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· 病例报告 ·

肺淋巴管肌瘤病一例报告及文献复习
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【关键词】　肺淋巴管肌瘤病；　平滑肌增生；　乳糜胸；　气胸

　 　 肺 淋 巴 管 肌 瘤 病 （ｐｕｌｍｏｎａｒｙｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍ

ｙｏｍａｔｏｓｉｓ，ＰＬＡＭ）是一种罕见的弥漫性肺部疾病，多以肺
部囊性破坏、呼吸困难、气胸反复发作、乳糜性漏液、淋巴结
肿大为特点。通常为进展型，最终导致呼吸衰竭。该病好发
于育龄期妇女，尤其在３０岁左右，男性发病罕见。１９８６年
刘亦庸等［１］首次在国内对ＰＬＡＭ进行了临床报道。目前世
界卫 生 组 织 已 经 将 淋 巴 管 肌 瘤 病 （ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏ
ｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ，ＬＡＭ）定义为是一种低度恶性的肿瘤性疾
病。由于ＰＬＡＭ属于罕见疾病，临床上极易误诊漏诊，为提
高广大医务工作者对本病的认识及临床诊断的精确性，现将
我科收治的１例ＰＬＡＭ 患者的临床资料进行报道，以提高
临床医师对该病的认识，减少误诊和漏诊。

临床资料

患者：吴某，女性，２３岁，因“反复胸闷、胸痛、气促２年
加重２ｄ”于２０１２年５月２日入院。２年前无明显诱因出现
左侧胸痛，在本院行胸部Ｘ线片检查示：左侧气胸，左肺压
缩约７０％，予以左侧胸腔闭式引流术治疗后好转出院。１年
前再次出现气胸，于２０１１年３月因“左侧自发性气胸复发”
入住市人民医院，行“胸腔镜下左侧肺大疱切除术”，病理检
查示“先天性肺泡性囊肿”，痊愈出院。２０１１年１０月，因“左
侧胸痛２ｄ余伴胸闷、呼吸困难”在市人民医院行胸腔闭式
引流术治疗，以“左侧气胸、左侧乳糜胸”痊愈出院。２０１１年

１２月又因“左胸痛伴胸闷、气促及呼吸困难”入住市人民医
院，入院给予胸腔穿刺治疗，抽出“白色液体”，经多次胸穿抽
液治疗，病情好转出院。出院后感胸闷、呼吸困难，于２０１１
年１２月１９日入住省人民医院，考虑左侧胸膜淋巴管破裂，
经胸腔镜探查未见明显异常，行胸腔闭式引流术治疗，以“乳
糜胸（非丝虫性）”症状好转后出院。２０１２年３月９日又因
“反复胸闷、胸痛、气促２年余，加重１ｄ”入住本院。胸部Ｘ
线片示：左侧液气胸，左肺压缩约３０％。诊断：①左侧自发
性液气胸；②乳糜胸（非丝虫性）。入院后行胸腔闭式引流术
治疗，引流出乳糜样液体，乳糜试验阳性，考虑左侧自发性乳
糜胸，排除创伤性和肿瘤性原因后，考虑可能为淋巴管损伤
引起。于２０１２年３月１４日行“左侧胸腔探查：左下肺粘连

解压＋肺修补＋胸膜淋巴管结扎＋左侧胸腔闭式引流术”，
术后恢复良好。术后第１０天出现右侧胸腔积液，考虑右侧
淋巴干破裂。予以胸腔穿刺抽液等对症治疗后，于２０１２年

４月１３日症状缓解出院。

２０１２年５月２日患者又因“反复胸闷、胸痛、气促２年加
重２ｄ”入住本院后，行胸部Ｘ线片示：左侧气胸，肺组织压
缩约１０％；右侧液气胸，肺组织压缩约３０％；中等量积液；左
上肺野条网状致密影，为术后改变。考虑右侧乳糜胸：右侧
淋巴干破裂，于２０１２年５月７日行右侧剖胸探查及胸导管
结扎术，术后胸水乳糜试验仍阳性，查血微丝蚴（－），表明结
扎胸导管手术方法效果欠佳。胸部高分辨 ＣＴ（ｈｉｇｈ
ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎＣＴ，ＨＲＣＴ）示：双肺广泛性囊状阴影（图１）。中
腹部ＣＴ示：胸１１—腰水平腹膜后见类圆形囊状液体密度
区，融合呈团片状。下腔静脉明显受压（图２）。左侧胸腔见
带状液体密度区。考虑腹膜后淋巴管瘤；左侧胸膜腔积液。
系统回顾分析患者既往病史及相关检查后，怀疑ＰＬＡＭ可
能性极大，但缺乏病理诊断支持。

