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淀粉样变性是细胞外纤维蛋白异常沉积的一种疾

病'局限性淀粉样变性可发生于全身任何器官#但最常

见的部位为膀胱(气管支气管树(喉部(皮肤)

#

*

'国内外

关于局限性气管支气管淀粉样变性的
KO

表现及鉴别

诊断报道较少#极易误诊'因此#本研究回顾性分析
B

例经病理证实的局限性气管支气管淀粉样变性的
KO

表现资料#以提高对该病的诊断水平'

>

!

资料和方法

#=#

!

一般资料
!

本组患者
B

例#男
$

例#女
!

例#年龄

%!

"

&G

岁#中位年龄
C&

岁'临床表现为呼吸困难(活

动后气急(反复发热(咳嗽(咯血等症状'

B

例均经病理

组织学检查证实为淀粉样变性#且经蛋白电泳(自身免

疫指标等临床检查后均未发现系统性淀粉样变性证据'

#

例就诊于耳鼻喉科#行气管切开
h

气管淀粉样变切除

术
h

气管狭窄整复
hO

管植入术#

&

例就诊于呼吸内科#

行环磷酰胺冲击治疗'患者基本临床资料见表
#

'

#=!

!

KO

扫描及评估
!

所有患者均取仰卧位(双臂上

举#

#&

层及以上机型完成扫描#范围包括肺尖至肺底全部

区域#两侧包括胸壁(腋窝'扫描参数!

#!"a>

#

#$",'

#

扫描层厚
$,,

#重建间隔
$,,

'均行
KO

平扫并曲面重

建后处理'评价内容!由两位资深医师共同回顾性观察

KO

图像上病灶部位(特点#分布方式及优势壁#管腔内有

无软组织结节#管壁是否钙化及其他伴随征像'

表
>

!

X

例患者基本临床资料

序号 性别
年龄

$岁%

就诊症状
治疗

方法

#

女
&G

呼吸困难半年
'

!

男
C&

活动后气急
#

年#加重半年
T

%

男
%E

发热(咳嗽(咳痰
%

周#加重伴胸闷气喘半个月
T

C

男
&%

畏寒(发热
#

个月
T

$

男
C#

咳嗽(活动后气促
#

个月余
T

&

女
C&

反复咳嗽(咯血
$

年#再发
!

个月
T

B

男
%!

间断性咽痛(发热(咯血
C

年余
T

!!

'

!气管切开
h

气管淀粉样变切除术
h

气管狭窄整复
hO

管植入术&

T

!环磷酰胺冲击治疗

C

!

结
!

果

!=#

!

病灶的
KO

表现
!

气管支气管黏膜下斑块
B

例$气

管支气管型%#其中
!

例气管腔内见软组织结节$气管支气

管型混合管腔内结节型#图
#'

%'

B

例均表现为气管壁弥

漫增厚伴不同程度管腔狭窄&

B

例气管均无软化#

%

例气管

黏膜下斑块呈环形$图
#T

%#

C

例气管黏膜下斑块呈不均匀

分布#其中
!

例以气管前壁分布为著$图
#K

%#

#

例以右侧

+

$E%#

+



书书书

　　 　

　　 　 　　　 　 　　　 　

第二军医大学学报
!

!"#$

年
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月#第
%&

卷

壁分布为著$图
#<

%#

#

例以前壁及两侧壁分布为著'

B

例

患者中
#

例未累及支气管#

C

例累及两侧主支气管伴管腔

不同程度狭窄$图
#M

%#

#

例仅累及左上叶支气管伴管腔

狭窄#

#

例累及两侧主支气管及广泛分支并管腔不同程度

扩张(狭窄$图
#J

%'

&

例黏膜下斑块伴不均匀钙化#

#

例

未见钙化&

!

例软组织结节未见明显钙化'

$

例未见肺部

伴随征像#

!

例有肺部伴随征像#其中
#

例伴左下肺不张#

另
#

例伴两肺弥漫支气管扩张$图
#J

%'

$

例冠状位曲面

重建可见,波浪轨道-征像#

!

例未见'

图
>

!

患者病灶的
:M

影像学特点

'

!例
#

患者曲面重建示气管上段左侧壁密度尚均匀#软组织结节突向

腔内&

T

!例
!

