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·胸部影像学·
肺泡蛋白沉积症的 ＭＳＣＴ表现与病理对照分析

马振波

【摘要】　目的：通过分析肺泡蛋白沉积症（ＰＡＰ）的 ＭＳＣＴ表现与相应的病理改变，探讨 ＭＳＣＴ对ＰＡＰ的诊断价值。

方法：经病理证实的９例ＰＡＰ患者术前均行 ＭＳＣＴ扫描，对其ＣＴ表现及其病理学改变进行对照分析。结果：ＰＡＰ胸部

影像表现呈多样化改变，其中碎路石样改变４例，地图样改变９例，肺实变表现（支气管充气征）６例，肺间质纤维化样表现

３例。支气管肺泡灌洗液（ＢＡＬＦ）石蜡包埋切片，显微镜下示片状嗜伊红性颗粒状蛋白性物质，其中可见针状裂隙。组织

化学染色示肺泡腔内或ＢＡＬＦ中嗜伊红性细颗粒状蛋白性物质淀粉酶消化后的过碘酸雪夫染色（ＤＰＡＳ）阳性，奥新兰染

色（ＡＢ）阴性。结论：ＰＡＰ典型的胸部 ＭＳＣＴ表现与病理改变一致，具有一定特征性，ＣＴ是临床诊断本病的有价值的方

法。
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　　肺泡蛋白沉积症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ

ＰＡＰ）是一种病因不明的、少见的肺部弥漫性病变，以

肺泡和细支气管腔内充满细颗粒状蛋白性物质为特

征。目前，对ＰＡＰ影像征象的病理基础以及影像诊断

的临床应用的文献价值方面报道较少［１２］。笔者回顾

性分析经病理证实的９例ＰＡＰ的 ＭＳＣＴ表现，探讨

其影像诊断的病理基础及临床应用价值，旨在提高对

本病的认识和诊断能力。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００８年１２月－２０１０年５月确诊的肺泡蛋

白沉积症患者９例，男７例，女２例，年龄１９～６５岁，

平均４２岁，病程４～２６个月。９例均隐袭起病，均有

不同程度胸闷，其中７例逐渐出现呼吸困难；６例伴咳

嗽、咯痰，２例出现双肺底细湿音，２例紫绀。９例肺功

能检查均有不同程度的限制性通气障碍，弥散能力下

降及低氧血症。９例患者均行支气管肺泡灌洗及经支

气管肺活检，均经病理证实。

２．影像学和病理学检查

影像学检查：９例患者均进行胸部 ＭＳＣＴ检查，

层厚５ｍｍ，间隔５ｍｍ，自肺尖扫描至横膈水平，标准

算法重建，矩阵５１２×５１２，以肺窗及纵隔窗分别观察。

组织病理学检查：９例患者均行支气管肺泡灌洗

及经支气管肺活检。肺活检标本先经４％甲醛固定，

再脱水，石蜡包埋，切片，ＨＥ染色，光镜下观察。支气

管肺泡灌洗液加９５％的乙醇固定，沉淀离心，取沉渣

石蜡包埋，切片，ＨＥ染色。全部病例除 ＨＥ常规染色

外，并做淀粉酶消化后的过碘酸雪夫染色（ＤＰＡＳ）及

奥新兰（ＡＢ）染色，光镜下观察。

结　果

１．胸部 ＭＳＣＴ表现

９例ＰＡＰ患者 ＭＳＣＴ均表现为双肺广泛斑片状

磨玻璃影，不呈叶段分布，与附近正常肺组织分界清

楚，在周围正常肺组织衬托下呈地图样改变（图１）；４

例可见小叶间隔明显增厚，因两肺磨玻璃影与增厚的

小叶间隔交织，呈碎路石样改变（图２）；６例呈磨玻璃
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ｂ）灌洗后ＣＴ示病灶密度普遍减低，小叶间隔增厚程度明显减轻。　图４　病理图镜下示肺泡腔内充满嗜伊红性细颗粒状蛋