经全院大会诊后建议行肺组织、胸膜活检以明确病因。患
者家属同意后，于２０１２年５月３０日行左肺楔形切除及胸膜活
检，病理检查示：（左下肺）肺组织可见增生的梭形细胞及上皮样
细胞沿脉管周围及小气道生长，瘤细胞无明显异性，邻近肺泡腔
内有含铁血黄素沉积及红细胞渗出，有肺大疱形成（图３）。

免疫组织化学检测：血管内皮生长因子Ｄ（ｖａｓｃｕｌａｒ
ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌｇｒｏｗｔｈｆａｃｔｏｒＤ，ＶＥＧＦＤ）少量（＋）、平滑肌肌
动蛋白（ｓｍｏｏｔｈｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｎ，ＳＭＡ）（＋＋）、人类黑色素瘤
单克隆抗体（ＨＭＢ４５）（＋）、雌激素受体（ｅｓｔｒｏｇｅｎｒｅｃｅｐｔｏｒ，

ＥＲ）（－）、孕激素（ｐｒｏｇｅｓｔｅｒｏｎｅｒｅｃｅｐｔｏｒ，ＰＲ）少量（＋）、

Ｓ１００（－）、Ｄｅｓｍｉｎ可疑（＋）、ＣＤ３４血管（＋）。病理诊断为

ＰＬＡＭ。患者病情稳定后转广州医科大学第一附属医院行
雷帕霉素治疗。

讨论

ＬＡＭ是一种累及多系统的罕见病，其发生方式有两种，
即散发性ＬＡＭ（ｓｐｏｒａｄｉｃＬＡＭ，ＳＬＡＭ）和结节性硬化症相
关ＬＡＭ（ＬＡＭｗｉｔｈｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＴＳＣＬＡＭ）。据流
行病学不完全统计，ＳＬＡＭ在育龄期妇女人群中发病率为

０．００１‰～０．００７‰；ＴＳＣＬＡＭ 女性患者约３０％可能发
病［２，３］。现阶段研究表明，ＬＡＭ发病由ＴＳＣ基因突变所致，
且ＴＳＣ２基因突变起到重要作用［４６］。

·２６· 中华胸部外科电子杂志２０１８年２月第５卷第１期ＣｈｉｎＪＴｈｏｒａｃＳｕｒｇ（ＥｌｅｃｔｒｏｎｉｃＥｄｉｔｉｏｎ），Ｆｅｂｒｕａｒｙ２０１８，Ｖｏｌ．５，Ｎｏ．１



