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胸部影像学
肺毛细血管瘤病与肺静脉闭塞症临床及CT特点

黎剑宇,曾庆思

【摘要】　目的:分析及总结肺毛细血管瘤病(PCH)与肺静脉闭塞症(PVOD)的临床及 CT 影像特

征.方法:回顾性分析广州医科大学附属第一医院２０１３－２０１９年经临床或病理确诊的６例 PCH 或

PVOD患者的病例资料,其中男４例,女２例,总结其临床表现及CT征象特点,并复习相关文献对该病

进行归纳分析.结果:PCH 和PVOD临床症状以胸闷、气促、干咳为主,少或无咳痰、咯血.常伴有肺

功能受损,以弥散功能严重下降为主,平均一氧化碳弥散量(DLCO)占预测值的百分比[DLCO(％
Pred)]为(３１．０±７．３)％.心脏彩超及右心导管均提示肺动脉高压.胸部CT征象常表现为多发斑片磨

玻璃影、多发磨玻璃小结节影、小叶间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结肿大、肺动脉主干增宽及右心增大等肺

动脉高压表现,心包积液等,部分可见支气管动脉增粗.其中 PCH 以多发磨玻璃小结节影为主,小叶

间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结肿大等表现较轻,PVOD 以多发斑片磨玻璃影为主,小叶间隔增厚、肺门

及纵隔淋巴结肿大等表现较明显.结论:PCH 和 PVOD是罕见的肺血管疾病,其临床症状、肺功能检

查、胸部CT表现具有一定特征.
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TheclinicalandCTfeaturesofpulmonarycapillaryhemangiomatosisandpulmonaryvenoＧocclusivedisＧ
ease　LIJianＧyu,ZENGQingＧsi．DepartmentofRadiology,theFirstAffiliatedHospitalofGuangzhou
MedicalUniversity,Guangzhou５１０１２０,China

【Abstract】　Objective:ToanalyzeandsummarizetheclinicalandCTfeaturesofpulmonarycapilＧ
laryhemangiomatosis(PCH)andpulmonaryvenoＧocclusivedisease(PVOD)．Methods:Thedataof６
patientswithPCHorPVODdiagnosedintheFirstAffiliatedHospitalofGuangzhouMedicalUniverＧ
sityfrom２０１３to２０１９wereanalyzedretrospectively,including４ malesand２females．Theclinical
manifestationsandCTfeaturesof６casesweresummarizedasnanalyzedwithrelevantliterature．ReＧ
sults:PCHandPVODwererareandeasilyconfusedwithidiopathicpulmonaryarteryhypertension．
Themainclinicalsymptomswerechesttightness,shortnessofbreathanddrycough,withlittleorno
expectorationandhemoptysis．Itwasoftenaccompaniedbyimpairmentoflungfunction,mainlywith
decreaseofdiffusionfunction．Echocardiographyandrightcardiaccatheterizationindicatedpulmonary
hypertension．CTfindingswereoften manifestedasmultiplegroundglassopacity,multipleground
glassnodules,interlobularseptum,enlargedhilarandmediastinallymphnodes,pulmonaryhypertenＧ
sionsuchaswidenedmainpulmonaryarteryandenlargedrightheart,pericardialeffusion,etc．,some
couldbemanifestedasthickenedbronchialartery．PCHandPVODweremainlycomposedofmultiple
groundglassnodulesandmultiplegroundglassopacityrespectively．Thickenedinterlobularseptum
andenlargedhilarandmediastinallymphnodesofPVODweremoreseverethanthoseofPCH．ConcluＧ
sion:PCHandPVODarerarepulmonaryvasculardiseases．Thereclinicalsymptoms,pulmonaryfuncＧ
tiontestandchestCThavesomecharacteristics．

【Keywords】　Pulmonarycapillaryhemangiomatosis;PulmonaryvenoＧocclusivedisease;IdioＧ
pathicpulmonaryarteryhypertension;Tomography,XＧraycomputed
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表１　一般临床资料及辅助检查

序号 诊断 性别 年龄
(岁)

临床症状

活动后
气促 胸闷 干咳

咳痰或
咯血

肺功能

弥散功
能下降

DLCO
(％Pred)

