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一例肺淋巴管肌瘤病患者妊娠期并发症防控个案分析
汪海霞

单位是广州医科大学附属第一医院 广东 广州 510030

【摘 要】：目的：探讨肺淋巴管肌瘤病（PLAM）患者妊娠期并发症的防控关键点，为临床同类罕见病例的诊疗提供实践借鉴。

方法：对广州医科大学附属第一医院收治的 1例 PLAM 合并妊娠患者的临床资料进行回顾性分析，梳理其妊娠期及产后并发症的

发生情况，总结基于多学科协作（MDT）的病情监测、并发症防控及诊疗干预策略，并评估治疗效果与预后。结果：该患者为 31

岁初产妇，既往确诊 PLAM可能，妊娠期先后出现右侧气胸、产后左肺液气胸（左肺压缩约 70%）等并发症。通过建立MDT诊

疗团队，实施精准病情监测、气胸预防与引流处理、感染防控、呼吸支持及剖宫产术等综合干预措施后，患者气促胸闷症状缓解，

左肺复张良好，腹部手术伤口愈合佳；新生儿为足月健康儿，Apgar 评分正常。结论：PLAM 合并妊娠病例罕见，妊娠期激素变

化与生理负荷加重易诱发气胸等严重并发症，采用“MDT协作+精准监测+分层干预”的全链条防控策略，可有效保障母婴安全，

改善患者预后。
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肺淋巴管肌瘤病（PLAM）是一种罕见的、进行性发展的

间质性肺疾病，主要影响育龄女性，其病理特征为肺实质、淋

巴管和血管平滑肌异常增生，导致肺功能逐渐下降，出现进行

性呼吸困难、反复气胸、乳糜胸等表现[1]。妊娠期女性身体处

于特殊的生理状态，激素水平剧烈变化、血容量增加、心肺负

担加重等，这些生理改变可能对 PLAM 患者的病情产生复杂影

响，同时 PLAM本身也会增加妊娠期并发症的发生风险，给母

婴健康带来严峻挑战。由于 PLAM合并妊娠的病例罕见，缺乏

大规模临床研究数据指导诊疗，因此对每一例个案进行深入分

析，总结防控经验，对于优化临床决策、改善患者预后具有重

要意义。

本研究通过对一例 PLAM 患者妊娠期的诊疗经过进行详

细梳理和分析，探讨其并发症防控的关键点，为临床实践提供

借鉴。

1 病例介绍

1.1患者基本情况

患者女性，31 岁，初产妇，既往 2022 年体检时肺部 CT

提示“两肺淋巴管肌瘤病可能”，2020年行右侧胃错构瘤切除

术，有“造影剂”过敏史，否认“乙肝、结核”等传染病病史，

预防接种史无特殊。

1.2妊娠前病情回顾

患者末次月经 2023-11-26，预产期 2024-9-3。停经 11周+

因胃肠功能紊乱至江门市妇幼保健院就诊，予抗感染、补液等

对症处理后好转，同期 NT 值 1.39mm，无创提示低风险。停

经 26周+，因“右侧气胸”住院，予无创呼吸机辅助通气，头

孢呋辛预防感染、氨溴索化痰、顺尔宁止咳、黄体酮安胎、达

肝钠素抗凝等对症治疗好转后出院，余产检未见异常。

1.3妊娠期入院情况

1.3.1第二次入院（产科住院）

2024年 8月 18日，患者因“停经 37周+5，入院计划分娩”