图１　肺淋巴管肌瘤病患者高分辨ＣＴ检查发现肺部散在大量含气小囊腔，如箭头所示

图２　肺淋巴管肌瘤病患者中腹部ＣＴ检查可见腹膜后肿物，如箭头所示

图３　肺淋巴管肌瘤病患者病理检查结果。Ａ．石蜡切片，ＨＥ染色（２０×１０）；Ｂ．免疫组织化学ＤＡＢ染色（２０×１０）

　　ＬＡＭ常累及肺、肾脏、腹膜后组织、淋巴结、肝脏、纵隔、

子宫、卵巢等组织。临床表现多为反复发作的气胸或乳糜性

胸腔积液。肺部症状常表现为：咳嗽、咳痰、咯血、进行性呼

吸困难，甚至呼吸衰竭。肺外表现为：肾脏血管脂肪瘤、腹腔

肿块、腹膜后肿物、盆腔肿物等［５，６，８，９］。

对于ＰＬＡＭ的诊断，ＨＲＣＴ对其诊断具有重大意义，特

征性改变为：双肺弥漫分布的大小不等的含气囊腔，囊腔直

径为２～６０ｍｍ，大部分小于１０ｍｍ，囊壁厚度小于１ｍｍ，无

明显肺间质纤维化及结节影，部分囊腔可见正常肺组织，随

着病情进展，部分囊腔可融合成肺大疱。欧洲呼吸学会提出

ＬＡＭ确诊标准（仅针对女性患者）：①特征性或符合性肺部

ＨＲＣＴ，以及肺活检符合ＬＡＭ 病理标准；②特征性肺部

ＨＲＣＴ和下面任何一项，如血管平滑肌脂肪瘤、胸腔或腹腔

乳糜性积液、淋巴管平滑肌瘤或ＬＡＭ淋巴结受累、确诊或

拟诊的结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）。目

前研究表明肺组织的病理学检查为诊断 ＬＡＭ 的金标

准［７，８］。

ＰＬＡＭ病理表现为异常的平滑肌样细胞围绕支气管、血

管、淋巴管广泛增生，导致肺泡间距增宽、气管狭窄或阻塞；

肺泡破裂形成肺的囊性改变。免疫组织化学分析研究表明，

ＰＬＡＭ共表达ＥＲ、ＰＲ、ＨＭＢ４５、αＡｃｔｉｎ、ｄｅｓｍｉｎ等受体，现

认为黑色素相关抗原（ＨＭＢ４５）阳性为本病的特征性病变，

具有诊断意义［５，８１０］。但随着对ＬＡＭ的认识和研究的加深，

众多学者均发现ＶＥＧＦＤ对ＬＡＭ的诊断及治疗后的评定

都有很大帮助。２０１６年美国胸科学会和日本呼吸学会联合

发布的ＬＡＭ诊疗指南指出，ＶＥＧＦＤ有望成为诊断ＬＡＭ
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的标志物，血管内皮细胞生长因子Ｄ血清含量≥８００ｐｇ／ｍｌ，
可减少患者对肺组织活检的需求［１１］。

治疗及预后情况如下。①一般治疗：避免使用含雌激素
的药物、戒烟、适当运动、支气管扩张剂等治疗［５］。②抗雌激
素和抗孕激素治疗：２０１６年美国胸科学会和日本呼吸学会联
合发布的ＬＡＭ诊疗指南指出，孕激素、卵巢切除术、三苯氧
胺、促性腺激素释放激素激动剂等都不建议用于ＬＡＭ的治
疗［１１］。③ｍＴＯＲ抑制剂：雷帕霉素是目前ＬＡＭ最有效的治
疗药物［６］。２０１６年美国胸科学会和日本呼吸学会联合发布
的ＬＡＭ诊疗指南对于雷帕霉素治疗ＬＡＭ给予了极大地肯
定。雷帕霉素不仅有助于患者肺功能、生活质量的改善，并
且可以缩小血管平滑肌脂肪瘤、减轻腹膜后淋巴结肿，减少
乳糜性胸腔或腹腔积液的量。④肺移植：目前不做为常规治
疗，但对其ＰＬＡＭ的治疗效果是肯定的［１０，１２１３］。２０１５年，日
本首次报道了本国肺移植术后疗效评定的回顾研究，并与多
个国家肺移植术后的研究结果进行了对比。该项研究［１２］提

出肺移植术治疗ＰＬＡＭ有很好的效果，有效地延长了患者
的生存时间，肺移植术后１０年生存率为７３．７％。⑤中医治
疗：中医学对ＬＡＭ的文献记载较少。有学者［１４］认为ＰＬＡＭ
的临床症状主要属于咳血、喘证等范畴，证候类型多为肺肾
阴亏、金水不生、阴虚火旺、气虚血亏、肾不纳气等，治疗以滋
阴补肾、益水生金、凉血降火、补气养血、固肾纳气为主，遂以
百合固金汤辅以阿胶成功治疗。２０１５年李峻等［１５］报道中西

医联合对缓解ＰＬＡＭ并呼吸衰竭有一定的治疗效果，可见
中药在治疗ＬＡＭ的作用也不可忽视。本病预后差，最终多
死于呼吸衰竭，自然病程一般不超过１０年。

ＰＬＡＭ属于罕见病，临床表现相对缺乏特异性，因而临
床医师及影像科医师往往因对其认识不足而造成漏诊和误

诊。因此，在临床工作中对反复发作的自发性气胸、胸腔积
液、进行性呼吸困难、ＨＲＣＴ呈肺弥漫性囊性变的患者，应考
虑ＰＬＡＭ的可能，并尽早行病理及免疫学诊断，防止误诊及
漏诊。
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