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·短篇论著 ·
肺淋巴管肌瘤病的 CT表现 (附 4例分析 )

白玉雪 　周广武 　丁玉瑛

【摘要 】　目的 : 探讨肺淋巴管肌瘤病 CT表现 ,提高其诊断水平。材料和方法 : 回顾性分析 4例经病理证实的肺淋巴管

肌瘤病 CT表现。结果 : 4例均行胸部常规 CT及 HRCT扫描 ,其中 1例行腹部 CT扫描。常规胸部 CT均可见两肺密度减

低 ,偶见囊状影 ,相应水平 HRCT清晰显示全肺囊状影 ,无分布差异。随病程进展 ,囊状影数目增多 ,部分融合成肺大泡

或气胸。1例伴右肾错构瘤及后腹膜淋巴结肿大 ,随访 3年腹部病灶无明显改变。结论 : 肺淋巴管肌瘤病肺部改变 , CT

常规扫描表现为两肺密度减低、体积增大 , HRCT能清晰显示呈特征性的两肺广泛分布的囊状影 ,其出现率 100 % ,合并

肺外表现不少见。

关键词 　肺淋巴管肌瘤病 ; CT

中国图书资料分类法分类号 　R 730. 44

作者单位　138000吉林松原 吉林油田总医院 CT科

　　肺淋巴管肌瘤病 ( pulmonary lymphangioleio myomatosis ,

PLAM ) 是一种少见的好发于育龄期女性的间质性肺疾病 ,易

误诊为慢性支气管炎、肺气肿 ,而延误治疗。本研究回顾性分

析经病理证实的 4例的 CT表现 ,以提高诊断及鉴别诊断水平。

1　材料和方法

搜集 2002203～2008206,经纤维支气管镜肺活检病理证实、

临床和 CT资料完整的 PLAM 4例 ,均系女性 ,年龄 28～46岁 ,

平均 31岁。临床主要表现 : 活动后气促 4例、反复发作气胸 3

例、咯血 1例、胸闷 1例、干咳 1例 ,继发性红细胞增多 1例。肺

功能检查均表现为严重阻塞性通气功能障碍或以阻塞性为主

的混合性通气功能障碍。1例 B型超声提示肝右叶血管瘤。1

例于 2002203～2006212,先后 4次住院 ,最终死于慢性呼吸功能

衰竭。其余 3例仍在随访中。

使用 GE 16层螺旋 CT扫描 3例。常规扫描 ,自胸廓入口

到肺底 ,层厚 10mm,层间距 10mm;再行高分辨 CT (HRCT)扫

描 ,层厚 1mm,层间距 10mm,扫描范围同前。1例腹部 CT扫描

由 H ispeed Advantage扫描机完成。胸部增强扫描自肘前静脉

注射对比剂 80m l,注射速度为 1. 5 m l/ s,延时 30 s开始扫描 ;

腹部增强扫描 ,对比剂总量 100m l,注射速度 3 m l/ s,动脉期延

时 30 s,门脉期延时 70 s。

2　结果

2. 1　胸部 CT表现 　4例 CT常规扫描均可见两肺密度普遍减

低 ,偶见囊状影 ,与支气管扩张表现类似 ;其中 2例呈粗网格

状 ,曾误为肺气肿 (图 1, 2)。相应水平 HRCT (图 3, 4)见两肺

均匀分布的囊状低密度影 ,呈圆形或椭圆形 ,直径 2～5 mm,可

见明确囊壁 ,壁厚约 1～2 mm。早期囊状影为两肺散在分布 ,

直径 < 5 mm;另 2例病程进展囊状影增多 ,弥漫分布 ,部分融

合甚至形成肺大泡。半年后随访见局限性气胸及胸水。

2. 2　腹部 CT表现 　腹部 CT见右肾血管平滑肌脂肪瘤 ,大小

2. 8cm ×4. 0cm ×4. 5 cm,向后方突出 ,边缘光整 ,肿块密度不均
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匀 ,增强扫描呈明显不均匀增强 (图 5)。随访

3年上述病灶形态、大小基本相仿。1例肝脏

B超见高回声团提示血管瘤。

2. 3　病理表现 　 (1)镜下见 :肺活检组织内

淋巴管增生、扩张 ,管外梭形细胞明显增生。

(2)免疫组织化学示管腔内衬细胞 CD34和

F8阳性 , AE1 / E3阴性 ,提示管腔内为淋巴管

而非肺泡管 , 梭形细胞平滑肌肌动蛋白

( SMA)阳性 ,提示平滑肌细胞来源。

3　讨论

PLAM于 1937 年由 Von Stossel首先报

道 , 1966年由 Cornog和 Enterline正式命名 [ 1 ]。

病因不明 ,推测与性激素有关。另报道结节性

硬化 ( TSC)女性伴发 PLAM 比例可高达 34

% [ 2 ] ,且两者基因变异存在一定联系 ,故认为

PLAM是 TSC的一种顿挫型 [ 2 ] ,究竟两者关系

如何仍待研究。

3. 1　病理改变 　PLAM基本病理特征 [ 2 ]为淋

巴管 ,小血管、小气道及其周围类平滑肌细胞

的进行性增生 ,形成结节或肿块 ,引起局部管
图 1～4　30岁 ,女 , PLAM。　图 1 , 2　常规 CT示两肺透亮度减低 ,偶见囊状影。　图 3 , 4　