患者轴位示气管壁环形增厚伴钙化(管腔狭窄&

K

!例
%

患

者矢状位示气管前壁显著黏膜下斑块伴钙化#前后气管壁呈明显波浪

改变&

<

!例
$

患者曲面重建示气管右侧壁显著黏膜下斑块#两侧气管

壁呈轻度波浪改变&

M

!例
!

患者曲面重建示气管(两侧主支气管壁弥

漫增厚伴多发钙化及管腔狭窄#两侧管壁呈轻度波浪改变&

J

!例
C

患

者曲面重建示两肺弥漫支气管狭窄(扩张#两侧气管壁呈波浪改变

!=!

!

病灶支气管镜下所见
!

#

例未行支气管镜检查#

&

例行支气管镜检查'

&

例均可见气管壁弥漫不规则隆

起#管腔不规则狭窄#表面充血#黏膜肿胀$图
!'

%'

$

例可见病变累及两侧各叶段支气管#

#

例两侧各叶段

支气管黏膜正常#管腔通畅#未见狭窄(出血及新生物'

图
C

!

病灶支气管镜下#

3

$及
H0F

染色#

K

$所见

'

!气管壁多发不规则隆起#管腔不规则狭窄#表面血管丰富&

T

!淀粉

样物质片块状分布#以血管周围明显#并见少数鳞化的上皮细胞
=

@1-

N

-2)3,)

N

2-4-()7-/2

!

g!""

!=%

!

病灶组织病理学检查
!

B

例均行组织病理学检

查#

&

例经支气管镜活检#

#

例经手术切除活检'

B

例镜

下均可见破碎或片状分布的红染均匀组织#其间可见

血管$图
!T

%'

&

例刚果红染色$

h

%#

#

例刚果红染色

$

W

%&

!

例
D'5

$

h

%'

#

例可见少数鳞化上皮细胞'

J

!

讨
!

论

淀粉样变性是一种细胞外纤维蛋白异常沉积性疾

病#异常蛋白可沉积于任何组织(器官并导致相应功能

失调)

#

*

#可原发也可继发于多发性骨髓瘤(慢性感染性

疾病等'本病相关
KO

研究较少#国外学者于
#GG$

年描

述了
!

例气管支气管树淀粉样变性的
KO

表现#

#

例单

发结节和
#

例弥漫病变)

!

*

'

!"#%

年#

Q-

等)

%

*总结了
%

例

气管支气管树淀粉样变性的
KO

表现#发现冠状位
KO

相对于横断位更有早期诊断意义'该病多见于男性)

C

*

#

本研究男女比例
$b!

'从临床的角度#可以把淀粉样变

性分为局限性和系统性'本研究患者仅累及呼吸系统#

并且没有多发性骨髓瘤等基础疾病#所以均归类于局限

性淀粉样变性'根据蛋白纤维亚单位的生化成分可把

它分为
'Q

(

''

等多个类型#目前发现的淀粉样变性的

前体蛋白已经有
!B

种)

$

*

#临床上大多数局限性淀粉样

变性为
'Q

型)

&

*

#其生化分型对系统性淀粉样变性患者

的治疗方法的选择有重要意义)

#

*

'淀粉样变性患者的临

床表现完全依赖于病变累及的部位#累及气管支气管的

患者一般表现为咳嗽(咯血(喘息(呼吸困难等#与本研究

患者的临床表现基本一致&累及喉部可表现为声嘶&累及

鼻咽部可表现为鼻塞(嗅觉丧失(听力下降等)

B

*

'

根据不同的
KO

表现#呼吸系统淀粉样变性表现

为
C

种模式!肺实质结节#间质阴影#气管支气管黏膜

下斑块或管腔内结节)

E

*

'呼吸系统淀粉样变性中最常

见的就是气管支气管型)

C

*

#本组研究病例
B

例均表现

为气管支气管型#其中
!

