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　　摘　要：　目的　探讨声门上成形术（ＳＧＰ）对需呼吸支持的新生儿重度喉软化症（ＬＭ）的治疗效果及导致
ＳＧＰ治疗失败的高危因素。方法　选取２０１６年１月—２０２０年１２月湖南省儿童医院新生儿科收治的需呼吸支持
的重度ＬＭ患儿２３例，根据治疗效果，分为手术成功组（ｎ＝１６例）和手术失败组（ｎ＝７例），随访手术成功组的远
期预后，寻找手术失败组的高危因素。结果　本组资料显示共实施２３次手术，手术成功率为６９．５７％（１６／２３）。术
前需有创机械通气者２２例（９５．６５％），需无创通气者１例（４．３５％）。在手术成功组中，呼吸困难在出生后１２个月
消失，喂养困难在出生后１８个月消失，所有患儿在出生后２４个月无反复呼吸道感染，喉鸣症状在出生后３６个月
消失。手术失败组中，母亲年龄（３１．７１±５．９９）岁，合并窒息者占７１．４０％，心脏病者占５７．１４％，遗传基因相关性
疾病占２８．５７％；与手术成功组相比，手术失败组的母亲年龄偏大，合并情况较多，差异具有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
结论　对新生儿重度ＬＭ，ＳＧＰ具有较高的成功率。手术失败多见于母亲年龄偏大、合并围产期窒息、先天性心脏
病、遗传基因相关性疾病等因素。
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　　先天性喉软化症（ｌａｒｙｎｇｏｍａｌａｃｉａ，ＬＭ）是新生
儿喉喘鸣最常见的原因，占先天性喉喘鸣的

７０％［１］，典型的临床表现是杓突、杓会厌襞、会厌软

化，部分或全部随吸气向声门内塌陷导致呼吸道变

窄产生喉鸣、呼吸困难、吞咽困难等［２］，随烦躁、哭

闹、进食和仰卧位而加重，通过清醒状态下纤维喉镜

确诊。重度 ＬＭ除吸气性喉喘鸣外，还可合并呼吸
困难、吸凹征、缺氧、呼吸暂停、反复发绀、喂养困难、

营养不良和肺心病等［３］，严重者出现危及生命的呼

吸事件，严重影响患儿生命早期生活质量和家长生

活质量［４５］，需要干预性治疗。声门上成形术（ｓｕ
ｐｒａｇｌｏｔｔｏｐｌａｓｔｙ，ＳＧＰ）是切除声门上塌陷组织的统
称，是治疗重度ＬＭ的主要治疗方案，目的是重建声
门上解剖结构，开放喉入口，缓解吸气性声门上软组

织塌陷和气道梗阻引起的呼吸困难，避免对重度

ＬＭ患者进行气管切开［６］。生命早期出现 ＬＭ，随后
需要进行ＳＧＰ，提示有更严重的疾病过程，新生儿重
度ＬＭ需要手术干预者均为不能撤离呼吸机者，是
新生儿期耳鼻咽喉科相关危重症，这类疾病治疗难

度大，预后不良，临床上缺乏诊疗共识或治疗指南。

因此，对于新生儿重度ＬＭ尤其是需要呼吸支持，不
能撤离呼吸机的患儿其诊疗更应该得到重视。目前

国内外总结分析需要呼吸支持的新生儿重度 ＬＭ的
临床特点、危险因素分析及手术预后的研究较少，本

文回顾性分析２０１６年１月—２０２０年１２月湖南省儿
童医院新生儿重症监护病房收治的需呼吸支持的重

度ＬＭ患儿的临床特点，了解 ＳＧＰ治疗新生儿重度
ＬＭ的临床疗效和远期预后，探讨手术治疗无效者
的高危因素，以期改善新生儿重度 ＬＭ患儿的临床
结局。

１　资料和方法

１．１　临床资料
收集２０１６年１月—２０２０年１２月湖南省儿童医

院新生儿重症监护病房收治的重度 ＬＭ患儿的临床
资料。根据纳排标准，研究期间符合纳入标准

２３例，共实施２３次手术。２３例中，早产儿３例，足

月儿２０例，男８例（３４．８％），女１５例（６５．２％），胎
龄波动在 ３５＋１～４０＋６周，出生体重波动在 １．７７～
４．０２ｋｇ，其中小于胎龄儿４例，适于胎龄儿１８例。
所有患儿随访至２０２２年５月。

