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图１　胸部Ｘ线片示双中下肺纹理

呈网状改变，并见多发囊状透亮区。

图２　ＣＴ示双肺广泛性间质增厚，

肺内可见多个大小不等囊状气体潴

留影。ａ）冠状面重组图像；ｂ）双

上肺横轴面图像。

　　病例资料　患者，女，３７岁。因反复气促、间断呼

吸困难２年余入院。既往有多次发病史，无遗传、家

族、免疫及传染疾病史。查体无明显异常。入院后

ＥＣＧ示心肌缺血。生命体征正常。肺功能检查提示

阻塞性通气功能减退，小气道功能异常，弥散功能异常

（中度减低），气道功能及残气量正常。Ｘ线胸片示双

肺中下野肺纹理增多、紊乱，呈网格状分布，肺野透亮

度增高，有多个囊状透亮影（图１）。Ｘ线诊断：双肺间

质性病变，肺气肿。ＣＴ检查示双肺广泛性间质增厚，

其间夹杂多个大小不等囊状气体潴留影，分布无规律

（图２），全肺未见结节或肿块影。

经ＣＴ引导下行肺穿刺活检病理证实为肺淋巴管

平滑肌瘤病。

讨论　肺淋巴管平滑肌瘤病（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｌｙｍ

ｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ，ＰＬＡＭ）是一种罕见的弥漫性

间质性肺部疾病，至今病因不明，可能与雌激素增多有

关［１］。基本病理改变为支气管和细支气管壁、肺泡间

隔、肺血管、淋巴管及胸膜的平滑肌细胞不典型增生，

引起小气道通气受阻，淋巴管平滑肌增生和淋巴管扩张，从而

造成一系列继发性改变。本病几乎仅见于生育期妇女，临床表

现为反复发作的自发性气胸、进行性加重的呼吸困难、６０％患

者可出现乳糜胸水，３０％～４０％的患者有咯血或血丝痰等。患

者的肺功能改变多为阻塞性通气功能障碍及弥散功能障碍造

成的低氧血症，本例患者符合上述表现。

ＰＬＡＭ的胸部Ｘ线表现常为非特异性，可呈网状影、网结

节影、蜂窝影，以及胸腔积液与气胸等，部分患者胸片可无明显

异常［２］。常规ＣＴ及 ＨＲＣＴ表现为两肺广泛薄壁，弥漫分布的

囊状影，无区域分布差异。囊状影呈圆形或卵圆形；囊壁较薄，

一般不超过２ｍｍ；囊腔大小不等，范围为２～２０ｍｍ
［２，３］，据报

道囊腔大小与疾病程度相关，病情进展，囊腔可＞５０ｍｍ。囊状

影周边均有正常肺组织环绕，囊壁互相邻近，但极少融合［４］。

ＰＬＡＭ常出现肺间质的改变，表现为肺小叶间隔、支气管血管

束增粗。本病例胸部平片诊断为肺间质改变及双肺气肿，出现

误诊；ＣＴ检查见多发囊腔改变是其特征性表现，结合患者的年

龄和临床表现，诊断为ＰＬＡＭ，经肺活检病理及免疫组化证实。

ＰＬＡＭ需鉴别的疾病主要有小叶中心型肺气肿、终末期间

质纤维化（蜂窝肺）和支气管扩张等。小叶中心型肺气肿常为

无壁囊状影，在低密度区（肺小叶中央）可见肺血管影（小叶中

央动脉），且缺乏间质改变。终末期间质纤维化（蜂窝肺）的囊

性气腔分布多不规则，常位于外周胸膜下，且壁较厚，伴有不规

则小叶间隔增厚。支气管囊状扩张，常沿支气管树分布，印戒

征常见。
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