心脏彩超

右房
(mm)

右室
(mm)

右心导管

PASP估测值
(mmHg)

肺动脉压力
(mmHg)

１ PCH 女 ２０ ＋ ＋ － － 重度 ３７％ ４０ ３１ ８１ ５７
２ PCH 男 ３３ ＋ ＋ ＋ － 重度 ２８％ ３７ ２６ １１４ ５０
３ PCH 女 ２８ ＋ ＋ ＋ － / / ６８ ３８ ８８ ４６
４ PVOD 男 ５０ ＋ － ＋ － 重度 ２２％ ４９ ３９ ９０ ４９
５ PVOD 男 ２６ ＋ ＋ ＋ － 重度 ３７％ ４４ ２７ ９１ ６４
６ PVOD 男 １４ ＋ ＋ － － / / １０１ １９ ７３ ４９

平均 ２８．５±１２．４ / / / / / ３１．０％±７．３％５６．５±２４．４３０．０±７．６ ８９．５±１３．８ ５２．５±６．７

　　肺毛细血管瘤病(pulmonarycapillaryhemangioＧ
matosis,PCH)与肺静脉闭塞症(pulmonaryvenoＧocＧ
clusivedisease,PVOD)是罕见且预后不良的肺血管

疾病,以毛细血管增殖和(或)肺小静脉闭塞为主要特

征,导致肺动脉压力增高和右心衰竭[１].PCH/PVOD
与特发 性 肺 动 脉 高 压 (idiopathicpulmonaryartery
hypertension,IPAH)具有相似的危险因素及临床特

点,易被误诊为IPAH,但给予PAH 靶向药物治疗后

存在肺水肿风险,故在第三届世界肺高 血 压 会 议

(World Symposium on Pulmonary Hypertension,

WSPH)将其列为 PAH 中一个单独的亚类[２].因

PCH/PVOD罕见,国内外文献较少,多为个案报道,
且国内文献未见对其CT征象及鉴别诊断进行总结分

析,本文对PCH 或PVOD患者资料共６例进行回顾

性分析,总结其临床表现及CT征象特点,并复习相关

文献对该病进行归纳分析,以期为临床诊断提供参考.

材料与方法

１一般资料

回顾性分析广州医科大学附属第一医院２０１３－
２０１９年经临床或病理确诊的６例PCH 或PVOD(其
中经外科肺活检确诊４例,２例经过临床及基因检测

确诊)的病例资料,男４例,女２例,年龄１４~５０岁,平
均(２８．５±１２．４)岁,其中PCH３例,PVOD３例.６例均

行心脏彩超、右心导管及胸部CT,４例行肺功能检查.

２方法

回顾分析６例 PCH 或 PVOD患者的资料,包括

临床症状、肺功能、心脏彩超、右心导管及胸部 CT.
胸部CT检查通过西门子６４排１２８层 DefinitionAS
＋或PerspectiveCT机进行扫描及图像重建.扫描参

数:管电压 １２０kV,自动管电流 CARE Dose,视野

(FOV)３２０mm×３２０mm,采集矩阵５１２×５１２,转速

０．５r/s,原始图像层厚０．６mm,重建层厚１~２mm.
扫描范围从肺尖至肺底,采用标准算法重建纵隔窗和

肺算法重建肺窗.由２名有经验的影像诊断医师分别

阅片,意见分歧时由２名医师共同阅片协商确定.

３统计学处理

采用SPSS２４．０软件进行统计学数据处理.定量

测量肺动脉主干及同层面升主动脉宽径,并计算其比

值.年龄,超声测量右心房及右心室径线、肺动脉收缩

压,右心导管测量肺动脉压力,CT测量肺动脉主干及

同层面升主动脉宽径等计量资料使用算术均数和标准

差进行统计学描述.

