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·胸部影像学·
肺泡蛋白沉积症的ＣＴ表现

李永华，李彦，毛毳，刘国红

【摘要】　目的：探讨肺泡蛋白沉积症（ＰＡＰ）的ＣＴ表现，提高对本病的认识。方法：回顾性分析１３例经病理证实的

ＰＡＰ患者的ＣＴ资料。结果：ＰＡＰ具有特征性的ＣＴ表现：地图征１０例，铺路石征８例，磨玻璃征８例，蝶翼征２例及支气

管充气征１例，以上征象联合出现时强烈提示本病。结论：ＰＡＰ临床罕见，其ＣＴ表现具有一定特征，结合临床可与其它

肺部疾病相鉴别，并提高本病的诊断水平。
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　　肺泡蛋白沉积症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏ

ｓｉｓ，ＰＡＰ）是一种原因未明的罕见疾病，以肺泡腔内充

填过碘酸雪夫（ｐｅｒｉｏｄｉｃａｃｉｄＳｃｈｉｆｆ，ＰＡＳ）染色阳性的

细颗粒状磷脂蛋白类物质为特征，主要由肺泡表面活

性物质及退化的肺泡上皮组成。临床特点为进行性的

胸闷、呼吸困难、咳嗽及低氧血症。本研究通过回顾性

分析确诊的１３例ＰＡＰ患者的ＣＴ表现及临床特点，

旨在提高对本病的诊断水平。

材料与方法

１．一般资料

本组１３例，其中男９例，女４例，年龄１９～６５岁，

平均４６岁，病程２个月～６年；其中８例有长期吸烟

史，２例有多年粉尘接触史，１例有肺结核病史。临床

症状：１３例均有不同程度的胸闷、气短及低氧血症，８

例咳嗽、咳痰，２例进行性呼吸困难，１例咯血，１例杵

状指（趾），２例出现紫绀。本组１１例经纤维支气管镜

肺活检证实，病理可见肺泡内有大量蛋白沉积物，ＰＡＳ

染色（＋）；２例经肺泡灌洗治疗，灌洗液呈乳白色不透

明状物质，ＰＡＳ染色（＋）。

２．方法

采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ机，扫描范

围从肺尖至肺底。扫描参数：１３０ｋＶ、１００ｍＡｓ，层厚

８ｍｍ，层距８ｍｍ。肺窗窗宽为１５００ＨＵ，窗位为

－６００ＨＵ，纵隔窗窗宽为４００ＨＵ，窗位为４０ＨＵ 。

应用肺窗与纵隔窗并结合 ＭＰＲ图像综合分析观察。

结　果

本组１３例中８例表现为全肺弥漫性分布的磨玻

璃影和实变影，２例以中上肺分布为主，５例以中下肺

分布为主；２例为中央型分布，表现为自肺门向外呈放

射状分布的“蝶翼”状致密影（图１），１例磨玻璃影分布

于两肺外周并呈对称性分布（图２）；１０例病变与周围

正常肺组织分界清晰，呈“地图状”分布（图１、３），８例

在磨玻璃和实变影中可见小叶间隔增厚，互相交错为

网格状阴影，呈多边形改变，表现为铺路石征（图４），６

例为地图征与铺路石征混合表现。１例在磨玻璃影和

实变影中可见支气管充气征（图１）。

讨　论

１．ＰＡＰ的病因及病理

ＰＡＰ是一种罕见的以肺泡病变为主的疾病，于

１９５８年由Ｒｏｓｅｎ等
［１］首次报道。本病病因未明，可分

为原发性和继发性。前者是一种累及新生儿的少见疾

病，与表面活性物质相关蛋白Ｂ缺乏有关；后者可能

与以下因素有关：①长期吸入有害物质，如吸烟，
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示病变呈磨玻璃样改变，小叶间隔增厚形成的铺路石征。　图５　镜下示肺泡扩张，肺泡腔内充满ＰＡＳ染色阳性的蛋白物质。

