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产前胎儿腹腔-羊膜腔分流术联合出生后综合
保守治疗先天性乳糜腹1例

冯 晴#，莫宇晓#，魏 聪，何秉燕，赵东赤

武汉大学中南医院妇儿医院儿科（武汉 430071）

【摘要】先天性乳糜腹（congenital chylous ascites，CCA）是一种临床罕见的新生儿淋

巴系统疾病，发病率约为1/20 000，因淋巴系统发育异常致乳糜液漏入腹腔，可导致胎儿及

新生儿严重营养不良、感染及呼吸窘迫等并发症。本文报道1例产前超声筛查发现的胎儿腹

水、经产前评估考虑CCA的患儿，于孕晚期行胎儿腹腔-羊膜腔分流术（peritoneal-amniotic 
shunt，PAS）进行宫内干预。出生后完善相关检查确诊CCA，予禁食、全肠外营养支持、腹

腔穿刺间断引流及奥曲肽持续静脉泵入等个体化保守治疗。治疗期间动态监测患儿腹水情

况、营养状况及肝肾功能，患儿腹水逐渐减少，胃肠功能逐步恢复，顺利过渡至正常喂养

后出院。出院后曾因腹水增多再次住院，尝试奥曲肽及生长抑素均出现药物相关性胆汁淤

积，停药后恢复。出院后规律随访，2、3、4 月龄腹部彩超提示少量积液，并逐渐减少，

6月龄复查提示积液完全消失，随访至9月龄，患儿体格发育良好，运动、神经及认知发育

均未见异常，亦未出现反复感染等免疫功能低下表现。本病例提示，以“孕晚期PAS联合

生后早期奥曲肽序贯治疗”为特征的CCA一体化管理模式，可有效控制病情、避免手术干

预并获得良好长期预后。目前国内外文献中此类报道较少，该模式为CCA的围产期管理提

供了可行的临床参考。
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【Abstract】Congenital chylous ascites (CCA) is a rare neonatal lymphatic disorder with 
an incidence of approximately 1/20,000 live births. It results from abnormal lymphatic development 
leading to chyle leakage into the peritoneal cavity, which may cause severe malnutrition, infection, 
and respiratory distress in fetuses and neonates. This article reports a case of fetal ascites detected 
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by prenatal ultrasound screening and suspected as CCA after prenatal evaluation; a fetal peritoneal-amniotic 
shunt (PAS) was performed in the late gestational period as an intrauterine intervention. After birth, the 
diagnosis of CCA was confirmed, and individualized conservative treatment was initiated, including fasting, 
total parenteral nutrition, intermittent abdominal paracentesis with drainage, and continuous intravenous 
infusion of octreotide. During treatment, the infant's ascites volume, nutritional status, and liver and kidney 
function were dynamically monitored. The ascites gradually decreased, gastrointestinal function gradually 
recovered, and the infant was successfully transitioned to normal feeding before discharge. After discharge, the 
patient was readmitted due to recurrent ascites. Both octreotide and somatostatin administration induced drug-
related cholestasis, which resolved after discontinuation. Regular follow-up with abdominal ultrasound at 2, 3, 
and 4 months of age showed small amounts of fluid that gradually decreased, with complete resolution by 6 
months. At 9 months of age, the infant demonstrated good physical growth, normal motor, neurological, and 
cognitive development, and no signs of recurrent infection or immunodeficiency. This case suggests that an 
integrated management model characterized by "late‐gestation fetal PAS combined with early postnatal 
octreotide sequential therapy" can effectively control CCA, avoid surgical intervention, and achieve favorable 
long-term outcomes. Such reports are rare in the current literature, and this model provides a feasible clinical 
reference for the perinatal management of massive CCA.

