
赤芍*元胡*肉桂等中草药#理气活血*化淤通管#成功使患者双

侧输卵管恢复通畅#为成功妊娠创造了另一重要条件)

B8B

!

在多种致不孕因素同时存在时要分清主次*阶段性治疗

!

部分不孕症门诊在遇到此类患者时大多会给其调月经*促排

卵)而作者在对患者全面检查后发现其最根本的内生殖器官

存在严重问题#如果不改善最根本的生殖器官功能#单纯的创

造妊娠条件#其结果一定是徒劳无获)因此#制订正确有效的

治疗方案对此类疑难患者最为关键)采用中西医疗法使患者

子宫*卵巢*输卵管在形态*功能上趋于正常#之后#再进行促排

卵处理)用药方面#也因人而异#对于下丘脑功能低下的患者#

用药时一定要掌握好剂量和时间#随时动态观察其排卵情况#

及时指导同房#这对治疗效果非常重要)

B8C

!

必要的保胎治疗
!

经过长达
-

年的诊治#患者早孕反应

阳性#为确保患者能顺利妊娠分娩#保胎治疗必不可少)下丘

脑功能低下患者#下丘脑
6

垂体
6

卵巢轴功能不健全#体内分泌

孕激素与
K!]

很可能不足'

)

(

#妊娠后胎停育与流产的风险极

大)因此#必须继续对其进行保胎#注射黄体酮与
K!]

补充内

源性激素#口服中药扶气补血*益肾养胎#直到
)+>

胎囊*胎

芽*胎心出现#成功妊娠)

综上所述#对于病因复杂的疑难不孕患者#一定要全面检

查*找准原因并制订出个体化*阶段性*综合*有效的治疗方案#

对于其在最短时间内成功妊娠*分娩尤为重要)
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肺淋巴管肌瘤病伴肾血管平滑肌脂肪瘤
-

例报道及相关文献复习

杜
!

娟-

!肖家荣D

!龙启忠-

!林
!

锋D

"贵阳医学院附属医院)

-8

呼吸科&

D8

胸外科
!

**+++;

#

!!

>?@

!

-+8,=)=

"

A

8@BBC8-):-67,;78D+--8,*8+;7

文献标识码"

!

文章编号"

-):-67,;7

"
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#
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!!

淋巴管肌瘤病$

H

Q

'

G

KNC

U

@?HE@?'

Q

?'NJ?B@B

#

2%Y

%是一种

比较罕见的*通常可危及生命的疾病)散发的
2%Y

发病率大

约为总人口的百万分之一#但在遗传性疾病结节性硬化症$

JP6

SEI?PBBOHEI?B@BO?'

G

HEF

#

54!

%的女性患者中#

2%Y

的发病率

很高$

D)1

'

,=1

%

'

-

(

)目前认为
2%Y

与血管平滑肌脂肪瘤*

肺透明细胞瘤和血管周围细胞瘤等均为来源于血管周围细胞

的一组病变'

D

(

)肺脏是
2%Y

的主要受累器官#肺淋巴管肌瘤

病$

G

PH'?CNI

Q

@

Q

'

G

KNC

U

@?HE@?'

Q

?'NJ?B@B

#

#2%Y

%是一种病因

未明的*持续发展的弥漫性肺间质罕见疾病)中国对
#2%Y

的认识较晚#至今仅有少量病例报道)本院于
D+-+

年
*

月收

治
-

例
#2%Y

伴肾血管平滑肌脂肪瘤患者#现报道如下)

A

!

临床资料

患者#女#

D-

岁#因进行性呼吸困难
)

月余*体检发现气胸

-

个月*加重
*>

而入本院)患者
)

个多月前无明显诱因出现

中等度活动后呼吸困难伴左胸刺痛#未予诊治)

-

个月前患者

休息状态下也感呼吸困难#遂到当地医院诊治#胸片提示左侧

气胸#行左侧胸腔闭式引流术#继之出现右侧胸痛#遂转入贵州

省某医院住院#诊断为早孕#行清宫术#继续胸腔闭式引流#患

者自行出院)

*>

前患者呼吸困难明显加重#于
D+-+

年
*

月

,+

日住入本院)$

-

%婚育史!父母为近亲结婚$表兄妹%)$

D

%

体检!消瘦#唇轻度发绀#气管稍向右偏#左侧胸廓饱满#左肺叩

诊呈鼓音#右肺叩诊呈浊音#听诊左肺呼吸音明显减低#右肺呼

吸音粗#双肺均未闻及干湿音)心脏检查未见异常)腹软#

左上腹扪及一大小约
=+''i7+''

包块#质软#活动#表面

光滑#轻压痛)$

,

%影像学表现!胸部高分辨
!5

$

&̂!5

%显示

双肺多发薄壁囊状结构#囊壁光滑$图
-%

%#双侧气胸#右肺压

缩约
,+1

#左肺压缩约
7*1

$图
-X

%#右上肺大泡#结合病史考

虑
#2%Y

合并双侧气胸&上腹部增强
!5

显示左侧肾上腺显

示不清#左肾上极见巨大混杂密度包块#包块最大层面约
=+

''i7+''

#其内可见脂肪密度影#增强后呈中度不均匀强

化#腹膜腔和腹膜后淋巴结未见异常#考虑左肾巨大错构瘤)

$

;

%实验室检查!肺功能结果显示第
-

秒用力肺活量$

.0/-

%占

预计值
-:8*1

#

.0/-

占用力肺活量的百分比$

.0/-

"

./!

%

::8;1

#肺活量$

/!

