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／]、J L支气管肺囊肿影像与临床病理学研究进展

王涛1；综述 刁路明2审校

／bJL支气管肺囊肿临床上较为少见，由于胚胎发

育过程中肺芽分支发育畸形，气管和支气管异常芽造

成一段或多段支气管完全或不完全闭锁，远段逐渐扩

张形成盲囊，囊内细胞分泌的粘液不能排出而积聚膨

胀形成囊肿，临床表现无特异性，影像学上变化多样，

易引起误诊误治。本文就小儿支气管肺囊肿的影像学

表现与临床组织病理学研究进展综述如下。

一、病因及发病机理

肺和支气管的胚胎发生大体可分为腺状期、管

状期和终末肺泡期。胚胎4周左右发生原始肺芽，

分为支气管芽和肺芽，然后再分为左、右支气管，在

胚胎5周形成肺叶支。12～16周时70％的支气管

系统已构成，第17周时支气管的分支进一步延伸

至末梢细支气管，衬以柱状上皮，此期称为腺状期，

18。25周称为管状期，该期呼吸细支气管进一步发

育至肺泡管，其柱状上皮逐渐趋向扁平化。胚胎24

周直至出生称为终末肺泡期，此时产生原始肺泡，

分化为I型和Ⅱ型肺泡上皮细胞，直至28周末始

能完成肺泡构造0-4]。肺的生长和发育直至8岁左右

完成。支气管囊肿由于其发育异常产生的时期不

同，囊肿的部位亦不同，胚胎4周以前的发育异常，

其囊肿位于纵隔，胚胎4周以后发生的病变则位于

肺内，如在此期之后发生则位于肺的末梢部位。发

生在肺内的先天性支气管囊肿，称为肺囊肿，多为

多发囊肿，少数为单发囊肿，可位于肺内任何叶段，

以双肺下叶多见。病理学诊断标准为：壁含腺体、软

骨和平滑肌，内衬呼吸上皮(假复层纤毛柱状上皮或

单层扁平上皮)。

二、临床特点与辅助检查

(一)临床特点

临床症状和体征无特异性，临床表现与囊肿大

小及周围脏器受压迫有关，主要表现在肺部感染及

肺、气管受压两个方面。若病变进一步加重，体积巨

大或病灶破裂而致液、气胸，便产生以压迫为主的

临床表现，甚至出现呼吸窘迫。年龄越小，出现压迫
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症状的机会就越高，因为此时气管、支气管树相对

较软，易遭压迫。当囊肿内有出血或继发感染时，囊

肿可突然增大，出现受压和感染症状。有学者15报道

症状严重者均为婴儿，其原因可能为年龄愈小胸腔

体积也愈小，胸腔内占位病变易产生压迫作用。国

内曾有3例张力性气囊肿误诊为气胸，延误手术时

间而致死的报道16l。因此对巨大张力性肺囊肿且有

明显临床症状者应急诊手术，必要时囊内放管减压

缓解症状，为手术创造条件。

(二)放射影像学检查

CT及MRI：CT平扫可明确囊肿的位置、边缘情

况及与气管、支气管的关系，以及囊肿对周围组织

器官的压迫情况，对囊肿出血、感染的诊断有一定意

义，特别对囊肿壁的钙化诊断十分准确。囊肿CT值

随囊内成分不同和囊肿的大小而发生变化。液体一

般较稠厚，内含较多蛋白质胶冻样成分，故密度较一

般囊肿高，含液囊肿通常CT值为20—30 Hu，最高达

80 Hu，含气囊肿的CT值最低到一1 008 Hu，含气液

囊肿的CT值一l 004—75 Hu。囊壁的厚度与囊肿的

类型有关，单纯含气囊肿的壁薄如纸样，很难测量。

含液囊肿和含气液囊肿壁较厚，厚度o．2～l cm。单纯

含气囊肿的内外壁都较光滑规则，含液和气液囊肿

的壁则不规则。含液囊肿和气液囊肿的周围都有不

同程度、或多或少的条索状病灶。各类囊肿的周围肺

血管被推压移位呈抱球状。肺内支气管囊肿的囊壁

可以在CT增强时见到轻～中度的强化，长期反复感

染时强化往往较明显，这是由于支气管囊肿的壁内

有平滑肌成分，合并感染时囊肿壁增厚，肉芽组织增

多，所以增强扫描一定要选择恰当的扫描时间。单纯

含气囊肿一般壁都较薄，且内外轮廓都很光滑，囊肿

外围很少有渗出或增殖病灶，含气囊肿常常可以并

发曲菌球形成，表现为囊肿内有球形软组织影，且可

以随体位而移动。通常肺内其他孤立性球形病灶很

相似，所以单纯以CT值判断球形病灶是囊肿还是实

质性是不可靠的，鉴别遇到困难时，选用MRI检查

对判别囊性与实性很有帮助。

SSD(多层螺旋CT的表面重建)、MPR(多平面
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重建)等先进的后处理技术使肺囊肿的影像学表现

