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　　［摘要］　目的　探讨原发性气管支气管淀粉样变的临床特征、诊疗方法及预后。方法　对本院１例及１９８９至２０１２年
中文文献报道的５０例原发性气管支气管淀粉样变病例进行回顾性总结，分析其基本资料、临床表现、影像学表现、支气管镜下

表现及治疗情况等资料。结果　本院患者因“气急”入院，行胸部ＣＴ、支气管镜以及肺功能检查，以支气管镜活检获取标本确
诊，经环磷酰胺治疗后好转。文献报道的５０例患者主要临床表现为咳嗽（９６％，４８／５０）、气急（７０％，３５／５０）、咳痰（６６％，３３／

５０）、发热（２４％，１２／５０）及咯血（２２％，１１／５０）等；胸片检查以肺部纹理增粗（４５．５％，１５／３３）最为常见，胸部ＣＴ影像学表现以气

管壁增厚、管腔狭窄（７６．２％，３２／４２）最为常见；最常见的支气管镜下表现为气管壁增厚、管腔狭窄（４０．８％，２０／４９），其次为黏

膜充血、水肿（３２．７％，１６／４９）；肺功能检查以阻塞性通气功能障碍为最主要表现。３例伴有并发症，２４例误诊为其他肺部疾

病。最终４７例（９４％）患者经支气管镜活检确诊，２例经ＣＴ引导下肺穿刺活检确诊，１例经手术后病理确诊。５０例患者中４２

例接受药物、支气管镜下介入、胸部外照射及手术等治疗，病情均好转。结论　原发性气管支气管淀粉样变是一种临床少见
病，易出现误诊，确诊需依靠病理学检查，目前尚无特异性治疗方法。

　　［关键词］　气管支气管淀粉样变；诊断；治疗；预后
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　　原发性气管支气管淀粉样变（ｔｒａｃｈｅｏｂｒｏｎｃｈｉａｌ
ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓ，ＴＢＡ）是一种临床上罕见的局部淀粉样

变物质沉积于呼吸道的疾病。目前为止，国内外报
道较少，且该病无特殊临床表现，极易出现误诊。本
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研究对本院收治的１例ＴＢＡ及１９８９至２０１２年国
内报道的５０例ＴＢＡ进行回顾性总结分析，以提高
对ＴＢＡ的临床特征、诊疗方法及预后的认识。

１　病例资料

　　患者，男性，４６岁，农民。因“活动后气急１年，加
重半年”入院。查体：体温３６．７℃，脉搏８８次／ｍｉｎ，呼
吸１８次／ｍｉｎ，血压１２０／８８ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３
ｋＰａ）。胸廓对称，双肺叩诊呈过清音。双肺可闻及固
定湿啰音，无胸膜摩擦音。心脏未见明显异常。腹平
软，肝、脾未扪及，移动性浊音阴性。双下肢无水肿。
辅助检查：血常规及肝、肾功能未见明显异常。心电
图检查示窦性心律，正常心电图。肺功能：一秒用力
呼气容积（ＦＥＶ１）与用力肺活量（ＦＶＣ）的比值

（ＦＥＶ１％）为９６％；ＦＥＶ１％占预计值１０３％；舒张试验
阳性（ＦＥＶ１改善量７８０ｍｌ，改善率２９％）；一氧化碳弥
散量（ＤＬＣＯ）百分比为８３％，弥散正常。胸部ＣＴ示
气管及左右主支气管管壁弥漫性增厚，壁光滑，管腔
形态不规则，右主支气管部分管腔狭窄（图１Ａ、图

１Ｂ）。支气管镜检查：自声门起气管、左右主支气管黏
膜不规则隆起，管腔不规则狭窄，表面血管充血明显，
管腔最狭窄处直径约６～７ｍｍ（图１Ｃ）。右上叶支气
管开口被大部分遮盖，其余各叶支气管开口通畅。于
右主支气管隆起明显处活检，局部少量出血。病理结
果示气道慢性炎症伴淀粉样变性，刚果红染色阳性，
确诊为ＴＢＡ。给予环磷酰胺１ｇ／月治疗５个疗程，患
者症状好转。现随访１年，患者已可从事轻体力
劳动。

图１　胸部ＣＴ肺窗、纵隔窗影像及支气管镜下所见
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２　文献分析

　　用“支气管”、“淀粉样变”作为检索词，对重庆维
普信息数据库（１９８９至２０１２年）、同方知网中国期
刊全文数据库（１９９４至２０１２年）和中华医学会及中
国医师协会电子期刊（１９９８至２０１２年）３个数据库
进行检索，共检索出相关文献１７５篇。按入选、排除
标准，最终纳入文献２１篇［１２１］，共５０例病例。对５０
例患者的基本资料、临床表现、影像学表现、支气管
镜检查、治疗和随访等资料进行临床分析。入选标
准：（１）经组织病理学确诊；（２）病例资料较完整（有
相应影像学资料、支气管镜检查资料等）；（３）随访３
个月以上。排除标准：（１）系统性淀粉样变或继发
性淀粉样变患者病例；（２）重复报道病例。