纳入标准：①入院日龄≤２８ｄ的足月儿或纠正胎
龄≤４４周的早产儿；②手术年龄小于２月龄。ＬＭ患
儿依据临床表现的严重程度，出现以下情况时考虑行

ＳＧＰ［２，７］：①严重喉喘鸣、吸气性呼吸困难伴有吸凹
征、活动后紫绀；②严重喂养困难伴有生长发育迟滞；
③反复肺部感染、漏斗胸、肺心病、肺动脉高压等。

排除标准：①经电子喉镜或纤维支气管镜、颈部
ＣＴ及气道重建确诊为非 ＬＭ，包括伴有明显影响病
情的气道病变，如后鼻孔闭锁、舌根囊肿、喉部先天

性占位性病变、喉部急性炎症、喉裂、喉蹼、喉狭窄、

声门下狭窄、声门下血管瘤、声带麻痹、气管软化、气

管支气管软化等；②已行或需立即行气管切开术的
患儿；③失访、不配合随访或随访时间≤６个月。
１．２　诊断方法

根据临床表现和国际小儿耳鼻咽喉科组织 ＬＭ
共识［８］建议，将ＬＭ的临床严重程度分为３类：轻度
ＬＭ（吸气性喘鸣，没有其他症状或影像学检查发现
提示有次级气管病变的征象）；中度 ＬＭ（咳嗽、窒
息、反流和进食困难）；重度ＬＭ（呼吸暂停、发绀、生
长迟缓、肺动脉高压和肺心病）。

纤维喉镜下的临床分型［９］：Ⅰ型：杓状软骨、楔
状软骨及其黏膜向声门区脱垂；Ⅱ型：杓会厌襞缩
短，会厌卷曲呈管状或 Ω型会厌；Ⅲ型：会厌塌陷后
移，吸气期遮盖声门；Ⅳ型：上述３型中有任何２型
同时存在或 ３型俱存者。Ⅰ型 １例，Ⅱ型 １５例，
Ⅲ型 ２例，Ⅳ型５例。

手术效果评估［６，１０］：术后能顺利拔除气管导管，

术后１个月呼吸困难症状明显改善者为手术成功；
术后不能顺利拔除气管导管，术后１个月呼吸困难
无改善，为解决上气道阻塞需要再次行声门上成形

术或气管切开术，为手术失败。

预后评估［１１１４］：以喉鸣、呼吸困难、喂养困难、

反复呼吸道感染、体重增长不良５个主要临床症状
为观察指标，随访并分析术后５项症状改善和消失／
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恢复正常的例数和时间。以患儿手术日为起始日，

术后１、３、６、１２个月症状改善和消失／恢复正常的例
数和时间。

窒息分度：Ａｐｇａｒ评分≤７分者为有窒息，其中
４～７分为轻度窒息，≤３分为重度窒息。
１．３　资料收集

通过查阅病历和门诊、电话随访收集相关资料。

①患儿临床资料：性别、胎龄、出生体重、出生情况、
起病时间、临床表现（喉鸣、呼吸困难、发绀、吸凹征

及喂养情况）、合并症等；②检查结果：电子喉镜、纤
维支气管镜、心脏彩超、颈部 ＣＴ及气道重建等；
③治疗：气管插管机械通气时间、呼吸支持方式、术
后气管插管机械通气时间、住院时间、治疗后症状、

