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　　1  病例资料

　　患者，男，51岁，1周前体检发现右下肺占位。偶有反酸、恶心、

胸闷、腹泻、血便，休息后上述症状缓解。有吸烟史30余年，2包/天，

饮白酒，3两/天，余无特殊不良嗜好。

　　影像学检查：胸部CT平扫+增强示右下肺见一结节状密度增高影，

边缘清楚，大小约2.9cm×2.3cm，CT值约32Hu，形态不规则，呈分叶

状，可见长短毛刺及胸膜牵拉，并可见右下肺部分支气管变细、管壁毛

糙，纵隔窗示病灶呈软组织密度，增强扫描病灶早期强化，动脉期及静

脉期CT值分别约54Hu、38Hu，见图1-4。

　　手术及病理检查：术中见肿物位于右下肺靠近肺门区，大小

5cm×3cm×0.7cm，切面灰白灰褐色。镜下由多个囊腔组成，囊壁可见

软骨形成，囊内壁衬附单层或假复层纤毛柱状上皮，上皮无异型性，腔

内见多量的黏液。间质明显纤维化及轻度淋巴细胞浸润，局灶囊壁破裂

可形成异物肉芽肿反应。术后病理检查：符合先天性囊性腺瘤样畸形

(见图5-6)。

　　

　　2  讨   论

　　肺先天性囊性腺瘤样畸形(congenital cys tic ade nomatoid 

malformation，CCAM)是一种罕见的、非遗传性的，错构瘤样的肺发育

异常。1949年首先由Chin和Tang
[1]
描述了CCAM 病灶的病例特点且作为

一种独立的疾病进行报道,国内仅见零星病例报道。新生儿发病率约为

0.0029%～0.004%，在先天性肺囊性损害中占25%
[2-3]

。1977年有研究者

首先发表了对CCAM 详细的形态学描述，并根据病理组织学将CCAM分

为3型
[4]
。I型(大囊肿型)：存在直径＞2cm的大厚壁囊腔，周围可有小

囊腔；囊腔内衬假复层纤毛柱状上皮， 囊壁周围可有平滑肌和弹力纤

维，大囊之间或邻近大囊肿内有肺泡样结构，在X线片上为气胸样改

变，占据大部胸腔的单个含气大囊或大小不等的多发囊状改变。Ⅱ型

(多发小囊肿型)：病变以多发分隔的囊腔为主，最大囊腔直径多小于

1cm，囊肿内衬立方或高柱状纤毛上皮，很少为假复层上皮，影像学表

现为大小相近的多发蜂窝状小囊样改变，多数为薄壁含气囊腔，伴发感

染时囊壁增厚。Ⅲ型(实质性肿块型)：病变大体上类似肺组织肿块，主

要表现为实性占位，无肉眼可分辨的囊腔，影像学表现为类似肺肿块、

肺不张的改变，X线表现为双下肺多发致密实变影。本例属于Ⅲ型(实质

性肿块型)，以实性为主，需要与肺部的肿瘤性病变进行鉴别，常见有

以下两种：①周围型肺癌：表现为肺内实性占位，边缘呈分叶状、可见

长短毛刺，部分病灶中央可见空泡征，邻近胸膜的病灶可有胸膜牵拉改

变，由于病灶由支气管动脉供血，增强后扫描病灶可见延迟性强化。肿

瘤可发生全身转移。②错构瘤：是因为内胚层和间胚层发育异常形成，

周围型错构瘤以肺内孤立性结节多见，少数为较大肿块，边缘清楚，无

明显分叶，部分病灶内有钙化，典型的钙化表现为爆米花样。

　　总之，CCAM其影像学表现具有一定的特征性，通过CT检查不仅可提

高病变检出率，还可发现囊性病变中的分隔和杂乱无章的肺纹理结构，

能为术前诊断及鉴别诊断提供一定的依据，最终确诊有赖于病理检查。
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