HRCT更清晰地显示两肺弥漫的薄壁囊状影 ,分布均匀 ,直径 2～5mm。

图 5　38岁 ,女 , PLAM。右肾血管平滑肌脂肪瘤 ,腹部 CT增强动脉期

示右肾不规则肿块 ,不均匀增强。

腔结构的狭窄或阻塞。具体归纳 [ 3～6 ]为 : ( 1 )肺内囊腔性病

变 ,由类平滑肌细胞增生结节引起细支气管活瓣性阻塞 ,空气

潴留 ,远端肺泡扩大融合而成 ;但有人认为 [ 4 ]增生平滑肌细胞

可释放某种酶破坏弹力蛋白酶 /α2抗胰蛋白酶的平衡 ,引起弹

力纤维降解 ,导致肺气肿样改变。 (2)肺小静脉阻塞造成肺水

肿 ,肺出血及含铁血黄素沉积。 (3)淋巴管或胸导管增厚阻塞

引起淋巴回流障碍 ,淋巴管破裂而致乳糜胸、腹水 ;同时可伴有

肺门、纵隔及后腹膜淋巴结肿大。 (4)肺外受累并非少见。

3. 2　临床主要表现 　平均发病年龄为 32. 0 ±8. 9岁 [ 4 ] ,本组

与此相符 ;偶见绝经后发病者 ,最小自 5岁出现症状 ,到生育期

症状加重。主要表现为活动后气促 ,反复发作性气胸及咳嗽 ;

另可见干咳、咳血 ,乳糜胸及乳糜腹。从发病至明确诊断平均

3. 4 ±5. 7 年 [ 5 ]。本组 1例气急 10年一直被误诊为“心脏

病 ”,而另 1例误为支气管扩张 2年。本病预后较差 ,其 5年及

10年生存率分别为 91 %和 79 % ,一般多死于呼吸衰竭 [ 2 . 4 ]。

3. 3　CT表现 　常规 CT表现为两肺密度减低 ,体积增大 ,呈肺

气肿样改变 (图 1, 2) ,本组 2例曾误为肺气肿。HRCT能清晰

地显示呈特征性的两肺广泛分布的囊状影 ,其出现率 100

% [ 6 ] ,直径 2～60 mm,多数 < 10 mm,囊壁多 < 3 mm,囊腔间组

织相对正常。随病程进展 ,囊状影有增大增多趋势 ,部分融合

成肺大泡。另见肺出血 ,肺泡含铁血黄素沉着 ,肺内斑点状略

高密度影及小叶间隔增厚 ,气胸 ,胸水及纵隔淋巴结肿大。

3. 4　腹部表现 　腹、盆腔合并症发生率为 76%。肾血管平滑肌

脂肪瘤发生率 20% ～60% [ 2, 4 ] ,本组 1例与此相似。腹腔肿大

淋巴结发生率 40%以上 ,常见于腹膜后 ,脊柱旁 ,大小不等。中

心低密度区 , CT值 - 72～50 Hu,提示可能为乳糜性淋巴液聚

集或脂肪。淋巴结肿大程度与肺受累严重程度成一定相关性 ,

即肺受损越重 ,淋巴结肿大越明显 ,发生率越高。淋巴管肌

瘤 [ 5 ]发生率 20 %。主要位于后腹膜腔 ,可向盆腔或胸腔延伸

或单发于胸腔、盆腔及颈部 ,多为囊性肿块 ,乳糜腹水发生率 10

%左右 , CT值为 - 10～40 Hu。本组 1例肝脏 B超见高回声团

提示血管瘤。

3. 5　鉴别诊断 [ 4～6 ] (1)肺气肿 : HRCT呈多发的低密度区 ,分

叶状部分融合。壁有 /无 ,分布不均 ,低密度区中心见肺血管影

即小叶中央动脉 ,而 PLAM的囊状影有明确的薄壁且血管影位

于囊状影边缘。 (2)郎罕细胞组织细胞病 (Langerhans cell histi2
ocytosis) : HRCT表现为多发结节、空洞结节和厚壁囊肿 ,以两

上肺为甚 ,两下肺病变相对轻。一定时间内结节影逐渐出现空

洞并向囊性病变进展 ,有别于 PLAM。 (3)结节硬化症 ( TSC) :
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典型临床三联症 (精神迟缓、抽搐和面血管神经瘤 )。如伴发肺

部病变 ,其 CT表现与 PLAM 类似 ,但由 Ⅱ型肺泡细胞微结节样

增生形成的微小结节影只见于 TSC。TSC发病无性别差异。肺

部表现系复杂 TSC的部分改变。
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成人肾神经母细胞瘤的 CT表现

