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　图１　Ｘ线片示两肺中下野斑片状致密影，边缘模糊，以中内带为著。

图２　ＣＴ示两肺毛玻璃样，碎路石征、地图样改变。　图３　ＭＲ示两

肺斑片状异常信号，Ｔ２ 高信号。

　　肺泡蛋白沉积症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ，

ＰＡＰ）是一种病因未明的少见病，１９５８年由Ｒｏｓｅｎ等首

次报道。该病特征是肺泡内充填过碘酸雪夫氏（ｐｅｒｉ

ｏｄｉｃａｃｉｄｓｃｈｉｆｆ，ＰＡＳ）染色阳性的蛋白质类物质，主要

由肺泡表面活性物质及退化的肺泡上皮组成。临床主

要表现为进行性胸闷、呼吸困难，目前全肺灌洗仍是该

病唯一有效的治疗方法。

病例资料　患者，男，４５岁。职业为记者，常住美

国和香港。有２０余年吸烟和饮酒史，烟量每天３０～４０

支，酒量每天饮５２°白酒２５０ｍｌ以上。近半年感胸闷，

在门诊胸透发现胸部病变，而行ＣＲ、ＣＴ、ＭＲＩ检查。

实验室检查ＰＡＳ染色为阳性。

讨论　ＰＡＰ病因至今未明，但目前普遍认为可能３种原

因。慢性吸入有毒物质，如长期吸烟，Ｇｏｌｄｓｔｅｉｎ等报道２４例

ＰＡＰ患者有吸烟史占７５％
［１］；接触粉尘；免疫缺陷。本例有２０

余年吸烟史，每天烟量３０支，本例可能与吸烟有关。病理上主

要表现为肺泡表面活性物质的过度生成，末梢呼吸道细胞破

坏，血浆蛋白渗出增加，磷脂蛋白质类物质充填于肺泡，小气道

及小叶间隔水肿，显微镜下特点为含有大量嗜酸性颗粒状及絮

状物质及少量肺泡内的巨噬细胞。

综合文献［２８］报道３５例中男２２例，女１３例；发病年龄２１

～６２岁，最多见于３０～５０岁，平均３７．２岁；病程４个月至８

年，平均１．５年；起病时症状轻微，进行性胸闷、呼吸困难占６２．

９％，咳嗽、咳痰占８５．７％，并以干咳为主，杵状指占２５．７％，紫

绀占４２．９％，发烧占２８．６％，咯血占２２．９％。乳酸脱氢酶轻度

升高，ＰＡＳ染色阳性，灌洗液中肺泡表面活性蛋白 Ａ．Ｄ的含量

升高。

影像表现：①平片，肺泡及小叶实变，表现为两肺广泛性分

布、密度不均、大小不等、境界模糊影；大片实变，表现为两中下

肺淡薄实变影；类似肺水肿的肺泡实变，表现为自肺门向外放

射状分布的蝴蝶状致密影。②ＣＴ，腺泡性实变为主，呈大小不

等１～６ｍｍ、密度不均、边缘模糊结节影；小叶性实变，呈斑片

状影与正常肺实质的分界锐利形成地图状改变；大片实变，可

有充气支气管征；毛玻璃影、碎石路征；小叶间隔水肿，表现为

线状、网状、点状影。③ＭＲＩ，ＰＡＰ的 ＭＲＩ征象国内文献上未

见报道。
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