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ABSTRACT
Pulmonary sequestration(PS) is a rare congenital lung disease characterized by the blood supply 
of the lung tissue from the systemic circulation, accounting for 0.15% to 6.40% of congenital lung 
developmental malformations, and is relatively rare in clinical practice.Clear cell tumor of the lung(CCTL) 
is a very rare tumor. In 2015, the World Health Organization classified it as perivascular epithelioid cell 
tumor(PEComa). Most of them are benign, with no specificity in clinical manifestations. They are often 
single or multiple, with variable imaging manifestations and lack of specificity, which is easy to cause 
misdiagnosis. There are few reports of CCTL on the basis of pulmonary sequestration. We report a case 
of PS combined with CCTL diagnosed in our hospital, in order to further deepen the understanding 
of the rare disease, reduce misdiagnosis, and avoid delaying the treatment opportunity of patients. 
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　 　 患 者 ， 女 ， 7 6 岁 ， 因 胸 闷 咳 嗽 伴 恶 心 上 腹 部 不 适 2 周 于 2 0 1 9 年 1 2 月 2 0 日 入
院 ， 患 者 于 2 周 前 受 凉 后 出 现 胸 闷 咳 嗽 ， 痰 少 ， 伴 恶 心 及 上 腹 部 不 适 ， 就 诊 于 当
地 县 医 院 ， 予 以 头 孢 地 尼 、 左 氧 氟 沙 星 及 苏 黄 止 咳 胶 囊 治 疗 ， 病 情 无 好 转 ， 行
C T 检 查 示 右 下 肺 肿 块 ， 为 进 一 步 诊 治 来 我 院 呼 吸 与 危 重 症 治 疗 中 心 住 院 。 实 验
室检查，抗酸染色(-)，结核抗体IgG(-)，结核抗体IgM(-) ,结核分支杆菌核酸DNA
检测(-)，非结核分支杆菌检测(-)，肺炎支原体抗体(MP-IgM/G/A)1:40,D-D二聚
体2.3μg /mL,糖类抗原CA125 8.96IU/mL，真菌孢子和菌丝(-)。CT平扫+增强(图
1)：右下肺见类圆形软组织肿块，大小为7.5cm×7.0cm×4.6cm，密度欠均匀，
边缘清晰，增强扫描可见明显不均匀强化，CT值约69~142HU，可见由腹腔干分
支供血动脉，肿块引流静脉汇入右下肺静脉，CT诊断为右下肺隔离症，叶外型。 

　　穿刺病理结果：右下肺肿块穿刺组织1条，长约10mm，直径约1mm；镜下见肿
瘤细胞呈弥漫排列，围绕血管分布；细胞形状呈多角形，细胞边界清楚，细胞胞质透
明，部分胞质内含嗜酸性颗粒；核大小不一，核呈卵圆形、颜色深染、染色质细致，
无核仁，无明显核分裂，亦未见坏死。免疫组织化学染色结果显示vimentin及HMB45
阳性，而PCK、EMA、CK5/6、CK7、TTF-1、CEA、s-100、CD10阴性；组织化学染色
PAS强阳性。结合临床病史及相关实验室检查：排除了转移性肾透明细胞癌、肺透明细
胞癌及颗粒细胞瘤等肿瘤,最后诊断为肺透明细胞瘤(糖瘤)。
 
讨   论   
　　肺隔离症(pulmonary sequestration，PS) 是一种少见的先天性肺部畸形，是由体
动脉向肺内组织异常供血的一组疾病，占先天性肺发育畸形的0.15%~6.40%[1]。PS是
由胚胎时期的原肠、肺芽经由体动脉供血而发育形成的异常肺组织团块。根据病变是否
具有单独的胸膜与正常肺组织之间的分界，将PS分为叶内型和叶外型[2]，叶内型最为常
见，多位于后基底段，正常肺组织与病变组织均被同一胸膜所覆盖，大多数由一支动脉
参与供血，主要为胸主动脉发出。叶外型PS由完全独立的脏层胸膜所包裹，多位于左肺
下叶，与膈肌关系较为密切。本例患者病变位于右肺下叶，位置相对少见。供血动脉多
为肺动脉或体动脉，静脉引流至下腔静脉、门静脉或奇静脉等。多见于青少年患者，多
数患者表现为反复发作的肺部感染，体征可表现为胸背痛、气促，当囊变并发感染时出
现以咳嗽、咳痰及发热为主要症状就诊，少数出现发绀、呼吸困难、咯血等症状。CT平
扫表现为肺内软组织肿块，密度不均，可伴囊变及支气管扩张等[3]，增强扫描表现为呈
均匀或不均匀强化，囊性部分无强化，当伴发感染时囊壁增厚，表现为环形强化。血管
三维重建技术能清楚显示来源于体动脉分支发出的异常供血动脉，诊断较明确。
　　肺的血管周上皮样细胞瘤(PEComas)，也称为透明细胞“糖”瘤，是一种比较罕见
的肿瘤，主要由血管周上皮样细胞引起[4]。发生在肺部时，被认为是PEComa家族的一部
分。2015年世界卫生组织将其归属为血管周上皮样肿瘤[5]，肿瘤组织来源于血管外皮细
胞、平滑肌细胞等。作为其他部位的PEComas，该肿瘤表达诸如HMB45和Melan-A的黑
素细胞标记[6]。好发于中老年患者，性别差异不明显。多因胸闷、胸部不适就诊或常规体
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【 摘 要 】 肺 隔 离 症 是 一 种 少 见 的 先 天 性 肺 部 疾
病，特征是肺组织由体循环参与供血，占先天性
肺发育畸形的0.15%~6.40%，在临床上较为少
见；肺透明细胞瘤更是非常罕见的肿瘤，2015年
世界卫生组织将其归属为血管周上皮样肿瘤，多
为良性，临床表现无特异性，常为单发，也可多
发，影像表现多变，缺乏特异性，易造成误诊。
在肺隔离症基础上并发肺透明细胞瘤更是鲜有报
道，现将我院确诊的一列肺隔离症合并发透明细
胞瘤的病例进行报道，旨在进一步加深对罕见病
的 认 识 ， 减 少 误 诊 ， 避 免 延 误 患 者 治 疗 时 机 。 

