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　　 【摘要】　肺隔离症 （ＰＳ）是一种罕见的先天性肺发育畸形，无正常肺功能，患者主要临床表现为咯血、咳嗽、
咳痰、发热、胸痛等。ＰＳ为临床少见病，而由于其临床表现缺乏特异性、常规影像学检查较难与其他肺部疾病鉴别，
故易误诊、漏诊。本文报道了１例经增强 ＣＴ＋三维重建及结合临床表现确诊的 ＰＳ患者，并结合文献对 ＰＳ的临床表
现、病理特点、诊断、治疗等进行复习，以期提高临床医生对该病的认识。
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　　肺隔离症 （ｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｑｕｅｓｔｒａｔｉｏｎ，ＰＳ）亦称有异常动脉
供血的肺囊肿症，是一种罕见的先天性肺发育畸形，占所有肺

部疾病的 ０１５％ ～６４０％，占肺切除术总量的 １１％ ～
１８％［１－２］。ＰＳ为临床少见病，而由于其临床表现缺乏特异
性、常规胸部ＣＴ及 Ｘ线检查较难确诊或与其他肺部疾病鉴
别，故易误诊、漏诊，尤其是伴有反复咳嗽、咳痰、咯血且久

治不愈的老年患者易误诊为肿瘤。本文报道了１例经增强 ＣＴ
＋三维重建及结合临床表现确诊的ＰＳ患者，并结合文献对ＰＳ
的临床表现、病理特点、诊断、治疗等进行复习，以期提高临

床医生对该病的认识。

１　病例简介
患者，男，７７岁，因 “反复咳嗽、咳痰 ３年余，加重 １

周”于２０１６－０６－０２入住绵阳市第三人民医院呼吸内科。患
者入院前３年余出现咳嗽、咳白色黏稠痰且受凉后加重，无咯

血及痰中带血，无胸闷、胸痛及呼吸困难，经抗感染、去痰药

物等治疗后症状可缓解，但症状仍反复发作。患者入院前１周
受凉后再次出现咳嗽加重，咳黄色脓痰，无畏寒、发热，无胸

闷、胸痛及呼吸困难，外院给予抗感染治疗等后症状无好转，

为求进一步诊治而入住本院。患者１３年前行阑尾切除术，吸
烟３０余年，约２０支／ｄ。入院查体：体温３６７℃，脉搏７４次
／ｍｉｎ，呼吸频率２０次／ｍｉｎ，血压１６８／９８ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝
０１３３ｋＰａ），口唇无发绀，全身浅表淋巴结不大，胸廓对称无
畸形，左下肺闻及少许湿音，余查体无殊。入院后积极完善

相关检查：血常规检查示白细胞计数９２２×１０９／Ｌ，中性粒细
胞计数６４２×１０９／Ｌ，中性粒细胞分数０６９６，红细胞沉降率
正常；肿瘤标志物：神经元特异性烯醇化酶 （ＮＳＥ）１８５８
μｇ／Ｌ（增高），癌胚抗原 （ＣＥＡ）１１７μｇ／Ｌ，细胞角蛋白１９
片段 （ＣＹＦＲＡ２１－１）２１７μｇ／Ｌ；胸部ＣＴ平扫示左肺下叶后
基底段２４ｃｍ×２７ｃｍ×２６ｃｍ大小团状高密度影，ＣＴ值３５
～４３ＨＵ，形态不规则，略呈浅分叶状，边缘毛糙伴少许毛
刺，部分与胸膜粘连，提示占位性病变，性质待定，肿瘤可能
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性大 （见图１）。行纤维支气管镜检查示各气管管腔通畅，未

