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肺肉样瘤病典型和非典型高分辨力ＣＴ征象
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图１　胸部平扫ＣＴ示肺门淋巴结增生及钙化灶。　图２　胸部ＣＴ（肺窗片）示肺肉样瘤病肉芽肿结节。　图３　胸部ＣＴ（肺

窗片）示位于上肺野及中肺野的肺肉样瘤病肉芽肿结节。　图４　肺肉样瘤病肺泡实变。ａ）胸片示双肺对称性、斑片状、边界

模糊的实变病灶；ｂ）胸部ＣＴ（肺窗片）示肺内多发性由细小肉样瘤病肉芽肿结节融合所致的实变灶。　图５　肺肉样瘤病ＣＴ

表现。　图６　ＣＴ示肺肉样瘤病“银河”征。

　　肺肉样瘤病为全身系统性发病疾患，病理上主要表现为炎

性肉芽肿，病因不明。临床表现、预后及病程呈多变性。在欧

洲，人群发病率约为十万分之一，该病好发于女性，多见于来自

斯堪的纳维亚、德国和爱尔兰的女性患者，但以祖籍为非洲的

美国女性发病率最高。发病年龄多为２０～４０岁。

约５０％患者无明显临床症状，２５％患者有咳嗽和呼吸困

难，２５％患者伴发隐匿性或明显的皮肤疾患。Ｌｏｅｆｇｒｅｎ＇ｓ综合

征（肺门淋巴瘤样肿）是肺肉样瘤病的急性改变，患者常常出现

发热、结节性红斑、肺门淋巴结增生、全身不适、关节痛等。

９０％的肺肉样瘤病患者会出现呼吸综合征及肺门淋巴结

增生肿大，这是最为常见的临床症状和体征。多数患者预后较

好，约６０％～７０％患者可以治愈，２０％～３０％的患者转为慢性

过程，１０％～１５％患者可发展为肺纤维化，若出现右心衰、肺衰

竭及咯血则病死率为５％。

肺肉样瘤病患者肺门及纵膈增生肿大淋巴结出现钙化时

则表明病程时间较长，其发生率为３年以上３％，１０年以上为

２０％。钙化灶形状可以呈不规则、点状或蛋壳状（图１）。

胸片显示肺门淋巴结增生肿大和肺间质增生。单侧肺门

淋巴结增生少见，其发生率约１％～３％。既往通常以Ｘ线片检

查结果为诊断依据。

胸部 ＨＲＣＴ（高分辨力ＣＴ）扫描对肺门淋巴结增生及细微

肺组织病理改变的检出敏感度明显高于Ｘ线片。５％～１０％的

肺肉样瘤病可能不会被Ｘ线片发现。ＨＲＣＴ可以分辨出是急

性还是慢性肺纤维性的病理改变，且基本上与肺活检的结果一

致。

早期影像学诊断分期对治疗和预后极为重要，以Ｘ线片及

ＨＲＣＴ检查结果为基础的肺肉样瘤病的影像学分期标准如下：

０期，检查结果阴性，无淋巴结及肺的改变；Ⅰ期，肺门及纵膈淋

巴结增生，肺内无改变；Ⅱ期，肺门及纵膈淋巴结增生，出现肺

损害征象；Ⅲ期，出现肺损害，无明显淋巴结增生；Ⅳ期，出现肺

纤维化损害。

临床上，约５０％患者为Ⅰ期，２５％～３０％患者为Ⅲ期。通

常，肺损害越严重，分期越高。

６０％～７０％患者具有典型的影像学征象，２０％～３０％患者

影像学征象不典型或呈多样化改变，因为难以与其它肺疾患相

区分，所以对该病的诊断有一定困难。其鉴别诊断的范围较广

泛，包括：①新生物形成性病变，如淋巴瘤和癌性淋巴管炎、肺

结核、霉菌病、特发性肺纤维化、过敏性肺炎、尘肺、矽肺、滑石

尘肺、石棉肺；②肺胶原性病变，如系统性红斑性狼疮、硬皮病、

风湿性关节炎、强直性脊椎炎。
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图７　２例经病理学证实的位于胸膜的肉样瘤病结节。ａ）胸部轴面ＣＴ肺窗片显示胸膜病灶，可见少量胸腔积液；ｂ）胸部轴

面肺窗片。　图８　２例病理学证实的肺肉样瘤病的肉芽肿结节。ａ）胸部轴面ＣＴ肺窗片示胸膜上边界清楚的肉芽肿结节；

ｂ）ＭＩＰ图像，Ｖ字型征象提示支气管内的病变位置（支气管黏膜“嵌入”征象）。　图９　４例病理学证实的肺肉样瘤病的肉芽

肿结节。ａ）胸部轴面ＣＴ肺窗片示卵圆形、边界清楚的肉芽肿结节；ｂ）ＣＴ示边界模糊的肉芽肿结节；ｃ）ＣＴ示边缘呈毛刺状

的肉芽肿结节伴周边多个细小播散结节；ｄ）轴面ＣＴ（纵膈窗片）示位于左肺的结节伴有胸腔积液。　图１０　肺肉样瘤病空

洞。ａ）胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示肺泡实变病灶中心液化溶解，灶周多发小结节扩散病灶；ｂ）胸部轴面ＣＴ纵隔窗图像。

图１１　肺肉样瘤嵌入性肉芽肿结节。胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示位于左肺的结节，边界清楚、淡薄，伴小支气管阻塞改变。