２．１　基本资料　５０例患者中，男性２８例，女性２２例，
男女比例为１．２７１，发病年龄１８～７１岁，平均（５１．５±
１２．２）岁。确诊时平均病程（３．６±４．７）年，最长为１５
年。随访时间（２．３５±２．１５）年，最长随访１０年。

２．２　临床表现　５０例患者均无特殊临床症状，以咳
嗽（９６％，４８／５０）为最常见临床表现，其次为气急

（７０％，３５／５０）、咳痰（６６％，３３／５０）、发热（２４％，１２／

５０）、咯血（２２％，１１／５０）、声音嘶哑（１６％，８／５０），此外，
出现胸痛２例，出现心悸、乏力、纳差、咽痛各１例。

２．３　影像学表现　５０例患者均有影像学检查结
果。３３例患者行Ｘ胸片检查，其中１４例胸片未见
明显异常。影像学征象以肺部纹理增粗（４５．５％，

１５／３３）最为常见，其中１２例为双肺纹理增粗，３例
为右肺纹理增粗；其次为肺野斑片状影（１８．２％，

６／３３）、肺不张（９．１％，３／３３）、气管狭窄（９．１％，３／

３３）、肺门影增大（３．０％，１／３３）。４２例患者有胸部ＣＴ
检查结果，仅２例未见明显异常。气管壁增厚、管腔
狭窄（７６．２％，３２／４２）为最常见的ＣＴ影像学表现，其
他ＣＴ影像学表现包括肺部斑片状影（１６．７％，７／４２）、
肺不张（７．１％，３／４２）、肺门影增大（７．１％，３／４２）、管壁
钙化（７．１％，３／４２）、纵隔淋巴结肿大（４．８％，２／４２）、肺
气肿（２．４％，１／４２）、胸腔积液（２．４％，１／４２）。

２．４　支气管镜检查　４９例接受支气管镜检查的患
者，最常见的镜下表现为气管壁增厚、管腔狭窄
（４０．８％，２０／４９），其次为黏膜充血水肿（３２．７％，１６／

４９）、受累叶段开口狭窄或闭塞（２２．４％，１１／４９）以及
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累及声带（１２．２％，６／４９）。

２．５　肺功能检查　２４例患者做了肺功能检查。３
例患者肺功能检查结果正常；１８例患者表现为阻塞
性通气功能障碍，其中６例伴轻度限制性通气功能
障碍；３例为限制性通气功能障碍。

２．６　病理检查及确诊方法　所有５０例患者均经病
理学确诊，病理结果显示淀粉样物质沉积，刚果红染
色阳性。４７例经支气管镜活检，２例行ＣＴ引导下
肺穿刺活检，１例经手术后病理确诊。

２．７　并发症及误诊　纳入文献共报道３例并发症，
分别是１例右股骨头坏死、１例真菌感染和１例嗜
酸细胞增多症；此外，还报道了２４例误诊病例，分别
是误诊为哮喘７例、慢性支气管炎６例、肺结核４
例、慢性咽炎４例、肺癌２例和支气管扩张症１例。

２．８　治疗及预后　５０例患者中８例未行治疗或仅
行对症支持治疗，其中３例死亡，１例病情加重，４例
病情稳定。其余４２例患者接受包括药物、支气管镜
下介入、胸部外照射及手术等治疗，病性均好转。２０
例患者单独使用药物治疗，其中５例采用泼尼松＋
甲氨蝶呤方案、５例单用环磷酰胺、４例单用肾上腺
皮质激素、２例采用肾上腺皮质腺素＋环磷酰胺方
案、２例采用泼尼松＋马法兰方案、１例使用环磷酰
胺＋表柔比星、１例单用秋水仙碱；１８例患者接受支
气管镜下介入治疗，其中１２例患者行支气管镜下介
入治疗（氩气刀、激光、冷冻）联合局部环磷酰胺给
药、４例单独接受支气管镜下（激光、微波、高频电凝
等）介入治疗、２例行高频电凝联合秋水仙碱治疗；３
例接受外照射治疗，其中２例患者行外照射联合肾
上腺素、秋水仙碱治疗，１例患者单用外照射治疗；１
例接受右肺中下叶切除术、右上肺楔形切除术。

３　讨　论

　　淀粉样变是以细胞外淀粉样物质沉积为特点的
一组表现不同临床特征的综合征。１８４５年Ｖｉｒｃｈｏｗ
首次发现了一种沉淀于组织细胞间的物质，因其可
呈现出与淀粉相似的颜色反应，故命名为淀粉样变
性（ａｍｙｌｏｉｄｏｓｉｓ）。它可分为原发性淀粉样变、继发性
或炎症相关性淀粉样变、家族性淀粉样变等类型。原
发性淀粉样变多与免疫相关，常可同时累及多个脏
器，如肾脏、心脏、胃肠道等。仅在少数情况下，会出
现局限性地累及于某一器官，而无系统性表现［２２］。

　　原发性支气管肺淀粉样变是一种罕见的局限性
淀粉样变，可分为ＴＢＡ、原发性肺实质内结节状淀
粉样变和原发性弥漫性肺实质淀粉样变３类［２３］，其
中ＴＢＡ是最常见的类型。淀粉样变发病率仅为８／