体征等；④随访：随访并分析术后主要症状改善和消
失／恢复正常的程度和时间。
１．４　治疗方案
１．４．１　手术治疗　按全身麻醉手术行术前准备，麻
醉插管前保留自主呼吸条件下，行纤维支气管镜检

查，再次评估声门上塌陷情况，并进一步检查是否有

声门下狭窄、气管支气管软化等情况，在排除无声门

下及气管伴发病后，行ＳＧＰ，在支撑喉镜显微镜下进
行手术。依据 ＬＭ的不同类型选择相应的术式。
Ⅰ：采用杓突成形术，切除杓状软骨前外侧表面多余
的组织，注意保护杓突间黏膜，至少保留正常黏膜间

距≥４ｍｍ；Ⅱ：采用杓会厌襞切开术，靠会厌侧缘切
开杓会厌襞，深度２～４ｍｍ，松解杓状软骨与会厌间
的张力，扩大喉入口；Ⅲ：采用会厌成形固定术，切除
会厌舌面下部２／３黏膜及对应的舌根黏膜，将会厌
固定于舌根，抬举会厌，或切除部分会厌游离缘黏膜

和软骨。

１．４．２　围手术期处理　术后返回新生儿重症监护
病房，常规予气管插管机械辅助通气７～１０ｄ，视患
者呼吸情况拔出气管导管撤离呼吸机，改为经鼻间

歇正压通气，持续正压通气，氧气等呼吸支持方

式［１５］；同时予质子泵抑制剂或 Ｈ２受体阻滞剂抑制
胃酸分泌，全身和局部应用激素减轻喉头水肿，合并

感染者给予抗生素等。

１．４．３　随访情况　术后 １周、１个月各复查喉镜
１次，如有声门下狭窄等并发症进行对症处理。所
有患者术后随访１２个月，随访以喉鸣、呼吸困难、喂
养困难、反复呼吸道感染、生长发育评估为临床观察

指标，并结合喉镜检查，评价临床治疗效果。

１．５　统计学方法
利用Ｅｘｃｅｌ２００３表录入数据，采用 ＳＰＳＳ２６．０

软件进行统计学分析。定量资料的正态性由 Ｋｏｌ
ｍｏｇｏｒｏｖＳｍｉｒｎｏｖ检验评估。定量数据用 珋ｘ±ｓ表示，
组间比较用ｔ检验（正态分布）或者秩和检验；定性
数据用［例（％）］表示，组间比较用 χ２或者 Ｆｉｓｈｅｒ
确切检验。Ｐ＜０．０５为差异具有统计学意义。

２　结果

２．１　一般资料
本组资料显示新生儿 ＬＭ 发病年龄范围

０～２２ｄ（包括早产儿），生后即起病者 １８例
（７８．３％），手术日龄１７～５９ｄ（包括早产儿），手术
日体重（３．２８±０．４７）ｋｇ。手术成功组 １６例
（６９．５７％），失败组７例（３０．４３％）；失败组中死亡
５例，气管切开１例。
２．２　临床特点

２３例患儿中，所有患儿均伴有喉喘鸣、呼吸困
难、发绀、气促、吸凹征及喂养困难；伴有漏斗胸者

９例（３９．１％）。术前需有创机械通气者 ２２例
（９５．６５％），需无创呼吸支持者１例（４．３５％）。患儿
带管时间、呼吸支持时间、住院时间、住院费用见表１。
手术成功组的术后带管时间、术后呼吸机支持时间、

