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　　【摘要】　目的　总结肺淋巴管肌瘤病（ＰＬＡＭ）合并气胸患者的临床特点和胸外科的诊治经验。
方法　回顾分析 １４例北京协和医院 １９７６年 ６月至 ２０１２ 年 ８月 ３４ 例确诊 ＰＬＡＭ患者中，资料完整的经胸外
科诊治的 １４ 例 ＰＬＡＭ合并气胸患者的临床资料。 结果　１４ 例患者均为中青年女性，气胸发生率为 ４１畅２％
（１４／３４）。 初次气胸发病年龄 １９ ～４６ 岁，平均（３３ ±２畅２）岁。 １０ 例以气胸为首发症状且右侧为主。 １４ 例患
者均为复发性气胸，１１例曾有双侧气胸发作，其中 ２例曾有双侧同时气胸，仅 ３ 例为单侧气胸反复发作。 首
次发作时气胸压缩程度为 ３０％ ～９０％，平均 ６０％。 １４ 例患者中仅 １ 例无并发症，常见并发症包括乳糜胸 ６
例，子宫肌瘤 ５例，肺动脉高压 ４例，腹膜后淋巴管肌瘤病 ３例，呼吸衰竭 ３ 例。 １４ 例患者肺部 ＣＴ均显示双
肺弥漫分布的薄壁囊泡样表现，其中 ６例合并肺大疱。 １４例均曾行胸腔闭式引流术，相比原发性气胸，ＰＬＡＭ
合并气胸患者的胸腔闭式引流术放置次数多，带管时间长，胸管放置困难，胸管拔除困难。 １４例患者中 １０ 例
行手术治疗，包括肺楔形切除活检术 ８例，肺大疱切除 ６ 例，胸膜腔黏连术 ８ 例，其中单纯机械性摩擦黏连 ５
例，机械性摩擦＋滑石粉黏连 ３ 例。 １０ 例中电视胸腔镜（ＶＡＴＳ）术 ６ 例，开胸手术 ４ 例，其中 １ 例行双侧
ＶＡＴＳ，１例行双侧开胸手术。 术后 ４例手术侧气胸复发，３例对侧气胸发作，均未行二次手术。 术后随访 ２ ～
２０年，中位随访时间 ４年，仅 １例于 １７年后死亡，其余患者均存活。 结论　淋巴管肌瘤病临床罕见，但合并
气胸者并非少见，选择恰当的胸外科手术是其诊断和治疗的重要手段。
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ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ（ＰＬＡＭ） ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｐｎｅｕｍｏｔｈｏｒａｘ ｐａｔｉｅｎｔｓ．Methods　Ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ １４ ＰＬＡＭ
ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｐｎｅｕｍｏｔｈｏｒａｘ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｉｎ Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｆｒｏｍ Ｊｕｎｅ １９７６ ｔｏ Ａｕｇｕｓｔ ２０１２
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　　肺淋巴管肌瘤病（ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍｙｏｍａ唱
ｔｏｓｉｓ，ＰＬＡＭ）是一类主要累及育龄妇女的少见疾病，病
因不清。 其临床特点是非肿瘤性的平滑肌细胞的不典
型增生以及肺实质的浸润。 雌激素的作用在疾病的发
生发展中起到重要的作用，妇女妊娠的过程中和外源
性雌激素使用的过程中 ＰＬＡＭ 病可呈现进展趋势。
ＰＬＡＭ病临床可表现为自发性气胸，因淋巴回流受阻所
致乳糜胸，甚至血胸。 我们总结了北京协和医院经胸
外科诊治的 ＰＬＡＭ病合并气胸的患者 １４ 例临床资料。
胸外科诊治手段包括胸腔闭式引流术；为治疗气胸或
明确诊断而进行的开胸手术或电视辅助胸腔镜（ｖｉｄｅｏ唱
ａｓｓｉｓｔｅｄ ｔｈｏｒａｃｉｃ ｓｕｒｇｅｒｙ，ＶＡＴＳ）手术；手术内容包括肺
楔形切除术、肺大疱切除术、机械法或滑石粉胸膜腔粘
连术和肺移植术。 本文对 ＰＬＡＭ病合并气胸，尤其是复
发性气胸患者的临床特点和外科诊治进行分析研究 。

资料和方法

一、临床资料
回顾分析北京协和医院 １９７６ 年 ６ 月至 ２０１２ 年 ８

月 ３４ 例 ＰＬＡＭ患者中，资料完整的经胸外科诊治的 １４
例合并气胸患者的临床资料。 入选标准：临床或病理
诊断 ＰＬＡＭ患者；患者自发病至截止随访时间止，有至
少一次明确气胸发作；有胸部 Ｘ 线片、ＣＴ、诊断报告或
其他客观依据证明气胸存在；有明确、翔实病历资料记
录患者气胸治疗过程、治疗方法；可以在门诊或电话随
访到患者。 排除标准：临床尚不能诊断 ＰＬＡＭ，需要与
其他疾病鉴别者；缺乏明确客观依据证明曾经罹患气
胸；气胸诊断治疗缺乏翔实记录；门诊或电话随访中失
访。 所有数据以患者最后一次门诊或住院时记录内容
为统计标准。
二、临床诊断 ＰＬＡＭ标准
１．ＰＬＡＭ的发病年龄：１７ ～６８ 岁，平均 ３３ 岁，大多

