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　　肺泡蛋白沉积症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ，ＰＡＰ）是

以肺泡及终末呼吸性细支气管内富含类似肺泡表面活性物质

的脂质蛋白样物质沉积为特点的肺部罕见疾病［１２］。由于该病

患病率较低，起病隐匿，病因及发病机制也不明确，临床上常导

致误诊。现对本院以全肺灌洗术成功治疗的１例ＰＡＰ患者进

行总结分析，探讨ＰＡＰ的诊断与治疗，从而减少误诊。

１　临床资料

患者女性，３７岁，因“反复咳嗽咳痰１年，活动后气促１个

月”就诊。患者在建筑工地工作，有粉尘接触史１０年，个人史、

家族史及既往史等正常。１年前，患者无明显诱因出现咳嗽，

咳少量白色泡沫痰，咳嗽于晨起时明显。患者未予重视，未行

任何诊治。１个月前患者无明显诱因出现活动后气促，以上楼

后大为明显，休息后可缓解，伴咳嗽咳白色黏液痰，痰量较前增

多，患者未予重视也未行任何诊治。入院１ｄ前患者活动后气

促加重，在外院行胸部ＣＴ提示：双肺弥漫分布毛玻璃样斑片

影。于是就诊。入院查体并完善相关检查未见明显异常。血

气分析提示Ⅰ型呼吸衰竭，低氧血症。

图１　　支气管灌洗液细胞检查提示慢性炎症反应，

未见异型细胞（×２０）

　　综合患者以上病史、查体及相关辅助检查。入院初始诊断

考虑：（１）双肺弥漫性病变待查，①肺泡蛋白沉积症，②细支气

管肺泡细胞癌，③卡氏肺囊虫肺炎；（２）Ⅰ型呼吸衰竭，低氧血

症。入院第２天行纤维支气管镜检查，并用生理盐水灌洗左肺

下叶支气管，可见较多黄白色分泌物。肺灌洗液细胞检查提示

慢性炎性反应（图１），培养、染色均未见异常。过碘酸希夫（ｐｅ

ｒｉｏｄｉｃａｃｉｄｓｃｈｉｆｆ，ＰＡＳ）染色提示局部病灶玫瑰红阳性样反应。

进一步完善肺功能检查提示：中度混合性肺通气功能障碍，最

大通气量中度降低，弥散功能轻度降低，通气储备功能中度下

降，气道阻力升高，外周气道弹性阻力升高，肺动态顺应性降

低，肺功能中度受损。结合患者胸部ＣＴ、支气管肺泡灌洗液

颜色及ＰＡＳ染色结果，考虑患者为肺泡蛋白沉积症可能性较

大。于是入院后分别在第８、１４天分别行左、右肺灌洗，灌洗液

仍呈牛奶样，但颜色较前变浅。查ＰＡＳ染色阳性（图２）。胸部

ＣＴ（图３）提示：（１）双肺弥漫性病变，考虑肺泡蛋白沉积症或其

他。（２）双侧胸膜增厚。经住院治疗１５ｄ后，患者病情好转出

院。２个月后患者再次行全肺灌洗并复查胸部ＣＴ（图４），较前

明显好转。

图２　　ＰＡＳ染色局灶玫瑰红阳性样反应，

ＰＡＳ染色阳性（×２０）

图３　　初治胸部ＣＴ

图４　　复治胸部ＣＴ

２　讨　　论

ＰＡＰ在临床病例中较罕见，该病的病因及发病机制目前

尚不明确，常表现为肺泡内细支气管沉积大量磷脂蛋白样物质
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为主要特征，且呈弥漫性分布，发病率仅为１／１０万
［３］。目前普