术后住院时间、总住院时间均短于手术失败组，住院

费用明显少于手术失败组，具体数据见表１。

表１　新生儿重度ＬＭ患儿临床特点对比分析　（ｄ，珋ｘ±ｓ）

项目 全部（ｎ＝２３） 手术成功组（ｎ＝１６） 手术失败组（ｎ＝７） ｔ Ｐ
术前带管时间 １３．４３±８．７１ １２．７６±９．５４ １５．３３±６．０１ ０．５１ ０．５５０
术前呼吸机支持时间 １９．６５±１０．７９ １９．２４±１２．３５ ２２．５０±１０．３４ ０．１３ ０．５７０
术后带管时间 ８．５２±８．１５ ５．０６±１．８４ １６．４３±１１．４１ －３．９８ ０．００１
术后呼吸机支持时间 １０．０４±９．９８ ５．１３±１．７５ ２１．２９±１１．０８ －５．３８ ０．００１
术后住院时间 １８．３９±９．３２ １５．０６±３．９２ ２６．００±１３．５４ －３．０３ ０．００６
总住院时间 ３５．１７±１１．２８ ３１．９４±８．１７ ４２．５７±１４．４２ －２．２７ ０．０３０
住院费用（元） ８０９５４±２４１５９ ７２２２７±１５３７０ １００９０３±２９７０２ －３．０９ ０．００６

　　注：ＬＭ（先天性喉软化症）。下同。
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　　医学共病中，手术成功组合并先天性心脏病者
２例（１２．５０％），手术失败组合并先天性心脏病者
４例（５７．１４％），两组间差异具有统计学意义（Ｐ＝
０．００３），所有患儿均伴有卵圆孔未闭。合并遗传基
因相关性疾病２例（１例为１５ｑ２６缺失综合征；１例
受检者携带ＩＤＳ基因的一个半合子基因变异和 ＦＬ
ＮＢ基因的一个杂合的基因变异），均为手术失
败组。

ＬＭ的典型图片如图１所示，解剖分型中，本组资
料显示Ⅰ型 １例（４．３５％），Ⅱ型 １５例（６５．２２％），
Ⅲ型 ２例（８．７０％），Ⅳ型 ５例（２１．７４％），两组间的
分型差异无统计学意义。

所有患儿术后均未出现声门下狭窄等并发症。

在后续随访中，７例手术失败病例中死亡５例，其中
１例出院后１个月因合并重症肺炎、呼吸衰竭死亡，
４例因术后不能顺利撤机建议行二次ＳＧＰ或气管切
开术，家长拒绝手术签字放弃治疗后死亡。１例带
氧气管和胃管出院后于６月龄予气管切开，最后一
次随访４岁时仍有明显喉鸣音，体重、身高、智力发
育均落后于同龄儿。１例患儿带氧带胃管在家护

理，２岁停氧，４岁予手术矫正漏斗胸，反复有呼吸道
感染，体重、身高、智力发育均落后于同龄儿。

２．３　随访情况
１６例治疗成功的患儿中，喉镜检查与术前比较

恢复良好，见图２。喉鸣、呼吸困难、喂养困难、反复
呼吸道感染、生长发育不良等情况见表２。出生后
２４个月所有患儿无反复呼吸道感染，出生后３６个
月所有患儿喉鸣音均消失。随访至２０２２年５月仍
有３例患儿体重发育不良、生长发育落后。
２．４　影响手术失败的单因素分析

ＳＧＰ可显著改善新生儿重度ＬＭ患者的临床症
状，如图２所示，但仍有部分患者症状改善不明显。
以手术是否成功为应变量，将产前母孕期高危因素

（如妊娠期糖尿病、高血压、甲状腺功能异常等）、母

亲年龄、分娩方式、出生时胎龄、出生体重、羊水情况、

性别、有无窒息、发病日龄、手术日龄、喉软化分型、有

无合并先天性心脏病、有无合并遗传基因相关性疾病

等进行ＳＧＰ治疗失败的单因素分析，得出母亲年龄
偏大、有窒息、合并先天性心脏病、合并遗传基因相关

疾病等为ＳＧＰ治疗失败的影响因素，见表３。

图１　喉镜下ＬＭ典型改变　１ａ：Ⅰ型；１ｂ：Ⅱ型；１ｃ：Ⅲ型；１ｄ：Ⅳ型　　图２　喉镜下 ＳＧＰ前后 ＬＭ图片　２ａ、ｂ：ＳＧＰ术前；
２ｃ、ｄ：ＳＧＰ术后　注：ＳＧＰ（声门上成形术）。