图１　ＰＡＰ，ＣＴ平扫示病变以肺门为中

心呈蝶翼状分布，与周围肺组织分界明

显呈地图征，并可见充气支气管征。　

图２　ＰＡＰ，ＣＴ平扫示病变呈斑片状阴

影，位于两肺周边并呈对称性分布。　

图３　ＰＡＰ，ＣＴ平扫示两肺散在分布的

斑片状、结节状阴影与周围分界清楚并

呈随机性分布。　图４　ＰＡＰ，ＣＴ平扫

Ｇｏｌｄｓｔｅｉｎ等
［２］报导２４例ＰＡＰ患者，有吸烟史者占

７５％；②接触粉尘，如吸入石英粉等；③肺部感染与

ＰＡＰ合并存在；④恶性肿瘤或免疫功能低下者
［３］。本

组１３例患者中，８例有长期吸烟史和２例粉尘接触史

中，其中男性８例，男性患者明显多于女性，可能是与

长期吸入有害物质（如吸烟）的人群中男性较多及男性

的工种（如粉尘等矿物质的接触）有关。

ＰＡＰ病理表现为肺泡腔内充满大量ＰＡＳ染色

（＋）的细颗粒状物质，其主要成分为磷脂蛋白。由于

肺泡表面活性物质的过度生产，致使肺泡腔结构破坏，

从而导致蛋白类物质渗出到肺泡腔，肺泡磷脂的清除

异常并使其肿胀，而肺泡间隔基本正常。肺泡巨噬细

胞的增加，使小叶间隔水肿、增厚。病变范围可为弥漫

性或局限性分布，最常受累的是肺基底部和后部，前段

偶尔受累，胸膜和纵隔一般不受影响。

２．ＰＡＰ临床表现

本病可发生于任何年龄，男性明显多于女性。病

程较长，可为数月至数年不等，主要表现为胸闷、气短、

进行性呼吸困难，合并感染时有咳嗽、咳痰，少数患者

出现咯血、杵状指（趾）。本组中２例进行性呼吸困难，

１例咯血，１例杵状指（趾）。肺部体征与临床症状不一

致是ＰＡＰ的特征之一
［４］，影像学改变往往较重而临床

症状相对较轻。但肺功能检查与肺部受累程度成正

比，表现为肺弥散功能下降和肺泡通气功能降低，通气

／血流比例失调，造成低氧血症，本组１３例均出现不同

程度的低氧血症。ＰＡＰ部分病例有自限性倾向
［２］，部

分患者可因呼吸衰竭或合并感染而死亡。１９６５年由

ＲａｍｉｒｅｚＲ发明的全肺灌洗仍是目前证实唯一有效的

治疗方法。

３．ＰＡＰ的ＣＴ特征

ＰＡＰ的肺部病变分布呈多样性，可为弥漫性、斑

片状、中央性和周围性分布，并有随机性分布的特点，

一般以肺基底部病变最严重，常两侧对称性分布。笔

者结合本组病例总结了ＰＡＰ的ＣＴ表现具有以下特

征：①地图征，由于肺泡腔内蛋白物质的不均匀沉积，

导致所累及的肺泡实变，形成斑片状或大片状阴影。

而周围正常的肺泡腔内因代偿性过度充气而密度减

低，与病变实变区高密度形成鲜明对比，则使病变边缘

更加清晰锐利；加之本病具有随机性分布的特点，所形

成的斑片状或大片状阴影无特定的形态，这使病变与

正常肺组织的分界更清楚，则形成地图状改变。本组

１０例具有“地图征”表现。②铺路石征，在肺内分布的

磨玻璃影中可见到细线状、网格状影，呈多边形改变。

小叶间隔因巨噬细胞浸润水肿、增厚，使小叶间隔密度

增高并与肺泡腔内的蛋白物质形成密度差，导致这种

细线状、网格状影显示更清晰，即形成“铺路石”样改

变。本组８例可见铺路石征，此征象在ＰＡＰ中具有一

定特征性，但特异性不高，如与地图征同时存在则强烈

提示本病。③蝶翼征，可分为中央型和周围型分布，中

央型分布与肺泡型肺水肿相似，表现为自肺门向外呈

放射状分布的“蝶翼”状致密影，但无心功能不全的影

像学表现及临床体征。本组２例病变呈“蝶翼”状分

布，易与肺水肿相鉴别。④磨玻璃征，肺泡内蛋白物质

的渗出使肺野透亮度减低，形成弥漫分布或局限分布

的斑片状影，肺血管纹理仍隐约可见。此征象可见于

多种疾病，ＰＡＰ患者出现的磨玻璃征主要局限于肺泡
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实变的部位，与正常的肺组织有一定的分界。⑤支气

