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间质性肺疾病的ＨＲＣＴ影像诊断（一）
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图１　肺部间质纤维网示意图。　图２　肺小叶解剖示意图。１小叶支气管，２终末细支气管，３肺泡管，４小叶肺动脉，５小叶

间隔肺静脉，６小叶肺静脉，７小叶间隔淋巴管。　图３　胸膜下肺标本 ＨＲＣＴ。１小叶间隔，２小叶核心，３小叶实质，４多个

肺小叶，５叶裂胸膜，６胸膜，７中央小支气管伴肺动脉。　图４　肺小叶示意图。１小叶间隔，２小叶核心（小叶支气管伴肺小

动脉），３小叶实质，４胸膜。

基础知识

间质性肺疾病（ｉｎｔｅｒｓｔｉｔｉａｌｌｕｎｇｄｅｓｅａｓｅ，ＩＬＤ）是指肺泡毛

细血管膜的任何一部分受损害而引起的一组异质性疾病群。

此处ＩＬＤ所指之间质并非指单纯间质本身，还要包括肺泡上皮

和血管内皮细胞等。据文献记载，本组疾病包括与脏器相关疾

病的间质肺损害已逾２００种
［１］。其分类目前尚无统一标准，大

致可分为２大类：①不明原因：如原发性间质肺纤维化、肺组织

细胞增生症Χ（又称朗格罕细胞组织细胞增生症）、肺泡微石症、

肺泡蛋白沉积症、肺淋巴管平滑肌瘤病、结节病以及结缔组织

病相关的间质性肺疾病等，约占６５％；②已知原因：如药物、放

射、化学、粉尘、循环障碍、过敏、恶性肿瘤以及细菌、真菌和病

毒感染的相关间质性肺疾病等，约占３５％。

肺间质一般指构成肺的支架结构，包括３种
［１］：①轴向间

质，含所有支气管、血管和淋巴管周围的间质鞘，自肺门伸向外

周肺，直到肺泡管、肺泡囊并延展至脏层胸膜下，其间充满疏松

的结缔组织；②周围间质，亦称胸膜下间质间隙，是从脏层胸膜

向内将肺小叶分隔开，组成肺小叶间隔，也属于疏松结缔组织；

③间隔间质（实质间质间隙），其间隔间质纤维穿过小叶实质，

即介入肺泡上皮与毛细血管内皮基膜间，系弹性胶原纤维（图

１）。值得注意的是，此处疾病所指的三个间质系统，都是肺小

叶水平的。由此可见，间隔间质纤维网支撑肺实质，间隔间质、

轴向与周围间质纤维网相连接就构成了肺部连续的纤维支架。

不论其致病因素是哪一种，ＩＬＤ患者皆具有类似的临床特

点，即起病多呈隐袭渐进，先有持续性干咳、乏力和体重减轻，

以后随疾病进展，出现活动性呼吸困难，低氧血症、紫绀和肺动

脉高压甚至肺心病等。本异质性疾病群之诊断，除少部分患者

能查出原因，作出诊断外，大部分患者病因不明确，因此，诊断

尚有一定难度，故多数人主张可根据病史、临床症状、体征、实

验室检查和典型肺部平片、高分辨力ＣＴ（ｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎｃｏｍ

ｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＨＲＣＴ）表现（线状影、网格状影、蜂窝状影与

小结节影等）以及肺功能等作出诊断，另一些患者需进行肺活

体组织检查，通过组织学作出诊断，少数患者可根据表浅淋巴

结、皮肤和其它脏器活检来确诊。

肺小叶 ＨＲＣＴ表现

⒈肺小叶（或次级小叶）解剖

肺小叶也称次级肺小叶，是肺组织的微小解剖结构单位，

是ＨＲＣＴ研究肺部的基本影像单元。肺小叶为多边形结构，每

边长１．０～２．５ｃｍ，小叶分界为小叶间隔，由少量结缔组织和走行

其间的肺静脉和淋巴管组成，厚约０．１ｍｍ，小叶中心为小叶细支

气管和伴随的小动脉及其分支，其间肺组织结构为小叶实质。

肺小叶切面呈锥形，尖端指向肺门，锥体基底靠近胸膜（图２）。

⒉肺小叶 ＨＲＣＴ表现

小叶间隔：是肺小叶的边缘，可视为肺小叶的“壳”，由少量

纤维组织构成，肺静脉和淋巴管走行其间，厚度 ０．１０～

０．１５ｍｍ。肺小叶间隔在正常 ＨＲＣＴ图上，多不能完整显示，能

显示者则表现为长１～２ｃｍ均匀细线，肺周边部、纵隔面较易显

示。小叶间隔的位置，常仰赖于走行其间的分支状的小静脉来

确立［１，２］。

小叶核心：即肺小叶的中心部分，包含小叶的细支气管和

伴随的肺小动脉以及包绕它们的纤维结缔组织鞘。正常肺小
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图５　弓形线。ａ）ＨＲＣＴ示胸膜下细弓形线；ｂ）ＨＲＣＴ示胸膜下弓形线（箭）；