遍研究认为ＰＡＰ的发病机制可能与肺泡表面活性物质的过度

分泌和（或）清除受阻有关［４］。或是粒细胞巨噬细胞集落刺激

因子（ＧＭＣＳＦ）自身抗体产生所致
［５６］。先天性ＰＡＰ病例临

床较罕见，有研究认为吸入矿物或化学物质、肺部感染、机体免

疫功能低下等因素也能继发引起ＰＡＰ，但引起ＰＡＰ的具体机

制仍需进一步研究证实［７８］。

ＰＡＰ的临床症状也不典型。起病隐匿，早期症状较轻，常

伴有咳嗽、咳痰，部分患者还可伴有低热、胸痛、乏力等症状，以

后慢慢出现呼吸困难。肺功能检查多提示限制性通气功能障

碍及弥散性功能障碍［４］。血气分析可见低氧血症。因ＰＡＰ的

临床症状与其他渐进性疾病较为相似，从而导致ＰＡＰ缺乏特

异性的临床表现。胸部Ｘ线片多呈弥漫的结节状、斑片状或

边界模糊的浸润影［９］。胸部高分辨ＣＴ可见病变部位与周围

肺组织间的界限不规则，常形成“地图样”的改变，或磨玻璃影

及肺泡实变影与小叶间隔增厚交织形成“铺路石样”改

变［１０１２］。但是，影像学的变化与临床症状常常不一致，且肺泡

灌洗液的生化检查与影像学也不一定平行。

对于ＰＡＰ的治疗，目前仍没有确切的定论。如果临床已

经确定是因 ＧＭＣＳＦ表达缺失的ＰＡＰ患者，可以给予 ＧＭ

ＣＳＦ替代治疗
［１３１４］。其他治疗方法如血浆置换、基因治疗、免

疫抑制剂的应用和骨髓移植等还在进一步研究中［１５１６］。但

是，全肺灌洗仍然是治疗ＰＡＰ最有效的方法，经全肺灌洗治疗

可以将附着于肺泡上的磷脂蛋白样物质除去，８０％的患者可获

得明显缓解［１７１９］。

本例患者为年轻女性，长期在建筑工地工作，存在慢性粉

尘接触史１０年余，起始临床症状较轻，考虑为继发性ＰＡＰ。

其主要临床表现为咳嗽、咳痰，活动后气促，并有低氧血症，肺

功能检查表现为肺弥散功能轻度下降，肺功能中度受损，ＣＴ

见双肺弥漫分布毛玻璃样斑片影，以上是患者拟诊为肺泡蛋白

沉积症的关键原因。后患者经支气管肺泡灌洗治疗时，发现肺

灌洗液呈浓牛奶样，且ＰＡＳ染色阳性，ＰＡＰ得以确诊。

综上所述，虽ＰＡＰ发病率低，且起病隐匿，临床表现又不

典型。但对于确诊为ＰＡＰ的患者，全肺灌洗除去沉积于肺泡

上形成的大量磷脂蛋白样物质，仍是一种安全、有效、简单的诊

断和治疗的方法，值得临床推广使用。本例患者先后予以左右

肺灌洗治疗，咳嗽、咳痰及活动后气促症状明显减轻。出院２

个月后再次肺灌洗并复查胸部ＣＴ提示病灶较前明显减少。
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ｒｅｃｔｉｏｎｏｆｈｕｍａｎｉｎｄｕｃｅｄｐｌｕｒｉｐｏｔｅｎｔｓｔｅｍｃｅｌｌｓｒｅｐａｉｒｓ

ｔｈｅｃｅｌｌｕｌａｒｐｈｅｎｏｔｙｐｅｉｎｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ

［Ｊ］．ＡｍＪＲｅｓｐｉｒＣｒｉｔＣａｒｅＭｅｄ，２０１４，１８９（２）：１６７１８２．

［１７］ＨａｓａｎＮ，ＢａｇｇａＳ，ＭｏｎｔｅａｇｕｄｏＪ，ｅｔａｌ．Ｅｘｔｒａｃｏｒｐｏｒｅａｌ

ｍｅｍｂｒａｎｅｏｘｙｇｅｎａｔｉｏｎｔｏｓｕｐｐｏｒｔｗｈｏｌｅｌｕｎｇｌａｖａｇｅｉｎ

ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ：ｓａｌｖａｇｅｏｆｔｈｅｄｒｏｗｎｅｄ

ｌｕｎｇｓ［Ｊ］．ＪＢｒｏｎｃｈｏｌｏｇｙＩｎｔｅｒｖＰｕｌｍｏｎｏｌ，２０１３，２０（１）：

４１４４．

［１８］ＢａｎｓａｌＡ，ＳｉｋｒｉＶ．Ａｃａｓｅｏｆｐｕｌｍｏｎａｒｙａｌｖｅｏｌａｒｐｒｏｔｅｉｎｏ

ｓｉｓｔｒｅａｔｅｄｗｉｔｈｗｈｏｌｅｌｕｎｇｌａｖａｇｅ［Ｊ］．ＩｎｄｉａｎＪＣｒｉｔＣａｒｅ

Ｍｅｄ，２０１３，１７（５）：３１４３１７．

［１９］李欣，陈平，肖雄斌，等．大容量全肺灌洗术治疗肺泡蛋白

沉积症的疗效及安全性分析［Ｊ］．中国呼吸与危重监护杂

志，２０１２，１１（４）：３９４．

（收稿日期：２０１４０６２０　修回日期：２０１４０９０５）

６１４４ 重庆医学２０１４年１１月第４３卷第３２期