【Keywords】Congenital chylous ascites; Fetal peritoneal-amniotic shunt; conservative therapy; Total 
parenteral nutrition

乳糜性腹水是由腹腔淋巴管结构异常或功能

障碍导致淋巴液异常漏出、聚积于腹腔形成的临

床综合征，诊断核心为腹水甘油三酯 > 110 mg/dL，
富含淋巴细胞和乳糜微粒［1-2］。先天性乳糜腹

（congenital chylous ascites，CCA）多见于3个月以

下婴儿，发生率约1/20 000，占新生儿腹水的4%，

主要与胚胎期淋巴系统发育异常（淋巴管闭锁、

狭窄、发育不全或淋巴-静脉交通支异常）有关，

少数继发于胎儿期感染、肠旋转不良等因素［1, 3］。

CCA患儿多数在胎儿期即可出现腹腔积液，超声

筛查可在孕中晚期发现，为产前监测及干预提供

了条件［4-5］。由于乳糜液中富含蛋白质、淋巴细

胞及免疫球蛋白，长期流失可导致严重营养不

良、免疫功能低下，甚至因大量腹水压迫膈肌引

发呼吸窘迫，严重威胁患儿生命［6-8］。对于孕晚

期大量腹水伴胎儿呼吸窘迫或水肿者，可通过胎

儿腹腔-羊膜腔分流术（peritoneal-amniotic shunt，
PAS）置入引流管将腹水持续引流至羊膜腔，从

而减轻腹腔压力、改善肺发育及宫内状态。CCA
以首选为保守治疗，旨在缓解压迫症状、维持营

养与免疫平衡、减少淋巴液漏出，为淋巴管修复

争取时间。常用方案包括：腹腔穿刺引流减压；

全肠外营养 （total parenteral nutrition，TPN） 支

持，避免肠道脂肪吸收刺激淋巴分泌；中链甘油

三酯 （medium-chain triglycerides，MCT） 饮食，

因 MCT 可直接经门静脉吸收而不参与乳糜形

成［2, 9］；生长抑素类似物（如奥曲肽）可抑制胃

肠道分泌及淋巴液流动，进一步减少乳糜漏［9-10］。

对于经规范保守治疗 2 ~ 3 个月无效的难治性病

例，可考虑外科手术干预，如渗漏部位结扎、纤

维蛋白胶封堵或腹腔-静脉分流术［1］。目前，

CCA的临床管理多聚焦于单一阶段的产前或产后

治疗，从产前宫内分流到出生后奥曲肽序贯治疗

的一体化报道较少。

1　病例资料

患儿，女，胎龄35⁺¹周，剖宫产娩出，出生体

重3.63 kg。母亲25岁，第1胎第1产，父母双方非

近亲结婚。孕16周产前超声筛查首次发现胎儿腹腔

积液。孕 26 周彩超示腹水量 10.7 cm × 11.9 cm × 
6.6 cm，羊水最大深度（amniotic fluid depth，AFD）
9.7 cm，胎儿无水肿征象。行胎儿腹腔穿刺，腹水

分析提示乳糜性。母体弓形虫病、风疹、巨细胞病

毒及单纯疱疹病毒等TORCH血清学筛查均为阴性。

基因筛查未见明显异常。此后动态监测显示腹水逐

渐增多，孕28周腹水量12.8 cm × 11.6 cm × 10.4 cm，

AFD 9.5 cm。孕28周时于我院行胎儿PAS及羊水减

量术，术中抽取羊水1 000 mL。胎儿腹水乳糜试验
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阳性，腹水常规及生化检查提示为漏出液（比重