于 11时 41分入院。入院查体：T36.5℃，P93次/分，R28次/

分，BP105/83mmHg，腹部膨隆，宫高 35cm，腹围 99cm，头

先露，跨耻征阴性，胎心 145次/分，节律规则，外阴发育正常，

阴道检查未查，宫缩未及。辅助检查：2024-7-8江门市妇幼保

健院空腹血糖 3.95mmol/L；既往胸部 CT检查提示多种异常（如

两肺淋巴管肌瘤病可能、肺部炎性病变、肝脏多发结节等）。

1.3.2第三次入院（呼吸内科住院）

2024 年 8 月 27日，患者因“气促、胸闷 2 天”于 17 时

54分入院。患者 8月 20日在产科行“剖腹产术”，术程顺利，

25号夜间突发气促、胸闷，遂至江门市中心医院急诊科就诊，

行胸部 CT检查提示：左肺液气胸，左肺压缩约 70%，并左肺

多发渗出，双肺多发囊性病变，较前增多增大，予留置左侧胸

管闭式引流管，引流后予复查胸片左肺复张可，但患者仍有左

侧置管处闷痛不适。入院查体：T36℃，P95次/分，R22次/分，

BP105/83mmHg，一般情况尚可，左侧胸管接水封瓶带入，听

诊双肺呼吸音清晰，左肺呼吸音较右侧稍低，腹部稍膨隆，腹

部可见手术疤痕，无明显渗出及渗血。辅助检查：外院 2024

年 8月 25日胸部 CT（孕妇所在当地医院）提示左肺液气胸等

多种病变，考虑淋巴管肌瘤病可能大等。

2 PLAM 患者妊娠期生理病理变化及风险分析

2.1 PLAM与妊娠的相互影响机制

（1）激素对 PLAM的影响：PLAM好发于育龄女性，雌

激素可能刺激肺内异常平滑肌细胞增殖，加速病情进展、降低

肺功能[2]。妊娠期雌激素、孕激素水平骤升，虽孕激素对部分

患者可能有保护作用，但个体差异大，本例患者妊娠期病情波
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动，与激素变化的综合作用相关。