表２　手术成功组的随访情况　［例（％）］

出生月龄 喉鸣 呼吸困难 喂养困难 反复呼吸道感染 体重增长不良

３月龄 １１（６８．７５） ３（１８．７５） ２（１２．５０） ５（３１．２５） ６（３７．５０）
６月龄 ８（５０．００） ２（１２．５０） １（６．２５） ５（３１．２５） ６（３７．５０）
１２月龄 ６（３７．５０） ０（０．００） ０（０．００） ２（１２．５０） ３（１８．７５）
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表３　影响新生儿重度喉软化症预后的单因素分析　［例（％），珋ｘ±ｓ］

项目 全部（ｎ＝２３） 手术成功组（ｎ＝１６） 手术失败组（ｎ＝７） ｔ（χ２） Ｐ
母亲年龄（岁） ２８．１３±５．５７ ２６．５６±４．７５ ３１．７１±５．９９ ０．６９ ０．０３８
胎龄（周） ３８．５７±１．６８ ３８．４７±１．８０ ３８．７９±１．５０ ０．８１ ０．９６０
出生体重（ｋｇ） ２．９５±０．５１ ２．８７±０．５４ ３．１３±０．４３ ０．０９ ０．１５０
剖宫产 １１（４７．８２） ８（５０．００） ３（４２．８６） （０．１０） ０．５６０
有窒息 ７（３０．４３） ２（１２．５０） ５（７１．４３） （７．９９） ０．００５
男性 ８（３４．７８） ５（３１．２５） ３（４２．８６） （０．８３） ０．６２０
合并有心脏病 ７（３０．４３） ２（１２．５０） ４（５７．１４） （０．８３） ０．００３
合并有遗传基因相关性疾病 ２（８．７０） ０（０．００） ２（２８．５７） （５．００） ０．０２０

３　讨论

本组资料显示，ＳＧＰ改善需呼吸机支持的新生
儿ＬＭ的成功率为６９．５７％，是ＬＭ治疗的一种有效
手段。手术成功患儿术后需呼吸支持时间、住院时

间明显缩短，住院费用明显减少。长期随访发现患

儿喉鸣音症状改善缓慢，呼吸困难和喂养困难改善

显著。手术失败患儿多见于母亲年龄偏大，合并围

产期窒息、先天性心脏病、遗传基因相关性疾病等

情况。

本组资料中行ＳＧＰ的ＬＭ患儿均有严重的喉鸣
音，伴危及生命的呼吸困难导致不能拔出气管导管，

不能撤离呼吸机及脱氧等，和相关文献报道的新生

儿重度ＬＭ需手术干预者均病情严重一致［１５１７］，不

同于儿童ＬＭ的手术指征如喉鸣明显，喂养困难，体
重增长欠佳等［１８１９］。新生儿ＬＭ的手术指征目前界
定模糊，手术方式尚未形成共识，手术对症状的改善

程度等各研究报道差异很大［１６，２０２２］。一项研究报道

显示，与２～１０个月的婴儿相比，手术月龄小于２个
月的单纯重度ＬＭ患者需再次手术的发生率显著增
加［２３］。而在另一项对比分析 ＳＧＰ在小于２月龄和
大于２月龄的重度 ＬＭ中的疗效研究时，两者没有
差异［２４］。本组资料显示 ＳＧＰ的手术成功率为
６９．６％，和相关文献报道的手术成功率 ６０％ ～
１００％一致［４，１６，２０，２５］，手术可显著改善呼吸症状［１０］。

手术成功者术后带管时间（５．０６±１．８４）ｄ，与相关
文献报道一致［２６２７］，其住院时间（３１．９４±８．１７）ｄ，
与相关文献报道的新生儿 ＬＭ住院时间３１．６２ｄ相
同，长于非新生儿ＬＭ患儿［２８］。提示ＳＧＰ是治疗新
生儿重度ＬＭ的一种有效方法，可改善临床症状，缩
短插管上机时间、住院时间，减少住院费用。