数为生育期妇女，个别在绝经期发病。
２．根据症状及体征：（１）主要临床表现为缓慢进

行性的活动后呼吸困难，其次为自发性气胸。 气胸常
常在某些患者为惟一的首发症状，特别是在休息时出
现呼吸困难则往往是气胸所造成的，随着临床的有效

治疗可以缓解。 （２）乳糜胸常为其并发症，乳糜腹水、
乳糜尿及乳糜心包积液也偶尔报道。 乳糜液的发生部
位取决于受损淋巴管的部位。 （３）咳嗽、咯血、咳乳糜
样痰及喘鸣。 晚期可发展为呼吸衰竭，出现一系列相
应症状。

３．实验室检查：外周血嗜酸粒细胞有时增高，少数
病例可有血管紧张素转换酶增高，但均无特异性。

４．肺功能检查：以阻塞性或限制性通气功能障碍
及弥散功能障碍为主。 主要为 ＦＥＶ１／ＦＥＶ、ＤＬＣＯ 下
降，ＰａＯ２ 也降低，肺总量（ＴＬＣ）可以降低、正常或增加。

５．Ｘ线表现：Ｘ线胸片以肺部网状结节状阴影、囊
肿或肺大疱、胸腔积液、气胸等为主要征象。 胸部 ＣＴ
检查往往显示有特征性表现，所有病例均见有肺部小
的薄壁囊肿，大部分直径小于 １０ ｍｍ，遍布双肺野。 ＣＴ
扫描比常规 Ｘ线胸片发现肺部囊肿更加敏感。

６．排除疾病：慢性阻塞性肺疾病（ＣＯＰＤ）、哮喘、
支气管炎、不明原因的肺间质疾病、特发性肺含铁血黄
素沉着症、结节病和百草枯肺等疾病。
三、病理诊断 ＰＬＡＭ病标准
纤维支气管镜或剖胸术获取肺组织进行病理学检

查，光镜下可见平滑肌增生，免疫组化 ＨＭＢ唱４５ 阳性及
ＳＭＡ阳性对诊断有重要意义，可与其他引起平滑肌增
生的疾病鉴别。 雌孕激素受体 ＥＲ或 ＰＲ常为阳性。
四、气胸压缩程度判定标准：ｋｉｒｃｈｅｒ方法
在气胸侧，以横突外缘至胸壁内缘为基准范围（为

整个一侧肺野）。 当少量气胸仅限于上肺野，则将肺野
外带自上而下分为三等份，然后以上述方法中受压 １／４
时的３５％均分，大约为１０％～１５％；当肺野外侧受压至
上述范围之 １／４ 时，肺组织大约受压 ３５％；当受压至
１／３时，肺组织受压 ５０％；当受压 １／２ 时，肺组织受压
６５％；当受压至 ２／３ 时，肺组织受压 ８０％；而当肺组织
全部被压缩至肺门，呈软组织密度时，肺组织受压约
为 ９５％。
五、手术方法
１．胸腔闭式引流术：在病情允许下，需在操作前充

分和患者交流，取得患者及家属的同意，签署知情同意
书。 通过病史、听诊、触扣诊、Ｘ 线胸片、ＣＴ 等多种方
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法，再次确认患者需要进行胸腔闭式引流的体侧及最
佳引流管留置位置。 一般患者采取仰卧位或半坐位，
最大限度外展患侧上肢并曲于头部后方，最佳留置胸
腔闭式引流主要选择位于患侧第 ５ ～６ 肋间，腋前线与
乳头同一水平面的“安全三角”区域或锁骨中线第 ２ 肋
间。 实际表皮的切口选择在其下 １ 个肋间，用标记笔
做 ２ ～３ ｃｍ切口标记。 常规消毒铺巾后，１％利多卡因
局麻后，用 Ｋｅｌｌｙ钳或血管钳逐层进入胸腔。 将引流管
（一般选择 ２８ ～３２ Ｆ 直管）沿分离道将胸管头端放入
胸腔 ３ ～５ ｃｍ，胸腔积液的引流管一般放入 ５ ～６ ｃｍ 即
可。 将胸管尾端连接到连接管，并与胸腔闭式引流瓶
连接，可见明显气泡或胸腔积液留出。 胸腔闭式引流术
后，需让患者照 Ｘ线，胸部正位，根据胸管上的显影线，
确定胸管的具体位置和探入胸腔的长度、走向等。

