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·胸部影像学·
肺泡微石症Ｘ线与ＨＲＣＴ诊断

李林，黄辉，徐泽国

【摘要】　目的：探讨肺泡微石症（ＰＡＭ）临床特征、影像学表现及相关诊疗进展。方法：结合相关文献，复习３例肺泡

微石症患者的临床及Ｘ线／ＣＴ表现。结果：３例患者中无症状１例，胸闷１例，咳嗽１例，除１例患者双下肺可闻及细捻发

音外，其余２例均无肺部体征；血生化检查均无明显异常；肺功能结果提示重度阻塞性通气功能障碍１例，轻度扩散功能

下降１例，肺功能正常１例；Ｘ线检查提示两肺广泛分布斑点、颗粒状高密度影，以中下肺野内带最为密集；胸部ＣＴ双肺

弥漫性分布砂粒状微小结节，伴有小叶间隔增厚和磨砂玻璃密度影；临床疑似肺泡微石症（ＰＡＭ），分别经肺穿刺活检、支

气管肺泡灌洗及临床随访观察证实。结论：ＰＡＭ是罕见的呼吸系统疾病，Ｘ线、ＣＴ对其诊断有重要价值。
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　　肺泡微石症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｍｉｃｒｏｌｉｔｈｉａｓｉｓ，

ＰＡＭ）是罕见的呼吸系统疾病，影像学检查对其诊断

有重要价值。本文简述了ＰＡＭ的病因、病理、临床表

现及诊疗进展，并就Ｘ线、ＣＴ等影像学检查方法对肺

泡微石症的诊断及鉴别诊断作了论述。

材料与方法

３例患者男１例，女２例，年龄１２～５９岁。临床

症状有胸闷、气促１例，咳嗽１例，无症状１例。１例

肺部听诊示双下肺细捻发音，２例肺部听诊无明显异

常。肺功能结果提示重度阻塞性通气功能障碍１例，

轻度扩散功能下降１例，肺功能正常１例。３例患者

均行胸片及肺部 ＨＲＣＴ检查。３例中１例经肺穿刺

活检证实，１例经纤维支气管镜肺泡灌洗液检查证实，

１例长期随访观察无明显变化。

结　果

第１例患者为３６岁女性，主诉胸闷、气促数年。

体格检查：体型消瘦。胸廓无畸形，肺部听诊双肺呼吸

音明显下降，双下肺可闻及细捻发音。肺功能提示通

换气功能障碍，第１秒用力呼气容积（ＦＥＶ１）下降

４０％。胸部Ｘ线片示双肺呈弥漫分布磨玻璃密度结

节影，以双肺下叶为著，心脏和横膈被完全遮盖（图

１ａ）。胸部 ＨＲＣＴ（图１ｂ、１ｃ）证实双肺弥漫性分布微

小结节影，病变从上至下逐渐密集，肺尖及锁骨下区相

对透亮，肺部与心影形成负向密度反差。中下肺野与

纵隔密度对比“镜像”改变，伴壁层胸膜和小叶间隔增

厚，胸膜下可见透亮线样影。为明确诊断，在ＣＴ导向

下行经皮肺穿刺活检。病理切面呈细砂纸纹理样改

变，镜检肺泡腔内见弥漫分布直径仅０．０１～５．０ｍｍ

的细小结石，伴小叶间隔增厚（图１ｄ），最终证实为肺

泡微石症。

第２例患者为５９岁女性，因咳嗽３个月余入院。

患者无发热、气促、胸痛等表现。有青霉素过敏史。体

格检查无明显异常。肺功能提示肺扩散功能轻度受

限。胸部Ｘ线片示双肺弥漫分布细小沙粒状阴影，病

变从上至下逐渐密集，两肺底呈致密影，心缘及膈面模

糊不清（图２ａ）。胸部ＨＲＣＴ（图２ｂ）双肺广泛磨玻璃
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图１　ａ）双肺呈弥漫对称分布磨玻璃密度结节影，以双肺下叶为著，心脏和横膈被完