王全永 1 　龚健 1 　陈念东 2 　秦国初 3

【摘要 】　目的 : 探讨成人肾神经母细胞瘤的 CT表现 ,以提高对本病的认识。材料和方法 : 回顾性分析 9例经手术病理

证实的成人肾神经母细胞瘤的 CT征像。结果 : CT表现为不规则肿块 ,边界不清 ,呈混杂密度 7例 ,其中囊变 5例 ,钙化

6例 ,呈散在或弥漫分布斑点样钙化 5例 ,不规则形钙化 1例。血管包埋、推移 5例。6例增强扫描呈不均匀增强。结

论 : 成人肾神经母细胞瘤的 CT表现有一定特征 ,有助于临床诊断。

关键词 　成人 ;肾脏 ;神经母细胞瘤 ; CT
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　　神经母细胞瘤 ( neuroblastoma, NB)是一种起源于原始交感

神经细胞的肿瘤 ,也称成神经细胞瘤 [ 1 ]。儿童发病率较高 ,与

肾母细胞瘤同为最常见的胚胎性母细胞瘤。成人发病率较低 ,

发生于肾脏者更为少见 [ 2 ]。

1　材料和方法

1. 1　临床资料 　收集 1998202～2006206经手术病理证实的成

人肾神经母细胞瘤 9例 ,其中男 6例 ,女 3例。年龄 19～62岁 ,

平均 43岁。病程 1～7个月。左侧腰痛 4例 ,右侧腰痛 2例 ,无

痛性肉眼血尿伴腰部隐痛 3例。发热 3例 ,贫血 2例。VMA增

高 5例。

1. 2　检查方法 　9例均采用德国西门子公司 SOMATOM AR2sp

全身螺旋 CT扫描仪 ,取仰卧位 ,扫描范围从膈顶至髂棘上缘连

续轴位平扫 ,层厚及层间距均为 10mm, 3例行 5mm薄层扫描。

其中 , 6例同时行 CT增强扫描 ,造影剂采用浓度 30%碘海醇

80～100m l肘静脉团注增强扫描 ,注射速度 2. 5～3. 0m l/ s。

2　结果

2. 1　病变分布 　本组 9例中 ,左侧 5例 ,右侧 4例。其中病变

中心位于肾脏中上部 5例 ,肾脏下部 4例。腹膜后淋巴结转移

2例 , 3例术后 0. 5～1年内复发 ,脊柱转移 1例 ,肝脏转移 1例。

2. 2　CT表现 　 ( 1)肿瘤形态及大小 : 肿瘤最大径线 3. 5～

12cm,平均 7cm。表现为不规则肿块 ,分叶大而浅 7例 ,呈类圆

形肿块 2例。 (2)肿瘤密度 : 肿块平均 CT值 22～48Hu,平均

35Hu。密度不均匀 6例 ,囊实性 (图 1) ;增强扫描呈不均匀

轻 ～中度增强 (图 2)。 (3)淋巴结转移 : 腹膜后淋巴结转移 3

例 (图 3)。 (4)肿瘤与周围组织关系 : 包绕腹主动脉及腹腔干

4例 ,大血管及胰腺被推移 3例 ,逾越中线 2例。 (5)钙化 : 显

示钙化 6例 ,呈散在斑点状钙化 5例 ,不规则形态钙化 1例 (图

4)。

3　讨论

NB是一种交感神经细胞外胚层肿瘤 ,高度恶性 ,常发生于

交感神经组织 [ 3 ]。早期转移 ,以颅骨、眼眶及其他骨骼转移为

多 ,治疗效果差 ,预后不佳。

3. 1　病理组织学特征 　NB是一种分化差 ,恶性度高的肿瘤 ,

主要由未分化的神经母细胞构成。肿瘤无包膜并向邻近组织

浸润。外观病理特点为结节状 ,切面呈灰白色髓样组织 ,常有

出血、坏死、钙化。镜下特征是形成 Homer W right菊型团 ,典型

者为圆形、卵圆型淡染区 ,其内有细丝和周围瘤细胞粘连。NB

的细胞学形态特点为均匀一致的小细胞 ,核圆而深染 ,并有不

同数量的核碎裂和核分裂细胞 [ 3～5 ]。本组 9例病理均符合上

述病理学特点。

3. 2　临床表现 　NB早期主要临床表现是腹部无痛性肿块 ,一

般情况良好 ,无明显阳性体征。肾脏 NB的症状与肾癌相似 ,早

期无明显症状 ,多以血尿就诊。本组 9例中 ,腰痛 6例 ,血尿 3

例。若肿瘤生长快 ,肿瘤中间有坏死发生时 ,可有发热。其他

症状有体重下降 ,腹泻、高血压、眶周瘀斑、眼球突出 ,截瘫 ,肌

阵挛性脑病等症状。当肿瘤转移时 ,按其转移部位而表现不同
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