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原发性气管支气管肺淀粉样变１例

伍　安，李玉英，吴国明　　（４０００３７重庆，第三军医大学新桥医院全军呼吸内科研究所，全军呼吸病研究重点实验室）

　　［关键词］　 气管支气管淀粉样变；肺淀粉样变
　　［中图法分类号］　Ｒ５６２．２；Ｒ５６３　　［文献标志码］　Ｂ
　　原发性气管支气管肺淀粉样变临床非常罕见，至今病因未
明，极易误诊。现将我们近期遇到的１例原发性气管支气管肺
淀粉样变报告如下，以提高临床医师对该病的诊断水平。

１　临床资料

　　患者，女性，４１岁。因“反复咳嗽、咳痰、呼吸困难 １年
余”，于２０１２０５２２入我院呼吸科。患者１年余前无明显诱因
出现咳嗽、咳白痰，痰中带血丝，量１０～１５ｍＬ／ｄ，发热，体温最
高３９℃，伴盗汗。于２０１０１１０１就诊于四川大学华西医院，胸
部ＣＴ提示：气管及左右主支气管、左肺上下叶支气管壁钙化，
主支气管及左上下叶支气管明显狭窄，左肺不张。支气管镜活

检病理示：左主支气管肉芽肿伴局部钙化，并见急性渗出性肉

芽组织增生，抗酸染色阴性；倾向于代谢产物或异物堆积伴钙

化所致肉芽肿而非结核性肉芽肿。予以“莫西沙星、氨茶碱”等

治疗１５ｄ，复查胸片（２０１０１１１９）：左肺大部复张。复查纤支镜
病理提示：肉芽肿样增生性病变、排除结核性肉芽肿。纤刷物

抗酸染色阴性。临床诊断为“继发性肺结核”，予以“异烟肼、

利福平、吡嗪酰胺、乙胺丁醇”抗结核治疗，１年后症状消失停
药，复查胸片提示肺复张。停药半年后病情复发并加重，咳嗽、

咳白色泡沫痰，伴喘息，间断发热，体温３８～３９℃，无畏寒、胸
痛。２０１２０５１８在川北医学院胸片检查提示再次出现左肺不
张；胸部ＣＴ提示：气管及左右主支气管管壁钙化，左主支气管
闭塞、左肺不张可能性大；右肺肺气肿。为进一步明确诊断，入

我院呼吸科。胸部ＣＴ（２０１２０６０６）示：气管及左右主支气管管
壁钙化，考虑多发性软骨炎致左主支气管闭塞、左肺不张可能

性大；右肺肺气肿，左肺斜裂局限性积液（图１Ａ、Ｂ）。纤维支气
管镜检查示：气管、支气管黏膜充血，呈现卵石状结节，触之松

软，部分黏膜呈浸润样改变（图 １Ｃ）。病理检查提示：慢性炎
症、支气管退行性改变。标本送第三军医大学西南医院病理科

行特殊染色结果显示：大片纤维组织增生、玻璃样变及钙化，λ
轻链（＋＋），κ轻链（＋～＋＋）。再次行纤维支气管镜活检并
送北京协和医院病理科检查示：支气管黏膜慢性炎症、局灶钙

化并可见粉尘样无结构物，不除外淀粉样变；高锰酸钾化刚果

红染色（＋）（图１Ｄ）。确诊为：气管支气管淀粉样变。患者放
弃治疗并已失访。
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Ａ：肺窗；Ｂ：纵隔窗；Ｃ：纤维支气管镜见气管下端与隆突；Ｄ：组织高锰酸钾化刚果红染色（×１００）
图１　气管支气管肺淀粉样变患者胸部ＣＴ、纤维支气管镜以及组织病理观察
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影响下，ＧＡＢＡ神经元的功能可能同样受到影响，病变
早期虽然 ＧＡＢＡ的合成酶 ＧＡＤ６５略有增加，但是
ＧＡＢＡ的合成受到病变的影响未达到正常，变性中晚
期在ＧＡＤ６５大量增加的情况下，ＧＡＢＡ得以代偿性合
成。同时，这些结果也表明，输入剥夺后 ＧＡＢＡ能无
长突细胞未见损伤，其活性甚至略有增高。

