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肺淋巴管肌瘤病的ＨＲＣＴ诊断
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【摘要】　目的：探讨肺淋巴管肌瘤病的ＨＲＣＴ表现，提高对该病诊断水平。方法：回顾性分析９例经病理证实的肺淋

巴管肌瘤病患者的 ＨＲＣＴ资料。结果：所有病例均见双肺均匀弥漫分布的直径１～５５ｍｍ薄壁囊状影，囊壁厚度从无法

测量至２ｍｍ，囊腔间可见正常肺组织。２例伴小叶间隔增厚；１例伴磨玻璃影；２例伴气胸，其中１例为液气胸。结论：

ＨＲＣＴ对肺淋巴管肌瘤病的诊断和鉴别诊断具有重要价值。
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　　肺淋巴管肌瘤病（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍｙｏ

ｍａｔｏｓｉｓ，ＰＬＡＭ）是一种罕见的弥漫性肺间质疾病，临

床表现缺乏特异性，容易误诊为其他肺间质性病变和

慢性阻塞性肺病，常由放射科医师首先做出提示性诊

断［１］。本文通过对９例经过病理证实的 ＰＬＡＭ 的

ＨＲＣＴ表现进行回顾性分析，并复习相关文献，旨在

提高对该病的认识和诊断水平，减少误诊。

材料与方法

回顾性分析２００３年９月－２０１２年１月在山东省

立医院和威海市立医院经活检病理证实的９例肺淋巴

管肌瘤病患者的病例资料。其中女性８例，年龄２０～

５５岁，平均３１．６岁，其中１例３８岁患者７年前因右

肾血管平滑肌脂肪瘤行右肾切除；１例为男性，年龄５５

岁。９例中６例经胸腔镜肺活检确诊，３例经支气管镜

透壁活检证实。主要临床症状均表现为进行性呼吸困

难，２例伴反复自发性气胸，１例伴咯血，１例伴乳糜

胸。８例行肺功能检查，其中５例示阻塞性通气功能

障碍为主的混合性通气障碍，３例示阻塞性通气功能

障碍。

ＣＴ扫描４例采用ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ１６层螺旋ＣＴ

扫描仪，５例采用ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ６４层螺旋ＣＴ扫

描仪。先行胸部平扫，扫描范围自胸廓入口至肺底，扫

描层厚５ｍｍ，采用标准算法及骨算法重建图像。再行

ＨＲＣＴ重建，层厚１．２５ｍｍ（ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ）或１ｍｍ

（ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ），层间隔１ｍｍ，骨算法重建。

结　果

９例常规ＣＴ显示双肺多发低密度囊腔影，大部

分囊壁显示清晰，呈散在或弥漫性分布，上下肺野无差

异，中央及周围分布也无差异（图１ａ、１ｃ），右侧气胸２

例，其中１例为液气胸（图２）。ＨＲＣＴ显示：双肺弥漫

均匀分布薄壁囊腔影，囊腔直径１～５５ｍｍ，对于８例

女性患者，同一患者的囊腔大小相对均匀；而１例男性

ＰＬＡＭ的囊壁直径变化较大（图３）。绝大多数囊壁厚

度１～２ｍｍ，少部分较小囊状影囊壁无法明确显示（图

１ｂ、１ｄ、１ｅ）。所有囊腔内均未见小叶核心结构，囊间可

见正常肺组织。２例可见增厚的小叶间隔线影（图３、

４）；１例可见局限性磨玻璃影（图５）。

讨　论

ＰＬＡＭ多发生于育龄期妇女，平均发病年龄约３３

岁，可以散发或与结节性硬化 （ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓ

ｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）相关。在成年女性中散发ＰＬＡＭ的发

病率约为１／４００，０００，成年女性ＴＳＣ患者ＰＬＡＭ的发

病率约为３４％～３９％
［２３］。其发病和病程进展与患者

体内的雌激素水平密切相关。以往认为本病只发生于

女性，但近年来随着对本病的认识的加深和ＣＴ及胸
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厚图像在显示低密度区的数量及囊壁厚度上优于５ｍｍ层厚图像；ｅ）冠状面示低密度囊在上下肺及内外带分布无差异。