图１２　胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示上肺野地图状“毛玻璃”征。

微结节状及细网格状改变

肺内微结节状及细网格状改变的征象最为常见，发生率约

为７５％～９０％（图２），相对而言，细网格状改变较微结节状改变

更常见，周边淋巴结增生具有特异性。肺肉样瘤病肉芽肿与其

它结节的鉴别并不容易，通常，肺肉样瘤病的结节为实质性，大

小为１～５ｍｍ，结节还可以发生于支气管壁、肺叶间裂及胸膜。

微结节状及细网格状改变常呈双肺对称性发病，少数呈非对称

性，极少患者仅出现单侧肺的改变。病变发生部位以上肺野及

中肺野多见（图３、４）。上肺野的病灶需要与结核病变相鉴别，

而下肺野的病灶需要与特异性肺纤维病变相鉴别，肺实质矿物

质沉积较罕见。

肺泡实变

约１０％～２０％的患者会出现肺内斑片状的灶性融合及小

结节状实变病灶。其发病机理主要是肺肉样瘤病肉芽肿压迫

肺泡间隙及局部发生阻塞性炎性改变所致。

肺泡实变病灶可表现为双肺对称性、多灶性，形状不规则，

边界模糊，病灶大小为１～１０ｍｍ（图５），好发于中肺野。中心

病灶伴播撒到周边的小结节实变灶称之为所谓的“银河”征

（图６）。

肺肉样瘤病累及胸膜时可出现胸腔积液（图７）。不同密度

的小结节状实变病灶提示为多发性的肺肉样瘤病肉芽肿结节。

如果肺肉样瘤病的小肉芽肿结节密度及边缘表现不典型时，则

难以与淋巴瘤和支气管癌相鉴别（图８）。

对伴有或不伴有淋巴结增生改变的小结节实变病例，在鉴

别诊断上要考虑到嗜酸性粒细胞增多的局限性肺炎和隐匿性

肺炎。

小结节实变

有报道，肺肉样瘤病表现为小结节，这种小肉芽肿结节多

为肺泡实变所致。

约２．４％的患者出现结节病灶，典型结节病灶发生于双肺

实 质内，呈多灶性、边界清楚或模糊、大小为０．５～５．０ｍｍ
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图１５　胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示弥散的细小结节实变，融合病灶呈“毛玻璃”征改变。　图１６　２例经病理学证实的肺肉样瘤

病。ａ）胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示肺尖纤维性病灶；ｂ）ＣＴ示肺内纤维化改变伴肺大泡形成。　图１７　肺肉样瘤病，左侧肺尖

纤维空洞伴中央区霉菌球及右上肺多发小空洞。ａ）ＣＴ肺窗图像；ｂ）ＣＴ纵膈窗图像；ｃ）冠状面重组图像；ｄ）ＶＲ重组图像；

ｅ）６个月后ＣＴ复查图像；ｆ）６个月后ＣＴ复查提示空洞内出血。

图１３　胸部轴面ＣＴ（肺窗片）示

上肺野片状呈“毛玻璃”征改变

的病灶。　图１４　胸部轴面ＣＴ

（肺窗片）示左肺弥散性实变，由

多发细小肉芽肿结节融合所致。

（图９）。好发于中肺野，结节可以存在多年，不伴有淋巴结增生

的情况少见。

空洞

原发性非感染性坏死性空洞是肺肉样瘤病少见的征象。

其发生率小于１％（图１０、１１）。肺肉样瘤病空洞常发生于肺泡

实变灶内及大肉芽肿结节内。发病机理不清楚，多认为是缺血

性坏死所致，空洞可发生于肺肉样瘤病病程的任何一个阶段。

肺出血是可能危及肺肉样瘤病患者生命的严重并发症。在诊

断上还需与肺脓肿、霉菌病、少见的肉芽肿、结核和癌肿等相鉴

别。

“嵌入”征或“马赛克”征

该征象通常是由支气管内的肺肉样瘤病肉芽肿所致，且伴

有继发性阻塞性改变及肺内细颗粒状的扩散病灶。

“毛玻璃”征

“毛玻璃”征约发生于４０％的患者（图１２），其形状可呈小斑

片状或片状（图１３）。既往多认为“毛玻璃”征是肺泡实变所致，

目前则认为是肺间质内多发细小肉芽肿病灶融合所致（图１４、

１５）。“毛玻璃”征常常具有急性发病过程，临床上需利用类甾

醇药物治疗。

难以逆转的改变有肺纤维化、肺大泡形成、霉菌球、肺出血

等。Ⅳ期肺肉样瘤病为重度肺纤维化改变。

病程进一步发展可以导致肺大泡形成（图１６）。５％患者进

一步发展可出现霉菌感染，其改变多为霉菌球。霉菌球可以活

动，其上方可见气体存留，即所谓的“气镰征”。空洞并无特异

性，但影像学征象的分析极为重要，因为肺空洞可能是导致肺

出血的原因（图１７）。

肺肉样瘤病的诊断：人体最少有一个器官出现多发性非干

酪性上皮细胞样肉芽肿结节，并经病理证实。

肺肉样瘤病的临床治疗并不明确，通常需利用肾上腺皮质

激素和类甾醇抗风湿药物治疗。出现肺纤维化则应考虑进行

肺移植。

肺肉样瘤病的诊断并不容易，而并不少见的肺典型影像学

表现更增加了鉴别诊断的难度。对肺肉样瘤病临床症状体征

及不同影像学表现的熟悉和了解有助于准确的诊断。
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