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肺淋巴管肌瘤病（pulmonary lymphangioleio-
myomatosis, PLAM）又称肺淋巴管平滑肌瘤病，

是一种罕见的渐进性囊性肺间质病变。有文献［1］

报道其发病率约为 5/106。PLAM 一般发生于女性，

特征为肺中不典型平滑肌样细胞肿瘤性生长、肺

实质破坏、淋巴管阻塞。这些过程导致肺囊肿形

成，肺囊肿破裂后导致自发性气胸。PLAM 患者以

自发性气胸为临床首发症状，易误诊、漏诊。

本研究对 2005 年 1 月至 2021 年 3 月复旦大

学附属中山医院胸外科收治的 7 例 PLAM 合并气

胸患者的临床资料进行总结，并复习相关文献，分

析 PLAM 合并气胸患者的临床特点和诊疗方法，

为该病的诊治积累经验，进而进一步指导临床。

本研究经复旦大学附属中山医院伦理委员会批准

（Y2019-187），患者知情同意并签署知情同意书。

1 病例资料

1.1 临床表现 所有患者以气胸为首发症状，其

中右侧气胸 3例（42.9%）、双侧气胸 3例（42.9%）、

左侧气胸 1 例（14.2%）。患者表现为咳嗽、胸痛、

气急、活动受限，3 例在他院被诊断为气胸。其中

5 例（71.4%）患者气胸反复发作，5 例（71.4%）

患者伴有不同程度腹痛。7 例患者均于复旦大学附

属中山医院放射科行高分辨 CT（HRCT）检查，

均诊断为 PLAM 合并气胸。其中 5 例合并肾血管

平滑肌脂肪瘤（AML）。2 例患者表现为双肺弥

漫性肺囊泡，行胸腔闭式引流术，其中 1 例患者接

受心脏手术，术中取肺组织行病理检查；余 5 例患

者接受电视胸腔镜手术。患者临床特征、手术方

式及病理结果见表 1。
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表 1 7 例患者临床病理特征

 指标 病例 1 2 3 4 5 6 7
性别 女 女 女 女 女 女 女
年龄/岁 36 68 39 51 26 33 48
合并肾AML 是 是 是 是 否 是 否
术前HRCT 有 有 有 有 有 有 有
气胸侧别 双侧 双侧 右侧 右侧 右侧 双侧 左侧
临床诊断PLAM 是 是 是 是 是 是 是
手术方式
 电视胸腔镜手术 是 否 是 是 是 否 是
 胸腔闭式引流术 否 是 否 否 否 是 否
 病理诊断PLAM 是 是 是 否 是 否 是