富有立体感，有利于明确囊肿与支气管的关系。

MPR是将原始轴位图像进行冠状面、矢状面、斜面

和任意层面的蘑组，它能真实的显示器官和组织的

内部结构，病变的部位、形态、大小、密度和与周围

的关系。能准确地显示周围型肺囊肿与支气管的关

系、中央型肺囊肿与纵隔内大血管、心脏、食管的关

系以及纵隔内病变与肺内病变的关系。囊肿的SSD，

MPR表现：含气囊肿在肺SSD和切割技术(CUT)的

图像上表现为密度低于周围肺组织的囊状影。在支

气管SSD上则表现为球状含气囊腔，支气管与囊肿

的关系形如“枯枝挂果”。气液囊肿因为有液气平

面，在支气管SSD上囊肿表现成半圆形，可因液体

和气体的多少而表现为大半圆或小半圆。在MPR

重建的冠状而图像上偏腹侧气体层面呈含气囊腔，

偏背侧液体层面则呈含液囊腔；在矢状面上可见液

平的液气囊腔，腹侧为气体，背侧为液体，囊壁较规

则。含液囊肿因为囊肿内没有气体，因此，在肺SSD

表面重建上不被显示而呈缺损状，在MPR重建的

冠状面、矢状面和任意斜面上均表现为含液体的囊

状病变，囊的内外壁多数不规则，囊壁厚度也不均

匀。MPR适用于各种囊肿的显示，更具有真实性，是

先天性支气管肺囊肿的最佳显示方法。SSD法空间

立体感强，表面解剖关系清晰，有利于病灶的定位，

也能给人以真实、直观的感觉。其缺点是受阈值选

择的影响较大，阈值过高，易造成管腔狭窄的假象；

阈值过低，则边缘模糊。在临床工作中应提倡轴位、

SSD，MPR联合应用，特别是需要手术的病人在术

前进行MPR和SSD重建是很有必要的【7．1习。

肺内支气管囊肿周围可以发生局限性气肿，这

可能是由于支气管发育异常，支气管小分支的减少

。使周围肺泡过度充气所致。在肺内孤立性球形病灶

中，其他病变很少有这种表现，故认为肺内支气管

囊肿周围局限性气肿是其有价值的征象u01。

三、病理学研究

先天性肺囊肿的临床和病理有许多相似的重

叠之处，其病理分类争议较大，有学者将其在病理

上分3类：①支气管源性肺囊肿；②肺泡源性肺囊

肿(又可分为肺内型隔离肺和先天性肺大叶气肿)；

③先天性肺囊腺瘤样畸形。均有呼吸道上皮覆盖，

可为纤毛柱状上皮(较气道)，立方上皮(毛细支气

管)，扁平上皮(肺泡)，并可有平滑肌、结缔组织、弹

力纤维，有的还有软骨和腺体。近年用同位素方

法证实，肺内型隔离肺与周围正常肺组织间有小
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的气道交通支存在，其周边肺组织有炎症存在时，

很易继发感染。x线亦常为单个或多个空腔，大小

不等，如不做血管造影，常很难与支气管源性肺囊

肿相鉴别。

显微镜下囊壁与支气管壁一样内覆假复层纤

毛柱状上皮，部分区域内覆单层立方上皮或单层扁

平上皮；囊壁内含有腺体、软骨、弹力纤维和少量平

滑肌。继发感染者囊壁各层组织中可见中性粒细胞

和淋巴细胞浸润，囊腔内尚可见出血。反复感染可

刺激囊壁上的平滑肌和弹力纤维增生，导致囊壁增

厚和囊壁不规则，囊肿周围出现纤维条索影和斑片

状实变影，并可见充血血管。肺囊肿囊壁存在腺体，

在囊肿与支气管沟通前，囊内充满粘液，表现为含

液囊肿；在囊肿与支气管沟通后，表现为含气或含

液气囊肿。有报道个别病例囊内存在随体位而改变

的钙乳样物质。囊肿出血时，囊内充满血液，囊肿表

现为软组织密度。文献报道囊肿呈实变的病理基础

为：囊肿出血、囊肿含高蛋白液体或囊肿含钙乳样

物质。渗出实变、纤维组织增生、肉芽肿形成和炎性

假瘤形成等病理改变都与感染有关【ll】．原因及其发

生机理未明。随年龄增长，肺囊肿合并感染的机会

和发生反复感染的几率增加，推测肺囊肿的CT表

现主要与是否合并感染及反复感染有关【lq。

四、治疗与预后

支气管肺囊肿虽然是先天性支气管发育畸形

病变，通常认为是良性病变，但也有报道可以恶变

形成支气管腺癌。故有很多临床医师认为，肺内孤

立性病变，无论是良恶性均以手术切除为宜。有研

究表明：肺囊肿患儿的肺小动脉弹性膜有多处断

裂。·主要原因可能为肺动脉内压力持续高于正常，

致其弹性膜扩张并断裂。另外，还观察到内外弹性

膜间有排列不规则的弹性纤维增生、血管壁平滑肌

变性、血管壁厚度增加超过血管外径的1／4以上及

血管周围网状纤维排列紊乱等病理改变。由此表明

肺囊肿患儿存在局部肺血流灌注异常，即肺血管床

发育不良。对无症状的肺囊肿行肺切除术，应择期

手术。对婴幼儿如无明显临床症状，亦主张密切观

察数月至数年择期手术。对已发生感染的肺囊肿，

因反复感染后形成周围组织粘连和肺门淋巴结增

大，且有时合并肺炎，因而择期手术有利于肺炎的

治疗和恢复113-1玛。手术切除的方法及范围应根据囊

肿的大小、数目、部位以及周围肺组织的情况而定，

患肺继发感染时手术出血多，危险性大，术中很难

判断是肺部炎症充血、水肿还是肺纤维化，故不能
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准确判断手术切除的范围，囊肿与周围组织粘连的

程度与手术难易关系密切，所以术前应使用强有力

的抗生素积极控制感染，待肺部炎症基本控制后再

手术为宜。婴幼儿能够较好承受肺叶切除术，肺发

育可持续到14岁，小儿随年龄增大肺泡的数量和

大小亦会增长，不会影响儿童生长发育和活动㈣。术

后早期仍需动态观察x线变化，监测有无气胸、支

气管胸膜瘘、胸腔积液等并发症，少量气胸及胸腔

积液可持续观察，必要时延长胸腔引流时间。大多

数有胸膜增厚粘连，一般半年后均全部吸收。极少

病例出现复发。
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