白性物质，其中可见针状裂隙（×４００，ＨＥ）。

图１　ＣＴ示双肺病变呈斑片状，与正常

肺组织分界清，呈地图样改变，右肺外带

多发散在小斑片影，小叶间隔增厚（箭），

表现似肺间质纤维化。　图２　ＣＴ示右

肺中叶小叶间隔增厚，磨玻璃影与增厚

的小叶间隔交织，呈碎路石样改变。

图３　ＰＡＰ患者。ａ）ＣＴ示高密度的斑

片状病变内可见支气管充气征（箭）；

样改变的肺野内可见支气管充气征（图３ａ）；３例表现

为两肺外带多发散在小斑片影，小叶间隔增厚，表现似

肺间质纤维化（图１）；纵隔和肺门均无肿大淋巴结，心

脏大小在正常范围。

９例ＰＡＰ患者均进行了１～３次全肺灌洗治疗。

术后复查 ＭＳＣＴ，可见磨玻璃影密度普遍降低，范围

缩小或变化，小叶间隔增厚程度明显减轻，实变影消失

或转变成磨玻璃样密度（图３ｂ）。

２．组织病理学表现

９例活检肺组织光镜下共同的组织学特点为部分

或大部分肺泡腔内充满嗜伊红性细颗粒状蛋白性物

质，其中可见针状裂隙，肺泡间隔毛细血管充血（图

４）。细支气管腔内亦充满嗜伊红性细颗粒状蛋白性物

质，ＢＡＬＦ均可见多少不等的班片状嗜伊红性细颗粒

状蛋白性物质，其中可见针状裂隙及退变的上皮细胞

和吞噬细胞。组织化学染色结果，肺泡腔内或支气管

肺泡灌洗液中嗜伊红性细颗粒状蛋白性物质ＤＰＡＳ

阳性，ＡＢ阴性。

讨　论

ＰＡＰ是一种少见疾病，１９５８年由 Ｒｏｓｅｎ等
［３］首

次报道，其病因和发病机理至今仍不十分清楚，但目前

主要倾向于巨噬细胞清除肺泡表面活性物质能力下

降［４５］，与粒巨细胞集落刺激因子蛋白表达异常两种

学说［４］。本病常隐袭起病，病程较长，早期症状轻，常

有咳嗽，部分患者可有乏力、低热、胸痛症状，以后渐进

性呼吸困难。因ＰＡＰ缺乏特异性临床表现，症状与其

他渐进性疾病相似，并且其胸片表现常与其他弥漫性

肺疾病相似，故长期以来其一直靠ＢＡＬ和／或开胸肺

活检来确诊［６］。

本病的ＣＴ表现可以准确观察病变的形态及分布

特征，在较大程度上反映了ＰＡＰ的病理学特征
［７］。本

组９例ＰＡＰ患者 ＭＳＣＴ均表现为双肺广泛斑片状磨

玻璃影，不呈叶段分布，与正常未受累肺组织分界截

然，在周围正常的肺组织衬托下呈地图样改变，６例

呈磨玻璃样改变的肺野内可见支气管充气征，这种改

变对ＰＡＰ具有一定的特征性
［１，８９］。其病理基础是肺

泡内富磷脂蛋白样物质充盈，肺泡间隔正常或轻度慢

性炎症，以肺小叶为单位，小叶间隔在一定程度上限制

病变的蔓延，使病变周围肺组织相对正常，肺组织结构

完整［１０］。４例可见小叶间隔明显增厚，因两肺磨玻璃

影与增厚的小叶间隔交织，呈碎路石样改变，其边缘呈

多边形，这是ＰＡＰ在ＣＴ表现的另一特征性改变
［１，９］。

碎路石样改变的病理基础为光镜下肺泡腔内充满嗜伊

红性细颗粒状蛋白性物质，肺泡间隔毛细血管充血，淋

巴细胞浸润、水肿、成纤维细胞增生及胶原沉积形成小

叶内间隔和小叶间隔增厚，与国外报道一致。３例表

