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·胸部影像学·

原发性气管支气管淀粉样变的 ＭＳＣＴ诊断

杨志远，陈超，黄伟，李娜，赵艳

【摘要】　目的：探讨原发性气管支气管淀粉样变的 ＭＳＣＴ表现。方法：搜集本院经病理证实的５例原发性气管支气

管淀粉样变性的影像资料，对病变气管支气管壁厚度、密度、管腔形态及病变范围进行回顾性分析。结果：弥漫型４例，受

累气管支气管壁环形增厚，呈连续性分布，管壁厚度３～６ｍｍ，其中气管至３级支气管２例，气管至４级支气管２例。２例

气道壁呈片状及环状钙化，以支气管明显，２例为局灶性小钙化。局限型１例，表现为右侧中间段支气管管壁增厚，管腔狭

窄，气道壁未见明显钙化，患侧肺门淋巴结肿大并伴有蛋壳样钙化。气道内膜凹凸不平４例，１例尚光滑。５例管腔均出

现不同程度狭窄，１例２级支气管闭塞伴肺不张，１例气管至２级支气管狭窄，３～５级支气管管腔相对扩大，继发感染。

结论：原发性气管支气管淀粉样变性 ＭＳＣＴ主要表现为气道壁结节样增厚，局灶性或弥漫性分布，伴或不伴有钙化，气管

壁后部可以受累。
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【犓犲狔狑狅狉犱狊】　Ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓ；Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｄｉｓｅａｓｅｓ；Ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，Ｘｒａｙｃｏｍｐｕｔｅｄ

　　原发性气管支气管淀粉样变（ｐｒｉｍａｒｙｔｒａｃｈｅａｌ

ｂｒｏｎｃｈｕｓａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓ，ＰＴＢＡ）是一组以不溶性纤维蛋

白（淀粉）沉积于支气管粘膜下引起相应临床表现的少

见疾病，该病病因不明，临床、影像学表现无特异性，极

易与其他疾病（肿瘤或结核等）混淆。本文回顾性分析

本院经病理证实的５例原发性气管支气管淀粉样变的

ＭＳＣＴ表现，结合国内外相关文献，旨在提高对本病

的认识。

材料与方法

收集本院２００９年－２０１５年经支气管镜及病理证

实的５例原发性气管支气管淀粉样变性患者的影像资

料，其中男２例，女３例，年龄４２～６８岁，平均年龄５２

岁。临床表现：咳嗽、咳痰，胸闷气促４例，１例痰中带

血。５例肺功能检查提示中到重度阻塞性通气功能障

碍，实验室检查均未见明显异常，未合并有其它疾病。

所有病例采用ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ６４排或１６排ＣＴ

机、ＭＸ８０００２排ＣＴ机进行扫描。扫描范围由胸腔入

口至肺下界膈面。扫描参数：１２０ｋＶ，自动毫安调制

技术（７８～２３３ｍＡ），螺距０．８～１．０，准直为０．７５～

１．５ｍｍ，薄层重建层厚１．０ｍｍ，层间距０．５ｍｍ发送
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张（箭），继发感染。　图３　女，４２岁，气管支气管淀粉样变。ａ）ＭＳＣＴ平扫示右中间段支气管壁增厚，管腔变窄，气道壁钙化