%占预计值
-=8:1

#提示以限制为主的混

合性通气功能障碍&血气分析结果示低氧血症#动脉血氧分压

$

#N"

D

%

:+''^

U

)$

*

%病理学检查!

D+-+

年
)

月
--

日行右上

=,),

重庆医学
D+--

年
-D

月第
;+

卷第
,*

期



肺大泡切除术*肺组织修补术及右肺中下叶活检术)肉眼见广

泛囊腔形成#其间为灰白色的厚间隔&镜下见肺组织结构破坏#

淋巴管与平滑肌紧密混合增生#形成相互交错联通的网状结构

和囊腔#病变呈弥漫或结节状分布$封
,

图
D

%#病理诊断为

2%Y

)$

)

%免疫组化结果!雌激素受体$

0&

%阳性$封
,

图
,%

%#

孕激素受体$

#&

%阳性$封
,

图
,X

%#

!

6

平滑肌动蛋白$

4Y%

%阳

性$封
,

图
;%

%#黑色素瘤抗体$

^YX;*

%阳性$封
,

图
;X

%)术

后患者再次出现双侧气胸#

D+-+

年
)

月
-;

日复查胸片示右侧

气胸#肺压缩
,*1

#左侧气胸#肺压缩
:+1

#继续胸腔闭式引

流#返回当地治疗)出院后
)

个月随诊#患者气胸吸收#能胜任

日常生活及轻微工作)

!!

%

!矢状位&

X

!冠状位)

图
-

!!

患者胸部
&̂!5

#双肺多发薄壁囊状结构$

B

!

讨
!!

论

B8A

!

病因及发病特点
!

#2%Y

的病因至今不明#本病属于错

构瘤性病变#绝大多数发生于育龄妇女#平均发病年龄为
,;

岁'

,

(

#且妊娠和生产过程中病情明显加重)本文患者的
4Y%

*

^YX;*

*

0&

*

#&

均为阳性#且妊娠过程中病情明显加重#推测

其病因*发病及病程进展与患者雌孕激素水平异常有关)

B8B

!

临床表现
!

#2%Y

主要表现为进行性呼吸困难*气胸*

咳嗽*咯血*胸痛*乳糜胸等'

;

(

)约
*+1

的患者以自发性气胸

为首发症状#整个病程中约
7+1

的患者可出现自发性气胸)

*+1

的患者合并肾血管平滑肌脂肪瘤'

*6)

(

)本文患者以自发性

气胸为首发症状#合并肾血管平滑肌脂肪瘤#与文献报道相符)

B8C

!

影像学特点
!

有研究表明
&̂!5

可见#如蜂窝状阴影*

胸膜下线影*小叶间隔增厚*毛玻璃样变等常规
!5

及
c

线胸

片下无法观察到的征象#能充分显示肺间质病变的各种征象#

所以首先应行
&̂!5

检查'

:

(

#其对本病的早期诊断*病变程度

的评价及判断预后有重要价值)

#2%Y

最常见的影像学特征

是双肺弥漫性分布的薄壁囊状结构#囊腔直径多在
-+''

以

下#囊壁厚度约
-''

#厚薄均匀#边缘清楚)本文患者
&̂!5

显示双肺多发薄壁囊状结构#囊壁光滑#囊腔直径约为
7''

#

囊壁厚度约为
-''

#囊壁边缘清楚及双侧气胸#符合
#2%Y

的影像学特点)

B8D

!

肺功能检查
!

常提示混合型通气功能障碍#其次为阻塞

性通气功能障碍或限制性通气功能障碍)

B8E

!

病理学表现
!

镜下表现为扩张的淋巴管和异常增生的平

滑肌细胞即
2%Y

细胞#可引起淋巴管*支气管*小静脉*肺泡

管腔阻塞及扩张#形成弥漫性终末气腔扩张的囊肿#直径在
-

''

至数厘米)免疫组化染色显示平滑肌细胞标记阳性及特

征性的
^YX;*

阳性#这有助于
2%Y

的确诊#同时
2%Y

细胞

的细胞核
0&

和
#&

常为阳性'

7

(

)本文患者从临床表现*

&̂!5

及病理检查均符合
#2%Y

)

B8F

!

治疗和预后
!

由于
#2%Y

病因不明#故目前缺乏有效的

治疗方法)有研究推测
#2%Y

的发病与雌激素有一定关系#

抗雌激素治疗可延缓病变的发展过程#但其长期疗效尚不能肯

定'

=

(

)肺移植已成为重症
#2%Y

的一个治疗选择#但少数患

者仍有复发'

-+

(

)近年来对
2%Y

研究的重要发现是
2%Y

和

结节性硬化症$

54!

%患者发生
54!D

或
54!-

基因突变#

54!-

"

54!D

复合体具有抑制哺乳类西罗莫司靶蛋白$

'5"&

%

的作用#

54!-

"

54!D

复合体功能丧失使
'5"&

活性增强#启

动了导致细胞异常增生的信号通路途径)西罗莫司能够特异

地抑制
'5"&

活性#被推测对于
2%Y

和
54!

有潜在治疗价

值'

D

(

)

总之#

#2%Y

是一种病因尚不清楚的罕见疾病#临床起病

隐匿#误诊率高#治疗效果差#预后差)确诊需依赖肺组织活检

病理检查结果#并应常规进行腹部及盆腔影像学检查#以了解

患者是否合并肺外
2%Y

)掌握
#2%Y

基本临床特点#探讨其

发病原因对早期诊断和治疗本病有重要的意义)
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