【关键词】肺隔离症；肺透明细胞瘤；血管周上皮
                      样肿瘤
【中图分类号】R734.2；R732.2
【文献标识码】D
   DOI:10.3969/j.issn.1672-5131.2022.10.070



  ·183

CHINESE JOURNAL OF CT AND MRI, OCT. 2022, Vol.20, No.10 Total No.156

（收稿日期：2020-10-16）

检发现。庞涛等[7]人将其归纳分类为两种类型：(1)单发结节型(结
节直径<3. 0 cm), CT 平扫可见肺内单发结节影，边缘较为光滑，
密度较均匀，呈较均匀强化；(2)单发肿块型(肿块直径>3.0cm), CT
平扫见肺内肿块影，病灶边缘较为光滑，当肿块较大，在生长过
程中遇到纤维结缔组织、平滑肌、血管等的阻挡而造成形态不规
则，其内密度不均，可伴有钙质密度影，呈明显不均匀强化。
　　本例患者术前CT增强和血管三维重建技术，只做出PS的诊
断，误诊的原因归咎为：(1)PS本身为少见疾病，临床表现无特
异性,且合并癌变者鲜有报道。诊断过程中只注重观察PS的影
像特征，忽略合并的其它征象；(2)PS为正常肺组织结构，而肺
透明细胞瘤来源于血管周上皮样细胞等，故在PS基础上可以发
生和正常肺组织相同类型的肿瘤。(3)该肿瘤血供实丰富，呈明
显强化，有渐进性强化的特点，无囊变、支气管扩张及感染征
象，明显区别于PS的影像表现，对于PS影像征象掌握不透彻。  

鉴 别 诊 断 ： ( 1 ) 原 发 性 肺 癌 ， 多 表 现 为 不 规 则 肿 块 ， 有 胸 膜
黏 连 、 叶 间 裂 移 位 、 肿 块 轻 度 不 均 匀 强 化 等 征 象 ， 而 肺 透
明 细 胞 瘤 增 强 明 显 强 化 且 有 渐 进 性 强 化 的 特 点 ， 强 化 程 度
明显高于肺癌 [8]。(2)肺结核，结核球形成时有钙化、纤维条
索 、 周 围 小 结 节 、 卫 星 病 灶 等 ， 以 做 鉴 别 ； ( 3 ) 肺 转 移 瘤 ，
可 找 到 原 发 肿 瘤 ， 表 现 为 肺 内 多 发 大 小 不 等 结 节 ， 密 度 均
匀 ， 边 缘 光 滑 。 ( 4 ) 炎 性 假 瘤 ， 病 变 多 发 于 肺 胸 膜 下 ， 一 般
无 钙 化 ， 增 强 明 显 不 均 匀 强 化 ， 与 肺 隔 离 症 鉴 别 较 困 难 。 
　　综上所述，PS作为一种少见发育畸形，在肺隔离症基础之上
发生的肺肿瘤更为罕见，而临床医生对该病的认识不足,导致漏诊
率较高，因此在确诊肺隔离症时，应当仔细观察病变是否为单纯肺
隔离症影像，从中找出合并感染、肿瘤的证据，但单凭影像学诊
断存在困难，确诊需进一步结合病理学检查才能做出明确诊断。 

图1～图2 CT平扫示右下肺见一类圆形软组织密度肿块影，密度均匀，边缘光滑。图3～图4 CT增强扫描示肿
块明显不均匀强化，静脉期有延迟强化特点。图5～图6 CT多平面重建和三维成像分别显示肿瘤的供血动脉起
源于腹腔干分支(白箭)，引流静脉汇入右下肺静脉流入左心房(白箭)。图7 肿瘤细胞呈弥漫片状排列，围绕
薄壁血管分布(HE ×10)。图8 肿瘤细胞多角形，胞界清楚，胞质丰富透明，核无明显异形(HE ×40)。图9 
瘤细胞表达HMB45，呈胞质阳性(SP法)(HE×40)
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