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·胸部疾病·

　　肺隔离症(pulmonary sequestration)是一种先

天性肺发育畸形，常见于两肺下叶脊柱旁沟内，以左

肺下叶多见，发生在两上肺者少见，合并其它先天血

管畸形者更为少见，本文报道一例左肺上叶隔离症合

并永存左上腔静脉畸形，以提高对少见类型的认识。

　　1  病例资料

　　患者，男，18岁，体检发现左肺上叶占位病变。

患者无自觉症状，查体及实验室检查无明显异常。

　　胸部X线检查：左肺上叶可见一类圆形团块影

(图1)，轮廓清晰，边缘光整，密度均匀，大小约

5.0×5.6cm。CT扫描：左肺上叶实性肿块，横截面径

约4.8×5.5cm，边界清晰，密度均匀，平扫CT值约

63Hu，增强扫描病灶大部分未见强化，边缘看见明显

环形强化(图2-4)。左上肺动脉显示不满意，左肺门

区可见多支纤细走行迂曲血管影，部分血管与主动脉

弓关系密切(图2-4)。另外，纵膈主动脉弓旁见一较

粗大血管影，自纵膈主动脉弓左侧、左上肺静脉左后

方下行汇入右房室交界区(图5-6)。初步诊断：左肺

上叶发育畸形，先天性肺囊肿？永存左上腔静脉可

能。

　　手术所见：左胸腔内见少量淡黄色积液，胸膜腔

无粘连，左肺上叶近后段处见一单独肺叶，病变肺叶

游离，与周围无粘连，约8×6cm大小，颜色呈紫红

色，质地呈囊性，其根部细长，可见粗大血管和细支

气管状物。

　　病理诊断：肺组织(左肺上叶)1块，大小

6.5×4×3cm，切面见一囊腔，内含巧克力样物。镜

下见大小不一呈囊性扩张之细支气管，肺组织呈慢性
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炎伴间质纤维化，并见管径粗细不一之血管，部分管

壁增厚管腔狭窄，符合肺隔离症。 

 

　　2  讨   论

　　肺隔离症(pulmonary sequestration)为胚胎期

一部分肺组织与正常肺分离，单独发育并接受体循环

动脉供血，无呼吸功能。其供血动脉主要是胸降主动

脉及其分支，少数来自腹主动脉及其分支。

　　根据隔离肺是否为正常的肺叶胸膜包裹，肺隔离

症可分为叶内型和叶外型，前者常见(约占75%)。叶

内型与正常肺组织为同一脏层胸膜包被，病变与正

常的支气管不相通或有病理性相通，易反复合并感

染及咯血。叶外型由独立的脏层胸膜包裹，病变与正

常支气管不相通，多见于肺与横隔之间，也可位于膈

肌内和膈下，甚至可位于纵膈、心包和后腹膜内，除

非与胃肠道相通，一般不易发生感染。隔离肺的血液

回流，肺内型者95%回流入肺静脉，5%经下腔及奇静

脉回流;肺外型者一般不回流至肺静脉，而经下腔静

脉、奇静脉、半奇静脉或门静脉回流。

　　影像表现通常为囊状、结节和肿块影，少数表

现为局部异常增多增粗的血管结构
[2]
。①叶内型：常

位于两肺下叶后基底段，可为囊性、实性或囊实性

肿块，也可仅表现为单纯片状、条索状影，或肺血管

影增多，囊腔可多房或单房，增强扫描或CTA和血管

造影可见供血动脉来自胸降主动脉、少数来自腹主动

脉及其分支。②叶外型：以椭圆形分叶状肿块为主，

90%位于左侧，密度较均匀，与膈面关系密切，常有

横隔缺损；增强薄层扫描或CTA和血管造影可见供血

动脉多来自腹主动脉或其分支
[3]
。本例异常发育肺组
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织位于左肺上叶，胸片上为表面光滑的类圆形肿块影

