侧单肺叶，

上、下叶均受累，但下叶多见，

多叶及双侧受累较罕见。本研究

中，未见中叶单独受累，上下叶

受累无明显差别，而右肺受累多

于左肺。且一般Ⅰ型CCAM预后较

好，Ⅱ型多伴畸形，其预后与畸

形程度有关，手术仍为干预CCAM

的主要手段。
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　　汪松
[12]

等表示，CCAM患儿临

床无典型征象，易与隔疝、肺隔

离症、支气管肺囊肿、肺结核、

气胸混淆。因此重视其鉴别诊

断。CCAM，尤其是单发大囊并感

染时，患儿囊腔内液体聚集，与

肺囊肿表现类似，鉴别困难。但

大囊型CCAM肺实质有支气管梗阻

征，囊肿周围常伴肺气肿。张增

俊
[13]

等发现，当支气管源性肺

囊肿腔内物体排除且气体聚集时

与CCAM单发大囊性不易鉴别。但

需注意，先天性肺囊性腺瘤样畸

形囊壁多不规则，内部可见息肉

样突起，囊周可见较多小囊样结

构。而肺囊肿不与支气管相通，

未合并囊壁感染时，常无气体聚

集。而当肺下叶CCAM并感染时囊

腔内充满脓液，与肺隔离症鉴别

困难。但可通过CT增强扫描确

诊，CCAM CT增强扫描可见源于

体循环异常血供，同时可由提动

脉供血。而单发大囊型CCAM常规

胸部X线诊断与气胸较难鉴别。

但CT扫描可清晰显示囊腔内线样

分隔，呈现囊壁不规则形态。此

外，肺脓肿或肺大泡，临床多有

明确感染史，病变可在抗炎干预

后好转，囊腔可完全吸收。而

CCAM并感染时，予以抗炎干预，

炎症可吸收，但囊腔大小无明显

变化。

　　综上，CT在CCAM诊断中有较

好的临床价值，不同病理分型

CCAM患儿CT影像学表现有其特殊

性。临床发现肺叶或肺段伴囊性

改变的肺感染患儿，抗感染干预

后炎症吸收，但囊腔无改变者，

应考虑CCAM可能，并进行CT检

查，对确诊者予以早期手术干

预，以改善患儿生活质量。
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图1-2 病例1，男，3岁，因咳嗽、发烧就诊，外院诊断为肺囊肿。CT可见左肺下叶见多个大小不均囊状低密度影及团块状软组织密度影，囊壁薄，
可见纤维分隔影，邻近胸膜肥厚。图3-5 病例2，女，9岁，因发烧、咳嗽就诊，CT可见右肺下叶见团块状软组织密度影，内见小囊状气体密度影，
增强后呈不均匀强化。图6-7 病例1，病理，证实为先天性囊性腺瘤样畸形。图8 病例2，病理，证实为先天性囊性腺瘤样畸形。
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