（2）妊娠对心肺功能的影响：孕晚期血容量较非孕期增

加 30%-45%，加重心脏前负荷；子宫增大挤压膈肌，使胸腔容

积减小、肺扩张受限，呼吸频率加快、呼吸做功增加[3]。PLAM

患者本身肺间质病变、肺顺应性及气体交换功能受损，叠加妊

娠影响，更易出现气促、胸闷，增加呼吸衰竭风险。

2.2妊娠期主要并发症风险及本例患者表现（修改意见：孕期

和剖宫产术后都发生气胸）

（1）气胸：PLAM 患者肺部弥漫性囊性病变囊壁薄，妊

娠期咳嗽、用力（术后按压宫底、活动）易致破裂。本例患者

孕期出现右侧气胸，剖腹产术后再次出现左肺液气胸（左肺压

缩约 70%），与肺部基础病变及孕期激素变化、术后呼吸动度

变化等相关，积气积液压迫肺组织，可致严重缺氧。

（2）感染：妊娠期患者免疫力低，PLAM患者肺功能差、

呼吸道分泌物排出不畅，且本例患者既往有肺部炎性病变、妊

娠期多次住院，增加医院获得性感染风险，可能进一步加重呼

吸损害。

（3）呼吸衰竭：妊娠进展与 PLAM 加重可能致肺功能进

行性下降，若并发气胸、感染，可引发呼吸功能急剧恶化。本

例患者第三次入院时呼吸频率 22次/分，提示呼吸功能不全，

持续进展可能需机械通气。

（4）分娩相关并发症：PLAM 患者心肺功能受限，自然

分娩用力可能加重呼吸困难；剖腹产术后腹部创伤、卧床等，

增加肺部感染、肺不张风险，本例患者术后气胸与之相关。

3 并发症防控策略及实施

3.1多学科协作（MDT）诊疗模式建立

PLAM 合并妊娠涉及多学科，MDT 团队（产科、呼吸内

科、麻醉科等）在患者妊娠期即介入：产科评估妊娠与分娩，

呼吸内科处理肺部并发症，麻醉科规划麻醉方案。团队定期讨

论，动态调整方案，如共同评估后选择剖腹产，降低分娩用力

风险，同时备好呼吸支持。

3.2病情监测与评估

监测患者呼吸频率、血氧饱和度、动脉血气分析，结合胸

部 CT/胸片观察肺部病变；用胎心监护、超声监测胎儿心率、

生长及羊水情况，判断妊娠终止时机。可选监测雌激素、孕激

素及血常规、C反应蛋白，辅助判断病情与感染情况。

3.3气胸的防控与处理

防控上，指导患者妊娠期避免剧烈咳嗽、用力屏气，通过

增加膳食纤维、用缓泻剂保持大便通畅，减少胸腔压力升高诱

因；围手术期（如剖腹产）术前教有效咳嗽、深呼吸，术后用

镇痛药物减轻疼痛引发的呼吸受限与咳嗽加重。处理上，本例

患者左肺液气胸发生后，及时留置左侧胸管闭式引流排积气积

液，引流中观察液量、颜色及呼吸改善情况，定期查胸片/CT

评估肺复张，加强呼吸道护理促肺膨胀防感染，据复张情况定

胸管拔除时机，避免过早拔管致复发[4]。

3.4感染防控

基础防控需强化手卫生，指导患者及家属正确洗手，病房

定时通风清洁；减少 PLAM患者不必要侵入性操作（如频繁调

胸管），操作严格无菌。围手术期合理用预防性抗生素，据病

情与手术类型选药。疑诊或确诊感染时，及时采痰标本做病原

学检查（细菌培养+药敏），选敏感抗生素治疗，同时用雾化

吸入、拍背等促排痰，监测血常规、C反应蛋白等评估疗效，

调整方案防感染加重呼吸损害。

3.5呼吸支持与肺功能维护

患者出现呼吸功能不全、缺氧时，及时用无创呼吸机辅助

通气，如停经 26周+因右侧气胸住院时的应用，需观察耐受度、

血氧等并调整参数防并发症。持续或间断吸氧，维持血氧

≥90%，据病情调浓度与方式。同时，指导患者进行呼吸功能

锻炼，如缩唇呼吸、腹式呼吸等，增强呼吸肌力量，改善肺通

气功能。在患者病情稳定期，鼓励其进行适当的活动（如床边

坐起、缓慢行走等），避免长期卧床导致肺不张、深静脉血栓

等并发症，同时促进心肺功能适应妊娠和病情变化。

3.6分娩时机与方式选择

（1）分娩时机决策：综合患者 PLAM病情、肺功能及胎

儿成熟度，孕 37周+5时胎儿近足月、肺部成熟，而患者因妊

娠心肺负担加重且有气胸病史，继续妊娠增母体风险，故此时

入院计划分娩，兼顾母婴安全。

（2）分娩方式选择：因患者 PLAM致肺功能受限，自然

分娩用力易诱发气胸、呼吸衰竭，选剖腹产快速娩出胎儿。术

前MDT团队评估麻醉耐受与风险，备好呼吸支持；术中选合

适麻醉并监测生命体征；术后加强呼吸道与疼痛管理，防肺部

并发症。

4 治疗效果与预后评估

4.1近期治疗效果

患者第三次入院后，经胸管闭式引流、抗感染（若有）、

呼吸支持等治疗，气促、胸闷症状逐渐缓解，呼吸频率恢复至

相对平稳水平，胸部影像学检查提示左肺复张情况良好（如复

查胸片左肺复张可），胸管拔除后未出现气胸复发等情况。患

者腹部手术伤口逐渐愈合，一般情况改善，可逐步增加活动量，

呼吸功能在治疗后得到一定程度的维护，为后续康复奠定基

础。胎儿在分娩后，经新生儿科评估，若为足月新生儿，一般

情况良好，Apgar 评分正常，无明显窒息等并发症，转入爱婴

区观察实行母婴同室，后续生长发育需进一步随访监测。
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4.2远期预后及随访计划

