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·胸部影像学·
系统性硬化症胸部ＣＴ诊断价值（６０例分析）

李小佼，郭刚，张水艳，全冠民，李小伟

【摘要】　目的：探讨系统性硬化症（ＳＳｃ）胸部异常改变的 ＭＳＣＴ及 ＨＲＣＴ表现。方法：回顾性分析６０例经临床证实

的ＳＳｃ患者的临床资料，所有患者行 ＭＳＣＴ扫描，并对患者肺部主动脉弓层面、气管隆突层面及肺底行 ＨＲＣＴ扫描，观察

其影像学表现。结果：８例患者肺部未见明显异常，５２例均表现为不同程度的肺间质改变。ＣＴ表现：小叶间隔增厚（５２

例，８６．７％）；胸膜下弧形线（５２例，８６．７％）；磨玻璃密度影（２６例，４３．３％）；网格样影（４５例，７５．０％）；灶周肺气肿（４８例，

８０．０％）；牵拉支气管扩张（９例，１５．０％）；蜂窝征（１９例，３１．７％）。１２例合并肺气肿，９例合并肺心病，３例合并陈旧性肺

结核，１例合并真菌感染，１例合并周围型肺癌。结论：结合临床资料并仔细分析ＳＳｃ胸部异常改变的 ＭＳＣＴ及 ＨＲＣＴ表

现，有助于提高该病诊断与鉴别诊断水平。
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　　系统性硬化症（ｓｙｓｔｅｍｉｃｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＳＳｃ）是一种发

病缓慢的全身性自身免疫性疾病，肺部是常见的受累

脏器之一。主要表现为肺间质改变和肺动脉高压，是

ＳＳｃ患者死亡的主要原因
［１］。其胸部影像学改变涉及

到肺部、心脏、大血管、胸膜及食管等，病变发展的不同

时期，其影像学改变也随之发生不同的变化。本研究

搜集本院经临床证实并有完整资料的６０例患者的病

例资料，回顾性分析其多层螺旋ＣＴ（ｍｕｌｔｉｓｌｉｃｅｃｏｍ

ｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＭＳＣＴ）以及高分辨率 ＣＴ（ｈｉｇｈ

ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＨＲＣＴ）影像学表

现，旨在提高对该病的诊断及鉴别诊断水平。

材料与方法

１．病例资料

搜集２００７年１月－２０１２年１２月本院６０例经临

床证实的ＳＳｃ患者的病例资料，均符合美国风湿病协

会１９８０年制定的ＳＳｃ诊断标准
［２］：主要标准有近端皮

肤硬化，对称性手指、掌指关节或跖趾关节以上任何部

位皮肤增厚变硬。次要标准有：①手指指端皮肤硬化；

②指端出现凹陷性瘢痕或指腹萎缩变薄；③肺部纤维

化，影像学上可见双肺胸膜下网状及蜂窝状改变，而无

原发性肺部疾病的病史。具备上述标准之中的一个主

要标准或两个或两个以上的次要标准者，即可诊断为

系统性硬化症。６０例中男２３例，女３７例；年龄３２～

６０岁，平均４３岁。临床主要表现：躯干及四肢皮肤硬

化，皮肤肿硬及弹性减弱或消失，指、趾端遇冷出现发

白、青紫、变红三相改变，手指挛缩屈曲，面目表情僵硬

等现象。４９例有呼吸系统症状，占全部ＳＳｃ患者
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图１　女，３４岁，ＳＳｃ。ＭＳＣＴ横轴面扫描示双肺下叶后基底段小叶间隔增厚（箭），附近肺组织呈“磨玻璃样”改变，合并双侧少

