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【摘要】　目的：探讨肺硬化性血管瘤（ＰＳＨ）的ＣＴ表现，旨在提高对该病的认识及诊断水平。方法：回顾性分析经手

术病理证实的１０例ＰＳＨ患者，其中男１例，女９例，年龄４７～６８岁，平均５７．６岁。１０例均行胸部ＣＴ检查，其中１例仅

行ＣＴ平扫，９例行ＣＴ平扫及增强扫描。结果：病灶部位：右肺３例，其中上叶１例，中叶２例；左肺７例，其中上叶４例，

下叶３例。病灶形态：１０例均为圆形、类圆形肺内肿块或结节，境界清晰，分叶不明显（４例有浅分叶）、无毛刺、胸膜牵拉

凹陷、卫星病灶及血管集束征等征象。病灶大小：均为单发，最大径１．７～５．１ｃｍ，其中＜３ｃｍ者６例。病灶密度：ＣＴ平扫

４例密度较均匀，６例见斑片状稍低密度区，４例见点状或粗大点片状钙化；ＣＴ增强均匀强化３例，不均匀强化６例，９例

中７例呈延迟强化。特征性的征象：空气新月征１例、贴边血管征１０例、尾征３例、晕征７例。结论：空气新月征、贴边血

管征、尾征、晕征等ＣＴ征象具有一定的特征性，有助于ＰＳＨ的术前诊断。
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　　肺硬化性血管瘤（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｃｌｅｒｏｓｉｎｇｈｅｍａｎｇｉ

ｏｍａ，ＰＳＨ）是由Ｌｉｅｂｏｎ和 Ｈｕｂｂｅｌｌ自１９５６年首先提

出的少见的肺部良性肿瘤，术前误诊率高。本文回顾

性分析经手术病理证实的１０例ＰＳＨ的ＣＴ表现及其

病理学基础，以提高对该病的认识及诊断水平。

材料与方法

搜集我院２０１１年９月－２０１３年５月经手术病理

证实的ＰＳＨ１０例，其中男１例，女９例，年龄４７～６８

岁，平均５７．６岁。临床表现为胸闷１例、咳嗽２例，痰

中带血３例、体检发现４例，病程１０天～２个月。术

前除２例诊断为ＰＳＨ外，其余８例误诊为周围型肺癌

３例、胸膜孤立性纤维瘤１例、中央型肺癌１例，另有３

例性质不明，诊断为良性病变。

１０例患者中１例行ＣＴ平扫、５例ＣＴ增强（附外

院平扫）、４例ＣＴ平扫和增强。９例采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏ

ｍａｔｏｎＳｅｎｓａｔｉｏｎ１２８层螺旋ＣＴ机，１例使用Ｓｉｅｍｅｎｓ

Ｓｏｍａｔｏｎｓｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ机。扫描范围由肺

尖到肺底。层厚及层间距均为０．５ｍｍ，螺距０．５ｍｍ；

所有病灶均行薄层多平面重组。增强扫描用碘普罗胺

对比剂（３００ｍｇＩ／ｍｌ，４．０ｍｌ／ｓ，总量８０ｍｌ），使用双筒

高压注射器经肘前静脉注射，对比剂注射前、后分别

给予４０ｍｌ生理盐水（两者流率相同）；程序自动监测，

待胸主动脉ＣＴ值达阈值（１００ＨＵ）后嘱患者屏气自

动触发行动脉期扫描，２０～３０ｓ后行静脉期扫描，５０～

６０ｓ后行延时扫描。
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图１　女，６８岁，ＰＳＨ。ＣＴ增强三期扫描示左肺上叶段一团块影（箭），病灶呈明