结　果

１一般临床资料及辅助检查

本组资料共６例,PCH 和PVOD各３例,其中男

４例,女２例,年龄１４~５０岁,平均年龄(２８．５±１２．４)
岁.临床症状以胸闷、气促、干咳为主,其中６例均出

现活动后气促,胸闷５例和咳嗽４例,无１例患者出现

咳痰或咯血.４例患者肺功能检查结果均为弥散功能

重度下降,平均一氧化碳弥散量(diffusioncapacityfor
carbonmonoxide,DLCO)占预测值的百分比[DLCO
(％Pred)]为３１．０％±７．３％.心脏彩超结果６例右心

增大,平 均 右 心 房、右 心 室 径 线 分 别 为 (５６．５±
２４．４)mm、(３０．０±７．６)mm;５例重度肺动脉高压,１
例中Ｇ重度肺动脉高压,平均肺动脉收缩压(pulmonary
arterysystolic pressure,PASP)估 测 值 (８９．５±
１３．８)mmHg.所有患者均行右心导管检查,结果均提

示肺动脉高压,平均肺动脉压力(５２．５±６．７)mmHg
(表１).

２CT征象

所有患者均行胸部CT扫描,CT征象为多发斑片

磨玻璃影５例、多发磨玻璃小结节影４例、小叶间隔增

厚５例、肺门及纵隔淋巴结肿大５例、肺动脉主干增宽

及右心增大等肺动脉高压表现６例、少量心包积液６
例,部分可有支气管动脉增粗(图１)表现４例,胸腔积

液１例;其中PCH(图２)以多发磨玻璃小结节影为主,
呈小叶中央型分布,小叶间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结

肿大等表现较轻,而PVOD(图３)以多发斑片磨玻璃

影为主,小叶间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结肿大等表现

较明显(表２).
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表２　胸部CT征象

序号 诊断
磨玻
璃影

多发小
结节

小叶间
隔增厚

叶间胸
膜增厚

肺门纵隔
淋巴结增大

肺动脉
增粗

主肺动脉
宽径(mm)

同层面升主动
脉宽径(mm)

支气管
动脉增粗

右心房
增大

右心室
增大

心包
积液

胸腔
积液

１ PCH － ＋ ＋ － ＋ ＋ ３３ ２４ ＋ ＋ ＋ 少量 －
２ PCH ＋ ＋ － － ＋ ＋ ２９ ２２ ＋ ＋ ＋ 少量 －
３ PCH ＋ ＋ ＋ － ＋ ＋ ３４ ２８ ＋ ＋ ＋ 少量 －
４ PVOD ＋ － ＋ － ＋ ＋ ３７ ３３ － ＋ ＋ 少量 －
５ PVOD ＋ － ＋ ＋ ＋ ＋ ３２ ２３ － ＋ ＋ 少量 少量

６ PVOD ＋ ＋ ＋ － － ＋ ３５ ２８ ＋ ＋ ＋ 少量 －

管腔宽径比值为３４/２８.　图２　女,２０岁,活动后气促、胸闷１年余,PCH.a~c)两肺弥漫小叶中央型分布

磨玻璃小结节;d、e)肺动脉主干增粗,右心增大;f)镜下见血管增生似毛细血管样,管腔不规则,并可见平行排

列的２条或２条以上的增生血管,邻近见中等大小的血管,管壁增厚,广泛玻璃样变(×１００,HE).
图３　男,２６岁,活动后气促,伴胸闷、干咳半个月余,PVOD.a、b)两肺多发斑片状磨玻璃影,小叶间隔增厚,
并叶间裂胸膜增厚(箭);c)肺动脉主干增粗并宽径大于同层面主动脉,管腔宽径比值为３２:２３;d)纵隔多发肿

大淋巴结伴右侧少量胸腔积液(箭);e、f)镜下见小静脉管壁部分纤维组织增生、玻璃样变,部分管腔狭窄甚至

闭塞(×１００,HE).