量胸腔积液。　图２　女，４２岁，ＳＳｃ。ＭＳＣＴ横轴面扫描示双肺下叶背侧小叶间隔增厚（箭），余肺区呈现薄雾状或磨玻璃样

改变。　图３　女，３６岁，ＳＳｃ。ＭＳＣＴ横轴面扫描示双肺多发斑片状密度增高影（箭），边界模糊，提示间质性炎症。

图４　女，４５岁，ＳＳｃ。ＨＲＣＴ横轴面图像示双肺纹理增多紊乱，肺内呈现长短不一网格状影，粗细不均，杂乱排列，右侧胸膜肥

厚，左侧胸膜下见局限性肺大泡（箭）。　图５　女，４３岁，ＳＳｃ。ＨＲＣＴ横轴面图像示双肺下叶肺纹理增多紊乱，可见多发大小

不一囊状透光区（箭），形成＂蜂窝肺＂改变，食管明显扩张，其内少量液平面。　图６　女，４０岁，ＳＳｃ。ａ）ＨＲＣＴ横轴面图像示

双肺胸膜下对称性胸膜下弧线及垂直于胸膜并增厚的小叶间隔（箭），气管隆突后食管明显扩张；ｂ）ＭＳＣＴ冠状面重组示双肺

胸膜下见胸膜下弧线及垂直于胸膜并增厚的小叶间隔（长箭），双肺下叶肺纹理增多紊乱，其内多个囊状透光影（短箭）。

图７　男，４５岁，ＳＳｃ。ａ）ＭＳＣＴ冠状面重组示双肺下叶肺纹理增多紊乱，小叶间隔增厚，双侧肋膈角区见肺大泡形成，右肋膈

角区肺大泡增大明显，呈＂葫芦形＂改变（箭）；ｂ）ＨＲＣＴ横轴面图像示双肺下叶“蜂窝肺”改变（箭），右肺下叶合并肺大泡，呈

“８”字征改变（箭）。

８１．７％，大部分伴有气短，尤其是活动后气短（４１／４９）

明显，伴有咳嗽及咳痰（３７／４９）、胸痛（４／４９）、呼吸困

难（３／４９）等症状。４３例伴有雷诺现象，１例明显消瘦。

２．ＣＴ检查

采用ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ６４排１２８层螺旋ＣＴ机。患

者先做全肺螺旋扫描，层厚１．２５ｍｍ，１２０ｋＶ，然后在

此基础上对部分肺间质改变明显患者于主动脉弓平

面、气 管 隆 突 平 面、肺 底 行 ＨＲＣＴ 扫 描，层 厚

０．６２５ｍｍ，１４０ｋＶ，５００ｍＡ，矩阵５１２×５１２，采用高分

辨率算法重建图像。均于吸气末屏气扫描。所有病例

ＣＴ扫描均包括肺窗和纵隔窗。

３．图像观察标准
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图１１　女，５９岁，ＳＳｃ。ＭＳＣＴ冠状面重组示双肺间质改变，左肺上叶肿块影（箭），边缘呈分叶状，有细短毛刺，大小约３．０ｃｍ×

３．５ｃｍ，增强呈不均匀强化（手术病理证实为腺癌）。　图１２　女，３４岁，ＳＳｃ。肺内未见明显肺间质改变，但心影呈“二尖瓣”

