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　　肺隔离症是一种先天性肺发育异常，临床少见，其
发病率约为０．１５％～６．４５％［１］，主要特征是胚胎发育
期间部分肺组织与正常肺组织分离，单独发育并接受
体循环动脉的供血，导致发育不全而不具备正常肺的
功能。肺隔离症分为两种类型：叶内型和叶外型。由
于肺隔离症发病率低，临床症状不典型，临床医生缺乏
诊断治疗经验，因而常容易误诊或漏诊。本研究回顾
性分析２００６年１月至２０１２年２月本院呼吸科收治的

３０例经手术病理证实的肺隔离症患者的临床资料，并
复习相关文献，通过对该病的临床特点、诊断、治疗及
预后的分析总结，提高对肺隔离症的认识。

１　临床资料

１．１　一般资料　本组患者共３０例，男１９例、女１１例；
年龄１８～６３岁，平均（３５±１１）岁，中位年龄３４岁；病程

２周～３３年，中位病程４年。患者主要症状为反复咳
嗽（２５例）、咳痰（１７例）、低热（９例）、咯血（７例）、胸闷
（３例）、胸痛（３例）；５例患者无症状，体检时发现肺部
有病灶。

１．２　影像学检查　所有患者均行Ｘ线胸片、胸部ＣＴ
平扫及增强扫描。患者Ｘ线胸片均有异常表现，２１例
表现为圆形、卵圆形或三角形肿块影，密度均匀，边缘
光滑，无毛刺及分叶征象（图１Ａ）；９例表现为囊性或蜂
窝状多囊性（图１Ｂ）。胸部ＣＴ平扫显示病灶形态与Ｘ
线胸片基本一致（图２），实性肿块影增强后表现为无强

化、薄壁环形强化或厚壁周围性强化，囊性及蜂窝状多
囊性病灶强化后表现为病灶不均匀强化，病灶周围增
强较显著（图３Ａ）。１０例患者ＣＴ增强可见病灶与降
主动脉有条索状或逗点状阴影相连接（图３Ｂ），６例肿
块内可见血管影（图３Ｃ）。１５例患者行ＣＴ血管造影
（ＣＴＡ）及造影后重建，均显示起源于体循环的异常供
血动脉（图４）。３０例患者中４例合并有纵隔肺门淋巴
结肿大，４例合并有同一部位的支气管扩张，２例合并
有右中叶实变，２例合并有患侧少量胸腔积液，１例合
并有患侧肺多发泡状低密度影，１例合并有患侧前纵隔
肿块，１例合并有胸廓畸形（漏斗胸）。

图１　肺隔离症患者Ｘ线胸片

Ａ：正位Ｘ线胸片可见左下肺结节影，密度尚均匀，边缘较光

整，大小约２ｃｍ×２ｃｍ，周边可见斑片条索影；Ｂ：正位Ｘ线

胸片可见右下肺大片状密度增高影，边缘模糊，密度不均匀

１．３　气管镜及肺功能检查　所有患者均行气管镜检

查，其中２５例气管镜检查正常、３例支气管内可见脓性
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分泌物、２例可见病灶所在肺叶支气管狭窄。所有患者
均行肺功能检查，其中２４例肺功能正常、３例呈轻度限
制性通气功能障碍、３ 例呈中度限制性通气功能
障碍。　　　　

图２　肺隔离症患者胸部ＣＴ平扫

Ａ：胸部ＣＴ肺窗可见左肺下叶团块状软组织影；Ｂ：胸部

ＣＴ肺窗可见右肺下叶大片囊实变影，部分囊状影内见小气
液平

１．４　诊断及治疗方法　所有患者均行手术治疗，其中

２０例患者术前已确诊为肺隔离症、３例诊断为肺癌、

３例诊断为支气管扩张、１例诊断为肺囊肿、１例诊断为

肺脓肿、１例诊断为炎性假瘤、１例诊断为肺硬化性血

管瘤；其中叶内型２５例，叶外型５例。隔离肺组织位于

左下肺１７例、右下肺８例、左上肺２例、右上肺２例、右

肺中叶１例。异常供血动脉直径３～１７ｍｍ，平均

（８±３）ｍｍ；１５例来源于胸主动脉，６例来源于腹主动

脉，３例来源于主动脉弓，２例来源于支气管动脉，１例
来源于锁骨上动脉，１例来源于肋间动脉，１例来源于
肠系膜上动脉，１例来源于胃左动脉。３０例患者中，２２
例仅有１支异常供血动脉，６例有２支异常供血动脉，１
例有３支异常供血动脉，１例有４支异常供血动脉。手
术中行肺叶切除者２８例，另２例仅切除隔离肺组织。