２．开胸或 ＶＡＴＳ 胸腔镜肺组织活检术（肺楔形切
除术）：ＶＡＴＳ胸腔镜肺组织楔形切除术：在静脉吸入复
合双腔气管插管全麻下，行胸腔镜肺组织活检术。 采
用 ＳＴＯＲＺ胸腔镜及 Ｓｔｒｙｋｅｒ 成像系统。 麻醉成功后，标
准侧卧位，腰桥抬高，使术侧的肋间隙相对扩大。 常规
消毒铺巾，术中单肺通气。 于腋中线第 ７ 或 ８ 肋间做
１ ～２ ｃｍ小切口为观察孔，置入直径 １０ ｍｍ的 ３０°胸腔
镜探查胸腔。 结合术前 ＣＴ 影像靶组织区域及术中所
见，确定最终靶组织位置。 在胸腔镜引导下一般选择
腋前线 １ ～２ ｃｍ 切口及腋后线 １ ｃｍ 切口做其余操作
孔，用卵圆钳于病灶周围定出楔形切除范围并设计切
除路线，用腔镜直线切割缝合器将活检靶组织切除。
开胸肺组织楔形切除术：在静脉吸入复合双腔气

管插管全麻成功后，标准侧卧位，常规消毒铺巾，术中
单肺通气。 选择第 ５ 肋间腋前线至腋后线 ５ ｃｍ切口，
逐层切开各层组织进入胸腔。 充分游离黏连区域，结
合术前 ＣＴ影像靶组织区域及术中所见，确定最终靶组
织位置。 采用直线切割闭合器或传统切除后缝扎方
法，沿设计线路楔形切除靶组织送病理。

３．开胸或 ＶＡＴＳ 肺大疱切除术：开胸或 ＶＡＴＳ 肺
大疱切除术术前准备工作、麻醉、体位、开胸或胸腔镜
探查位置基本相同。 肺大疱切除术应结合术中探查情
况及术前 ＣＴ或 Ｘ线胸片。 术中需要确定要切除的肺
大疱的类型，特别是肺大疱基底部及累及范围。 设计
良好的切割路线应该包括肺大疱累及的区域及肺大疱

的“根部”，尽量完整切除肺大疱的同时减少切除的肺
组织。 对于肺组织相对薄弱的组织可以采用垫片加固
下的机械切割闭合。

４．胸膜腔黏连术：本组患者胸膜腔黏连术均在开
胸或胸腔镜手术中进行。 机械法为采用纱布反复摩擦
胸膜顶至第 ４ ～５肋间壁层胸膜，达到刺激性充血或轻

微渗血的程度。 滑石粉胸膜腔黏连术是将少量滑石粉
至于 ５０ ｍｌ 注射器内，接一根 ２０ ｃｍ左右细管，通过快
速抽吸使滑石粉均匀喷洒于胸膜腔表面。

５．统计学分析：采用 ＳＰＳＳ １７畅０ 统计软件进行数
据处理，计量资料以均数±标准差（珋x ±s）表示，计数资
料以率表示。

结　　果

一、ＰＬＡＭ合并气胸的临床特点（表 １）
１４ 例均为女性，气胸发生率为（１４／３４，４１畅２％）。

１４ 例患者均为中青年女性，初次气胸发病年龄 １９ ～４６
岁，平均（３３ ±２畅２）岁。 １０ 例以气胸为首发症状。 首
发症状包括突发憋气胸痛 ６ 例，胸痛伴发热 ４ 例。 其
他首发症状包括气胸侧胸腔积液 １ 例，进行性呼吸困
难 １例，盆腔肿物 １ 例，胸闷气短 １ 例。 首次发作气胸
中，右侧 １１例，左侧 ３ 例，右侧为主，无首次即双侧同
时气胸发作患者。 １４ 例患者中仅 １ 例没有并发症，１３
例中 ６例合并乳糜胸，５ 例合并子宫肌瘤，４ 例合并肺
动脉高压（其中 ２ 例合并肺心病），３ 例合并腹膜后淋
巴管肌瘤病，３例合并呼吸衰竭。 １４ 例患者肺部 ＣＴ 均
显示双肺弥漫分布的薄壁囊泡样表现，其中 ６ 例合并
肺大疱。 １４ 例患者均为复发性气胸，由于全部患者例
次气胸复发均需要行胸腔闭式引流术，因此，患者不同
体侧气胸复发次数与留置胸腔闭式引流次数相同。 １１
例曾有双侧气胸发作，其中 ２ 例曾有双侧同时气胸，仅
３ 例为单侧气胸反复发作。 气胸发作时压缩程度为
２０％～９０％，平均 ３４％ ～７３％。 其中首次发作时气胸
压缩程度为 ３０％～９０％，平均 ６０％。
二、开胸或 ＶＡＴＳ 手术肺活检明确 ＰＬＡＭ 病诊断

