
构和脑叶多见［７］，后颅窝硬膜外出血少见。本病例中毒史较隐

蔽，症状特异性差，病情凶险，值得临床医师重视。
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　　支气管肺淀粉样变临床罕见，现报道本院成功救治确诊气

管淀粉样病变１例患者，以提高临床医生对该病的认识及介入

方法综合应用的能力。

１　临床资料

患者，男，５４岁，因反复咳嗽１年，活动后气喘１个月，呼

吸困难２ｄ入院。１年前无明显诱因出现咳嗽，干咳为主，无胸

闷、气喘，无发热、盗汗，在当地医院拍胸片及胸部ＣＴ均未见

明显异常，查血常规红细胞沉降率正常，行抗感染治疗无效，诊

断考虑咳嗽变异型哮喘，加用阿斯美胶囊及强的松片口服，患

者症状减轻，但停药后易反复。近１个月出现活动后气喘，当

地医院诊断考虑支气管哮喘，抗感染、平喘治疗无效，症状仍逐

渐加重。近２ｄ突发呼吸困难，自诉以吸气困难为主，不能平

卧，来本院进一步诊治。入院后体检：神志清楚，端坐位，呼吸

２４次／分，口唇轻度紫绀，颈静脉无怒张，喉部及双肺可闻及吸

气相鼾音，未闻及湿性音，心率１１８次／分，节律齐，腹软，无

压痛，双下肢无水肿。既往无高血压病、冠心病、糖尿病病史。

入院后查胸部（气管）增强ＣＴ扫描加三维重建提示气管壁增

厚、管腔狭窄、气管前壁占位，增强扫描呈不均匀强化，狭窄段

长约４８．０１ｍｍ，考虑气管癌可能性大（图１、２）。血常规示白

细胞６．１４×１０９／Ｌ，中性粒细胞７６％，血色素１２０ｇ／Ｌ，红细胞

沉降率２８ｍｍ／ｈ，肝、肾功能正常，心肌酶谱、凝血功能正常。

肺癌标志物癌胚抗原（ＣＥＡ）、神经元特异性希醇化酶（ＮＳＥ）、

细胞角蛋白片段１９（Ｃｙｆｒａ２１１）全部为阴性。输血前一套全部

为阴性。静息状态下经皮血氧饱和度８７％（未吸氧）。因患者

病变位置较高、近声门，且淀粉样病变易复发，累及全程气道病

变多见，不倾向外科手术切除，故选择支气管镜下介入治疗。

术前向患者及家属充分说明介入治疗的必要性及术中风险，取

得患者及家属的理解与配合。急诊全身麻醉下置喉罩，呼吸机

辅助通气，支气管镜经喉罩进镜检查：气管距声门约２．５ｃｍ可

见气管上段新生物向腔内生长，阻塞管腔约９５％，外径５．６

ｍｍ气管镜可挤入，肿物基底宽，表面凹凸不平，狭窄段长约

３．５ｃｍ（图３）。

图１　　ＣＴ平扫纵膈窗示气管腔重度狭窄

图２　　增强ＣＴ冠状位示气管占位长４８．０１ｍｍ

　　气管下段黏膜光滑，软骨环清晰，隆突光滑锐利，双侧支气

管腔通畅、未见狭窄及新生物。术中综合用高频电刀、冻切、活

检钳钳夹等切除气管上段新生物，并送病理检查。氩气刀处理

新生物残根，活检钳清理焦痂后，气管狭窄明显改善（图４）。

术中出血量约４０ｍＬ，术后患者苏醒，呼吸困难明显改善，能平

卧，未吸氧状态下经皮血氧饱和度９４％，听诊吸气相鼾音消

失。术后病理检查提示气管增生的纤毛柱状上皮下大量粉色

变性组织，刚果红染色阳性，诊断考虑气管淀粉样变（图５）。
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随访３个月，患者少许咳嗽，能耐受轻体力劳动，复查支气管镜

气管内病灶坏死焦痂完全脱落，病变黏膜增厚，局部有小隆起，

管腔狭窄约３０％。

图３　　气管镜下见新生物阻塞管腔约９５％

图４　　支气管介入治疗后管腔通畅

图５　　病理检查影像学表现为淀粉样变性（ＨＥ，×１００）

２　讨　　论

支气管肺淀粉样变是以细胞外和细胞内具有β片层结构

的原纤维蛋白沉积为特点的一组临床表现各异的疾病。如果

淀粉样蛋白来源于血浆蛋白，则称为系统性淀粉样变性；如果

淀粉样蛋白来源于沉积部位，则称为局限性淀粉样变。局限于

呼吸道淀粉样变的原纤维绝大部分来源于免疫球蛋白的轻链

或轻链碎片［１］。支气管肺淀粉样病变为良性病，临床罕见，诊

断相对困难，需与气道囊性腺样癌、复发性多发性软骨炎、骨化

性气管支气管病、鳞状上皮乳头状瘤等相鉴别。支气管镜下表

现不易区分，确诊有赖于病理检查结果。如病变仅局限于气道

内，可行支气管镜下介入治疗（高频电刀、氩气刀、冷冻、激光

等），可反复支气管镜下治疗，比外科手术安全。弥散性肺实质

受累则需要免疫抑制剂、糖皮质激素等全身治疗，但剂量、疗程

及疗效尚无定论［２］。有研究报道表面外放射治疗可以缓解临

床症状［３］。本病例无明确病因，故考虑原发性淀粉样病变。气

管淀粉样变一旦出现气道内阻塞病变影响通气功能，则需积极

行支气管镜下介入治疗，而且介入治疗能达到立竿见影的疗

效。但因淀粉样变易影响凝血功能及损伤血管壁导致出血，故

临床上行活检及介入治疗过程中需警惕大出血［４］。该患者为

主气道病变，若出血影响视野或不能及时控制，则窒息死亡风

险非常大，故须在全身麻醉下进行操作，以利于患者配合及清

理气道，取活检确诊时同时切除病灶，降低了窒息死亡风险。

淀粉样变为良性病变，患者生存期可达１０年以上
［５］，但气道内

病灶可反复生长致气道阻塞，需反复行介入治疗，增加患者痛

苦及医疗费用支出。安装支架也非一劳永逸之策，因为支架置

入后可导致肉芽组织增生、排痰困难，降低患者生活质量。
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　　肝脏发生表皮样囊肿，临床罕见。淮安市第四人民医院近

年收治１例经病理检查证实为肝脏表皮样囊肿患者，现结合文

献进行分析报道如下。

１　临床资料

患者，男，５５岁，因乏力、纳差、上腹隐痛７ｄ入院。入院７

ｄ前，患者出现乏力、纳差，伴上腹隐痛，无向右肩、背部及下腹
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