见新生物及气管狭窄，纤维支气管镜刷片及肺泡灌洗液均未检

出恶性肿瘤细胞 （见图２）。因患者为老年男性，有长期吸烟

史，ＮＳＥ升高，因此考虑肺癌可能性大，拟行经皮肺穿刺活

检，遂进一步完善胸部增强 ＣＴ检查以了解肿块周围供血情

况，但在穿刺前讨论中发现患者左肺包块旁似有胸主动脉异常

血管供应 （见图３），怀疑ＰＳ，故暂停经皮肺穿刺活检而行胸

主动脉ＣＴ三维成像 （见图４），结果示 Ｔ１１平面左侧脊柱旁团

块影，为胸主动脉后壁发出的供血动脉，提示 ＰＳ。后经胸心

外科会诊后转胸心外科行胸腔镜下 ＰＳ切除术治疗，术中见患

者左肺下叶背段肺组织不张，质韧，与降主动脉及下肺韧带粘

连致密，降主动脉有一约直径为０８ｃｍ的异常血管发出，供

应病变肺组织 （见图５），行组织切片冷冻活检证实为ＰＳ（见

图６）；患者术后恢复出院，随访期间无特殊不适。

２　讨论

２１　ＰＳ的概述　ＰＳ是一种罕见的先天性肺发育畸形，无正

常肺功能，主要指不通过正常支气管与主支气管相通而是接收

异常体循环血供的肺内病变。根据被隔离肺组织是否有完整的

胸膜可将ＰＳ分为叶外型和叶内型。Ｒｏｋｉｔａｎｓｋｙ于１８６１年首先

描述了叶外型ＰＳ并阐述了其解剖结构及病理学改变，并指出

叶外型ＰＳ为胚胎时期肺组织与肺主体分离而导致的先天性肺

发育畸形，无正常肺功能［３］。叶内型 ＰＳ多为获得性，约占全

部ＰＳ的７５％，好发于中老年人，其可能与慢性支气管阻塞导

致反复肺部感染有关；约９５％的叶内型 ＰＳ为下肺病变，其中

以左下肺后基底段最为多见。ＰＳ患者病变肺组织供血主要来

源于体循环分支，其中约７６６％的供血来源为降主动脉，其

次为腹主动脉、脾动脉、胃左动脉、肋间动脉等［４］，明确 ＰＳ

患者供血来源对于手术治疗具有重要指导意义。研究表明，叶

内型ＰＳ主要通过静脉回流入肺静脉，而叶外型ＰＳ主要通过体

循环动脉回流入体静脉，且ＰＳ患者病变肺组织内无氧气交换，

因此不具备正常肺功能。

２２　ＰＳ的临床表现　ＰＳ发病率较低，临床表现缺乏特异性，

患者主要表现为咯血、咳嗽、咳痰、发热、胸痛等症状。叶内

型ＰＳ患者有侧支气管与正常肺组织相通时，由于体循环与肺

循环压力差较大而造成被隔离的肺组织受压，进而导致肺纤维

化、肺囊性变，患者可出现反复肺部感染、咯血或痰中带血

等。部分叶内型ＰＳ患者主要表现为反复发作的室性心动过速，

其原因为被隔离的肺组织供血来源为冠状动脉，心脏收缩时冠

状动脉血液分流而造成心肌缺血，继而引发室性心动过速

等［５］。叶外型ＰＳ常见于新生儿，可因异常动脉供血和异常静

脉回流而引发心力衰竭［６］。此外，部分 ＰＳ患者可合并肿

瘤［７］，其主要原因可能与长期吸烟、被隔离的肺组织反复感

染等有关；有叶外型 ＰＳ合并精原细胞瘤转移的病例报道［８］，

因此对于长期吸烟的老年ＰＳ患者应排除肺癌可能，避免误诊。

　　图１注：左肺下叶后基底段团状高密度影，形态不规则，边缘毛

糙，ＣＴ值３５～４３ＨＵ，略呈浅分叶状，提示肿瘤可能性大 （箭头所

指处）

图１　胸部ＣＴ平扫结果

Ｆｉｇｕｒｅ１　ＣｈｅｓｔＣＴｓｃａｎｒｅｓｕｌｔｓ

　　图２注：左肺下叶各段支气管开口通畅，未见新生物及气道狭窄

图２　纤维支气管镜检查结果

Ｆｉｇｕｒｅ２　Ｆｉｂｅｒｏｐｔｉｃｂｒｏｎｃｈｏｓｃｏｐｙｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓ

　　图３注：降主动脉有异常血管发出，供应左肺下叶病变组织 （箭

头所指处）

图３　胸部增强ＣＴ检查结果

Ｆｉｇｕｒｅ３　ＥｎｈａｎｃｅｄｃｈｅｓｔＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓ

　　图４注：Ｔ１１平面左侧脊柱旁团块影，为胸主动脉后壁发出的供血

动脉，提示ＰＳ（箭头所指处）

图４　胸主动脉ＣＴ三维成像结果

Ｆｉｇｕｒｅ４　ＣＴｔｈｒｅｅ－ｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｔｈｏｒａｃｉｃａｏｒｔａ

　　图５注：左肺下叶背段肺组织不张，降主动脉有一约直径０８ｃｍ

的异常血管发出，供应病变肺组织 （箭头所指处）

图５　术中观察

Ｆｉｇｕｒｅ５　Ｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎ

图６　病理组织活检结果 （ＨＥ染色，×１００）

Ｆｉｇｕｒｅ６　Ｂｉｏｐｓｙｒｅｓｕｌｔｓｏｆｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｔｉｓｓｕｅ

２３　ＰＳ的诊断　ＰＳ的诊断关键是病变肺组织有独立的供血
来源，而由于ＰＳ临床表现缺乏特异性、常规胸部 ＣＴ及 Ｘ线
检查难以确诊、部分ＰＳ患者伴有肿瘤标志物升高，因此诊断
ＰＳ时需注意与肺部肿瘤、肺结核、肺脓肿等肺部疾病进行鉴
别［９－１０］。数字减影血管造影 （ｄｉｇｉｔａｌｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，
ＤＳＡ）是目前诊断 ＰＳ的 “金标准”，但其存在检查费用高、

·７７·实用心脑肺血管病杂志２０１７年５月第２５卷第５期　　投稿网址：ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗｓｙｘｎｆｎｅｔ



风险大、有创伤性、不能同时显示肺内病灶等缺点；磁共振血

管成像 （ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＭＲＡ）虽可显示 ＰＳ
患者供血来源并进一步指导手术治疗，但其易受病变周围气体

干扰而产生伪影。增强ＣＴ＋三维重建能反映ＰＳ患者病变组织
供血情况并鉴别诊断肺部肿瘤、肺不张、肺脓肿、肺囊肿、炎

性假瘤等肺部疾病，对ＰＳ有一定的诊断价值。本例患者为老
年男性且长期吸烟，结合胸部ＣＴ检查及肿瘤标志物升高而高
度怀疑肺部肿瘤，行经皮肺穿刺活检前通过胸部增强 ＣＴ＋三
维重建确诊为ＰＳ，排除了肺部肿瘤，同时明确了病变组织供
血来源，为下一步手术方案的制定提供了指导。

２４　ＰＳ的治疗　目前，ＰＳ的治疗方法主要包括血管内介入
治疗及手术切除，临床主要根据患者具体情况进行选择。血管

介入治疗主要适用于新生儿、儿童及急诊大咯血经内科治疗无

效者［１１－１２］；叶外型ＰＳ患者多选择单纯病灶切除，叶内型 ＰＳ
患者多选择肺叶切除术。有学者建议叶内型 ＰＳ患者先行隔离
肺血管栓塞后再行胸腔镜隔离肺手术切除，可有效避免出血并

保留更多正常肺组织［１３］。近年来胸腔镜下 ＰＳ切除术已成为
ＰＳ患者首选手术切除方式［１４］。

３　小结
ＰＳ为临床少见病，而由于其临床表现缺乏特异性，对于

反复咳嗽、咳痰或伴有咯血且影像学检查示左下肺病灶者应考

虑ＰＳ的可能，需行胸部增强ＣＴ检查及胸主动脉ＣＴ三维成像
等以明确诊断，同时需注意与肺部肿瘤、肺结核、肺脓肿等肺

部疾病进行鉴别，胸腔镜下ＰＳ切除术近年来逐渐成为ＰＳ患者
首手术切除方式。
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