（表 ２）
（一）诊断时间长
１．临床诊断时间：１４ 例患者临床拟诊 ＰＬＡＭ距离

首发症状时间差异很大，为１ ～１２０ 个月。 除３ 例在１ ～
３ 个月内快速诊断的患者外，其他 １１ 例患者临床拟诊
距离首发症状时间为 ２４ ～１２０ 个月。 １４ 例患者临床拟
诊距离初次气胸时间差异也很大，为 ０ ～１２０ 个月，其
中有 ５例在距离初次气胸 ３ 个月内得到了临床拟诊，
其余 ９例在 ２４ ～１２０ 个月内获得临床拟诊。 单纯“气
胸”这一临床症状对临床医师拟诊 ＰＬＡＭ 有一定提示
作用，但不强。

２．病理诊断时间：１０ 例患者病理诊断 ＰＬＡＭ距离
首发症状时间差异很大，为 １ ～１２０ 个月。 除去 ３ 例在
１ ～３ 个月内快速诊断的患者外，其他 ７ 例患者临床拟
诊距离首发症状时间为 ２４ ～１２０ 个月。 １０ 例患者临床
拟诊距离初次气胸时间差异也很大，为 ０ ～１２０ 个月，
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其中有 ３ 例在距离初次气胸 ３ 个月内得到了临床拟
诊，其余 ９例在 ２４ ～１２０ 个月内获得临床拟诊。

（二）诊断机构级别高
术前 １４例患者均曾拟诊 ＰＬＡＭ，术后全部 １０ 例均

依靠肺组织病理确诊，但相关诊疗工作均在三甲医院
完成，基层医院均未能明确诊断。 患者在基层医院就
诊时，往往只注意气胸的治疗，并未向 ＰＬＡＭ疾病可能
性考虑。

（三）病理特点
全部 １０ 例手术患者，无论手术目的单纯为治疗气

胸还是联合诊断为目的，均通过病理诊断为 ＰＬＡＭ。 全
部 １０ 例大体标本中均有薄壁囊泡样结果，其中有 ６ 例
符合肺大疱大体结构。 １０ 例光镜下均有不典型平滑肌
细胞。 ４例未行肺部手术患者中，１ 例依靠盆腔肿物免
疫组化染色：人类黑色素瘤相关抗原（ＨＭＢ４５）和α唱平
滑肌肌动蛋（α唱ＳＭＡ）阳性诊断 ＰＬＡＭ病。 １０ 例手术患
者中，２例免疫组化结果未知，２ 例 ＨＭＢ唱４５ 阴性，其余
６例均为 ＨＭＢ唱４５ 和 ＳＭＡ阳性。

三、ＰＬＡＭ病合并气胸的外科治疗
胸外科治疗 ＰＬＡＭ 合并气胸的方法主要有两类，

一类是保守型的胸腔闭式引流术，一类是手术治疗。
（一）胸腔闭式引流治疗 ＰＬＡＭ合并气胸（表 ３）
１４例中 ３例曾行胸腔穿刺抽气，效果均不满意；１４

例均曾行胸腔闭式引流术。 目前胸腔闭式引流术多为
ＰＬＡＭ病合并气胸患者的首选治疗手段。 相比原发性
气胸患者，ＰＬＡＭ病合并气胸患者的胸腔闭式引流术有
以下特点。

１．放置次数多：所有气胸明确诊断后，均进行了抽
气和（或）留置胸腔闭式引流或手术治疗，无一例次仅
进行保守观察治疗，且全部气胸均曾行胸腔闭式引流
术。 截至本组患者回顾性研究时，病程中单例患者胸
腔闭式引流次数为１ ～９次，其中术前１ ～９ 次，术后１ ～
３次。 １４ 例患者术前共置管 ４８ 次，其中右侧 ３０ 例次，
左侧 １８ 例次；１０ 例患者接受手术治疗患者，术后共置
管 １２ 例次，其中右侧 ７ 例次，左侧 ５ 例次。 １４ 例患者
术前平均置管 ３畅４次；１０例手术患者术后平均置管１畅２
次。 二者有显著性差异。 其中有 ３ 例曾经胸腔穿刺吸
气，但均因效果不佳最终留置胸腔闭式引流。

２．带管时间长：１４例患者留置胸腔闭式引流管时
间普遍较长，各例患者最短带管时间 ７ ～３０ ｄ，平均
（１５ ±２）ｄ；最长带管时间 ７ ～１２０ ｄ，平均（３７ ±９）ｄ。

３．胸管放置困难：１４ 例患者中除 ４ 例比较顺利
外，其余 １０ 例均不同程度经历留置胸腔闭式引流困
难。 这 １０例均有不同程度的胸腔内或置管部位局部
粘连，均有胸腔积液，其中 ２ 例因双侧同时气胸，双侧