不明显，同侧肺门淋巴结增大伴有蛋壳样钙化（箭）；ｂ）镜下见细胞外间隙大量小团块状或片状红色淀粉样物质沉积（×１００，

ＨＥ）。　图４　男，６１岁，气管支气管淀粉样变。ａ）ＭＳＣＴ平扫示左主支气管前壁结节样增厚（箭），内膜凹凸不平；ｂ）镜下见

细胞外间隙内不规则小团块状或片状红色淀粉样物质沉积（×１００，ＨＥ）。

图１　女，６５岁，气管支气管淀粉样变。

ａ）ＭＳＣＴ平扫曲面重组示气道壁结节样

增厚，呈连续样分布，气管粘膜凹凸不

平，管腔变窄，右肺上叶支气管闭塞，远

端肺不张，左主支气管壁及左下支气管

壁环形钙化（箭）；ｂ）支气管镜示气管分

叉平面左主支气管内膜不光整，有多个

小结节样突起。　图２　男，６８岁，气管

支气管淀粉样变。ａ）ＭＳＣＴ平扫示支气

管壁增厚，可见结节样钙化（箭），管腔变

窄；ｂ）ＭＳＣＴ平扫示远端细支气管扩

至图像工作站。５例均为平扫，未行增强扫描。

通过ＰｈｉｌｉｐｓＥＢＷ４．５图像工作站进行多平面重

组（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＭＰＲ）、最小密度投影

（ｍｉｎｉｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭｉｎＩＰ）及仿真内窥镜

（ｖｉｒｔｕａｌｅｎｄｏｓｃｏｐｙ，ＶＥ）等后处理，评价病变范围及严

重程度，协同呼吸内科医生制定内镜观察重点及取材

部位，取得活检组织送病理科。

结　果

１．ＭＳＣＴ表现

５例原发性气管支气管淀粉样变性患者中，弥漫

型４例，受累气管支气管壁环形增厚，呈连续性分布

（图１ａ），管壁厚度３～６ｍｍ，其中累及气管至３级支

气管２例，累及气管至４级支气管２例。２例气道壁

呈片状及环状钙化，以支气管明显，２例为局灶性小钙

化（图２ａ）。局限型１例，右中间段支气管管壁增厚，

管腔狭窄，气道壁未见明显钙化，患侧肺门淋巴结肿大

并伴有蛋壳样钙化（图３）。气道内膜凹凸不平４例

（图１ａ、４ａ），１例尚光滑。５例管腔均出现不同程度狭

窄，１例２级支气管闭塞伴肺不张（图１ａ），１例气管至
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２级支气管狭窄，３～５级支气管管腔相对扩大，继发感