型，肺动脉段明显突出（长箭），左心缘见右心室增大上翘（短箭），右下肺动脉增粗（箭头），形成“肺门残根征”。

图８　男，４７岁，ＳＳｃ。ＭＳＣＴ横轴面图像

示左肺下叶内基底段牵拉性支气管囊状

扩张（箭），管壁增厚。　图９　男，３５岁，

ＳＳｃ。ＭＳＣＴ冠状面重组示左肺上叶见

斑点状影，其间见钙化灶及条索影（长

箭），附近肺大泡形成（短箭），双肺下叶

肺间质改变。　图１０　女，３９岁，ＳＳｃ合

并肺部真菌感染。ＨＲＣＴ横轴面图像示

双肺纹理增多紊乱，小叶间隔增厚背景

下右肺中叶空洞性病变，空洞内壁有小

结节突起。

　　所有病例均在ＰＡＣＳ系统（美国ＧＥ公司）上进行

分析，每个病例分别在肺窗和纵隔窗观察。重点观察

分析肺窗肺间质异常影像改变，纵隔窗结构异常影像

改变观察为辅。

结　果

本组６０例中，８例肺部 ＭＳＣＴ表现基本正常，占

１３．３％（８／６０）。显示肺间质改变５２例，占８６．７％

（５２／６０）。５２例ＳＳｃ患者胸部 ＣＴ异常影像改变包

括：

肺窗观察：小叶间隔增厚（图１、２）５２例（８６．７％），

磨玻璃密度（图１～３）２６例（４３．３％），网状影改变（图

４）４５例（７５．０％），蜂窝状改变（图５）１９例（３１．７％），

胸膜下弧线（图６）５２例（８６．７％），灶周肺大泡（图７）

４８例（８０．０％），牵拉支气管扩张（图８）９例（１５．０％）

（表１）。

纵隔窗观察：淋巴结增大５１例（８５．０％），肺动脉

高压３例（５．０％），心影增大９例（１５．０％），心包积液

６例（１０．０％），胸腔积液（图１）１０例（１６．７％），胸膜粘

连肥厚（图４）４３例（７１．７％），食管中下段扩张（图５、

６）４９例（８１．７％）。

合并症：合并肺气肿１２例（２．０％），合并陈旧性肺

结核（图９）３例（５．０％），合并真菌感染（图１０）１例

（１．７％），合并周围型肺癌（图１１）１例１．７％），合并肺

心病（图１２）９例（１５．０％）。

表１　各种肺间质改变的病例数和分布范围

ＣＴ表现
例数
（％）

分布范围

外围 中央 弥漫

小叶间隔增厚 ５２（８６．７） ４３ ５ ４
胸膜下弧线 ５２（８６．７） ４３ ５ ４
网状影改变 ４５（７５．０） ２４ ９ １２
磨玻璃密度 ２６（４３．３） １６ ２ ８
蜂窝状改变 １９（３１．７） ９ ３ ７
灶周肺气肿 ４８（８０．０） ３２ ５ １１
牵拉支气管扩张 ９（１５．０） ２ ４ ３

讨　论

１．ＳＳｃ临床表现及病理

临床ＳＳｃ患者典型表现为慢性、进行性加重活动

后气短，其肺活检有肺纤维化表现者高达７０％～

８０％
［３］，成为ＳＳｃ患者最主要死亡原因

［４５］。其初期肺

部症状不明显，一旦受累肺部间质改变常呈进行性发

展，肺外器官食管、心血管均可受累，表现为食管扩张、

肺动脉高压及肺心病表现。目前认为ＳＳｃ肺间质改变
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的可能病理机制为，免疫及炎症效应细胞调节了肺组