同时留置胸腔闭式引流。
４．胸管拔除困难：１４ 例患者中，仅 １ 例没有拔管

困难，其余 １３ 例均有不同程度和原因的拔管困难，且
留置顺利的患者中，３ 例出现拔管困难，因此插管困难
和拔管困难并不直接相关。 其中，因拔管前夹闭胸管
后气胸复发，导致延长带管时间的患者 １０ 例，因肺脏
复张不满意导致拔管困难者 １２ 例，因胸腔积液导致拔
管困难者 １１例，拔管后患侧迅速气胸复发者 ４ 例，插
管期间因感染因素导致拔管困难者 ６ 例，其中 ２ 例脓
胸，１例胸水找到结核菌，３例合并肺部感染。

（二）开胸或 ＶＡＴＳ手术治疗 ＰＬＡＭ 合并气胸特点
（表 ４）

１４ 例患者中，１０ 患者诊疗过程中曾经接受手术治
疗，４例因病情或患者不同意，未行手术治疗；１０ 例行
手术治疗。 手术目标单纯为治疗气胸者 ４ 例，单纯为
明确诊断者 １例，气胸治疗＋明确诊断为目的者 ５ 例。
手术内容为肺楔形切除活检术 ８ 例，肺大疱切除 ６ 例。
手术记录明确行胸膜腔黏连术共 ８ 例，其中单纯机械
性摩擦黏连 ５ 例，机械性摩擦 ＋滑石粉黏连 ３ 例。 手
术方式中 ＶＡＴＳ术 ６例，开胸手术 ４ 例，其中 １ 例行双
侧 ＶＡＴＳ，１例行双侧开胸手术。 术后 ４ 例手术侧气胸
复发，３例对侧气胸发作，均未行二次手术。
四、ＰＬＡＭ合并气胸患者预后（表 ４）
患者普遍预后较好，４ 例出现呼吸衰竭，等待肺移

植中。 术后随访 ２ ～２０年，中位随访时间 ４年，平均随访
７年。 １４例中仅 １例于 １７年后死亡，其余患者均存活。

讨　　论

自从 １９６６ 年 Ｃｏｒｎｏｇ 和 Ｅｔｅｒｌｉｎｅ 报道第一例 ＰＬＡＭ
病患者以来，人们就开始了对这类少见疾病的研究。
ＰＬＡＭ患者的临床表现可以多种多样，１０ 年内的死亡
率可高达 ４０％～９１％，也有少部分患者可以存活超过
２０ 年［１］ 。

文献报道，８０％的 ＰＬＡＭ患者可以合并气胸，部分
患者可能以气胸为首发症状［２］ 。 本组 １４ 例患者中有
１０ 例以自发性气胸为首发症状。 本组患者的气胸特点
为复发性高，既包括同侧的多次复发，也表现为双侧的
同时或异时的复发，还表现为接受外科手术后的高复
发性。 一般情况下，原发的自发性气胸患者 ＶＡＴＳ胸膜
固定术后气胸的复发率约为 ５％，但是对于 ＰＬＡＭ患者
而言这个比例大幅度增高。 而且气胸越早复发则预示
着手术的成功率越低。 与肺泡切除和机械性胸膜固定
术相比，文献报道中术中使用滑石粉胸膜固定术的方
法能略微降低术后气胸复发率［３］ 。 但是滑石粉所致的
胸膜黏连可能导致患者远期无法进行肺移植手术。
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表 1　１４例 ＰＬＡＭ合并气胸患者临床特点
患者编号 性别