图１　 女,２８ 岁,活 动 后 气

促,伴胸闷、干咳５个月余,

PCH.a、b)纵 隔 窗 示 纵 隔

内 增 粗 迂 曲 支 气 管 动 脉

(箭);c)肺动脉主干增粗,其

宽径大于同层面主动脉,

讨　论

PCH 和PVOD临床罕见,活动后气促、呼吸困难

为主要临床症状,易被误诊为IPAH,当给予患者

PAH 靶 向 药 物 治 疗 效 果 不 佳 或 病 情 进 展 需 考 虑

PCH/PVOD可能,应及早行肺功能、胸部CT、基因检

测及肺活检等检查进行鉴别.当肺动脉高压患者胸部

CT出现斑片磨玻璃影及小结节影、小叶间隔增厚、肺
门及 纵 隔 淋 巴 结 肿 大 等 征 象 时,需 警 惕 PCH 或

PVOD可能.虽IPAH 亦可出现磨玻璃影及小结节

影,但病灶较少且边界多清晰,部分磨玻璃病灶考虑为

灌注不均呈“马赛克样”改变,可与PCH 或PVOD弥

漫多发边界不清磨玻璃病灶相鉴别;且IPAH 除合并

左心衰外,较少出现肺门及纵隔淋巴结肿大.此外弥
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散功能检查是一个非常重要的鉴别诊断手段,文献报

道,PCH 和PVOD 患者肺功能检查结果多为通气功

能正常,弥散功能严重下降[３Ｇ５],考虑原因:①毛细血管

增生充填肺泡间隔,破坏气体交换机制,从而 DLCO
降低;②与患者肺血管床减少及间质肺水肿所致弥散

距离增加等因素有关.此可与IPAH 弥散功能正常

或轻中度下降相鉴别.即当PCH/PVOD患者临床表

现及影 像 学 检 查 与IPAH 难 以 区 分 时,DLCO(％
Pred)是一个非常重要的鉴别诊断指标,且 DLCO(％
Pred)对于诊断 PCH/PVOD的敏感度及特异度都非

常高[６].本组行肺功能检查的病例均为弥散功能重度

下降,平均DLCO(％Pred)为(３１．０±７．３)％.

PCH 在临床、组织形态学及影像上与 PVOD 相

似且部分重叠,２００８年 WHO在DanaPoint制定的肺

动脉高压临床分类中将两者归为一类[１].在组织形态

学方面,PCH 主要表现为肺泡壁毛细血管增生,管腔

增宽不明显,仅表现为肺泡壁增宽,内可见密集的血管

内皮细胞;增生的毛细血管包绕和挤压静脉,导致血管

内膜纤维化和继发性静脉阻塞.PVOD 主要累及肺

静脉,可累及从小叶间静脉到毛细血管微静脉的各级

静脉,累及静脉的数目因疾病进程不同而不同.血管

改变以内膜纤维化为主,可导致静脉完全闭塞,静脉回

流不畅导致肺泡壁毛细血管扩张.除此之外,PVOD
还存在小叶间隔水肿及其内淋巴管扩张[７Ｇ９].