织的损伤及修复过程［６］。早期改变包括间质水肿、增

厚、肺泡间隔内炎症细胞浸润，成纤维细胞增生，以及

肺泡腔内炎症，不同程度的血管腔闭塞。本组研究病

例影像表现病理基础为：磨玻璃影主要是肺泡壁及肺

间质的轻度增厚或肺泡腔内被液体、细胞等充盈；条索

状影则主要为肺间质的纤维组织增生及单核巨噬细胞

浸润，随后肺泡结构受到破坏，细支气管不同程度的被

动扩张。蜂窝肺改变是肺组织及肺泡上皮破坏后被纤

维组织替代、广泛纤维化造成含气腔隙扩大，形成许多

含气的囊腔。

２．ＳＳｃ肺间质改变ＣＴ影像学分析及诊断价值

ＭＳＣＴ尤其是 ＨＲＣＴ检查ＳＳｃ肺间质改变是目

前最可靠的方法，９０％的ＳＳｃ患者存在肺间质性疾病，

如小叶间隔增厚、胸膜下弧线、磨玻璃样变、蜂窝状影

等，ＨＲＣＴ显示率达９５％
［７］，可以为临床治疗提供有

效的信息［８］。本研究显示，在患者起初尚未出现呼吸

系统症状时，肺部ＨＲＣＴ检查即可显示肺间质的异常

改变，这与２００９年德国学者对１２００例ＳＳｃ患者所得

出研究结论相一致［９］。本组病例研究发现，肺间质异

常改变在两肺基本对称分布，尤其双肺外围受累最明

显，肺中央受累次之，随着病程延长，病变于肺内弥漫

分布，但仍以外围显著。

肺窗观察主要异常影像改变：①小叶间隔增厚与

胸膜下弧线，小叶间隔增厚可分布于肺部中央区与边

缘区，中央区增厚的小叶间隔呈多边形结构，形态多

样。边缘区增厚小叶间隔与胸膜垂直或平行，其中胸

膜下弧线是小叶间隔增厚的表现形式之一，本研究显

示ＨＲＣＴ中央区多表现为不规则条状影，边缘区表现

为胸膜下１０ｍｍ内与胸膜垂直或平行的粗细不均线

形影，其长度多为１０～１００ｍｍ ，以肺下叶后、外基底

段和背段多见。②磨玻璃密度影，若磨玻璃密度影分

布于肺野中央首先考虑肺泡出血或肺水肿，分布于肺

野外围考虑间质性肺炎的急性期。ＳＳｃ多见于后者，

于双下肺外围见磨玻璃样影，其中的肺血管和支气管

仍然可见，边缘不清，肺透亮度减低，病灶随病变发展

可融合片状实变影，文献报道ＳＳｃ磨玻璃密度影常常

提示患者存在间质性肺炎［１０］，即使是磨玻璃影也常常

进展为纤维化［１１］，只有５％的患者磨玻璃影能够改

善［１２］。本组２６例肺内表现磨玻璃样影，均为炎症性

改变，经过抗炎治疗，１５例磨玻璃样改变消失，１１例遗

留纤维化改变。③网格影，主要分布于胸膜下区１０

ｍｍ范围内，主要为支气管血管周围间质增厚、小叶间

隔增厚、小叶内间质增厚，呈现细线状影相互交错形成

网格状改变，此为发展成蜂窝肺的前期表现。本研究

结果显示网格影是ＳＳｃ较常见表现方式，与文献报道

一致［１３］。④蜂窝征，好发于肺下叶，在肺损伤反应的

晚期，肺泡结构严重破坏、塌陷、变形，甚至壁结构破

裂，形成蜂窝征［１４］。影像表现为散在聚集小囊腔，囊

腔大小不一，囊壁厚薄不均，形似蜂窝，即肺纤维化

期［１５］。本组１９例有蜂窝征，此为ＳＳｃ肺损伤晚期表

现。⑤牵拉性支气管扩张，本组９例，肺内间质结构增

厚、变形，发生形态学异常改变，形成纤维条索牵拉支

气管使其扩张与相伴而行动脉形成“印戒征”或囊状支

气管扩张。

纵隔窗观察主要异常影像改变：①纵隔淋巴结肿

大，本组５１例（８５．０％），多分布于气管前腔静脉后、气

管隆突前下及主动脉弓旁，大小８～１２ｍｍ，很少有淋

巴结融合增大现象，但增大淋巴结多有钙化。②胸膜

局限性增厚或钙化，本组４３例（７１．７％），尤其是已经

呈现较为广泛的肺纤维化时，病变附近胸膜出现局限