现为两肺外带多发散在小斑片影，表现似肺间质纤维

化，病理基础为可能系小叶间隔水肿或炎细胞浸润所

致。

综上所述，碎石路样改变、地图样改变、肺实变表

现（支气管充气征）以及肺间质纤维化样表现是ＰＡＰ

的典型 ＭＳＣＴ表现，与病理改变一致，具有特征性，是

临床诊断的有用方法，对于早期诊断有重要意义。
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　图１　颅骨普遍增厚，骨密度减低，内外板结构模糊，颅面骨内见多个囊性低密度影，双

侧颞骨岩部骨密度正常。　图２　ＣＴ骨窗示颅骨普遍增厚，板障结构不清，骨密度减

低，内见多个大小不等囊性影。　图３　ＣＴ骨窗示双侧颞骨岩部骨密度及结构正常。

　　肾性骨病又称肾性骨营养不良，是

各种慢性肾脏疾病所引起的钙、磷代谢

障碍、酸碱平衡失调、维生素Ｄ代谢异

常及继发甲状旁腺机能亢进等所造成

的骨骼损害。在儿童期称为肾性佝偻

病，成人期称为肾性软骨病［１］。目前，

肾性骨病发病率未见明确统计。

病例资料　患者，男，３７岁。慢性

肾功能衰竭透析史１７年。自诉脸型有

变化，身高降低，视力减退，听力正常。

查体：驼背，鸡胸，膝内翻。患者因头部

外伤入院检查。实验室检查：血清钙

１．７ｍｍｏｌ／ｌ（参考值２．１～２．９ｍｍｏｌ／ｌ），

血清磷２．３ｍｍｏｌ／ｌ（参考值０．９６～

１．６２ｍｍｏｌ／ｌ），肌酐７０３μｍｏｌ／ｌ（参考值

７１～１３３μｍｏｌ／ｌ）。

Ｘ线片示颅骨普遍增厚，骨密度减低，内外板结构模糊，颅

面骨内多个囊性低密度影，双侧颞骨岩部骨密度基本正常（图

１）。ＣＴ示颅骨普遍增厚，板障结构不清，骨密度减低，内见多

个大小不等囊性影，双侧颞骨岩部骨密度及结构基本正常（图

２、３）。

骨活检标本镜下示成骨细胞和破骨细胞数量和活性增加，

类骨质增多，骨小梁形状和排列不规则，小梁周围纤维化。

讨论　肾性骨病过去很少见，近年来，随着医疗水平的提

高，肾病患者的生存期明显延长，此病发病率也较以前提高。

根据肾性骨病的病因可分为２种类型
［１］：肾小球性功能衰竭，

引起的骨病以骨软化、纤维囊性骨炎、佝偻病、骨硬化为主；肾

小管性功能障碍，多见于先天性肾小管异常，引起的骨病以骨

软化、佝偻病为主。

本例颅骨及肘关节ＣＴ和Ｘ线片表现为骨小梁模糊，骨密

度减低，皮质变薄，松质骨内见多个大小不等囊性影，邻近血管

管壁钙化。实验室检查提示血清钙浓度降低，磷浓度升高。综

合病史、临床表现及影像学改变，本例患者属于肾小球性骨病。

但其头颅ＣＴ显示双侧颞骨岩部骨密度及结构无明显异常（图

１、３），最可能的原因是，本病骨质结构改变多发生在松质骨，而

颞骨岩部几乎全部为密质骨。目前，对于肾性骨病发生机制尚

未完全清楚，病出现影像改变大多已属晚期。双四环素标记骨

组织活检及骨密度测定是早期诊断肾性骨病的标准［２３］。
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