1.010、粘蛋白定性试验阴性、有核细胞数

1 028个/uL、浆膜腔液蛋白18.4 g/L、浆膜腔液白蛋

白15.1 g/L、浆膜腔液乳酸脱氢酶72 U/L）。术后次

日彩超示腹水明显减少（2.8 cm × 0.8 cm × 1.3 cm），
AFD 9.9 cm。但术后不久腹水再次积聚：孕29周

腹水量7.2 cm × 9.9 cm × 7.5 cm，AFD 9.7 cm；孕31

周腹水量12.1 cm × 10.4 cm × 9.0 cm，AFD 9.0 cm；

至孕34⁺⁶周腹水量增至12.0 cm × 13.4 cm × 10.5 cm
（图1）。因羊水过多致产妇不适加剧，于孕35⁺¹周行

急诊下段剖宫产。患儿出生后即出现明显呼吸窘迫，

查体示腹部膨隆、液波震颤阳性，需持续气道正压

通气支持，立即转入新生儿重症监护室（neonatal 
intensive care unit，NICU）进一步治疗。

出生后腹部X线平片及床旁超声检查均提示大

量腹腔积液（图2）。出生后第1天（TPN支持下）

行诊断性腹腔穿刺，腹水呈黄色、微浑浊，无凝

块，粘蛋白定性阴性；有核细胞计数1 103个/μL，
单个核细胞占 94.1%，多核细胞占 5.9%；总蛋白

25.0 g/L，白蛋白19.6 g/L，氯109.7 mmol/L，乳酸

脱氢酶 151 U/L （同期血清乳酸脱氢酶 590 U/L），

腺苷脱氨酶1.00 U/L；腹水甘油三酯 < 0.3 mmol/L
（同期血清甘油三酯 < 0.3 mmol/L），乳糜试验阴性，

腹水细菌培养为阴性。上述细胞学及生化特征符合

非感染性淋巴漏出液，支持乳糜性腹水来源。出生

后甘油三酯指标不高、乳糜试验阴性，考虑与TPN
支持下肠道无脂肪负荷、乳糜微粒生成受抑制有

关。综合产前腹水乳糜试验阳性的明确证据，临床

诊断考虑为CCA。

图1  胎儿腹腔-羊膜腔分流术前后超声三维测量腹水体积变化

Figure 1. Changes in three-dimensional ascites volume measured by ultrasound before and 
after fetal peritoneal-amniotic shunt

注：A. 胎儿腹水三维变化；B. 腹水估算体积变化。

图2  出生后当天胸腹X线片

Figure 2. Chest and abdominal radiograph 
on the first day of birth
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患儿出生后即出现明显呼吸窘迫（呻吟、吸