管充气征，本组１例在磨玻璃影和实变影中可见支气

管充气征。此征象提示肺泡的实变，与其它肺部实变

性疾病相比少见，表现为小支气管充气相，也可见近端

较大支气管充气相［５］。⑥无淋巴结肿大，由于肺泡蛋

白沉积症病变仅局限于肺泡及细支气管腔，所以肺门、

纵隔淋巴结肿大很少见，本组病例中均无淋巴结肿大。

４．ＰＡＰ的鉴别诊断

肺炎：多呈肺叶或肺段分部的片状致密影，充气支

气管征常见，临床症状重，常有咳嗽、咳痰、高热，血白

细胞及中性粒细胞明显增高，抗炎治疗吸收明显。而

ＰＡＰ肺内病变呈随机性分布，肺部表现与临床症状不

平行，抗炎效果不明显。

肺泡性肺水肿：表现为肺门周围放射状分布的“蝶

翼”状阴影，伴有心脏扩大、肺淤血等心功能不全的影

像征象及临床体征，与本病鉴别不难。

肺泡细胞癌：ＣＴ可表现为两肺多发结节或斑片

状影，无“地图征”及“铺路石”征表现。临床进展较快，

常伴肺门、纵隔淋巴结转移并肿大，可与ＰＡＰ鉴别。

特发性肺间质纤维化：以弥漫性肺泡炎和肺泡结

构紊乱导致肺间质进行性纤维化为特征，最终导致蜂

窝肺，ＣＴ也可表现为小叶间隔增厚所致的网格状影；

ＰＡＰ与其不同的是网格状影及小叶间隔增厚只见于

磨玻璃影区，形成“铺路石”样改变。

总之，ＰＡＰ临床罕见，男性多见，表现缺乏特征

性。以上所述ＣＴ征象并非ＰＡＰ的特异表现，当以上

征象联合出现时强烈提示本病的可能。充分认识这些

征象，结合临床综合分析，可明显提高对本病的诊断准

确性。ＰＡＰ的确诊主要依赖纤维支气管镜肺活检、肺

泡灌洗检查等明确。
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本刊网站及远程稿件处理系统投入使用

　　本刊网站与远程稿件处理系统已开发测试完毕，已于２００８年３月１号正式开通投入使用。

作者进行网上投稿及查稿具体步骤如下：请登录同济医院医学期刊网站（ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｆｓｘｓｊ．ｎｅｔ）

点击“放射学实践”进入本刊网站首页 → 点击“作者投稿”→ 按提示注册（请务必按系统提示正确填写

个人信息，同时记住用户名和密码，以便查询稿件处理进度）→ 用新注册的用户名和密码登录 → 点击

“作者投稿”进入稿件管理页面→ 点击“我要投稿”→ 浏览文件→上传文件（浏览文件后请点击后面的

“上传”按钮，只有系统提示“稿件上传成功”方可进行下一步录入操作，文章须以 ＷＯＲＤ格式上传，图

表粘贴在文章中）→录入稿件标题、关键词等→最后点击“确定”即可完成投稿。投稿后请速寄审稿费

（５０元／篇）以使稿件迅速进入审稿处理。

作者自投稿之日起可不定期登录本刊网站查看稿件处理进度，不必打电话或发邮件查询，具体步骤

如下：用注册过的用户名和密码登录 → 点击“作者查稿”进入稿件管理页面→ 点击左侧导航栏“我的稿

件库”→“稿件状态”显示稿件处理进度→点击“查看”→ 选择“当前信息”或“全部信息”查看稿件处理

过程中的具体信息。稿件退修和催审稿费（版面费）的信息作者亦可在注册时填写的邮箱中看到，作者

在邮箱看到相关信息后须进入本系统进行相应处理。

作者如从邮箱和邮局投稿（或网上投稿成功后又从邮箱或邮局再次投稿），本刊须花费大量精力将

稿件录入系统中，部分稿件重复多次处理，这给我们的稿件统计及处理工作带来巨大困难。本刊作者需

登录本刊网站投稿，如果通过邮箱或邮局投稿，本刊会通知您通过网上投稿。

由于准备时间仓促及经验不足，网站及远程稿件处理系统必然会存在一些缺点和不足之处，希望各

位影像同仁不吝赐教，多提宝贵意见，予以指正。

如果您在投稿中遇到什么问题，或者对本系统及网站有好的意见和建议，请及时联系我们。

联系人：石鹤　明桥　　联系电话：０２７－８３６６２８８７　０２７－８３６６２８７５
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