长期随访发现患儿呼吸困难和喂养困难有明显

改善，喉鸣症状改善缓慢。ＳＧＰ治疗可有效改善声
门上多余软组织及改善杓状会厌襞过短或紧绷，从

而改善呼吸困难和喂养困难。所有患儿在出生

１２个月后均无呼吸困难表现，这和相关文献报道的
ＳＧＰ可显著改善呼吸症状一致［２９］，但和相关研究报

道的重度ＬＭ患者在接受手术治疗后６个月症状几
乎消失［３０］，ＶａｎＤｅｒＨｅｉｊｄｅｎ等［１６］结果显示 ＳＧＰ治
疗后６周，患者所有症状都得到了完全改善，有一定
差异，可能原因是本组患者病情更重。虽然针对呼

吸困难和喂养困难的治疗如氧疗、呼吸机辅助呼吸、

营养管理可以直接改善患儿的呼吸功能和营养摄

入［３１］，从而减轻相关症状的严重程度，但喉鸣通常

是由于气道狭窄或阻塞引起的，主要与喉的软骨结

构成熟延迟有关，因而这种症状的改善可能需要更

长的时间来观察和治疗。

我们发现，在手术失败患儿中，母亲年龄偏大、

合并围产期窒息、先天性心脏病以及遗传基因相关

性疾病等因素较为常见。这些情况可能会增加手术

治疗的风险，影响患儿的治疗效果和预后。手术失

败患儿中母亲年龄偏大这一因素可能涉及到多个方

面。较高年龄的母亲怀孕时可能伴随有更多的慢性

疾病或健康问题，这可能导致胎儿在子宫内发育受

到不利影响。此外，高龄产妇的卵巢功能和子宫环

境等生理特征也可能对胎儿的发育产生影响，增加

先天缺陷和发育异常的风险。合并围产期窒息的患

儿可能在出生后已经受到一定程度的氧气限制和脑

部损伤，可继发神经肌肉调节障碍，这会增加手术治

疗的难度和风险。虽然 ＳＧＰ增加了声门上出口的
横截面积，但不能完全消除神经肌肉调节障碍继发

的狭窄。重度 ＬＭ患儿本身协调吸吮、吞咽和呼吸
的能力不足，可导致吞咽困难和误吸的风险增

加［３２］。先天性心脏病和遗传基因相关性疾病则可

能导致患儿整体身体状况不佳，免疫系统功能减弱，

容易出现并发症和手术后不良反应。有文献报道和

单纯的ＬＭ患儿相比，合并神经系统疾病和遗传基
因相关性疾病的婴儿和儿童进行 ＳＧＰ后需要进行
二次 ＳＧＰ、气管切开术和放置胃造瘘管的几率更

·７６·
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大［３３］，甚至有学者描述了遗传基因相关性疾病与需

要二次 ＳＧＰ和气管插管之间的直接相关性［２３，３４］。

因此，在临床实践中，对这些高危因素进行识别和评

估至关重要，以制定更有效的治疗方案，提高手术成

功率和患儿的生存质量。

本研究存在的相关局限性。首先，样本量偏少，

导致对危险因素和预后的分析受到一定限制；其次，

在本组病例中，家长拒绝了二次手术，导致大多数病

例放弃治疗后死亡，这对结局评估产生了重要影响。

因此，未来的研究可以考虑开展多中心、大样本量、

前瞻性研究，以进一步深入评估相关问题。

综上所述，对新生儿重度ＬＭ，ＳＧＰ成功率高，可
明显缩短呼吸支持时间、住院时间和费用。手术失

败多见于母亲年龄偏大、合并围产期窒息、先天性心

脏病及遗传基因相关性疾病等。
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