　　对于本研究结果，有３种解释，第一：色素变性的
视网膜ＧＡＢＡ浓度升高是由于ＧＡＤ６５活性增强，可能
是在视网膜色素变性过程中，大量感光细胞凋亡后兴

奋性神经递质谷氨酸的释放增多［１０］，ＧＡＢＡ能神经元
介入的抑制功能代偿性增加的结果，为机体内源性代

偿性调节的一种反应；第二：作为二级神经元，ＧＡＢＡ
能无长突细胞在视网膜色素变性过程中仍然可以保持

功能；第三：在视网膜色素变性过程中，过表达的

ＧＡＢＡ或许根本不再具有神经递质的功能，而是发挥
其他的作用，如神经营养因子的作用等。

　　视网膜内层神经元种类繁多，功能复杂，本研究仅
对ＧＡＢＡ能神经元进行了初步的探讨，究竟这种升高
的ＧＡＢＡ和ＧＡＤ６５具有什么意义，尚需深入研究。
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２　讨论

　　原发性肺淀粉样变性（多为ＡＬ淀粉样变性）以局限肺结节，
气管支气管损伤或广泛的肺泡沉积为特征。大致可分为３类［１］：

①喉淀粉样变；②气管支气管淀粉样变；③肺淀粉样变。
　　原发性支气管肺淀粉样变较为罕见，可累及多个系统器
官，继发性者症状常与基础病混淆，故容易漏诊或误诊。首先

要详细采集病史和认真体检，对可能并发本病的慢性炎症、肿

瘤患者或有家族史的患者尤应注意。如患者在治疗过程中出

现乏力、活动后呼吸困难，胸片发现肺局限性或弥漫性阴影，无

感染迹象，Ｃ反应蛋白不增高，就应进行本病相关的检查。淀
粉样物沉积是形态学的改变，故病理组织学检查是诊断本病的

金标准。获取足够的标本是组织学检查的关键。喉、气管支气

管可多处活检取材，以提高阳性率。经胸腔镜电视引导下胸膜

及肺活检，可清晰观察邻近胸膜的病灶，采取较大块的组织标

本，损伤及并发症较开胸肺活检少。开胸肺活检可取得最可靠

的标本，一般在以上检查不能确定诊断时施行。一旦支气管肺

淀粉样变确诊，还应检查有无其他器官受累。可根据临床症状

作骨髓活检、腹部皮下脂肪活检、皮肤活检、直肠黏膜活检或肾

组织活检等，以确定是否为系统性淀粉样变。

　　本例起病时与结核病有许多类似症状，导致曾被误诊为继
发性肺结核。分析发现患者在外院采用抗感染治疗１５ｄ，肺不
张即基本消失，且纤支镜活检提示肉芽肿性炎伴局部钙化，排

除结核性肉芽肿；纤刷物多次抗酸染色阴性；ＰＰＤ阴性，这些都
无法用肺结核来解释。患者还经过正规抗结核治疗１年，但再

次出现肺不张，否定了肺结核的可能。患者先后在几家医院行

纤支镜检查病理检查，其中有３家医院进行了刚果红染色，其
中２家常规刚果红染色均为阴性，只有１家医院进行了高锰酸
钾化刚果红染色，结果为阳性。这是本例患者被误诊的原因。

淀粉样变性是淀粉蛋白纤维以不可溶的方式在细胞外沉积导

致器官组织受损的一种疾病，所涉及的蛋白多达 ２５种之
多［２－３］。诊断该类疾病如果刚果红染色阴性，尚需进行高锰酸

钾化刚果红染色或进行λ轻链，κ轻链等特殊组化染色以防止
误诊或漏诊。

　　原发性支气管肺淀粉样变目前尚无特效治疗方法。有学
者报道经支气管镜钳除淀粉样变联合马法兰加泼尼松及止血

和对症治疗，能有效延长患者的生存期，但术中应注意防止出

血及淀粉样物质脱落［４］。
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