图１　肺淋巴管肌瘤病。ａ）横轴面５ｍｍ

层厚扫描示双上肺多发囊状影，囊壁显

示欠清；ｂ）与图ａ同一层面横轴面１ｍｍ

层厚示双上肺多发大小不等类圆形薄壁

囊状影，显示的低密度囊状影及囊壁比

５ｍｍ层厚图像多；ｃ）横轴面５ｍｍ层厚

扫描显示双下肺多发囊状影，囊壁显示

欠清；ｄ）与图ｃ同一层面横轴面１ｍｍ层

腔镜等检查方法的推广应用，偶有男性ＰＬＡＭ患者的

报道［４６］。本组病例中就有１例为男性，这也提示在男

性肺部弥漫性囊状影的鉴别诊断中应包括ＰＬＡＭ。

患者的主要临床表现为缓慢进行性的活动后呼吸困

难，其次为自发性气胸。气胸常常在某些患者为唯一

的首发症状。其他症状包括咯血、干咳、乳糜胸和乳糜

腹等。此外腹部常伴发囊性淋巴管瘤和肾血管平滑肌

脂肪瘤。肺功能检查常有阻塞性通气功能障碍或混合

性通气功能障碍。本病缺乏有效的治疗方法和明确的

影响预后的因素，因此有关患者的预后信息有不同的

报道。

组织学上ＰＬＡＭ 主要由薄壁的囊腔和不典型平

滑肌细胞（ＬＡＭ 细胞）组成，免疫组化 ＬＡＭ 细胞

ＨＭＢ４５阳性表达。ＬＡＭ 细胞在淋巴管、小血管、小

气管管壁及其周围进行性增生，形成多发结节，造成相

应管腔结构的狭窄与阻塞。细支气管局限狭窄而形成

空气潴留，使远端气腔扩张，融合呈囊状腔，胸膜下囊

腔破裂可导致气胸。当淋巴管或胸导管阻塞，可引起

淋巴回流障碍甚至形成乳糜胸、腹水。肺小静脉内平

滑肌细胞增殖，造成肺小静脉高压，远端管腔内瘀血、

扩张甚至破裂出血，出现咯血。

ＨＲＣＴ在ＰＬＡＭ的诊断方面具有重要价值。欧

洲呼吸学会在淋巴管肌瘤病诊断和指标指南中就将

ＨＲＣＴ作为诊断ＰＬＡＭ 的一项重要标准：①特征性

或符合性肺 ＨＲＣＴ，并且肺活检符合ＬＡＭ病例标准；

②特征性肺 ＨＲＣＴ和以下任何一项：肾血管平滑肌脂

肪瘤；乳糜胸或乳糜腹；淋巴管肌瘤或淋巴结ＬＡＭ 受

累；和确诊或拟诊的 ＴＳＣ
［７］。ＰＬＡＭ 的胸部 ＨＲＣＴ

表现与其病理学表现一致，具有一定特征性，主要表现

为：双肺多发薄壁囊状影，大小相对均匀，直径从数毫

米至数十毫米不等，囊壁厚度从几乎难以察觉至

２ｍｍ，呈均匀分布，囊壁间可见正常肺实质。本组９

例囊腔均呈双肺弥漫性均匀分布，其中８例女性患者

的囊腔大小相对均匀，与文献报道［１］一致；１例男性患

者的囊腔直径变化较大（图５），与以往文献报道
［４６］不

一致，活检前误诊为肺气肿并液气胸。回顾性分析误

诊原因为在鉴别诊断时过分强调ＰＬＡＭ 绝大多数发

生于女性患者和囊腔大小相对均匀，而忽略了绝大多

数囊腔可见囊壁。文献报道囊状影的数目和定量ＣＴ

评分与和肺功能的受损程度和临床表现具有相关性，

可以较准确地判断病情严重程度［８９］。尽管ＰＬＡＭ为

弥漫性肺间质病变，但“空气潴留征（ａｉｒｔｒａｐｐｉｎｇ）”却

