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肺淋巴管肌瘤病ＨＲＣＴ诊断价值
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【摘要】　目的：回顾性分析肺淋巴管肌瘤病的ＨＲＣＴ表现，讨论其诊断和鉴别诊断。方法：总结６例经病理证实的肺

淋巴管肌瘤病，４例行支气管镜肺活检，２例经胸腔镜活检确诊。所有病例均行胸部常规ＣＴ及 ＨＲＣＴ扫描。结果：常规

胸部ＣＴ扫描见两肺密度减低，偶见囊状影，相应水平 ＨＲＣＴ可清晰显示全肺囊状影，无分布差异。随病程进展，囊状影

数目增多，部分融合成肺大泡或气胸，也可见乳糜胸水。结论：ＨＲＣＴ对该病的早期诊断、鉴别诊断具有重要价值，同时也

是判断病变进展及预后的有效指标。
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ｍａｔｏｓｉｓ，ＰＬＡＭ）是一种罕见的原因不明的疾病，好发

于女性，尤以生育期妇女最常见。国内文献报道数量

不多，本文通过对６例经病理证实的ＰＩＡＭ 的ＣＴ及

ＨＲＣＴ表现进行分析，并复习相关文献，旨在讨论其

诊断及鉴别诊断。

材料与方法

搜集我院１９９８年３月～２００５年１月经支气管镜

透壁或胸腔镜肺活检病理证实，临床和ＣＴ资料完整

的ＰＬＡＭ６例患者，均系女性，年龄２８～５２岁，平均

年龄３６岁。其中４例行支气管镜肺活检，２例经胸腔

镜活检确诊。６例患者均行Ｘ线胸片、肺常规ＣＴ和

ＨＲＣＴ检查。临床表现有活动后胸闷气短３例，反复

发作气胸１例，乳糜胸水２例。６例肺功能检查均表

现为严重阻塞性通气功能障碍或以阻塞性为主的混合

性通气功能障碍。第１例于１９９８年３月～２００３年１２

月先后６次住院治疗，最后死于慢性呼吸功能衰竭，其

余５例仍在随访中。

胸部ＣＴ扫描均采用ＧＥ公司ＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ１６层

螺旋ＣＴ扫描机，常规ＣＴ扫描自胸廓入口到肺底，层

厚１０ｍｍ，层距１０ｍｍ，扫描时间０．７５ｓ；再行 ＨＲＣＴ

扫描，扫描参数为：层厚１ｍｍ，层距１０ｍｍ，扫描时间

１．０ｓ，电压１２０ｋＶ，２００ｍＡ；扫描范围同前，全部使用

骨重建算法。

结　果

６例患者均行Ｘ线胸片、肺常规ＣＴ和 ＨＲＣＴ检

查。Ｘ线胸片显示３例表现为双肺弥漫性小蜂窝状或

多发小囊状影；１例表现气胸，左肺被压缩约１／５；另外

２例表现肺纹理粗乱并右侧胸腔积液，经穿刺抽出液

体化验为真性乳糜液。无１例发现肺或纵隔淋巴结肿

大。

常规ＣＴ扫描显示３例均可见两肺广泛小透光

影，偶见囊状影（图１ａ、２ａ、３ａ），大部分透亮影未见明
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图２　ａ）ＣＴ常规扫描示双侧肋隔角处散在的囊状空气密度影；ｂ）ＨＲＣＴ扫描示两肺弥漫性的囊状空气密度影，囊壁清晰可