全遮盖（箭）；ｂ）胸部ＣＴ示双肺弥漫性分布微小结节影（箭），病变从上至下逐渐密

集，肺尖及锁骨下区相对透亮；ｃ）肺部与心脏形成负向密度反差，伴壁层胸膜和小叶

间隔增厚，胸膜下可见透亮线样影（箭）；ｄ）肺组织ＨＥ染色：肺泡腔内可见大量蓝染

颗粒（钙化，箭）。

　图２　ａ）双肺弥漫分布细小沙粒状阴影，病变从上至下逐渐密集，心缘及膈面模糊不

清（箭）；ｂ）双肺广泛磨玻璃密度影，其间可见斑点、颗粒状高密度影（箭）。　图３　ａ）

双肺透亮度减低，见弥漫分布粟粒状大小致密影（箭），双肺小叶间隔增厚；ｂ）１年后

ＨＲＣＴ随访复查无明显变化。

密度影，其间可见斑点、颗粒状高密度影，以中下肺野

内带最为密集，呈暴风沙样。后在局麻下经支气管镜

行双侧分段支气管肺泡灌洗术１次，灌洗液回收时可

见轻度浑浊，镜检见少量黑色沙粒样物质（细小结石）

最终确诊。

第３例患者为１２岁男性，因体检发现胸部异常３

日入院，患者无发热、咳嗽、咳痰、胸痛、气促等症状。

体格检查无阳性体征，肺功能提示

肺通 气、弥 散 功 能 正 常。胸 部

ＨＲＣＴ提示两肺透亮度减低，见

弥漫分布粟粒状大小致密影，双肺

小叶间隔增厚，考虑肺泡微石症

（图３ａ）。由于患者无明显症状，

未予特殊治疗出院。门诊随访复

查２年胸部影像学检查（Ｘ线或

ＣＴ）无明显变化（图３ｂ）。患者父

母诉患儿外婆死于间质性肺病，其

间对患者父母行胸部 Ｘ线检查，

未见异常。

讨　论

１．肺泡微石症病因病理及流

行病学

ＰＡＭ是一种以肺泡内存在弥

漫性分布的磷酸钙细微结石为特

征的罕见疾病。ＰＡＭ发生遍布世

界各地，但在土耳其、日本、印度和

意大利发病率较高［１］。该病有明

显的家族遗传倾向。近年来发现ＳＣＬ３４Ａ２基因突变

是ＰＡＭ主要形成原因
［２］。ＳＣＬ３４Ａ２基因编码肺泡ＩＩ

型细胞ＩＩｂ型钠磷酸盐转运蛋白。肺泡Ⅱ型细胞具有

许多重要的功能，包括表面活性物质代谢的调节，离子

运输和肺泡修复。ＩＩｂ型磷酸钠共同转运子最有可能

参与合成表面活性物质磷脂时所必需的磷的再吸收。

ＳＣＬ３４Ａ２基因突变影响ＩＩｂ型钠磷酸盐转运蛋白的
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合成，继而磷酸盐重吸收减少，伴随磷酸钙螯合作用增

强，肺泡细胞外液和肺泡腔内微小结石形成［３］。有研

究报道表明外界环境因素可能会影响疾病的进展。如

吸烟者的临床表现更为明显［４］，包括流感等诱发因素

可能加速疾病进展。

本组病例中除１例有可疑家族史外，另２例未发

现明显家族史，推测可能与以下因素有关：①临床医师

或放射学者对该疾病家族遗传性认识不足，未详细追

问病史；②临床医师或放射学者对该疾病影像学表现

认识不足，误诊为其他疾病；③农村经济卫生落后，部

分患者未进行详细影像学检查，如ＨＲＣＴ。

２．肺泡微石症的临床表现

ＰＡＭ发病年龄多在３０～５０岁，疾病呈缓慢性进

展，病程可长达数十年。大多数患者无临床症状或症

状轻微，早期可出现轻度干咳，随疾病进展，部分病例

出现胸闷、气促，最终出现限制性肺疾病，缺氧和肺动

脉高压表现，产生如紫绀、杵状指等症状。早期肺功能

检查多无明显异常，随着病情进展，肺通气、弥散功能

进行性下降。

本组３例患者临床表现具有一定代表性，并且与

影像学表现密切相关，随着病变范围自下而上逐渐扩

展，病变程度不断加重，从早期无症状到咳嗽、胸闷、气

促，从肺功能检查正常到肺通气、弥散功能障碍，临床

症状逐步加重。

３．肺泡微石症影像学检查

影像学检查对ＰＡＭ的诊断至关重要。早期临床

症状轻微，而胸片改变明显，是本病的一大特点［５］。病

情较重者如第２例患者，双肺呈现砂粒状微小结节，通

常中下肺最显著，病变往往遮盖横膈、纵隔和心缘；病

情严重时如第１例患者，双肺呈“白肺样”表现或肺野

与纵隔密度对比“镜像”改变，肺组织、纵隔及肋骨完全

被掩盖。其他典型征象包括黑胸膜线征（胸膜下透亮

带）［６］。

随着多层螺旋ＣＴ广泛应用，胸部 ＨＲＣＴ能更明

确地判定细砂状结节的形态、大小、分布及密度，且能

更清晰地显示继发性肺气肿、间质纤维化及气胸的范

围与程度。ＨＲＣＴ主要表现：①分布对称性微小结节

状钙化，多位于胸膜下，沿支气管血管束和小叶间隔分

布。②广泛钙化导致小叶间隔增厚和磨砂玻璃影，呈

现“碎石铺路”或“沙尘暴样”的改变，类似于肺泡蛋白

沉积症表现。③肺间质纤维化改变
［７８］。

本病还应与粟粒性肺结核、尘肺、转移性骨肉瘤、

结节病等相鉴别，主要鉴别要点如下：①症状与表现分

离，影像学改变明显而临床症状轻微；②无肿瘤结核病

史及粉尘接触史，多有家族史；③血液钙、磷代谢检查

无异常改变；④典型的影像学表现，且病变进展缓慢，

随访影像学检查无明显变化［９］。

４．肺泡微石症的鉴别诊断

由于发病机制不同，ＰＡＭ 影像学表现需与转移

性钙化（以前正常的肺出现钙化）及营养障碍性钙化

（如肺损伤后钙化）鉴别［１０］。前者多见于慢性肾功能

衰竭、维生素Ｄ摄取过多、原发性甲状旁腺功能亢进

和其他全身性疾病。营养不良性钙化多见于病毒性肺

炎、尘肺、淀粉样变性、结节病或组织胞浆菌病等。解

剖定位和特定钙化形态经常提供具体诊断。由于

ＰＡＭ磷酸钙细微结石存在于肺泡内；而转移或营养

不良性钙化主要存在于肺泡间质或血管结构中。

随着人们对肺泡微石症发病机制和病理变化等认

识的深入，现在确诊已不再依赖于病理学检查，即肺组

织活检。如能发现支气管肺泡灌洗液中细小钙石可确

定ＰＡＭ的诊断
［１１］。其次，通过检测ＳＣＬ３４Ａ２基因

突变亦可明确诊断。本组中１例即通过支气管镜行双

侧分段支气管肺泡灌洗检查明确诊断。
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