初次气胸年龄

（岁）

首发症状

气胸 其他症状

并发症

乳糜胸 其他

１ m女 ２５ 寣否 气胸侧胸腔积液 有 腹盆腔 ＬＡＭ
２ m女 ４１ 寣否 进行性呼吸困难 有 子宫肌瘤

３ m女 ３１ 寣是 突发憋气胸痛 否 肺动脉高压，呼吸衰竭

４ m女 ３０ 寣是 突发憋气胸痛 否 子宫肌瘤

５ m女 ３１ 寣是 突发憋气胸痛 有 子宫肌瘤，肝肾血管瘤，肺心病，肺动脉高压，呼吸衰竭

６ m女 ４６ 寣否 盆腔肿物 有 腹盆腔 ＬＡＭ
７ m女 ４０ 寣是 胸痛伴发热 有 无

８ m女 ３５ 寣是 胸痛伴发热 无 重症肺炎

９ m女 ４１ 寣是 突发憋气胸痛 有 肺动脉高压

１０ 亖女 １９ 寣是 突发憋气胸痛 无 子宫肌瘤，卵巢囊肿

１１ 亖女 ４４ 寣否 胸闷气短 无 乳腺纤维瘤

１２ 亖女 ３９ 寣是 突发憋气胸痛 无 肺动脉高压，肺心病

１３ 亖女 ２３ 寣是 胸痛伴发热 无 无

１４ 亖女 ２７ 寣是 胸痛伴发热 无 腹膜后 ＬＡＭ，肾上腺血管肌肉脂肪瘤，子宫肌瘤

患者编号

胸部影像

肺大疱 薄壁多发囊泡

气胸特点

复发性气胸

单侧 双侧
双侧气胸 首发体侧

压缩程度（％）

首次 最小 最大

１ m否 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ３０ 弿３０ {９０ W
２ m否 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ５０ 弿３０ {５０ W
３ m是 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ９０ 弿３０ {９０ W
４ m否 是 Ｒ 否 Ｈ Ｒ ９０ 弿３０ {９０ W
５ m否 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ５０ 弿５０ {５０ W
６ m否 是 Ｒ 否 Ｈ Ｒ ５０ 弿３０ {５０ W
７ m是 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ ＋Ｓ Ｒ ５０ 弿３０ {９０ W
８ m是 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ４０ 弿２０ {４０ W
９ m否 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｌ ９０ 弿２０ {９０ W
１０ 亖是 是 Ｒ ＋Ｌ 是 Ｈ ＋Ｓ Ｒ ６０ 弿２０ {６０ W
１１ 亖否 是 Ｒ／Ｌ 否 Ｈ Ｒ ５０ 弿５０ {９０ W
１２ 亖是 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｒ ９０ 弿３０ {９０ W
１３ 亖否 是 Ｒ／Ｌ 否 Ｈ Ｌ ５０ 弿５０ {５０ W
１４ 亖是 是 Ｒ／Ｌ 是 Ｈ Ｌ ５０ 弿５０ {９０ W

　　 注：Ｌ：左侧；Ｒ：右侧；Ｓ：同时；Ｈ：异时
表 2　开胸或 ＶＡＴＳ手术肺活检明确 ＰＬＡＭ病诊断的特点

患者编号
年龄（岁）

首症 初次气胸

首次拟诊 ＰＬＡＭ
年龄（岁） 医院级别 距首症时间（月） 距初次气胸时间（月）

１ 枛２２ 梃２５ x２５ Z三甲 ３６  ０ 乙
２ 枛４１ 梃４１ x４１ Z三甲 ２  ２ 乙
３ 枛３１ 梃３１ x３６ Z三甲 ６０  ６０ 骀
４ 枛３０ 梃３０ x３３ Z三甲 ３６  ３６ 骀
５ 枛３１ 梃３１ x３５ Z三甲 ４８  ４８ 骀
６ 枛４６ 梃４６ x４６ Z三甲 ３  ３ 乙
７ 枛４０ 梃４０ x４６ Z三甲 ８４  ８４ 骀
８ 枛３５ 梃３５ x３５ Z三甲 １  １ 乙
９ 枛４１ 梃４１ x４９ Z三甲 ９６  ９６ 骀
１０ *１９ 梃１９ x２１ Z三甲 ３０  ３０ 骀
１１ *４２ 梃４４ x４４ Z三甲 ２４  １ 乙
１２ *３９ 梃３９ x４７ Z三甲 ９６  ９６ 骀
１３ *２３ 梃２３ x２５ Z三甲 ２４  ２４ 骀
１４ *２７ 梃２７ x３７ Z三甲 １２０ 2１２０ �
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续表　

患者编号
病理确诊 ＰＬＡＭ

年龄（岁） 医院级别 距首症时间（月） 距初次气胸时间（月）

病理特征

薄壁囊泡 肺大疱 光镜不典型平滑肌细胞 ＨＭＢ４５ �ＳＭＡ
１ m２５  三甲 ３６ 篌１ 亮有 否 有 ｎｄ ｎｄ
２ m４１  三甲 ２ 哌２ 亮有 否 有 ＋ ＋

