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　　PMEC多为中心型，发生于段及以上气管支气管，国外单中
心大样本研究报道，病变85％位于段及以上气管、支气管，15％
位于小支气管[7]。CT表现为管腔内的软组织结节或肿块，很少向
腔外侵犯，边缘清晰，可有浅分叶，常伴有阻塞性肺炎、肺气肿
及黏液栓，CT平扫密度近似胸壁软组织密度[8]。对于病灶强化程
度，以往报道存在不同意见，Li[9]的研究显示83.3％的患者PMEC
呈中度或重度强化，Pang Huajun等[10]报道，大多数PMEC病例
表现出轻度强化。PMEC 病例中，免疫组化证实富含血管的强化
部位为黏液分泌区，肿瘤内黏液分泌区和非黏液分泌区比例不
同，分布不均，因此增强程度也不同[6]。 周围型PMEC的报道较
少，且影像表现不具备特征性，但较类癌、腺样囊性癌等恶性程
度较低的肿瘤出现肺门、纵隔淋巴结及内脏器官转移发生率高
[11]。一项关于儿童支气管PMEC的研究显示54.5%的病例伴有钙
化，且以点状及砂砾样表现为主[12]，因为富含黏液的物质容易发
生钙化，也有研究认为与低级别PMEC病程较长局部血供少导致
营养不良性钙化有关[13]。青少年CT表现：肺内结节伴钙化，临近
肺组织内散在纤维条索影，极易被误诊为肺结核，我们报道的病
例初诊既考虑结核可能，患者随即至传染病医院进行了结核相关
检验、检查，最终排除结核。
　　迄今为止，完整的手术切除仍然是PMEC的首选治疗方法，并
可以带来更好的长期生存，手术入路主要由肿瘤位置决定。放化疗
对于PMEC的实用性仍存在争议，由于PMEC是非小细胞肺癌的一
种类型，因此在不可能完全切除的情况下应进行辅助治疗[14]。
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　　患者，女，56岁。因“反复咯血10+年，加重2-天”就诊。
10+年前，患者无明显诱因出现咯血，曾诊断“支气管扩张”，
经治疗好转后出院，此后上述症状偶有发作，经治疗可好转。
半天前，患者无明显诱因出现痰中带血，咯血约20mL；呼吸：

18次/分，血压：128/89mmHg，呼吸平稳，气管居中，胸廓对
称，双肺叩清音，双肺呼吸音粗，未闻及明显干湿鸣音。心界无
扩大，心率90次/分，律齐，各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音。
白细胞计数：9.54×109/L(3.5-9.5×109/L)，红细胞计数、血红
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蛋白、血小板计数未见异常。电子支气管镜检查示：左主支气
管、左上叶支气管、左舌叶支气管、左下叶背段、基底段黏膜充
血肥厚，管腔通畅，未见溃疡、出血点及新生物；气管、右主支
气管、右上叶、右中叶及下叶支气管未见异常。心脏超声示：各
房室内径测值正常范围；左、右室壁厚度正常，收缩幅度正常，
左室壁各节段运动协调；各瓣膜回声、启闭运动未见明显异常；
房、室间隔连续；二尖瓣微量反流，余瓣膜未见异常血流信号；

左心功能：收缩功能正常，舒张功能稍减退。胸部CT扫描及支气
管动脉CTA示：心脏稍增大，左心房最大截面60mm×36mm；
左心房右缘未见确切肺静脉显示，右肺内未见确切静脉显影；右
肺门及纵隔内见较多迂曲增粗支气管动脉；右肺动脉较左肺动脉
稍纤细，腔内未见确切充盈缺损；右肺体积缩小，肺内见间质性
炎症，未见支气管扩张。

图1 CT横断位示：右肺静脉未见显示。图2 CPR图像示：左心缘圆钝，右肺静脉未见显示。
图3-图4 VR图像示：右肺静脉缺如，右肺动脉纤细(LV：左心房；AO：主动脉；LPA：左肺动脉；RPA：右肺动脉；ULPV：左上肺静脉；SVC：上腔静脉)。
图5 DSA图像示：右肺动脉纤细，分支稀少。图6 DSA图像示：右侧明显增粗支气管动脉。
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　　讨论：肺静脉缺如是一种罕见的肺静脉畸形，多见于儿童及
婴幼儿，又名肺静脉闭锁[1-7]，成人常继发于肺静脉狭窄矫治术后
及肿瘤性病变等[3]，又名为肺静脉闭塞，相关文献报道极少[8-9]。
其发病机制多系胚胎发育3个月时，与原始肺静脉相连接的体静
脉退化消失之后所出现肺静脉或共同腔闭锁，致肺静脉不能引入
体静脉系统，也不能回归左心房的先天畸形。
　　肺静脉缺如临床表现多样，先天性者婴幼儿期即可出现患侧
肺反复感染、咯血等典型表现，并常伴发先天性心脏病而出现相
应临床症状，亦可无明显临床症状；继发性者在其基础疾病基础
上亦可出现咯血、肺部感染等症状。
　　肺静脉缺如首选CT检查，而心血管造影仍是其诊断“金标
准”[3]；其典型影像学表现为：单侧肺静脉缺如，患侧肺体积缩
小、肺动脉纤细，常伴有支气管动脉增粗，肺内多无支气管扩
张；本病例影像学特征及临床表现均与文献报道相符，但其纤支
镜所见与文献报道有所不同，文献报道中肺静脉缺如患者支气管
黏膜充血肥厚均见于患侧支气管，而本病例与之相反，由此可
见，肺静脉缺如亦可导致对侧支气管出现异常改变；其次，该患
者为老年女性，无先心病病史、无胸部相关肿瘤病史、无胸部手
术史，并于中年时期才出现相应症状(咯血、肺部间质性感染)，
究其原因，可能为肺静脉长期异位引流并逐渐形成肺静脉-支气管
动瘘，致使患侧支气管动脉明显增粗，进而导致咯血；先天性肺
静脉缺如患者是否出现咯血等症状，可能与其异位引流的严重程
度及激发改变息息相关，但由于目前成人肺静脉缺如(先天性)报
道极少，有待进一步研究。

　　成人反复出现肺部感染及咯血的情况下，在排除了支气管扩
张、肺结核、肿瘤等相关疾病前提下，则需重点观察有无肺静脉
缺如，尤其是同时存在增粗的支气管动脉，因此CT增强扫描或血
管成像对于该病的诊断具有较大的诊断价值。
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