性增厚或钙化。影像表现为胸膜条状增厚或点状、条

状钙化。③肺动脉高压，本组３例（５．０％），ＳＳｃ合并

肺动脉高压发病率约２５％～３３％，位居结缔组织病之

首［３］。与其他结缔组织病所致肺动脉高压相比，ＳＳｃ

所致肺动脉高压最凶险［１６］。在本组病例中，有１例

ＳＳｃ患者，肺部无明显肺间质改变，但影像呈现明显肺

动脉高压，此种肺动脉高压可能属于原发性的，虽发生

于ＳＳｃ患者，但与肺间质改变导致肺动脉高压无明显

关系。④食管扩张，本组４９例（８１．７％），食管扩张以

中下段为著，管壁不增厚，腔内无占位征象，但腔内可

见液体滞留现象，ＣＴ表现为扩张中下段食管内出现

气液平面。本研究显示，食管扩张程度与ＳＳｃ患者肺

间质改变程度有一定关联性，即肺间质改变程度重，则

食管扩张程度明显。这与２０１０年国外文献回顾性分

析２８例ＳＳｃ患者肺活组织检查与食管功能改变表现

基本一致［１７］。⑤心影增大，本组９例（１５．０％），本研

究显示，肺间质纤维化尤其蜂窝肺，其与患者血氧饱和

度呈现负相关，久之出现肺心病，此符合蜂窝肺程度与

美国心脏病学会心功能分级呈正相关［１８］。因此，ＳＳｃ

患者定期胸部ＨＲＣＴ检查可对病情程度、发展及预后

有重要评估手段。

ＳＳｃ合并其他疾病：①１２例（２．０％）合并肺气肿，

ＣＴ表现为肺内多发小圆形透亮区，肺纹理稀疏，此征

象在胸部Ｘ线片上不能显示。部分病例可见灶周肺

气肿，ＣＴ表现为肺纤维化周围呈现局限性肺气肿，多

表现为纵隔旁、胸膜下肺气肿。可多发，聚集在一起，

或多发灶周肺气肿融合成一大的肺大泡，呈现“８”字征

或“葫芦形”。②９例（１５．０％）合并肺心病，ＳＳｃ患者

长期慢性肺间质病变，尤其是弥漫性肺间质改变发展

到蜂窝肺，由于机体缺血缺氧，极易出现肺动脉高

压［１９］及肺心病，影像表现在肺部疾患与肺动脉高压基
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础上可见心脏右心室增大，肺动脉段突出。③３例

（５．０％）合并肺结核，机体抵抗力弱的年轻患者容易合

并肺结核，病灶较小时病变易被肺内间质改变所掩盖，

ＭＳＣＴ多平面重组观察可以有效显现结核病灶，这对

于临床指导用药非常重要。④１例（１．７％）合并真菌

感染，患者的反复用药和无规则滥用抗生素是诱发真

菌感染重要因素，临床常伴有咯血，影像学上见肺内空

洞，空洞内有时可见移动的曲菌球。⑤１例（１．７％）合

并周围型肺癌，多见于机体抵抗力低下的老年人，本组

病例仅见１例周围型肺癌，可见肺内不规则形肿块影，

边缘见“分叶征”及细短毛刺。

ＳＳｃ患者胸部异常改变较为复杂，不同的进展时

期有不同的影像学改变，ＭＳＣＴ尤其是 ＨＲＣＴ对肺部

受累程度更能敏感地观察，而且对于胸膜、心脏、肺血

管乃至食管异常改变都可以有非常高的综合评估价

值。并且值得注意的是，ＳＳｃ影像学改变，很有意义的

一点是观察纵隔窗时绝大部分病例可以显示食管中下

段扩张，即ＳＳｃ食管扩张，这是其他肺间质异常改变疾

病如系统性红斑狼疮、类风湿性关节炎、多发性肌炎及

干燥综合征等所没有的，本研究６０例患者中４９例可

见食管中下段不同程度扩张，另外１１例食管扩张不明

显，但通过食管钡餐造影也能很好显示食管轻度扩张。

因此，在诊断ＳＳｃ时，在ＣＴ影像上注意观察食管是否

扩张，再结合临床资料，就可以和其它肺间质改变疾病

一一鉴别。
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