AML：血管平滑肌脂肪瘤；HRCT：高分辨CT；PLAM：

肺淋巴管肌瘤病。

1.2 影 像 学 表 现 CT 特征表现（图 1A）：气

胸，肺压缩 30%～70%；两肺弥漫性多发大小不等

类圆形囊性透光区，囊壁增厚，囊泡直径为 1.5～ 

20 mm；4 例患者双肺呈蜂窝状改变。合并肾 AML

患者的腹部 CT 表现（图 1B）：单肾或双肾多发不

规则低密度灶，内混杂脂肪影，最大直径 63 mm。

图 1 PLAM 合并气胸患者胸部影像学表现 

及胸腔镜下所见  

A：术前HRCT；B：右肾AML腹部CT；C：胸腔镜术中照

片；D：胸腔闭式引流术后胸部X线。箭头示病变或引流管影。

1.3 手术方法

1.3.1 电视胸腔镜手术 完善术前检查，排除手术

禁忌证，于手术室在全麻下行电视胸腔镜手术。

单侧气胸患者，取对侧卧位，消毒、铺巾，取腋

中线第 7 或第 8 肋间切口为胸腔镜观察孔，长约 

1.5 cm；取腋前线第 4 或第 5 肋间切口为操作孔，

长约 3 cm。松解胸腔内粘连区域，应用腔镜切割

闭合器，钉仓上套用管状奈维以起到防止切割缘漏

气作用，沿囊泡基底部切除。对于多发囊泡或融合

后形成的肺大疱，切除已破裂和相对较大的病变，

尽量保留患者肺功能。将切除组织送病理检查。

对手术创面仔细止血，温生理盐水冲洗胸腔，膨肺

检查无漏气。应用卵圆钳夹纱布自胸顶至膈肌表

面摩擦胸腔壁层胸膜至充血状态或轻度渗血。将

滑石粉装入 50 mL 负压球，前端接长约 20 cm 胃

管，通过挤压球体，将滑石粉均匀喷洒在肺和胸廓

壁层胸膜表面。放置胸腔内引流管 2 根，1 根至胸

顶，1 根于肋膈角处，接胸腔引流瓶，再次检查胸

腔内无活动性出血后关闭切口。对于双侧气胸患

者，右侧手术结束后，变换体位，同法行左侧胸腔

手术。5 例患者手术均顺利完成。胸腔镜下所见肺

部病变如图 1C。

1.3.2 胸腔闭式引流术 患者取仰卧位，取患侧第

2 肋间与锁骨中线交汇点为定位点。术区消毒、铺

巾，于定位点试穿抽出气体，以 2% 利多卡因局部

浸润麻醉至壁层胸膜。沿肋骨上缘沿肋间方向作长

约 1 cm 切口，逐层切开皮肤，以血管钳分离皮下组

织，穿过壁层胸膜后，沿肋间方向撑开血管钳以充

分扩大切口。选择 28～32 F 胸管，以另一血管钳夹

闭胸管头端，将胸管沿切口置入胸腔 3～8 cm，撤

出血管钳。全层缝合切口，固定胸管，敷料覆盖切

口，接胸腔引流瓶，见气泡逸出。部分患者应用 8F 
Arrow 管或 12F J 型导管行胸腔闭式引流术。胸腔

闭式引流术后胸部 X 线片可见胸管影（图 1D）。

1.4 术后病理 病理结果（表 1、图 2）显示，5
例患者符合淋巴管肌瘤病。检测 CD31、CD34、
D2-40（淋巴管内皮标记物）、平滑肌肌动蛋白

（SMA）、HMB45（抗黑素瘤特异性抗体）、

A103（黑素瘤抗原）、S-100（中枢神经特异蛋

白）、Ki67（肿瘤增殖抗原）、神经元特异性烯

醇化酶（NES）、结蛋白（DES）、前列腺特异性

抗原（PSA）、甲状腺转录因子 1（TTF-1）、孕

激素受体（PR）、细胞角蛋白 7（CK7）、增殖细

胞核抗原（PCNA）、平滑肌肌动蛋白（SMA）、

小眼畸形相关转录因子（MITF）、黑素瘤相关抗

原单克隆抗体（PNL2）等，其中 CD31（+）1 例、

CD34（+）2 例、D2-40（+）3 例、SMA（+）4 例、

HMB-45（+）6 例、NES（+）1 例、DES（+）3 例、

SPA（+）3 例、TTF-1（+）2 例、CK-7（+）2 例、
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PCNA（+）1 例、MSA（+）1 例、MiTF（+）1 例、