染（图２ｂ）。

２．支气管镜检查

支气管镜下４例受累支气管粘膜弥漫性增厚，表

面凹凸不平，管腔狭窄，其中２例可见绿豆大小乳白色

赘生物，触之易出血（图１ｂ）。１例仅见中间段支气管

受累，支气管管腔变窄，内膜略显不光整。

３．病理表现

镜下细胞外间隙可见均质嗜伊红玻璃样物沉积，

呈不规则团块状或片状。免疫组化：ＣＫ（＋），ＣＤ６８

（－）。ＰＡＳ（＋），甲基紫（＋），刚果红（＋），光镜下被

染成橘红色，偏光镜下呈苹果绿或黄色双折射体

（图３ｂ、４ｂ）。

讨　论

淀粉样变性是指一组由异常纤维蛋白沉积在细胞

外间隙导致不同临床特征的综合征，１８４５年由 Ｖｉｒ

ｃｈｏｗ首次报道
［１］。依据受累系统多寡，淀粉样变性分

为全身性和局限性，也可根据病因，分原发性和继发

性。全身性累及多个系统，较少侵犯肺。局限型好发

于呼吸系统，主要累及气管、支气管和肺实质，包括三

种类型：气管支气管型，肺实质结节型，肺间质弥漫型。

有研究表明［２］：大约５０％淀粉样变性累及呼吸系统，

气管支气管型是最为常见的类型［３］。原发性气管支气

管淀粉样变是淀粉Ｌ在细胞外间隙沉积，无基础疾病

或伴发同期疾病（多发性骨髓瘤或 Ｗａｌｄｅｎｓｔｒｏｍ巨球

蛋白贫血除外）［８］。继发性气管支气管淀粉样变与淀

粉Ａ有关，往往伴发长期慢性消耗性疾病（慢性脓肿、

肿瘤及结核等）［９］。支气管镜和病理不能确定原发或

继发，确诊原发性气管支气管淀粉样变需结合临床及

影像。本组５例均为原发性气管支气管淀粉样变，无

基础疾病或伴发的同期疾病，无肺内结节及弥漫性肺

间质改变。除了气管、支气管和肺实质外，淀粉样变也

可累及胸膜、肺动脉、肺门和纵隔淋巴结与横膈［４］。

原发性气管支气管淀粉样变临床极其少见，起病

隐匿，病程缓慢，以中老年多见，男女发病率无明显差

异。本组病例平均年龄５２岁，男女比例为２：３，与文

献相符［５］。临床表现因受累部位及程度不同而不同。

非连续性气管和支气管结节通常不引起临床症状，本

组１例因体检发现左主支气管前壁结节，经支气管纤

维镜病理证实。偶尔可造成气道阻塞远端不张和支气

管扩张，本组１例因叶支气管狭窄致右上肺不张，１例

继发支气管扩张伴感染。弥漫型多表现为咳嗽、哮鸣、

呼吸困难或咯血，本组４例因咳嗽，胸闷就诊，１例痰

中带血。该病亦可造成哮喘类似的少见症状［６］。病变

范围和是否继发感染往往主导这类病例的临床症状和

体征［７］。

原发性气管支气管淀粉样变 ＭＳＣＴ主要表现是

粘膜下沉积的淀粉样物质导致气管壁增厚。常呈结节

样、斑块样或环形的增厚，局限或弥漫性分布，气管膜

部可受累，无腔外侵犯，少有伴发肺门及纵隔淋巴结肿

大［１０］。气管膜部受累是本病诊断的重要依据。本组４

例是弥漫型结节样增厚，１例是局限型环形的增厚，２

例气管膜部受累。气管壁增厚的结果是气道管腔狭

窄，以大气道明显。本研究中的５例管腔均可见不同

程度向心性狭窄，４例呈连续性狭窄，１例呈局限性狭

窄。管壁严重增厚致管腔闭塞，本组１例出现右肺上

叶支气管闭塞、肺不张。有时弥漫性气管支气管淀粉

样变影像表现轻微，在横断位轴面上难以显示，所以国

内有学者［１１］主张在常规ＣＴ表现阴性时进行 ＭＰＲ观

察，发现气道壁广泛性轻度增厚，在支气管镜下未发现

异常时仍建议活检而得到最终确诊。气管支气管淀粉

样变钙化少见，文献报道低于１０％，呈点状，片状或环

形改变，且支气管较气管明显。本组２例气道壁环形

钙化，２例为散在点状钙化，多分布于支气管。１例气

道壁未见钙化，但可见到患侧淋巴结呈蛋壳样钙化，气

道壁钙化率８０％，与文献不符。笔者推测可能跟样本

量少和（或）患者发病年龄较大，出现气管支气管骨化

有关。有学者认为［１２］，钙化的区域及形态对诊断原发

性气管支气管淀粉样变最具特异性，尤其是在冠状面

重组显示气管隆突上下区域长段条状及“轨道样”钙

化。

原发性气管支气管淀粉样变临床及影像学表现无

特异性，需要与以下疾病鉴别：①复发性多软骨炎，是

一种伴有软骨破坏的系统性自身免疫性疾病，女性气

道受累更为常见（男：女＝１：３），狭窄发生较晚，表现为

气管局部或弥漫性增厚，且密度可能增加，气道后侧由

于没有软骨成分，所以通常不受累及［１３１４］。②骨软骨

沉着性气管支气管病，主要表现为支气管壁结节状软

骨赘生物，可伴有钙化，后侧膜部不受累，好发于年长

患者，常在尸检中偶然发现。③支气管内膜结核，支气

管内膜增厚，管腔狭窄，且病变管腔与正常管腔间断出

现，常伴有肺不张及肺内播散，年轻人多见，临床上有

结核中毒症状。④支气管肿瘤，罕见，其中２／３为鳞状

细胞癌或腺样囊腺癌，多伴有腔外生长和淋巴结肿大，

纵向浸润为主，常侵犯气道壁半圈以上，若有脂肪成分

则提示脂肪瘤或错构瘤［１４］。

综上所述原发性气管支气管淀粉样变临床及影像

学表现无特异性，尤其是局限型气道结节或肿块，难与

其他疾病鉴别，最终诊断必须依靠病理，通过穿刺，经

支气管或者是手术活检行组织学上的确认［１５］。
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《放射学实践》杂志微信公众平台开通啦！

　　２０１５年６月，《放射学实践》杂志入选北京大学和北京高校图书馆期刊工作研究会共

同主持的国家社会科学基金项目“学术期刊评价及文献计量学研究”研究成果———《中国

核心期刊要目总览》。这是继１９９９，２００８年之后的第３次入选临床医学／特种医学类核

心期刊。

《放射学实践》杂志微信公众平台立足于准确地传递医学影像领域的最新信息，为关

注医学影像领域的广大人士服务，也欢迎大家通过微信平台，以文字、图片、音频和视频

等形式与我们互动，分享交流最新的医学影像资讯。您还可以通过微信平台免费阅读及

搜索本刊所有发表过的论文，投稿作者可以查询稿件状态等。

您可以通过以下方式关注《放射学实践》杂志微信公众平台：

１．打开微信，通过“添加朋友”，在搜索栏里直接输入“放射学实践”进行搜索。

２．或者在“查找微信公众号”栏里，输入“放射学实践”，即可找到微信公众号，点击

“关注”，添加到通讯录。

３．打开微信，点击“扫一扫”，将手机镜头对准下面的二维码，扫出后点击关注即可。

期待您的加入！
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