显渐进性延迟强化。ａ）动脉期；ｂ）静脉期；ｃ）延迟期。　图２　女，５０岁，ＰＳＨ。

ＣＴ容积再现（ＶＲ）示左肺动脉分支贴于病灶表面走行（贴面血管征，箭）。

图３　女，６３岁，ＰＳＨ。ＣＴ肺窗示病灶周围新月形透亮影（空气半月征，箭）。　

图４　女，５９岁，ＰＳＨ。ＣＴ增强扫描动脉期示病灶周围肺动脉增粗（动脉为主征，

箭）。　图５　女，４７岁，ＰＳＨ。ＣＴ肺窗示病灶周围磨玻璃影（晕征，箭）。

图６　女，５７岁，ＰＳＨ。ＣＴ增强扫描动脉期示病灶周围一尖端指向肺门的尾状结

构（尾征，箭）。　图７　镜下观示肿瘤组织位于肺间质内，弥漫或乳头状分布，细

胞大小较一致，部分区域肺泡腔扩张，呈裂隙样，小囊状结构，内含红染水肿液，局

灶伴陈旧性出血，周围纤维组织增生，玻璃样变性（×１００，ＨＥ）。

　　由２名高年资的放射科医师对所有病例的ＣＴ表

现进行判读，诊断，影像判读的内容包括病灶的部位、

大小、形态、内部密度、边缘及与周围结构的关系，强化

特点及强化峰值。当两者意见不一致时，经协商讨论

统一意见。

结　果

１．病变部位和大小

中央型病灶（发生于肺门旁、段支气管周边）４例，

周围型病灶（分布于段支气管以远）６例。位于右肺３

例（上叶１例，中叶２例），左肺７例（上叶４例，下叶３

例）。所有病灶均为单发。病变大小不等，最大径

１．７～５．１ｃｍ，＜３ｃｍ者６例。

２．病变形态、边界和周围结构

１０例均为圆形、类圆形肺内肿块或结节，境界清

晰，分叶不明显（４例有浅分叶），无毛刺、胸膜牵拉凹

陷、卫星病灶及血管集束征等征象，４例病灶周围局部

肺组织透亮度增高。

３．病变内部密度及强化方式

ＣＴ平扫示４例病灶密度均匀，以软组织密度为

主，ＣＴ值２０～３３ＨＵ，６例平扫见斑片状囊性稍低密

度区，增强后更明显。４例病灶内见钙化灶，其中２例

为周边斑点状钙化，１例周边见多发结节状及小点状

钙化，１例周边及中心均见粗大点片、斑点状钙化。增

强扫描３例呈均匀强化，６例强化不均匀；７例呈延迟

强化（图１），２例延迟强化不明显；病灶强化峰值达

４０～１０５ＨＵ，实性区强化明显，净强化值为５１～

８５ＨＵ。

４．特征征象

“贴面血管征”１０例（１０／１０）（图２），“空气新月征”

１例（１／１０）（图３），“动脉为主征”４例（４／１０）（图４），

“晕征”７例（７／１０）（图５），“尾征”３例（３／１０）（图６）。

５．其他征象

３例合并纵隔肺门稍大淋巴结，最大者≤１．５ｃｍ，
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１例合并阻塞性肺炎。