见，其大小不等，最大直径约２．２ｃｍ；ｃ）病理片示肺组织内见扩张的淋巴管、小支气管及小血管。　图３　ａ）ＣＴ常规扫描示

两肺弥散分布大小不等的囊状气体密度影；ｂ）ＨＲＣＴ扫描示囊状影较平扫图像增多，大小不等，清晰可见。

图１　ＣＴ常规扫描示两肺扩散分布的囊

状空气密度影，大小不等，囊腔之间可见

基本正常肺组织影。ａ）可见右侧少量胸

腔积液；ｂ）ＨＲＣＴ扫描左侧囊腔显示更

为清晰；ｃ）病理片示肺组织内见扩张的

淋巴管，小支气管及小血管，管壁及周围

平滑肌细胞弥漫性增生，局部的管腔变

窄，有的阻塞，其远端可见扩大的囊状

影，囊壁见类平滑肌覆盖。

确壁存在，分布均匀，囊状透亮影在上肺野与下肺野，

外围与中央无明确差别，肺底及肋膈角处也可受累

（图２ａ）。１例表现为两肺密度普遍减低，呈粗网格状，

易误诊为肺气肿改变（图３ａ）。１例表现气胸，另外１

例可见右侧少量胸腔积液（图１ａ）。

而相应水平 ＨＲＣＴ扫描病变显示清晰，４例示两

肺弥漫均匀分布的多个囊状低密度影，呈圆形或椭圆

形，直径２～２０ｍｍ，可见明确囊壁，壁厚约１～２ｍｍ

（图１ｂ、２ｂ、３ｂ）。另２例多发薄壁小囊腔数量较少，呈

两肺散在分布，囊腔之间可见正常肺组织影（图２ｂ），

所有囊腔均未见小叶核心组织。本组第１例患者初次

ＣＴ扫描时最大直径囊状影为１０ｍｍ，复查 ＨＲＣＴ时

最大直径达１９ｍｍ，而且囊状影明显增多，最后因呼吸

衰竭而死亡。６例患者均未见肺间质纤维化，结节及

实变影，肺门及纵隔未见肿大淋巴结。２例可见胸水

（图３），１例伴左侧气胸。６例均行病理活检，其病理

显示肺组织内可见淋巴管、小血管、小气道壁及其周围

进行性增生的类平滑细胞，呈错构瘤样病变，有的形成

结节，局部的管腔结构变窄，有的阻塞。其远端可见扩

大的肺泡融合呈囊状，囊壁可见类平滑肌细胞覆盖。

最后６例均证实为肺淋巴管肌瘤病（图１ｃ、２ｃ）。

讨　论

１．病理改变

ＰＬＡＭ在大体标本上呈两肺弥漫的大小不同的

囊腔，直径２～２０ｍｍ，囊腔之间肺组织相对正常。其

基本病理特征是淋巴管、小血管、小气道壁及其周围的

类平滑细胞进行性增生，呈错构瘤样病变，可形成结

节，引起局部管腔结构的狭窄与阻塞。细支气管壁及

其周围的类平滑肌细胞增生，使气道狭窄而致空气滞

留，使远端肺泡扩大融合呈囊状，囊壁由增生的类平滑

肌细胞覆盖。本组６例大体标本所见与 ＨＲＣＴ表现

相当一致，可见广泛小囊状影，壁薄，直径约２～

２０ｍｍ。６例病理报道均可见肺组织内有大量扩张的
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淋巴管，小支气管及小血管，管壁及周围可见平滑肌细