气性三凹征），转入NICU后给予气管插管并注入

肺表面活性物质，以改善肺顺应性，后接有创呼

吸机辅助通气，初设参数：PIP 18 cmH₂O，PEEP 
5 cmH₂O，FiO₂ 40%，根据患儿临床表现及血气

分析结果动态调整呼吸机参数。第17天后成功撤

机。出生后首次腹部触诊示腹部膨隆，腹围

46 cm，移动性浊音阳性；腹部超声提示大量腹

腔积液。考虑大量腹水导致膈肌上抬加重呼吸窘

迫，于出生后 6小时在超声引导下行腹腔穿刺置

管引流，引流出黄色液体。单次引流量控制在安

全范围，以在缓解呼吸困难及腹胀症状的同时，

避免因腹压骤降加重淋巴液外渗。留置引流管兼

具诊断取样和间断性腹水引流双重目的，平时夹

闭，仅在需要时临时开放引流并收集标本送检。

同时予腹带适度加压，以防止腹压骤降后血流动

力学波动，并进一步降低淋巴渗漏倾向。静脉补

充白蛋白以维持胶体渗透压，减轻腹水丢失蛋白

所致的水肿。腹水量逐渐减少，于生后第23天拔

除引流管。患儿出生后首日即予奥曲肽静脉泵入，

初始剂量为0.3 μg/（kg·h），以抑制淋巴液生成。

治疗至第 16天，腹围仍持续维持在 39 cm，未见

明显下降。考虑初始剂量不足，治疗效果欠佳，

将奥曲肽剂量调整为1.5 mg/（kg·h），加量后腹围

呈逐渐下降趋势，至第26天降至34 cm，接近同龄

儿正常范围。遂停用奥曲肽，总治疗疗程为26天。

在营养支持方面，生后1 ~ 6天暂禁食，仅予少量

温开水鼻饲以维持胃肠道基本功能，并给予全静

脉营养支持。第 7天开始试喂深度水解蛋白配方

奶，视患儿消化情况逐步增加喂养量，患儿耐受

良好。病情稳定后，逐步过渡至早产儿配方奶喂

养，以满足其较高的能量及营养需求。喂养过程

中持续监测腹水变化与喂养耐受情况，未见明显

不良反应。

考虑早产儿免疫功能低下、有创操作多及

CCA对免疫功能的影响，入院后经验性予哌拉西

林他唑巴坦 （75 mg/（kg·d），bid） 静脉滴注预

防感染，2 周后停药。停药后第 7 天出现反应欠

佳 ， 复 查 血 C 反 应 蛋 白 （C-reactive protein，
CRP） 升 高 至 35 mg/L， 半 乳 甘 露 聚 糖 抗 原

（galactomannan，GM）试验阳性，胸片提示右上

肺小片状阴影，考虑侵袭性真菌感染，予哌拉西

林他唑巴坦联合氟康唑治疗。治疗 10 天后复查

CRP 正常，GM 试验转阴，胸片炎症吸收，总疗

程14天。

患儿在 NICU 综合治疗 29 天后出院（图 3），

出院时体重 2.98 kg，腹围缩小至 35 cm。出院后

未继续使用奥曲肽，仅予腹带适度加压等保守治

疗。出院后一周因复查腹腔积液增多再次住院。

入院后腹部超声显示肝前、肝肾间隙、脾窝及盆

腔等多处液性暗区，最深处约2.6 cm；实验室检查

提示肝功能异常（天冬氨酸氨基转移酶38 U/L、直

图3  出生后腹围动态变化与关键治疗节点

Figure 3. Dynamic changes in abdominal circumference and key treatment milestones after birth
注：TPN， total parenteral nutrition，全静脉营养；D，day，日龄。
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接胆红素 13.1 μmol/L、γ-谷氨酰转肽酶 194 U/L、
总胆汁酸47.4 μmol/L等）、白细胞及血小板升高。

