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肺泡蛋白沉积症７例的影像学分析
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　　肺泡蛋白沉积症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ，ＰＡＰ）是

一种少见病，目前随着影像学检查方法的不断发展，对本病的

报道有所增加。本文报道７例外院收治的ＰＡＰ，结合文献，分

析讨论其影像学表现，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

本组７例中男５例，女２例，年龄１９～４７岁，平均３６岁。

临床表现为咳嗽、进行性或活动后气急，咳痰（其中咳少量白痰

５例，黄脓痰２例），发热，２例合并呼吸衰竭。体检４例有湿罗

音，２例有干罗音，１例管状呼吸音。病程１．５～１０个月不等。６

例经纤维支气管镜肺泡灌洗检查，ＰＡＳ染色阳性证实，１例从下

级医院转入外院，１天后死亡，尸检鉴定，取肺组织病检，切面呈

实性，有散在的黑色小点，镜检：多数肺泡扩张，肺泡腔内充满

红染的高碘酸雪夫氏（ＰＡＳ）反应呈强阳性，最后病理诊断为肺

泡蛋白沉积症。７例患者均摄有胸部平片，６例有胸部ＣＴ片，

并进行治疗后的随访观察。

应用ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ，Ｕｌｔｒａ和 ＧＥＰｒｏｓｅｓｐｅｅｄ螺旋ＣＴ扫

描，从肺尖到肺底的连续扫描，层厚１０ｍｍ，螺距为１，部分患者

行高分辩扫描，层厚１ｍｍ，层距１０ｍｍ。

结　果

１．胸部Ｘ线表现

小结节影（２例）：为两肺广泛分布的散在小结节影，直径约

２～６ｍｍ，边缘欠清晰，部分融合成片状（图１），密度不均匀，以

中下肺为著。

两肺大片状阴影（５例）：其边缘模糊，部分实变，密度较高，

部分病灶密度浅淡薄，呈毛玻璃状影（图２），未见明显的支气管

充气征。其中３例为两肺弥漫性大片状影，２例双中下肺大片

影，以右肺为著。

２．ＣＴ及高分辨力ＣＴ（ＨＲＣＴ）表现

磨玻璃样：表现为两肺弥漫性分布的斑片影，其间可见肺

血管纹理，部分肺组织实变，呈斑片影或大片状影（图３ａ），病变

与正常的肺组织分界清楚，锐利，病变分布无一定规律，４例呈

地图样分布，２例以周围分布为主，且两下肺后部密度较高。

小结节影：为肺泡实变，约１～６ｍｍ，不等，边缘模糊。

网格状影：在上述磨玻璃影中，均可见到弥漫分布的小网

格状改变，其大小分布一致，边缘光滑，由外向内均匀分布，此

征象在 ＨＲＣＴ中显示比较清晰。

支气管充气征：在毛玻璃影和实变影中均可见支气管气

相，且管壁柔软。

节段性肺气肿：于毛玻璃影病变周围散在斑片状低密度肺

气肿。

其它改变：全部患均无心影增大和胸腔积液。３例有气管

隆突下淋巴结增大，直径大小约１．０～１．５ｃｍ。

３．ＰＡＰ治疗后表现

除１例住院后很快死亡外，其余病例均经多次肺泡灌洗治

疗后，１．５～２个月复查，影像改变均明显好转（图３ｂ）。主要表

现为：两肺弥漫性磨玻璃样密度明显减低，范围缩小，网格影明

显减少，可见散在的网状结节影，本组病例中２例病变范围明

显缩小，密度减低，２例病变大部分消失，仅两肺后部仍有少量

小斑片状毛玻璃影，１例明显好转，左肺好于右肺，检查仅存少

量粟粒样小结节影，只有１例病变改变不明显，考虑和治疗时

间较短有关。

讨　论

ＰＡＰ首先由Ｒｏｓｅｎ等
［１］于１９５８年提出，为一种原因不明

的少见的弥漫性肺部疾病。ＰＡＰ分为原发性和继发性，前者无

明显的致病因子和疾病，后者多继发于以下三种情况：①化学

或矿物质的吸入；②肺部感染，与ＰＡＰ合并存在；③恶性肿瘤