图３　肺隔离症患者胸部ＣＴ增强扫描

Ａ：ＣＴ增强可见右肺下叶大片囊实变影，部分囊状影内见小气液平，病灶周围增强较显著；Ｂ：ＣＴ增强可见病灶与降主动脉

有条索状阴影相连；Ｃ：ＣＴ增强可见病灶内血管强化影

图４　ＣＴ血管造影三维重建成像

白色箭头示起源于腹主动脉的异常动脉分支向左肺下叶病

灶供血

１．５　病理特点　所有手术切除标本均行病理检查，可

见非均质性纤维化实变的肺组织，部分可见囊肿扩张，

内有脓性分泌物，囊壁内膜扁平上皮细胞、纤毛柱状上

皮细胞居多，其中可见肺泡间隔增宽、纤维组织增生、

淋巴细胞浸润，周围肺组织呈慢性炎症改变，部分合并

支气管扩张，可见异常血管，异常血管壁肌肉少、壁薄，

符合肺隔离症病理表现（图５）。

图５　肺组织术后病理

ＨＥ染色结果显示肺组织不同程度囊肿扩张，肺组织血管发

育畸形．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００

１．６　预后　术后所有患者恢复良好，无手术死亡及围

手术期死亡，出院后通过门诊及电话随访，随访３个月

至６年，平均随访（３６±２０）个月，中位随访时间为３８
个月，其中１例失访，另１例于１年后发生非结核分枝

杆菌（ＮＴＭ）肺病，至我院结核科治疗，目前ＮＴＭ肺病

控制良好。其余患者均无复发。

２　讨　论

　　肺隔离症是一种少见的先天性肺发育畸形，其实
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质是由异常血管供血的肺囊肿症。肺隔离症的形成机