心电图未见异常。尝试静脉泵入奥曲肽，用药1天

后患儿大便颜色变白，考虑药物不良反应，停药

后大便颜色恢复正常。后续改用生长抑素微量泵

入，同样出现大便颜色变白，停药后恢复。其间

完善感染指标及 EB 病毒等检查，均未见其他明

确病因。鉴于患儿对生长抑素类似物不耐受，且

一般状况尚可、腹水趋于稳定，家属要求出院，

予办理出院。出院后定期随访。生后 2、3、4月

龄复查腹部彩超，腹水量逐渐减少。6月龄复查

腹水完全消失。定期随访至 9月龄，患儿体格发

育良好，运动、神经及认知发育均未见异常，亦

未出现反复感染等免疫功能低下表现。

2　讨论

CCA是一种罕见的新生儿淋巴系统疾病，其

本质为胚胎期淋巴管发育异常导致乳糜液持续漏

入腹腔。既往研究认为，淋巴管发育不全、闭

锁、狭窄或淋巴-静脉交通异常是其主要病理基

础［1, 11］。由于乳糜液富含蛋白质、脂肪、淋巴细

胞及免疫球蛋白，长期丢失不仅会导致低蛋白血

症、营养不良及免疫功能受损，还可因大量腹水

压迫膈肌而引起严重呼吸窘迫，甚至影响胎儿肺

发育［1, 7］。本例患儿于孕 16 周即发现腹腔积液，

提示病变形成时间较早，随后腹水持续进行性增

加，并伴明显羊水过多。尽管未出现胎儿水肿，

但巨大腹水已对围生期呼吸功能产生明显影响，

出生后即需气管插管及机械通气支持。

近年来，随着产前超声及胎儿医学的发展，

CCA已可在胎儿期被识别。对于腹水量巨大、合

并羊水过多或出现肺受压表现的胎儿，宫内干预

可作为改善围产结局的重要措施［4］。胎儿PAS能

够持续减轻腹压及膈肌受压状态，从而为胎肺发

育及围产期管理争取时间［4, 12］。本例患儿于孕 28
周接受PAS后腹水曾明显减少，提示该措施短期

内可有效缓解腹腔压力。然而，由于CCA本质上

属于持续性淋巴渗漏性疾病，单纯机械性引流难

以从根本上纠正淋巴管异常，因此术后腹水再次

逐渐积聚，与既往报道一致［4］。国内研究也表

明，产前发现腹水的CCA患儿大多通过保守治疗

可获得良好预后，产前干预仅适用于部分高危病

例［5］。本例成功延长孕周至 35⁺¹周，为出生后综

合救治创造了条件，提示PAS在巨大CCA中的意

义更多在于改善围产期状态，而非终止疾病进

展。Abuageelah等也强调产前诊断对多学科协作

的指导价值［13］。目前CCA尚缺乏统一治疗标准，

但多数研究认为保守治疗应作为首选方案，尤其

是在新生儿期［1, 14］。Rocha 等于 2021 年系统提出

了新生儿乳糜胸/乳糜腹的阶梯式治疗算法，主张

从最不具侵入性的方法开始（引流、MCT饮食、

TPN），根据反应逐步升级至奥曲肽/生长抑素，

最后考虑手术干预［14］。CCA具有一定自限性，部

分患儿随着淋巴系统逐渐成熟可获得自然恢复，

因此治疗核心在于减少乳糜生成、维持营养状态

及等待淋巴管自行修复。本例出生后采用腹腔穿

刺引流、禁食联合TPN、逐步恢复肠内营养及奥

曲肽持续泵入等综合保守治疗后，腹水逐渐减

少，并最终于6月龄完全消退，避免了外科干预。

对于伴明显呼吸窘迫的大量腹水患儿，腹腔

减压尤为关键。本例出生后即存在严重腹胀及膈

肌受压表现，因此早期行超声引导下腹腔置管引

流，采取“间断开放、平时夹闭”的策略，以避

免腹压骤降进一步增加淋巴液渗漏风险。既往研

究提出，CCA腹水引流应强调“缓慢、分次、适

量”，在改善呼吸循环状态的同时保留一定腹腔

压力，以促进淋巴漏口闭合［15-16］。

营养治疗方面，目前普遍认为低长链脂肪、

高中链甘油三酯饮食是CCA保守治疗的重要组成

部分［7, 17］。由于中链脂肪酸可直接经门静脉吸收

而不进入肠系膜淋巴系统，因此能够减少乳糜液

生成［7, 17-18］。国内一项纳入43例新生儿乳糜胸/乳
糜腹的研究显示，在无法获取专用MCT配方时，

深度水解配方奶或母乳喂养可作为替代方案，二

者长期疗效无显著差异［8］。对于腹水量大或MCT
治疗效果欠佳者，短期禁食联合TPN更有助于快

速减少淋巴液分泌［19-20］。本例于出生后早期实施

短期禁食及TPN支持，待腹水稳定后逐步恢复深

度水解配方奶及早产儿配方奶喂养，整个过程中

未出现明显喂养不耐受，提示循序渐进的肠内营

养恢复策略具有较好的可行性。

奥曲肽作为生长抑素类似物，近年来已广泛

用于乳糜性胸腹水治疗［21-23］。其机制主要包括减

少胃肠道血流、抑制脂肪吸收及减少淋巴液生成

等。Bellini等系统综述了奥曲肽在新生儿乳糜胸

中的疗效和安全性，结果显示奥曲肽总体有效率
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为 47%，先天性乳糜胸有效率为 53.3%，副作用