(图1)，CT为单一较大团块影，密度均匀，平扫CT值

较高，达63HU，增强后呈囊样改变，囊腔内容物不强

化，囊周环形强化(图2-4)。因发生部位不是隔离肺

的常见部位，术前拟诊先天性肺囊肿。后者为支气管

源性先天畸形，常表现为圆形、类圆形边缘清晰的肿

块或结节影，与支气管树往往不相通，如合并感染，

可与支气管相通，并出现液气平。此外，还应与肺脓

肿、肺的良恶性肿瘤及肺不张进行鉴别。典型肺脓肿

表现为厚壁空洞，周围可有渗出改变并伴全身感染中

毒症状，与本例表现不符；肺周围型肿瘤常表现为实

性肿块，增强扫描有均匀或不均匀强化，本例平扫密

度较高(CT值63HU)，但增强后呈囊样改变，中心无强

化，仅周围环形强化，与肿瘤增强方式不符；肺不张

可见支气管近端狭窄阻塞，而本例病灶近侧支气管未

见明显异常改变，病灶周围见迂曲增多血管，并与胸

主动脉关系密切，应想到肺隔离症的可能。

　　动脉造影可显示肺隔离症的异常体循环供血。随

着多层螺旋CT的广泛使用，胸部增强CT扫描即可显示

体循环血供的存在，联合应用MPR、VR、MIP等重组技

术，提高了肺隔离症的诊断率。 

　　此病例还合并永存左上腔静脉(persistent left 

superior vena cava，PLSVC)畸形，是回流到心脏的

大静脉中最常见的静脉畸形，胚胎时期左前主静脉与

左静脉导管不闭合，出生后继续存在即可形成左上腔

静脉残留。患者多数为左右两侧上腔静脉并存
[4]
。根

据引流部位不同，分为Ⅰ-Ⅳ型：Ⅰ型：最常见，为

但为有创操作，且价格昂贵；应用多层螺旋CT行CTA

检查，并通过三维立体重建技术，能清楚的显示异常

血管的走向及其与周围血管的关系，明确诊断。本例

CT薄层扫描左上腔静脉自纵膈主动脉弓左侧、左上肺

静脉左后方下行汇入右房室交界区(冠状静脉窦走形

区域)，结合临床患者无自觉症状及紫绀等体征、仅

于体检时发现，所以考虑PLSVC I型可能性大。

　　总之，肺隔离症临床上无特异性，提高认识是做

出正确诊断的关键。儿童呼吸窘迫或反复肺部感染，

或成年后出现症状、反复感染及咯血，或体检发现胸

片固定阴影治疗不吸收，应想到肺隔离症的可能，确

诊须发现异常体循环供血动脉。而PLSVC的诊断以经

导管静脉造影最为准确，多层螺旋CT、CTA及重建技

术、MRI及MRA的广泛应用，很大程度上替代了静脉造

影检查，提高了该病的诊断率。
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图1 左肺上叶可见一类圆形团块影。图2-4 左肺上叶实性肿块，横截面径约4.8×5.5cm，边界清晰，
密度均匀，平扫CT值约63Hu，增强扫描病灶大部分未见强化，边缘看见明显环形强化。图5-6 纵膈主
动脉弓旁见一较粗大血管影，自纵膈主动脉弓左侧、左上肺静脉左后方下行汇入右房室交界区。

PLSVC直接引流入冠状静脉窦，可

伴冠状静脉窦扩张；该畸形无血

流动力学意义，一般无需手术矫

治。Ⅱ型：较少见，PLSVC引流入

左房，产生右向左分流，冠状静

脉窦可正常存在，也可缺如
[4]
。

Ⅲ型：PLSVC经过冠状静脉窦与左

房间的缺损与左房相交通，产生

部分右向左分流。Ⅳ型：上腔静

脉与左肺静脉连接，血液混合后

回流入左房，出现右向左分流，

患儿可有紫绀；当左上腔静脉汇

入右房时，产生左向右分流，即

部分性肺静脉异位引流。本病确

诊主要经导管静脉造影、经胸或

经食管心脏超声、MSCT或MRI。经

导管静脉造影检查准确率最高，
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