制长久以来一直存在争议，Ｈｅｉｔｈｏｆｆ等［２］认为在胚胎期

正常胚芽尾侧形成附属肺芽，如附属肺芽在胚胎早期

形成，附属芽仍留在胸膜内则形成叶内型肺隔离症，如

附属芽在胸膜形成后出现，则形成叶外型，其有自身胸

膜包裹；Ｐｒｙｃｅ［３］提出血管牵拉学说，认为胎生期由主动

脉发出的血管伸入至肺内，并牵引部分肺组织使之分

离而形成隔离肺；Ｓｍｉｔｈ［４］提出肺动脉供血不足学说，

认为由于隔离肺与支气管不相通，因此病肺内分泌物

无法排出而容易形成囊肿，继发感染。

　　肺隔离症叶内型常见，男女发生概率相同，其从同

叶肺分离出来，周围为正常肺组织，与正常肺组织有共

同胸膜包裹。通常不伴有其他先天畸形，常发生于左

侧，多位于下叶的内或后基底段，因其可直接与气道或

经邻近肺组织充气，因此通常含气，多伴有反复感染及

咯血等肺部感染症状［５］。本组２５例叶内型中均有此

类症状。肺隔离症叶外型非常少见，大多发生在男性，

隔离肺可视为副肺叶，是从其他肺叶分离出来，常封闭

于左下叶与膈肌之间或膈下。叶外型的多数患者合并

其他先天异常，以膈疝比较常见，叶外型也可与低位食

管和胃相连，因叶外型缺乏与气道的相通，因此很少含

气，不具备呼吸功能，临床症状较少［６］。本组５例叶外

型患者均无临床症状，为体检时偶然发现。Ｓａｖｉｃ等［７］

对５４０例肺隔离症患者进行分析，发现其中４００例为

叶内型，１３３例为叶外型。

　　肺隔离症患者的临床表现、体格检查和实验室检

查缺乏特异性，Ｘ线胸片是诊断肺隔离症的最基本方

法，其表现形式可分为囊肿型和肿块影，多位于后基底

段贴近横膈及心影旁，治疗后病灶可好转，但长期不消

失，呈动态变化［８］。此外肺隔离症多发生于下叶，尤其

是下叶后基底段，本组３０例患者中有２５例病灶位于下

叶，因心影和横膈的遮盖，仅拍摄正位胸片极易漏诊，所

以应常规拍摄正侧位胸片以防止漏诊事件的发生。

　　肺隔离症的胸部ＣＴ主要表现为囊肿和肿块结节

影，异常供血的动脉ＣＴ增强可表现为与主动脉呈条

索状或逗点状相连，或在肿块旁、肿块内显示逗点状或

结节状异常血管断面，可有数条，其强化密度、时相均

与主动脉一致［９］。本组１６例行ＣＴ增强扫描显示异常

供血动脉符合该特征，说明ＣＴ增强扫描对其性质的

判断有很高的价值。尽管ＣＴ增强扫描可明确诊断，但

缺乏对血管连续性的观察，不易明确异常供血动脉的

起源、走行和形态。而ＣＴ血管造影及造影后重建不但

有助于检查出细小的异常供血动脉，而且可以较清楚

地显示异常供血动脉的起源、走行及其分支。本组１５
例患者通过ＣＴ血管造影及重建均清楚显示起源于体

循环的异常供血动脉，为外科手术前的充分评估创造

了有利条件。由于有些异常供血动脉直径较小，普通

的ＣＴ显示不清，可以采用薄层螺旋ＣＴ进行增强扫

描，同时因部分供血动脉来自于腹主动脉及其分支，扫

描部位应适当扩大，需包括上腹部。这就提醒我们临

床医生应加强与影像科医生、介入科医生的沟通交流。

与常规ＣＴ相比，多层螺旋ＣＴ的多平面容积重建和三

维图像可为异常供血动脉的起源、走行和分支及其回

流静脉的显示提供更准确、更直观的信息。多平面容

积重建技术中的最大密度投影是从不同角度将径线所

通过的容积组成或物体中每个像素的最大密度值投影

到一个二维平面，反映组织的密度差异，所得图像对比

度高，且观察或显示角度可以任意预定［１０］。文献报道

多层螺旋ＣＴ血管造影后重建诊断肺隔离症的准确率

达１００％［９］，高于ＣＴ增强扫描诊断肺隔离症的准确率

（６６．７％）［１１］。

　　逆行性主动脉造影是诊断肺隔离症的传统方法，

具有很高的特异性，是诊断肺隔离症的金标准［１２］，可为

手术治疗提供准确信息，避免术中误伤供血动脉而导

致大出血。但该方法为有创检查，具有一定风险，且不

能同时显示肺内病变情况。目前ＣＴ血管造影、螺旋

ＣＴ等非侵袭性血管成像技术不仅无创，且能清楚立体

地显示异常供血动脉，有助于对肺部病灶全面评估，已

成为血管造影的重要辅助手段［１３］。因此，临床上逆行

性主动脉造影已不常用。

　　肺隔离症应注意与下列疾病相鉴别：（１）先天性肺

囊肿［１４］。９０％以上的肺隔离症发生在左肺下叶后基底

段，而肺囊肿发生部位不固定，ＣＴ增强扫描时肺囊肿

病变处无异常供血血管。（２）支气管扩张。Ｘ线胸片

上囊性支气管扩张不易与肺隔离症鉴别，尤其叶内型，

但支气管扩张患者多有幼年时患过麻疹、百日咳、肺炎

病史，查体可闻及固定部位湿啰音，杵状指／趾，ＣＴ增

强扫描时，支气管扩张处无异常供血血管，但有时两者

可并存。（３）肺脓肿。患者常有吸入史，病变多位于上

叶后段及下叶背段，伴高热及脓臭痰，对症治疗后脓肿

可吸收。（４）肺癌。肿块常有分叶、毛刺等表现，癌性空

洞多为偏心性厚壁空洞，内缘凹凸不平，结合患者临床

症状、家族史、血肿瘤标志物、反复痰检脱落细胞、气管

镜、ＣＴ定位肺穿刺等可鉴别。

　　肺隔离症常不易与肺囊肿、肺癌、肺脓肿等疾病相

鉴别，部分患者可合并上述疾病，且肺隔离症尤其是叶

内型易引起反复肺部感染及致命性大咯血，抗炎治疗

效果差，因此当临床高度提示肺隔离症时，应尽早手术

治疗。隔离肺组织与正常肺组织常不易分离，单纯隔

离肺组织切除容易出现并发症，因而多采用肺叶切除，
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叶外型肺隔离症可考虑单纯隔离肺切除，要注意的是

叶外型常合并其他畸形，术中应注意探查，同时矫治。

本组３０例患者中，２８例患者均行肺叶切除术，仅２例

叶外型肺隔离症患者行单纯隔离肺切除术。术后患者

均恢复良好，仅１例患者１年后发生 ＮＴＭ 肺病，１例

失访，其余患者均无复发。胸腔镜微创肺叶切除具有

创伤小、恢复快等优点，近年来已有运用胸腔镜技术治

疗肺隔离症的相关报道［１５１６］。部分学者认为胸腔镜能

使术野扩大，减少手术盲区，有利于下肺韧带及膈面的

显露和探查。

　　近年来，随着介入放射学的发展，介入治疗已成为

治疗肺隔离症的一种有效新方法，其机制是通过对异

常供血动脉进行介入栓塞，使隔离肺组织血流灌注减

少甚至消失，继而引起隔离肺组织缺血、变性、纤维化

萎缩，并逐渐消散、吸收，消除感染、咯血的源头，避免

肺部症状的反复发作。介入栓塞术后并发症主要为疼

痛、发热等，予以对症支持治疗后能较快消失，无其他

严重并发症发生。Ｃｕｒｒｏｓ等［１７］、Ｌｅｅ等［１８］使用介入栓

塞治疗无症状型肺隔离症儿童及新生儿患者，长期随

访后大部分隔离肺消失，且均未出现严重并发症。但

目前文献局限于新生儿和儿童的肺隔离症治疗，缺乏

应用于成人肺隔离症的长期随访和大样本研究，疗效

尚待观察。目前认为对于经内科保守治疗无效且丧失

急诊外科手术机会的急症大咯血患者，介入栓塞治疗

不失为一种有效的治疗方法［１４］。

　　综上所述，肺隔离症的临床表现缺乏特异性，极易

误诊、漏诊，选择性主动脉造影是诊断该病的金标准，

但为有创检查。ＣＴ血管造影、螺旋ＣＴ增强等非侵袭

性血管成像技术已成为诊断肺隔离症的重要补充手

段。手术是肺隔离症的最佳治疗方案，介入栓塞治疗

的疗效尚待进一步证明。
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