报告率为14.3%；最常见的静脉给药方案为起始剂

量 1 μg/（kg·h），逐渐递增至 10 μg/（kg·h）［24］。

Rocha等的阶梯式治疗算法中推荐奥曲肽起始剂量

为0.3 ~ 0.5 μg/（kg·h），逐级递增至10 μg/（kg·h），
部分文献报道可达20 μg/（kg·h）［14］。本例初始奥曲

肽剂量为0.3 μg/（kg·h），但腹围下降速度欠理想，

调整至1.5 μg/（kg·h）后腹水吸收明显加快，且

首次住院期间未观察到严重短期不良反应。这与

上述文献推荐的起始剂量范围基本一致，提示较

低至中等剂量持续泵入方案在部分晚期早产儿中

可能具有一定可行性，但仍需更大样本研究进一

步验证。

值得关注的是，本例在再次住院期间，无论

应用奥曲肽还是生长抑素均出现白陶土样便，并

伴转氨酶、直接胆红素及γ-谷氨酰转肽酶升高，

停药后症状迅速恢复，提示存在药物相关胆汁淤

积样反应。生长抑素类似物可通过抑制胆囊收

缩、减少胆汁分泌及降低Oddi括约肌活动而诱发

胆汁淤积及胆泥形成［25］。既往研究指出奥曲肽的

潜在副作用有肝功能异常、坏死性小肠结肠炎、

胆泥/肝毒性及甲状腺功能减退［14, 24, 26］。此外，由

于长期乳糜丢失可导致淋巴细胞及免疫球蛋白减

少，CCA患儿尤其是合并中心静脉置管者感染风

险增加［1, 7］。本例住院期间曾出现侵袭性真菌感

染表现，考虑与早产、长期静脉营养及免疫功能

下降有关。因此，临床上需加强感染监测并严格

执行导管相关感染预防措施，对于长期应用奥曲

肽的患儿，还需动态监测肝胆及甲状腺功能及粪

便颜色变化，必要时给予个体化免疫支持治疗。

对于经规范保守治疗后仍持续存在大量乳糜

漏的患儿，可进一步考虑外科干预［1, 27］。然而，

新生儿乳糜漏口往往较难准确定位，常规淋巴显

像敏感性有限。近年来已有研究尝试采用纳米碳

示踪及 SPECT/CT 等技术辅助定位淋巴漏点，以

提高手术成功率［28-29］。本例虽曾于出院后短期内

出现腹水反复，但总体呈逐渐缓解趋势，最终于

6月龄完全吸收，提示CCA在部分患儿中具有明

显自限性，也进一步支持了“充分保守治疗优

先”的策略。

本研究存在一定局限性，为单病例报道，结

论外推性有限；奥曲肽剂量调整缺乏血药浓度监

测；药物相关肝功能异常未行标准化再激发试验

验证；随访仅至 9月龄，缺乏远期预后数据。未

来需开展多中心研究，建立CCA产前-产后一体

化诊疗规范；探索纳米碳示踪等精准定位技术；

建立新生儿生长抑素类似物用药安全性监测体

系；评估依维莫司等新药在难治性CCA中的应用

价值。

综上，本例展示了以“孕晚期PAS联合出生

后早期奥曲肽序贯治疗”为特征的CCA一体化诊

疗模式。产前分流为围产期呼吸稳定和孕周延长

创造了条件，避免了极早产及其并发症；出生后

严格遵循阶梯式保守治疗，在相对较低剂量的奥

曲肽下即获得腹水完全消退，避免了手术干预。

同时，本例较完整地记录了奥曲肽相关胆汁淤积

及感染风险，为临床安全用药提供了参考。目前

国内外文献中专门报道CCA同时接受宫内分流与

生后早期奥曲肽治疗的病例极少，本模式为巨大

CCA 的围产期管理提供了一种可行的整合策略，

未来有待于进一步开展多中心观察研究予以

验证。
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