既往肺活检是诊断 PCH/PVOD 的金标准.然

而,２０１４年 Eyries等[１０]首次报道在遗传型 PVOD/

PCH 中发现 EIF２AK４(编码真核生物翻译起始因子

２α激酶４)常染色体隐性等位基因突变,之后多项研究

有相同发现[１１Ｇ１２],自此 EIF２AK４双等位基因被认为

可作为PVOD的确诊检查[１３].Best等[１１]在家族型及

散发型PCH 患者中亦发现了EIF２AK４突变.
胸部CT目前仍是PCH 和PVOD较为重要的检

查手段,两者表现为弥漫多发且边界不清斑片磨玻璃

影、多发磨玻璃小结节影、小叶间隔增厚、肺门及纵隔

淋巴结肿大、肺动脉主干增宽及右心增大等肺动脉高

压表现等[９,１３Ｇ１６].本组病例均有以上典型CT征象,其
中PVOD以多发斑片磨玻璃影为主,小叶间隔增厚、
肺门及纵隔淋巴结肿大等表现较明显,其病理基础为

不同级别、不同程度的静脉闭塞造成静脉回流不畅,引
起小叶间隔水肿和淋巴管扩张所致,较为严重者甚至

出现叶间胸膜增厚、积液,胸腔积液等 CT 征象.而

PCH 以多发磨玻璃小结节影为主,呈小叶中央型分

布,小叶间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结肿大等表现较

轻,小叶中央型小结节考虑与增生的毛细血管有关,当
增生的毛细血管挤压静脉时才导致继发性静脉阻塞,
因此小叶间隔增厚、肺门及纵隔淋巴结肿大等静脉回

流受阻表现较轻.
文献报道,CT检查以肺动脉直径/主动脉直径诊

断肺动脉高压具有一定的临床应用价值,常以肺动脉

直径/升主动脉直径＞１或≥１作为肺动脉高压的诊断

标准[１７].本组病例均存在肺动脉主干增宽及右心增

大等肺动脉高压表现,肺动脉主干与同层面升主动脉

管腔宽径比值为１．１２１~１．３９１.另有４例出现支气管

动脉增粗的 CT 表现,以支气管动脉宽径大于１．５~
２．０mm定义为支气管动脉增粗,此 CT 征象未有报

道,考虑原因为:肺静脉回流受阻及肺动脉压力增高导

致支气管动脉代偿增粗.此外,支气管动脉增粗可能

导致患者咯血[１８].文献报道,约１/３PCH 患者出现咯

血和血性胸腔积液,此为PCH 较特异性的表现[９,１５];
而PVOD因静脉受阻及毛细血管压增高,亦可出现肺

出血.虽本组病例患者尚未出现咯血,但不排除潜在

咯血风险.

PCH 和PVOD需与其他小叶中心型分布多发小

结节疾病相鉴别:①呼吸性细支气管炎(respiratory
bronchiolitis,RB),CT表现为两肺多发小叶中心型分

布小结节,以中上肺分布为著;因患者多有吸烟史,部
分可伴有树芽征、小叶中心型肺气肿和/或胸膜下肺大

泡.②特发性肺含铁血黄素沉着症(idiopathicpulＧ
monaryhemosiderosis,IPH),多见于儿童,其特征性

表现为反复咯血或痰中带血、缺铁性贫血和胸部影像

学表现为弥漫肺部浸润三联征[１９],CT 表现为两肺磨

玻璃影及磨玻璃小结节影,部分可见网格影、实变影及

充气 支 气 管 征.③ 过 敏 性 肺 炎 (hypersensitivity
pneumonitis,HP),存在可疑环境或职业暴露史,主要

与亚急性 HP鉴别,特征性 HRCT表现包括双肺斑片

状或弥漫性磨玻璃影,边界不清的小叶中心结节;此
外,可有空气潴留呈“马塞克样”改变.

PCH 和PVOD与其他多发磨玻璃影和(或)小叶

间隔增厚病变相鉴别:①心源性肺水肿,患者多有心功

能不全,早期为间质性肺水肿,表现小叶间隔增厚,斑
片状磨玻璃影,多分布于两下肺,常合并心脏增大、心
包积液和胸腔积液.当病情继续进展,可发展为泡性

肺水肿,或两者并存.病变出现及消散均迅速,抗心功

能不全治疗后数小时可见病灶显著吸收、减少.②另

还需与病毒性肺炎、间质性肺炎、肺泡蛋白沉积症等疾

病鉴别.以上疾病均较少出现肺动脉高压,可结合临

床进行鉴别.

PCH 和PVOD无明确有效的药物治疗方案且预

后不良,临床上仅对症治疗以缓解症状,且使用前列环

素、磷酸二酯酶抑制药及内皮素受体抑制药等血管扩

张药需谨慎选择剂量并密切观察,以免肺水肿的发生.
本组６例患者均予降肺动脉压、利尿、强心、改善循环
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等对症支持治疗,治疗过程中暂无一例出现肺水肿,治
疗后情况平稳或临床症状稍有缓解.肺移植是目前唯

一确定有效的治疗手段.
综上所述,PCH 和PVOD是罕见的肺血管疾病,

其对PAH 靶向药物反应不佳,部分患者甚至病情加

重出现肺水肿,因此必须警惕并与其他类型的 PAH
鉴别.根据临床表现,肺功能、超声、右心导管结果以

及胸部CT表现,可提示诊断PCH 或PVOD,但确诊

仍需结合临床、病理及基因检测等手段,一旦确诊应尽

早实施肺移植治疗.
注:１mmHg＝０．１３３kPa
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