３ m３６  三甲 ６０ 篌６０ 照有 是 有 ＋ ＋

４ m３４  三甲 ４８ 篌４８ 照有 否 有 ＋ ＋

５ m无 无 无 无 无 否 无 无 无

６ m无 无 无 无 无 否 无 ＋ ＋

７ m４６  三甲 ８４ 篌８４ 照有 是 有 ＋ ＋

８ m３５  三甲 １ 哌１ 亮有 是 有 ＋ ＋

９ m无 无 无 无 无 否 无 无 无

１０ 亖２１  三甲 ３０ 篌３２ 照有 是 有 ＋ ＋

１１ 亖无 无 无 无 无 否 无 无 无

１２ 亖４７  三甲 ９６ 篌９６ 照有 是 有 ｎｄ ｎｄ
１３ 亖２５  三甲 ２４ 篌２４ 照有 否 有 阴性 ＋

１４ 亖３７  三甲 １２０  １２０ 殚有 是 有 阴性 ＋

表 3　ＰＬＡＭ合并气胸留置胸腔闭式引流特点

患者编号 手术体侧

放置次数

术前

Ｒ Ｌ 术前总

术后

Ｒ Ｌ 术后总
总

带管时间（ｄ）

最短 最长

１ mＲ １ 档１ x２ ;１ '１ 觋２ �４ p３０ 厖６０ 苘
２ mＲ ３ 档０ x３ ;０ '１ 觋１ �４ p１４ 厖９０ 苘
３ mＲ ＋Ｌ ３ 档１ x４ ;１ '０ 觋１ �５ p１４ 厖３０ 苘
４ mＲ ３ 档０ x３ ;０ '０ 觋０ �３ p７ q７ 热
５ m否 １ 档１ x２ ;０ '０ 觋０ �２ p７ q２１ 苘
６ m否 ２ 档０ x２ ;０ '０ 觋０ �２ p７ q２１ 苘
７ mＲ ２ 档３ x５ ;０ '０ 觋０ �５ p７ q１４ 苘
８ mＲ ３ 档１ x４ ;２ '１ 觋３ �７ p１４ 厖１４ 苘
９ m否 ４ 档５ x９ ;０ '０ 觋０ �９ p１０ 厖１４ 苘
１０ 亖Ｒ ＋Ｌ ３ 档２ x５ ;２ '１ 觋３ �８ p２１ 厖１２０ 痧
１１ 亖否 ３ 档１ x４ ;０ '０ 觋０ �４ p１４ 厖４０ 苘
１２ 亖Ｌ ２ 档１ x３ ;１ '０ 觋１ �４ pｎｄ ３０ 苘
１３ 亖Ｌ ０ 档１ x１ ;０ '０ 觋０ �１ p２１ 厖２１ 苘
１４ 亖Ｒ ０ 档１ x１ ;０ '１ 觋１ �２ p３０ 厖３０ 苘

患者编号

胸引管放置困难

困难

（是／否）

抽气

（是／否）

困难原因

黏连 胸腔积液 双侧同时放管

拔管困难

拔管前夹闭后复发

（是／否）

复张不满意

（是／否）

胸腔积液

（是／否）

拔管后迅速复发

（是／否）

感染

（是／否）

１ m是 否 是 是 否 是 是 有 是 脓胸

２ m是 否 是 是 否 是 是 有 否 否

３ m是 是 是 是 否 是 是 有 否 否

４ m否 否 否 否 否 否 否 否 否 否

５ m否 否 否 否 否 否 否 有 否 否

６ m否 否 否 否 否 是 是 有 否 脓胸

７ m是 否 是 是 是 是 是 有 否 否

８ m是 否 是 是 否 否 是 否 是 肺炎

９ m是 是 是 是 否 否 是 有 否 否

１０ 亖是 否 是 是 是 是 是 有 是 肺炎

１１ 亖是 否 是 是 否 是 是 否 否 否

１２ 亖是 否 是 是 否 是 是 是 否 肺炎

１３ 亖否 是 是 是 否 是 是 是 否 否

１４ 亖否 否 否 否 否 是 是 是 是 结核

　　注：Ｌ：左侧；Ｒ：右侧
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表 4　开胸或 ＶＡＴＳ手术治疗 ＰＬＡＭ合并气胸特点
患者编号