胞弥漫性异常增生，局部的管腔结构变窄，有的阻塞。

其远端可见扩大的肺泡融合呈囊状，囊壁可见类平滑

肌细胞覆盖，与ＰＬＡＭ的病理结果相符。另外当胸膜

下囊腔破裂时可导致气胸。当淋巴管或胸导管阻塞

时，可引起淋巴回流障碍，甚至淋巴管破裂而导致乳糜

胸、腹水。肺小静脉的狭窄阻塞导致远端管腔内淤血

扩张，甚至破裂出血，引起患者咯血。本组６例患者中

１例合并气胸，２例合并胸腔积液，３例有咯血病史。

２．临床表现

ＰＩＡＭ 仅见于年轻女性，特别是生育期妇女。以

进行呼吸困难为主要症状，常合并气胸、乳糜胸、咯血，

活动后症状加重。肺功能检查常有阻塞性通气功能障

碍和扩散功能障碍，当囊状影较大和数目较多时肺功

能的损害较重。本病预后较差，常于症状出现１０年内

死于呼吸衰竭。本组第１例患者就是发现ＰＬＡＭ６

年内６次住院治疗，最终因慢性呼吸衰竭而死亡。

３．影像学表现

６例患者均行胸片，常规ＣＴ及 ＨＲＣＴ扫描。胸

片呈现非特异性改变，难以提示诊断，常可见胸腔积液

与气胸。常规ＣＴ上显示两肺囊状阴影，但囊壁常显

示不清。本病的ＨＲＣＴ表现与病理所见一致，呈特异

性的两肺广泛薄壁的、分布均匀的囊状影。囊状阴影

大小不等，直径为２～２０ｍｍ，亦有直径为６０ｍｍ者，

囊状影多呈圆形或卵圆形，少数呈多边形或不规则形，

一般情况下囊腔的大小与疾病的程度有关。囊状影一

般呈薄囊壁，只是因为这一薄囊壁特点，常规ＣＴ由于

容积效应使大多数囊状影未能显示囊壁的存在，特别

是直径不足１０ｍｍ的囊状影，而仅呈小透亮区，与小

叶中央型肺气肿不易鉴别。ＨＲＣＴ由于其具有最小

的容积效应和极好的空间分辨力，故大多数常规ＣＴ

上仅显示为小透亮区的阴影，在ＨＲＣＴ上均能清晰显

示其囊壁，而且可发现常规ＣＴ未能发现的更小囊状

影，因此 ＨＲＣＴ比常规ＣＴ不仅在发现更小病灶，特

别是能清晰显示其囊性结构，对本病的早期诊断和鉴

别诊断更具有价值。

另外囊腔呈弥漫性分布，两侧对称，无上下肺区的

差别，也无中央与周围的分布差别。大多数囊状影之

间为正常肺密度影，小叶结构常因囊状影而变形，

ＨＲＣＴ显示血管影可位于囊状影边缘，但决不出现囊

状影中央，这与小叶中央型肺气肿明显不同。通过囊

状影的数量和大小，ＨＲＣＴ还可作为本病随访观察的

有效手段。本组第１病例患者，经过ＨＲＣＴ复查囊腔

增大，数量增多，证实病情在进展，最后因呼吸衰竭而

死亡。ＨＲＣＴ由于其较高的空间分辨力，在定性和定

位诊断方面明显优于常规ＣＴ和Ｘ线胸片，且其表现

呈特异性改变；两肺囊腔呈散在或弥漫均匀分布，包括

肺尖和肺底区同时受累；薄壁囊腔，直径数毫米至数厘

米大小，大多数小于１０ｍｍ，囊壁均匀厚度１～２ｍｍ；

囊腔之间可见正常肺组织影；小叶中央动脉位于囊腔

的边缘；无间质纤维化和结节影；其它亦可伴有气胸，

胸水，扩张胸导管等。上述特征均是与其它肺疾病相

鉴别的有力根据。

４．鉴别诊断

小叶中央型肺气肿：早期的小叶中央型肺气肿在

ＨＲＣＴ上可呈多发的小圆形低密度影，部分融合，无

明确囊壁，且分布不均匀，虽然较大肺大泡可有壁，但

多见于肺边缘，另外小叶中央型肺气肿由于低密度区

在肺小叶中央，因此低密度影中心可见肺血管影，即小

叶中央动脉，而ＰＩＡＭ的囊状影有明确薄壁且血管影

位于囊状影边缘；此外，发病年龄、性别有助于鉴别。

肺组织细胞增生症Ｘ：在大多数患者的 ＨＲＣＴ上

呈囊状影同时有多发结节影，容易鉴别，但如患者是生

育期女性且仅表现为囊状影时鉴别比较困难，但其囊

状影形态多变，常可呈分叶状或不规则形态，且在分布

上有明显的中上肺分布倾向，而肺底和肋膈角相对正

常或受累明显轻于中上肺野，另外无乳糜胸水，这些表

现均有助于肺组织细胞增生症Ｘ的诊断。

支气管扩张：亦可呈囊状影，沿支气管树分布，其

囊壁较厚，囊状影在肺周围少见，常可同时见到轨道状

或曲张状扩张的分支状管状影，当合并感染时可见液

平面，这些表现明显区别于ＰＬＡＭ。
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