ｃ）ＨＲＣＴ示胸膜下较粗弓形线（箭）。　图６　ＨＲＣＴ示小叶间隔增厚（箭）。

图７　小叶中央核心异常，小叶中央呈细网结状（箭），伴小叶间隔增厚。

图８　磨玻璃影。ａ）多亚段分布（箭）；ｂ）肺段分布；ｃ）沿肺叶、肺段弥漫分

布。

叶内支气管厚约＜０．１５ｍｍ，在 ＨＲＣＴ图上不能显示。但管径

＞０．３ｍｍ的肺小动脉均能显示。小叶中央动脉在 ＨＲＣＴ上表

现为圆点状或分叉状，位于小叶中心，多数位于距胸膜约１０ｍｍ

处。两个相邻的小叶动脉间距约１～２ｃｍ，它们之间的中点，即

为小叶间隔的位置。

小叶实质：指小叶间隔与小叶核心之间的肺组织结构。它

是由真正的功能性肺实质、肺泡和毛细血管及小叶内的细支气

管和肺动、静脉小分支组成。正常肺在吸气状态下肺容量中约

８０％是气体，１０％是液体，１０％是肺组织。在 ＨＲＣＴ上肺小叶

实质密度略高于空气，故观察肺小叶实质的密度是否均匀则更

有意义（图３、４）。

肺小叶基本病变的 ＨＲＣＴ表现

⒈弧形线（也称弓形线）

系细支气管纤维化、肺泡萎缩及小叶间隔增厚连接而形

成。ＨＲＣＴ图像示胸膜下０．５～１．０ｃｍ长约２～１０ｃｍ，且与胸

膜平行的弧状线条影（图５）。

⒉小叶间隔增厚线

系因小叶间隔的间质内积液、细胞浸润、淋巴淤积和纤维

化等导致的纤维性增生（厚）。在 ＨＲＣＴ图像上表现为垂直于

胸壁的细线状软组织影，厚约１ｍｍ，长约１～２ｃｍ，无分支，走

行僵直（图６）。

⒊小叶中央核心异常

系指小叶中央受累所致的间质增厚。在 ＨＲＣＴ图像上于

肺小叶中央区显示小网状影或不规则星芒状影（图７）。

⒋磨玻璃影

病变累及小叶间隔或肺泡隔构成的框架，其内充满粘蛋

白、液体和细胞等物质所致，在 ＨＲＣＴ图像上表现为肺野内分

布淡薄云絮状影，如磨玻璃样，可局限或弥漫分布（图８）。

⒌小结节影

系由肺泡隔增宽、纤维化、终末细支气管周围纤维化并与

血管间有结节状纤维组织增生所致。ＨＲＣＴ图像上可分微结

节（＜１～２ｍｍ）、小结节（＞２～３ｍｍ）、中结节（＞３～５ｍｍ）和

大结节（＞５～１０ｍｍ），边界可清楚或模糊，呈弥漫或局限性分

布（图９）。

⒍网状影和蜂窝状影

网状影是其所有邻近肺小叶间隔广泛受侵犯所引起，蜂窝

状影是指肺结构广泛损害和纤维化，小叶结构消失。在 ＨＲＣＴ

图像上前者表现为胸膜下、肺中央区呈局限或弥漫性分布的多

边形线状粗细网状影（图１０）；后者表现为肺野四周可见大小不

等、边界清楚的蜂窝状小囊腔影（图１１），以肺下野多见。

⒎小叶肺气肿

基本分３种类型：①小叶中央型肺气肿，病变涉及到呼吸

细支气管的肺泡扩张，周围部分不受累。在 ＨＲＣＴ上，表现为

小叶中央区呈低密度区，无壁、散在，直径多在２～１０ｍｍ，多见

于肺上区。②全小叶肺气肿，指病变涉及终末细支气管以下全

部气道。在 ＨＲＣＴ上，表现为全小叶破坏而形成的无边缘低密

度区，多见于肺下区。③小叶间隔旁型肺气肿，病变累及范围
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图９　小结节影。ａ）ＨＲＣＴ示肺内弥漫