患者产后需长期随访 PLAM病情变化，定期进行胸部 CT、

肺功能检查（如通气功能、弥散功能等），评估肺部病变进展

情况。因 PLAM为进行性疾病，即使产后激素水平下降，病情

仍可能继续发展，需呼吸内科专科医生长期管理，根据病情调

整治疗方案（如是否使用抗雌激素药物、mTOR抑制剂等，需

考虑产后哺乳等情况）。对新生儿进行长期生长发育随访，监

测其体格发育、神经系统发育等情况，因患者为 PLAM患者，

虽 PLAM目前认为与遗传关系不明确（散发型多见），但仍需

关注新生儿健康状况。同时，对母体进行产后康复随访，包括

心肺功能恢复、心理状态调整（因疾病和妊娠带来的压力等）、

母乳喂养指导需评估药物治疗与哺乳的安全性等，保障母体产

后身心健康。

5 讨论与经验总结

本例肺淋巴管肌瘤病（PLAM）合并妊娠个案的诊疗过程，

集中体现了罕见病与特殊生理状态叠加下临床处理的复杂性

与特殊性，也为同类病例的并发症防控提供了多维度的实践参

考。从诊疗难点来看，PLAM 本身的罕见性导致临床医生对其

与妊娠相互作用的认知存在局限，疾病进展与妊娠生理改变的

叠加效应使得并发症风险难以精准预判——如患者妊娠期激

素水平升高可能加速肺内异常平滑肌细胞增殖，而孕晚期血容

量增加与膈肌上抬进一步加重心肺负担，最终在产后诱发左肺

液气胸，这一过程既反映了 PLAM 病理机制与妊娠生理的协同

影响，也凸显了动态监测与早期干预的重要性。同时，母婴安

全的双重诉求对诊疗决策提出更高要求，例如分娩方式选择

中，需在“自然分娩可能导致患者用力加重气胸风险”与“剖

腹产手术创伤可能增加感染、肺不张风险”之间寻找平衡，而

多学科协作（MDT）模式成为破解这一困境的关键：产科、呼

吸内科、麻醉科等学科通过反复评估患者肺功能、胎儿成熟度

及手术耐受性，最终选择剖腹产术并提前制定呼吸支持方案，

有效降低了分娩相关并发症发生率，这一实践表明，针对

PLAM 合并妊娠这类复杂病例，MDT 并非简单的学科叠加，

而是通过信息共享、风险共判、方案共定，构建起“预防-监测

-干预”的全链条防控体系，为母婴安全提供了系统性保障。

从并发症防控策略的实践价值来看，本例个案中“精准监

测+分层干预”的思路具有较强的推广意义。在监测层面，通

过持续追踪呼吸频率、血氧饱和度及胸部影像学变化，及时捕

捉到患者产后气胸的早期信号（如气促、胸闷症状伴随呼吸频

率升至 22次/分），为胸管闭式引流的及时实施争取了时间，

避免了肺压缩进一步加重引发的呼吸衰竭风险；而胎儿监测中

胎心监护与超声的动态结合，确保了胎儿宫内状况的稳定，为

分娩时机的选择提供了客观依据。在干预层面，针对气胸这一

PLAM患者妊娠期的高危并发症，采取“预防为先、及时处理”

的策略——孕期指导患者避免剧烈咳嗽、用力屏气等诱发因

素，围手术期加强呼吸道管理，术后出现气胸后迅速开展引流

治疗，同时配合呼吸道湿化与功能锻炼，既促进了肺复张，又

降低了感染风险，这一系列措施印证了“预防与治疗并重”在

并发症防控中的重要性。此外，远期随访计划的制定也为患者

产后管理提供了方向，考虑到 PLAM的进行性特点，产后长期

监测肺功能与肺部病变进展，同时关注新生儿生长发育与母体

心理状态，体现了“全周期健康管理”的理念，有助于降低疾

病远期危害。
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