例同时可见管腔内结节'在

支气管镜下几乎均能见到气管内壁的大小不等结节#

其表面光滑及黏膜充血#与牟向东等)

B

*报道的病例相

一致'这些结节是由于不均匀分布于黏膜下层的淀粉

样斑块将黏膜层不同程度掀起#即形成了气管腔内多

发结节#有些部位斑块沉积特别明显就成了管腔内结

节型#但是其表面均较光滑'

气管支气管型淀粉样变性
KO

平扫表现主要有软

组织样密度的淀粉样物质沉积于黏膜下层#气管支气管

由于管壁增厚导致狭窄#气管支气管壁钙化#有时伴有

支气管扩张(肺不张等并发症#这主要是由于支气管壁

增厚(管腔狭窄所致)

%FC

*

#这些表现与本研究结果基本一

致'

Q-

等)

%

*发现淀粉样变性的冠状位
KO

有特征性,波

+

&E%#

+
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第
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期
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袁
!

渊#等
=

局限性气管支气管淀粉样变性的
KO

影像学特征分析

浪轨道-征像#表现为弥漫息肉样结节突向气管腔及主

支气管腔内#本组
$

例有类似表现'同时
Q-

等)

%

*认为冠

状位
KO

比横断位
KO

更能发现早期淀粉样病变#而本

研究所运用的冠状位曲面重建技术与冠状位
KO

相比#

能提供更丰富的管壁(管腔情况以帮助诊断#同时为临

床医生阅片提供了更直观更生动的方法#值得进一步推

广'虽然国内外也有一些病例报道或病例数较少的相

关影像学研究)

%FC

#

GF##

*

#但均未见报道黏膜下斑块的分布

特征#其可呈环形(前壁为著(侧壁为著(前壁及两侧壁

为著的增厚
C

种类型#可能是淀粉样变性较为特征性的

征像#有待扩大病例数进一步对照研究'对于管腔内结

节型#有文献归类于气管支气管型的局灶性病变)

#"

*

#其

KO

平扫表现为软组织结节向腔内突起#软组织密度尚

均匀#与气管壁分界不清#管腔局限性狭窄#不易与气管

肿瘤性病变相鉴别#只能通过活检证实'

影像学上气管支气管型淀粉样变性尚需与其他疾

病相鉴别'$

#

%复发性多软骨炎!复发性多软骨炎是由

于气管软骨反复的炎症所致#因为气管后壁缺乏软骨结

构#所以复发性多软骨炎只累及气管前壁及两侧壁#表

现为前壁及两侧壁的增厚#而后壁不增厚#但气管壁黏

膜下层各壁均存在#所以本组
%

例病例可表现为环形增

厚'这是与复发性多软骨炎的鉴别要点之一#复发性多

软骨炎的病变气管一般伴随气管软化#因此管腔狭窄程

度会较淀粉样变性明显一些'这是与淀粉样变性另外

#

个较重要的鉴别点)

##

*

'临床上此病还可伴发耳郭软

骨炎(鼻软骨炎等'$

!

%骨化性气管支气管病!

d̂ /2

N

等)

#"

*认为骨化性气管支气管病还不确定是否是弥漫淀

粉样变性后期后遗症#其
KO

表现为不规则钙化结节从

前壁及两侧壁突向管腔#并被认为是其特征性的表现'

$

%

%溃疡性结肠炎相关的严重慢性气管支气管炎!表现

为气管支气管壁的环形增厚#需结合病史加以鉴别)

C

*

'

淀粉样变性只能由组织活检确诊'刚果红染色是

诊断淀粉样变性高特异性的技术#特异性几乎达到

#""Y

#但是灵敏度偏低#也不能进行蛋白分类'因此#

可以联合免疫组化(刚果红荧光来提高灵敏度'刚果

红荧光可以探测到少量的淀粉样物质)

#!

*

'完整检查以

排除系统性淀粉样变性对患者很重要#相对于系统性

淀粉样变性#局限性淀粉样变性有相对较好的预后)

G

*

'

局限性治疗方式$手术(内镜下治疗%可成功控制疾病#

一般无需系统性治疗'

综上所述#任何怀疑气管支气管淀粉样变性的患

者均应行胸部高分辨
KO

扫描及冠状位曲面重建#气

管支气管树的淀粉样变性
KO

平扫具有一定的诊断价

值#可以发现病变分布范围(管腔狭窄程度以及一些肺

部并发症#如肺不张(支气管狭窄(扩张等#而曲面重建

技术在横断位基础上提供了更多的诊断信息#对病变

诊断及鉴别诊断具有重要意义'
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