１００万［２４］，而ＴＢＡ发病率更低，美国波士顿大学统

计了１９８４至１９９９年间的的淀粉样变患者，其中

ＴＢＡ患者仅占１．１％［２５］。本研究中男女比例为

１．２７１，平均发病年龄（５１．５±１２．２）岁，提示该病
好发于中老年，且男性发病率略高于女性。５０例患
者中仅１例病情加重，３例死亡，其余４６例患者病
情均稳定或好转，且最长随访时间达１０年，提示

ＴＢＡ为良性疾病，经积极治疗可好转。

　　ＴＢＡ临床表现主要与淀粉样物质沉积于气道有
关［２６］。ＴＢＡ初始时刺激气道，使患者出现咳嗽、咳痰
等症状。随着病程进展，可导致气道狭窄，引起气急、
呼吸困难。此外，淀粉样物质沉积于血管壁可导致血
管脆性增加及收缩性减弱，易引发咯血。ＴＢＡ起病较
隐匿，无特殊临床表现，诊断较为困难，５０例病例从症
状开始至确诊所用时间平均（３．６±４．７）年，最长达１５
年。

　　本研究５０例患者均有影像学检查结果。３３例
行Ｘ线胸片检查的患者中，１４例胸片显示正常，虽
然Ｘ线胸片可为进一步诊断提供依据，但无法作为
筛查的主要方式。４２例接受胸部ＣＴ检查的患者中
仅２例未见明显异常。最常见的ＣＴ影像学表现为
气管壁增厚、管腔狭窄，其他改变包括肺部斑片状
影、肺不张、肺门影增大、管壁钙化、纵隔淋巴结肿大
等，这与文献报道相似［２７］。故胸部ＣＴ可作为ＴＢＡ
非创伤性诊断的重要方式。此外，Ａｄａｍ等［２８］报道

可通过ＰＥＴＣＴ中病灶ＳＵＶ值的变化来对淀粉样
变病程进行监测评估，为通过影像学诊断评估ＴＢＡ
提供了新思路。

　　本组２４例行肺功能检查的患者中，１８例患者
表现出阻塞性通气功能障碍，这可能与淀粉样物质
沉积于管腔导致管腔狭窄、气流受限有关。而当淀
粉样物质沉积使得肺组织顺应性下降时，会出现限
制性通气功能障碍。因肺实质及肺泡壁多无淀粉样
物质沉积，故弥散功能一般均正常。

　　支气管镜检查为诊断淀粉样变的主要方式。本
组４９例行支气管镜检查，镜下可见淀粉样物质沉积
气道引起的管壁增厚狭窄及黏膜充血、水肿等征象。

　　目前病理学检查仍为确诊ＴＢＡ的金标准，获得
足够的标本量是组织学检查的关键，支气管镜下活
检仍为当前获得组织标本的最主要途径。本研究所
有患者均经病理学检查确诊，标本在光镜下可见淀
粉样物质，经苏木精染色后见嗜伊红物质沉积，刚果
红染色阳性。

　　本研究２１篇文献共报道了３例并发症，其中右股
骨头坏死和真菌感染均与长期使用激素有关。ＴＢＡ合
并嗜酸粒细胞增多症极为罕见，Ｈａｙｄａｒ等［２９］曾报道１
例，后因病情恶化迅速死亡；而本组报道的患者，经泼尼
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松及甲氨蝶呤治疗后，病情好转，故对ＴＢＡ合并嗜酸
粒细胞增多症的治疗及预后，仍有待进一步研究。

　　目前ＴＢＡ的治疗主要包括３方面：（１）药物治
疗；（２）支气管镜下介入治疗；（３）胸部外照射治疗。
药物治疗中主要以使用肾上腺皮质激素治疗为主，可
联合马法兰、氨甲环酸、秋水仙碱等进行全身药物治
疗。Ｋｙｌｅ等［３０］报道马法兰联合肾上腺皮质激素与单

用秋水仙碱治疗进行比较，发现联合组可明显延长患
者生存期，改善预后。当病变以气道内淀粉样物质沉
积为主，出现大气道阻塞等情况时，支气管镜下介入
治疗可获得较好的近期疗效［１１，２０２１］。激光、氩气刀、
高频电凝为支气管镜下介入主要治疗方式，但其易复
发，故常需反复治疗。此外，淀粉样物质沉积血管壁
及影响凝血机制时行支气管镜下操作还需警惕大咯

血等并发症的出现［２５］。胸部外照射治疗是一种安全
有效的治疗ＴＢＡ的方法［３１］，但当出现肺功能下降时，
胸部外照射治疗不适合作为 ＴＢＡ的一线治疗方
案［３２］。

　　综上所述，ＴＢＡ是一组临床表现各异的综合征，
极易出现漏诊、误诊。对于ＴＢＡ的治疗目前尚无确
切有效的药物。胸部ＣＴ及支气管镜检查可作为

ＴＢＡ的主要筛查方法，病理学检查是确诊的金标准。

４　利益冲突

　　所有作者声明本文不涉及任何利益冲突。
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