PR（+）3 例。

1.5 术后管理及患者表现 术后给予患者抗生

素，加强呼吸道管理，鼓励患者早期下床活动，促

进肺复张和胸腔内粘连。术后 7 例患者均无明显

咳嗽、气急等临床表现，咳嗽时胸腔引流瓶内无气

泡，无胸腔积液，肺复张良好，术后 3～6 d，顺利

出院。出院前复查胸部 CT、胸片，示无气胸，无

胸腔积液，肺复张良好（图 3）。

图 3 出院前患者胸部 CT（A）及 X 线（B）表现

2 讨 论

2.1 PLAM 发病机制 PLAM 是一种罕见遗传疾

病，是一种机制不明但破坏性很强的系统性疾病，

PLAM 发病可能与哺乳动物的雷帕霉素（mTOR）

信号通路过度激活以及核受体亚家族 2F 组成员 2

（NR2F2）突变有关，而 mTOR 通路的激活与结

节性硬化病（TSC）基因突变相关，能促进细胞

增殖、生长和分化［2］。PLAM 最早在 20 世纪 30

年代末由 Steiner［3］报道。PLAM 好发于育龄期女

性，女性发病率为（3.4～7.8）/106，确诊时中位

年龄 33 岁；育龄期女性发病率约是健康人群的 11

倍，绝经后女性少见发病，男性和儿童罕见发病；

PLAM 患者肺组织中孕激素、雌激素受体阳性，推

测 PLAM 与女性激素相关［4］。本研究中 7 例患者

均为女性，5 例患者为育龄期女性、2 例为绝经后

女性，其中 3 例病理检测显示 PR 阳性。

2.2 PLAM 临床、病理和影像学表现 肺是 LAM

最常累及的器官，以肺部弥漫囊性病变为临床特

征，病理改变主要为肺内支气管、血管、淋巴管平

滑肌细胞不典型增生，使肺间质结构紊乱，引起细

支气管、肺血管、淋巴管狭窄或堵塞，导致远端支

气管内空气潴留、肺小静脉及淋巴回流障碍甚至

破裂，引起肺大疱、反复自发性气胸、咯血、乳糜

胸等［5］。本研究中 7 例患者均有不同程度的呼吸

困难，均合并自发性气胸。

PLAM 的诊断主要依赖于肺部影像学表现和

病理结果。Lakshmi 等［6］的研究表明，肺囊性变与

肺Ⅱ型上皮细胞增殖、囊泡壁胶原纤维和弹性蛋白

破坏有关，而囊泡破裂可导致气胸发作。有研究［7］

发现，PLAM 患者肺组织的破坏可能与弹性蛋白

酶、金属蛋白酶在肺组织中高表达有关。欧洲呼

吸病学会于 2010 年制定了 PLAM 诊断标准［8］： 

有特征性或符合性的胸部 HRCT 表现，肺活检病

理可确诊 PLAM。胸部 HRCT 表现符合以下条件

之一：（1）乳糜胸或乳糜腹；（2）病理证实肺

外淋巴管肌瘤或淋巴结改变；（3）确诊或拟诊

为 TSC；（4）有肾 AML［8］。而另有研究［9］认

为，患者的 HRCT 具有特征性表现时即可诊断为

PLAM，可无需肺活检。

2.3 PLAM 治疗 本病目前尚无确切的治疗方

法，关于 PLAM 合并气胸治疗的报道也很少。郭

清奎等［10］报道，对 PLAM 患者胸腔镜下喷洒 50%

葡萄糖或滑石粉行胸膜固定术效果满意。黄羊生

等［11］发现，榄香烯注射液可用于肺部手术后持续漏

气患者的胸膜固定。本研究中，7 例患者入胸外科

后均经 HRCT 检查诊断为 PLAM 合并自发性气胸。

图 2 患者肺部 H-E 染色及免疫组化结果

H-E
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对局限性肺部病变患者行“胸腔镜肺楔形切除＋胸

膜固定”术，术中通过摩擦胸壁、在肺表面和胸壁

喷洒滑石粉行胸膜固定。

胸腔闭式引流术用于无手术指征的 PLAM 合

并气胸的患者，目的为将气体排出，以缓解症状。

本研究中有 2 例两肺弥漫性肺囊泡患者接受胸腔

闭式引流术。术后均给予抗感染、加强呼吸道管

理等治疗，经治疗后复查胸部 HRCT、胸 X 线片，

提示 7 例患者均肺复张良好，咳嗽时胸腔内无漏

气，顺利拔除胸腔引流管后出院。

目前内科对 PLAM 合并气胸患者多采用

mTOR 抑制剂（如西罗莫司和依维莫司）、他汀

类药物（如辛伐他汀）、自噬抑制剂（如羟氯喹）、

环氧化酶抑制剂（如阿司匹林和塞来昔布）、酪

氨酸激酶抑制剂（如尼达尼布）、支气管扩张剂、

PD-1 和 PDL-1 免疫抑制剂等。Kobayashi 等［12］报

道，血管内皮细胞生长因子受体抑制剂 Axitinib 可

降低肺内及血清中血管内皮细胞生长因子受体，进

而减轻肺组织损伤，有望成为 PLAM 治疗的新靶

点。目前关于 PLAM 合并气胸药物治疗尚待进一

步的基础和临床研究。药物治疗效果不明显时，肺

移植是一种安全、可靠的治疗方法。

综上所述，PLAM 是一种罕见疾病，发病率很

低，而合并气胸者更少见，误诊、漏诊率很高。本

研究中，7 例 PLAM 合并自发性气胸患者经胸部

HRCT 检查临床诊断明确，均给予积极的外科手术

治疗，效果满意，说明胸腔镜手术和胸腔闭式引流

术是治疗 PLAM 合并气胸的有效方法。
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