方式

（ＯＰＥＮ／ＶＡＴＳ） 目标
体侧

（Ｌ／Ｒ）
手术内容

肺大疱切除 楔切活检

胸膜腔黏连术

机械摩擦 滑石粉
肺移植

１ mＯＰＥＮ Ｐ Ｒ 否 是 是 否 等待中

２ mＯＰＥＮ Ｐ Ｒ 否 否 是 是 否

３ mＶＡＴＳ Ｐ ＋Ｄ Ｌ ＋Ｒ 是 是 是 否 等待中

４ mＶＡＴＳ Ｐ ＋Ｄ Ｒ 否 是 是 否 否

５ m否 否 否 否 否 ｎｄ 否 否

６ m否 否 否 否 否 ｎｄ 否 否

７ mＶＡＴＳ Ｐ ＋Ｄ Ｒ 是 是 是 是 否

８ mＶＡＴＳ Ｐ ＋Ｄ Ｒ 是 是 ｎｄ 否 否

９ m否 否 否 否 否 ｎｄ 否 否

１０ 亖ＶＡＴＳ Ｐ ＋Ｄ Ｌ ＋Ｒ 是 是 是 是 等待中

１１ 亖否 否 否 否 否 ｎｄ 否 等待中

１２ 亖ＯＰＥＮ Ｐ Ｌ 是 否 ｎｄ ｎｄ 否

１３ 亖ＶＡＴＳ Ｄ Ｌ 否 是 是 否 否

１４ 亖ＯＰＥＮ Ｐ Ｒ 是 是 是 ｎｄ 否

患者编号
手术疗效

手术后复发 围手术期并发症 二次手术 预后状态 随访（年）

１ 枛双侧术后均复发 否 否 生存 ３ 9
２ 枛对侧左气胸 否 否 生存 １０ M
３ 枛双侧均复发 否 是 生存 ２０ M
４ 枛无 否 否 生存 ７ 9
５ 枛未手术 否 否 生存 ４ 9
６ 枛未手术 否 否 生存 ４ 9
７ 枛无 否 否 生存 ３ 9
８ 枛双侧均复发 否 否 生存 ３ 9
９ 枛未手术 否 否 生存 ４ 9
１０ *两侧均有术侧复发 否 否 生存 ３ 9
１１ *未手术 否 否 生存 ２ 9
１２ *对侧复发 否 否 死亡 １７ M
１３ *无 否 否 生存 ７ 9
１４ *右侧复发 否 否 生存 ５ 9

　　注：Ｐ：治疗；Ｄ：诊断

　　自发性气胸患者如果术中发现肺表面有多发弥漫
的囊泡样表现，应高度疑诊 ＰＬＡＭ。 若 ＣＴ 提示双侧对
称的薄壁囊泡样改变，应高度疑诊断 ＰＬＡＭ，同时应注
意鉴别诊断其他的可能引起囊泡样改变的疾病如肺气

肿、肺组织细胞增生症、囊形支气管扩张、肺囊性纤维
化等［４］ 。 ＰＬＡＭ的确诊需要组织病理学证据，可通过支
气管镜肺活检、经皮肺穿刺肺活检和外科手术肺活检
来获取病理标本。 ＰＬＡＭ 的肺组织标本的病理特点为
不典型平滑肌细胞（淋巴管肌瘤病细胞）增生，淋巴管
肌瘤病细胞可累及细支气管、血管和肺泡腔内，因此患

者临床可以表现为气胸、乳糜胸、血胸。 雌激素和孕激
素受体增高高度提示 ＰＬＡＭ 病可能和激素水平有关，
病理标本中免疫组化染色 ＨＭＢ唱４５ 阳性是 ＰＬＡＭ病的
特征性表现。
临床表现和影像学检查的联合评估用以评价

ＰＬＡＭ患者的呼吸受累情况［４］ 。 高分辨 ＣＴ（ｈｉｇｈ唱ｒｅｓｏ唱
ｌｕｔｉｏｎ ＣＴ）上病变的范围和严重程度多与肺功能的 １ ｓ
呼气量和 ＰＬＡＭ 患者运动耐量相关，可以作为 ＰＬＡＭ
患者病情严重度的检测指标。 关于 ＰＬＡＭ病的治疗有
许多方法，但其中能够长期有效的治疗方法尚且不多。
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激素和免疫抑制剂对 ＰＬＡＭ患者几乎无效。 药物包括
黄体酮、他莫昔芬、黄体生成素释放激素拮抗剂或卵巢
切除术等治疗效果亦有限［５］ 。

ＰＬＡＭ诊断后的平均生存期有限，目前只有肺移植
能为终末期患者提供治愈的希望。 但淋巴管肌瘤病细
胞也有可能迁徙入移植后的肺脏而导致病情复发［６］ 。
国外报道肺 ＰＬＡＭ病行肺移植的 ５ 年生存率在 ７０％左
右［７］ 。 但因移植肺供体有限，北京协和医院确诊的
ＰＬＡＭ病患者中尚未有患者行肺移植手术。 国内文献
报道的 ＰＬＡＭ病进行肺移植的患者仅 ５ 例，５ 例患者效
果均不佳，最长存活时间为 ３６ 个月［８唱９］ 。 有研究表明，
双肺移植后的 １ 年生存率明显优于单肺移植［１０］ 。 因
此，对于 ＰＬＡＭ并合并气胸的患者，应谨慎选择手术方
式，为肺移植创造条件。

ＰＬＡＭ病患者合并气胸的患者中胸外科的参与占
有举足轻重的地位。 急诊处理方面，ＰＬＡＭ病患者合并
气胸者肺压缩体积多超过 ３０％，须急诊放置胸腔引流
管引流。 对于多发肺大泡，或反复气胸、双侧气胸的患
者，可考虑胸外科行开胸或 ＶＡＴＳ 下肺大泡切除术，必
要时同时行胸膜腔黏连术。 肺组织病理检查对于
ＰＬＡＭ病的诊断非常重要，通过开胸或胸腔镜肺活检能
够获得足够的肺组织标本进行 ＨＥ 染色及免疫组化检
查，是确诊 ＰＬＡＭ 并最特异的手段。 肺活检的同时亦
可以治疗气胸和乳糜胸，对于 ＰＬＡＭ 病的诊断和治疗
均有很大帮助。 虽然肺移植的技术复杂，对患者病情
和供肺均有要求，但肺移植目前仍为终末期肺 ＰＬＡＭ

病患者的有效治疗方法，若患者病情和供肺条件允许，
ＰＬＡＭ病患者终末期应首选双肺移植。
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