小结节；ｂ）ＨＲＣＴ示肺内弥漫分布中结

节；ｃ）ＨＲＣＴ示肺内弥漫分布大结节。

图１０　网状影。ａ）ＨＲＣＴ示双下肺细

网状影（箭）；ｂ）ＨＲＣＴ示双下肺粗网状

影（箭）。　图１１　蜂窝影。ａ）小蜂窝影

（箭）；ｂ）中蜂窝影（箭）；ｃ）大蜂窝影

（箭）。

小，末端、胸膜下区，较局限。在 ＨＲＣＴ上，表现为胸膜下肺大

泡，直径＞１ｃｍ，边界多清楚（图１２）。

８．血管支气管束异常

指细小支气管、血管末梢周围纤维组织增生、水肿和渗出。

在 ＨＲＣＴ图像上表现为肺血管支气管增粗，边缘不规则，边界

稍模糊。于肺野内还可见穿越肺叶终止于胸膜僵直的粗细均

匀的条索状影，僵直（图１３）。

９．牵移性支气管扩张

由间质肺纤维化引起。ＨＲＣＴ图像示小支气管壁增厚、管

腔扭曲牵移，呈串珠状，出现袖口征和印戒征等。严重者呈柱

状、囊状或静脉曲张样扩张（图１４）。

⒑胸膜增厚

主要指局限性脏层胸膜增厚。在 ＨＲＣＴ图像上可见胸膜

增厚及胸膜下肺实变和纤维化（图１５）。

ＨＲＣＴ影像分析

间质性肺疾病种类甚多，影像表现则基本相似。现对其主

要特征进行分析。

⒈病变形态

①结节影，病灶呈针尖大如粟粒状（１～２ｍｍ）时则常为急

性血行播散型肺结核，肺转移瘤的特征；若病灶呈小结节（２～

３ｍｍ）、中结节（３～５ｍｍ）或大结节（５～１０ｍｍ）等不同大小形

态时，则常见于肺内结节病、尘肺、原发性肺含铁血黄素沉着症

和霉菌病等；②线状影，血管支气管束异常多为小血管和支气

管炎症、水肿、疤痕形成以及淋巴管回流受阻所致，常见于红斑

性狼疮、机化性肺炎、癌性淋巴管炎和尘肺等。小叶间隔增厚，

如呈平滑状，则多见于肺水肿、循环障碍，如呈串珠状、树芽状，

则常见于癌性淋巴管转移和肺结核肺间质浸润，如呈不规则

状，则多见于原发性肺间质纤维化；③弧形线（拱形线），常见于

尘肺、结缔组织性肺病和药源性肺疾病等。

⒉病变密度

肺野出现细小点状结节高密影，多见于结核、铍肺、铁肺、

尘肺、肺泡微石症和肺组织胞浆菌病；如肺内出现密度中等结

节灶，则多为肺内炎症、各类肉芽肿、含铁血黄素沉着和肺转移

瘤；若肺内出现含气透亮度增高影，如肺大泡、小叶肺气肿甚至

蜂窝肺以及囊柱状支气管扩张等，则常系病变晚期间质性肺纤

维化所致。

⒊病变分布

若病变分布于两侧自肺尖向隔面的肺内均匀小结节影时，

则多见急性血行播散型肺结核；如病变以上肺野分布较密集，

且大小不均一，则多为亚急性或慢性血行播散型肺结核；若两

下肺野病变分布较多时，则常提示尘肺、病毒性肺炎、细支气管

肺泡癌等；如肺内出现多发网状影，常见于类风湿性肺炎和原

发性间质肺纤维化；如系蜂窝囊状低密度影时，则提示朗格罕

细胞组织细胞增生症、肺淋巴管平滑肌瘤病，原发性间质肺纤

维化和弥漫性泛细支气管炎等。

⒋动态观察

当病变呈斑片状、云絮状且于短期内进展时，多提示急性
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图１２　小叶肺气肿。ａ）小叶中央型肺气肿；ｂ）全小叶型肺气肿；ｃ）小叶间

隔旁型肺气肿。　图１３　血管支气管束异常，ＣＴ示肺纹理增粗、变形、粗细

不均呈束条状，内见支气管扩张和支气管气相。ａ）右中下肺；ｂ）双上肺。

图１４　牵移性支气管扩张。ａ）柱囊状支气管扩张（箭）；ｂ）印戒征（箭）；ｃ）

袖口征（箭）。　图１５　胸膜增厚，ＣＴ示脏层胸膜增厚呈扁平丘状突起（长

箭），邻近见弓形线（短箭）。

肺部感染，如细菌、真菌和ＳＡＲＳ等；若病变呈磨玻璃状，在短

期吸收者则多可能为急性炎症和外源性过敏性肺泡炎等；如斑

片状影、结节影和条索状影逐渐吸收或恶化，则多见于结核和

朗格罕细胞组织细胞增生症等；如病变缓慢而持续恶化者，则

多见于结缔组织肺病和原发性间质肺纤维化；肺部病变长期稳

定不变时，则常示肺结节病以及其它各种慢性肉芽肿疾病。
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原发性骨恶性纤维组织细胞瘤的临床与影像学分析
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