或免疫力低下者。病理性特点［２］为终末呼吸性细支气管肺泡

内有大量含脂类糖蛋白样物质沉积，ＰＡＳ染色和脂肪染色阳

性，这些物质为在表面活性物质，呈颗粒状无结构，在间质内不

出现。

本病可发生在任何年龄，但以青壮年男性为多见（３０～５０

岁），本组７例，５例男性，年龄和上述相符，２例女性，年龄较

轻，分别为１９岁和２５岁，前者为养路工人，可能与职业有关，后

者原因不明。起病隐匿，进行性呼吸困难为其最具特征性的临

床表现。据文献［３］报道成人２０％～５０％在５年内死亡，６０％～

７０％痊愈或明显改善，儿童死亡率近１００％。我院６例患者经

肺泡灌洗术后症状减轻，全部出院，１例入院时间短，入院时病

情危重呼吸衰竭死亡。故本病的早期正确诊断，对患者的治疗

有着重要的意义。一经确诊，通过肺泡灌洗术，可以明显改善

患者的临床症状，防止因呼吸衰竭或合并感染而死亡。

１．ＰＡＰ的影像学表现分析

胸部Ｘ线平片表现为两肺弥漫性分布的小结节影，边缘模

糊，有融合倾向；毛玻璃影，呈散在斑片状模糊影，或呈两肺蝶

翼样片状影，为肺泡充盈后改变。其 Ｘ线表现无明显的特异

性，与肺水肿或炎症改变相似，因此不能确诊ＰＡＰ。

ＣＴ表现可见磨玻璃影、散在片状模糊影及实变影、多发小

结节影、支气管充气征以及网状影。其中较有特征的表现主要

有以下两种：①两肺弥漫分布的大片状或地图样边界清楚的实
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图１　Ｘ线片示两肺中下肺野弥漫分布２～６ｍｍ的微小结节，边缘模糊，以下肺为著。

图２　Ｘ线片示右肺大片蝶翼状阴影，边界尚清楚，左肺片状磨玻璃影。

图３　ＨＲＣＴ扫描图像。ａ）两肺磨玻璃样气腔实变影，网格状影，微小结节影，支气

管充气征阳性；ｂ）经支气管肺泡灌洗后，两肺病变明显缩小，密度减低。

变影，其分布无特定区域，可以为中央型的，呈蝶翼状分布，也

可以是周围性的，边缘分布。这主要是肺泡内蛋白质物质不均

匀充盈沉积，导致肺泡实变所致，而病变周围肺组织的代偿性

肺气肿，则使病变边缘清楚锐利；②网格状影（碎石铺路征），在

散在或弥漫分布的磨玻璃影中见到的细线、网格状影，呈碎石

路样改变，其形成有两种观点，一是有淋巴细胞和巨噬细胞浸

润及水肿导致的小叶间隔增厚所致，小叶间隔增厚的密度高于

实变区肺泡蛋白样物质密度，故网格状影仅见于磨玻璃影中，

二是认为细网线影多为肺泡实变，其次为间质纤维化，或两者

都有［４］。本组６例 ＣＴ 扫描中，均可见网格状影，其改变在

ＨＲＣＴ上表现得最为清楚，Ｘ线胸片因图像重叠而不能显示。

根据本组病例及文献［５］分析，我们发现碎石路征在ＰＡＰ常见，

其特点为毛玻璃影呈边界清楚的地图样分布，其间网格影大小

一致、均匀、边缘光滑，一旦出现此征象，可高度提示本病。

　　２．ＰＡＰ的影像鉴别诊断

与肺炎、肺出血、心源性肺水肿等鉴

别。肺炎临床有发热等症状，抗感染治

疗后肺部阴影吸收。肺出血一般也可短

期吸收好转，肺泡肺水肿常出现心脏增

大和肺血改变。另外，在上述病变中，肺

内片状阴影边缘与正常肺组织分界清

楚，结合临床病史和临床表现，应该不难

做出诊断。

影像改变以多发小结节为主时，应

与肺泡癌、结节病、肺转移癌鉴别，这些

疾病除小结节影外，还可有肺门和纵隔

淋巴结肿大，且病变发展较快，而ＰＡＰ

无淋巴结增大，病变发展缓慢，结节影有

融合倾向。

以小叶间隔增厚为主的疾病：如癌

性淋巴管炎、尘肺，结节病等。其下叶间

隔增厚多为结节状或串珠状；肺间质纤

维化的下叶间隔增厚为蜂窝状，不均匀、

毛糙，可以发生在毛玻璃影以外区域，这

些均与ＰＡＰ的下叶间隔增厚即网状影

不同。
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