６．病理学表现

肉眼观：肿瘤为圆形或椭圆形，直径２～５ｃｍ，生

长局限，表面光滑，质中。镜下（图７）示ＰＳＨ 境界清

楚，组织学上含三种及以上混合构型。细胞成分主要

为多角细胞和表面立方细胞。所有病例均含有不同程

度局灶性出血及含铁血黄素沉着。１０例上皮膜抗原

（ＥＭＡ）和波形蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）均阳性表达，其中８例

甲状腺转录因子（ＴＴＦ１）、细胞角蛋白（ＣＫ）阳性表

达。

讨　论

ＰＳＨ是肺内少见的良性肿瘤，其组织来源争议了

数十年。随着免疫组化及分子水平研究的不断深入，

提示其起源于原始呼吸道上皮细胞［１２］。组织学上，它

包含表面立方细胞和多角细胞两种类型的细胞，并由

此形成经典的镜下四个区：乳头状区、硬化区、实体区

和血管瘤样区［３４］。表面立方细胞类似于肺泡Ⅱ型上

皮细胞；多角细胞广泛分布于表面细胞之间，而在正常

肺组织当中，不存在类似细胞。此外，Ｌｉｎ等
［５］于２０１２

年报道１例ＰＳＨ镜下实体区主要为梭形细胞构成而

不是多角细胞，但其免疫组化特点提示其可能为多角

细胞的变异型。病理上，根据此两种细胞以及四个区

域混合存在，基本明确ＰＳＨ的诊断。

尽管大多数学者认为ＰＳＨ是一种良性肿瘤，但也

存在淋巴结转移、胸膜侵犯、呼吸道播散转移、个别患

者复发的相关报道，因此，一些学者更倾向于将其归为

低度恶性［６１０］。但本组３例合并纵隔肺门淋巴结稍大

病理提示均为反应性增生。

ＰＳＨ主要发生于中年女性，本组１０例ＰＳＨ 中，

女性９例，亦显示女性多发，研究表明，女性多发的原

因主要是因为瘤体内类固醇激素受体，尤其是黄体激

素受体的表达。多数患者临床无症状，因体检发现，少

数患者表现为咳嗽、咳痰、痰中带血及胸闷等症状。病

灶多单发，多发少见。

ＰＳＨ的ＣＴ平扫典型表现为发生于任何肺叶中

央或外周的、单发的、类圆形的实性结节或肿块。本组

病例均为圆形或椭圆形，４例为中央型，６例为周围型；

少数有浅分叶征（４／１０），无毛刺征、胸膜凹陷、卫星病

灶及血管集束征等改变。病灶密度较均匀，呈软组织

密度，ＣＴ密度的差异取决于瘤体内不同组织成分所

占比例。史讯等［１１］将病灶ＣＴ密度差异与病理对照

研究发现：高密度区为瘤体内血凝块充填的海绵状血

管瘤区，等密度区为瘤体内的实体部分，低密度区为瘤

体内充满黄色液体的囊性区。本组１０个病灶平扫密

度相对较均匀，故笔者认为就同一病灶而言，其ＣＴ平

扫密度的差异与其内部构型关系不大，而可能与病灶

大小、部分容积效应、扫描机型的分辨率有关。钙化出

现率不同学者不甚统一，本组１０例中４例见钙化灶。

ＰＳＨ的ＣＴ增强特点因其组织构型复杂而稍有

不同。文献报道强化迅速而明显的病灶以血管瘤样和

乳头样构型为主；强化持续而缓慢的病灶以实体性和

硬化性构型为主［１２１３］。本组中２例延迟强化不明显，

其最大径均＜３ｃｍ，病理下均以乳头样结构和血管瘤

样为主，与报道相符。史景云等［１４］通过研究ＰＳＨ 的

ＣＴ动态强化特点与微血管密度关系认为较小病灶以

血管瘤区和乳头区为主，血管密度高，故而强化显著。

随着病灶的增大，实性区和硬化区比例增多且分布不

均，该区域内血管密度相对减少，故强化程度较低，甚

至不强化，使整个病灶呈不均匀强化。本组９例增强

扫描患者中：３例强化均匀，其中１例最大径＜３ｃｍ；６

例强化不均匀，其中５例最大径＜３ｃｍ，与史景云

等［１４］报道不甚相符，可能与本组病例数较少有关，有

待进一步探讨。

贴面血管征是指病灶表面多个结节状或弧形强化

血管断面影，有学者推测，其病理学基础为肿瘤推挤、

压迫周围的血管结构产生聚拢、包绕等现象而产生的。

尾征是指从病灶周围发出偏向肺门的尾状结构，其形

成可能与ＰＳＨ对邻近血管有生长趋向性有关。晕征

是指围绕病灶周围的斑片状磨玻璃密度影，有学者研

究认为这种磨玻璃样改变源于病灶局部的出血，但此

观点有待进一步研究证实。空气新月征是指病灶周围

新月状或半月形无肺纹理透亮区域，该征象病理基础

尚不明确，但目前多认为是病灶压迫周围支气管分支

所致。动脉为主征是指病灶周围近肺门端的肺动脉管

径增粗，且与病灶分界欠清，有研究推测可能与该类富

血供肿瘤在生长过程中需要更多的肺动脉供血有关。

ＰＳＨ尚需与以下病变鉴别：①肺癌：患者多有咯

血史，病灶多呈分叶状和／或有毛刺、胸膜牵拉等恶性

病变的征象，常有淋巴结转移或（和）血行转移征象；②

炎性肌纤维母细胞瘤：多有慢性感染病史，病灶有平直

征、桃尖征，多为不规则形；③错构瘤：典型者有爆米花

样钙化，含脂肪密度成分，强化幅度较低；④结核球：有

典型的好发部位，病灶周围多有卫星病灶，一般不强化

或包膜弧形强化；⑤肺曲霉菌病：亦有空气新月征，但

霉菌球多为空洞或空腔的最低点，随体位改变而移动，

球体本身无强化；⑥肺类癌：平扫密度较低，临床多有

类癌综合征表现；⑦肺转移瘤：多有原发肿瘤病史，常

位于胸膜下，病灶多发。

综上所述，ＰＳＨ 是一种相对少见的良性肿瘤，好

发于中年女性，临床多无症状；影像上多表现为圆形或

类圆形、边界清楚的、孤立性肿块或结节影；增强呈明

８６１ 放射学实践２０１４年２月第２９卷第２期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｆｅｂ２０１４，Ｖｏｌ２９，Ｎｏ．２



显均匀或不均匀强化，多有延迟强化特点；贴面血管

征、空气新月征、尾征、晕征及动脉为主征对该病的诊

断有一定的价值。病理上以镜下两种类型细胞及四个

经典区混合存在而确诊。
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