很少见，仅见于双肺几乎完全为囊状影所取代的患者。

Ｓｏｂｏｎｙａ等
［１０］认为这主要是因为ＬＡＭ细胞破坏肺间

质胶原，造成肺泡失去支持结构所造成的。其他胸部

表现包括：因淋巴管受累，导致间质性水肿，出现小叶

间隔或小叶内间隔增厚，本组中２例可见小叶间隔线

光滑增厚。肺小静脉破裂引起少量出血，出现肺部局

限性高密度影，本组中１例出现局限性磨玻璃影。气

胸和胸腔积液是ＰＬＡＭ最常见的并发症，本病的胸腔

积液几乎全为乳糜性，并且单侧多于双侧［１１］，本组中２

例出现右侧气胸，其中１例伴乳糜胸。另外约有１２％

伴发 ＴＳＣ的ＰＬＡＭ 患者肺内可见散在分布的直径

２～１０ｍｍ非钙化结节影，镜下主要由增厚的纤维化

肺泡间隔和增生的Ⅱ型肺泡上皮细胞组成，免疫组化

ＨＭＢ４５（－），提示与ＬＡＭ细胞组织起源不同
［１２］。

ＰＬＡＭ主要应与以下病变相鉴别。①小叶中心

型肺气肿：表现为小圆形低密度区，分布不均匀，好发
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瘤细胞不规则增生（×２００，ＨＥ）。　图３　肺淋巴管肌瘤病。肺内多发大小不等薄壁囊状影，左下肺可见增厚的小叶间隔线

（箭）。　图４　肺淋巴管肌瘤病。肺内薄壁囊状影，左下肺可见增厚的小叶间隔线（箭）。　图５　肺淋巴管肌瘤病。双肺多发

薄壁囊状影，右上肺小片状磨玻璃影（箭）。

图２　肺淋巴管肌瘤病。ａ）

肺窗示双肺多发薄壁囊状

影，右侧胸腔内可见少量游

离气体影（箭）；ｂ）肺窗示

双肺囊腔直径变化较大；

ｃ）纵隔窗示右侧胸腔积

液；ｄ）镜下肺细支气管、肺

泡间隔、肺小血管平滑肌样

于双上肺野，无明确囊壁，低密度区内可见小叶中心动

脉影；而ＰＬＡＭ囊状影有明确均匀薄壁，分布均匀，血

管影位于囊状影边缘。②肺组织细胞增生症：ＨＲＣＴ

表现为多发囊状影，以中上肺分布为主，双下肺病变相

对轻，中叶及舌叶的尖部和肋膈角区通常不受累，囊腔

大小不一，部分为怪异形，囊壁厚薄不均，伴有小的不

规则肺内结节。分布区域、囊腔形态有助于鉴别。③

淋巴细胞间质性肺炎：临床上常合并有干燥综合征或

重叠综合征等自体免疫疾病，胸部ＣＴ除表现为多发

薄壁囊状影外，还可见多发磨玻璃影、边界不清的小叶

中心型结节影和支气管血管束增粗，特别是小叶中心

型结节有助于其与 ＰＬＡＭ 相鉴别。④ＢｉｒｔＨｏｇｇ

Ｄｕｂé综合征：本病为常染色体显性遗传病，表现为面

部、颈部、背部、胸部的皮肤多发性纤维毛囊瘤、毛盘

瘤、软垂疣，常伴发肾癌和自发性气胸。肺野主要表现

为多发薄壁囊状影，但倾向于下肺野分布，囊腔较大，

不同囊状影的大小和形状变化较大，大的囊状影常为

多房分隔［１３］。结合临床表现，不难与ＰＬＡＭ鉴别。
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