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摘 要 气管支气管肺淀粉样变性是不溶性淀粉样蛋白原纤维沉积于气管、支气管及肺组织的少见病变，影响患者的

生活质量，若发生慢性感染，就会威胁患者生命安全。对于气管支气管肺淀粉样变性患者，需要及时诊断，进行有效

治疗，保证患者的生活质量，保障其生命安全。就气管支气管肺淀粉样变性的发病机制、临床症状、影像学表现、诊

断方法等研究进展和治疗进展作一综述，以期能够为临床中对气管支气管肺淀粉样变性进行准确诊断，有效治疗。
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Abstract Tracheobronchial pulmonary amyloidosis is a rare disease in which insoluble amyloid fibrils are deposited in trachea,
bronchus and lung tissues, which affects patients' quality of life and threatens patients' life safety if chronic infection occurs. For
patients with tracheobronchial pulmonary amyloidosis, timely diagnosis and effective treatment are needed to ensure patients'
quality of life and ensure their life safety. This article reviewed the research progress in the pathogenesis, clinical symptoms,
imaging findings, diagnosis methods and treatment of tracheobronchial pulmonary amyloidosis, so as to provide accurate diagnosis
and effective treatment for the clinical treatment of tracheobronchial pulmonary amyloidosis.
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气管支气管肺淀粉样变性属于少见的支气管病理

表现，与多种因素具有密切联系。患病后患者肺部会

发生局部性炎性反应，提升肺部的血管通透性，支气

管相关淋巴组织会产生异常的免疫变态反应，还可能

会发生慢性感染，包括麻风病及肺结核病等。气管支

气管肺淀粉样变性是一种异常折叠的不能溶解的嗜酸

性纤维状蛋白沉积于细胞外，染色后显微镜下表现为

淀粉样无定型基质，故而得名，最终导致器官或组织

功能的损害。该病可发生在全身任何器官，常见为肾

脏、皮肤、肝脏、心脏、肺脏等[1]。该疾病的主要特

点是肺泡细胞外会发生沉淀，形成淀粉样物质，单发

或多，主要临床表现包括声音嘶哑、咯血、呼吸抑

制、上呼吸道梗阻反应。

病因及发病机制

气管支气管肺淀粉样变性的基本病变是不溶于水

的异常蛋白淀粉样物质沉积在气管及支气管的黏膜，

弥漫在小叶间隔、肺泡间隔、血管壁或肺实质内。目

前，原发性气管支气管淀粉样变的病因未知，临床认

为，该疾病可能是由于B淋巴细胞产生的浆细胞发生

免疫反应，导致成纤维细胞释放淀粉样沉积物质。该

疾病可能与遗传因素有关，其中包括免疫球蛋白的分

泌，球蛋白通常会累积在中胚层系统，如肺部、平滑

肌、心血管系统和骨骼肌等[2]。继发性气管支气管淀

粉样变常见于结核、慢性肾病、恶性肿瘤、多发性骨

髓瘤、结缔组织疾病等，常伴随慢性疾病发生，累积

于肾、脾、肝、小肠、骨髓、肾上腺等。本病根据病

灶范围可分为全身性和局部性病变。气管支气管肺淀

粉样变性又可以按照其受累的呼吸道部位分为气管-
支气管型淀粉样变性、肺实质结节型淀粉样变和弥漫

性肺泡间隔淀粉样变 3种类型，类型不同，产生的症
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状轻重也有差异[3]。不同的淀粉样蛋白的种类可作分

型的依据，迄今为止，已经在人体内鉴定出 36种淀

粉样蛋白[4]。发现的淀粉样蛋白主要分为两类：①由

浆细胞分泌的免疫球蛋白轻链片段组成，与浆细胞的

克隆增殖有关，常见于原发性淀粉样变；②来自于血

清淀粉样蛋白A，是身体炎性反应状态下的急性期产

物，常见于继发性淀粉样变。

临床表现

淀粉样物质累及气道位置不同，其临床表现不

同，气管-支气管型淀粉样变性患者会出现明显的症

状，如咳嗽、痰中带血、喘息、进行性呼吸困难等，

可能的原因是淀粉样物质沉积导致气道壁增厚，相应

管腔狭窄。弥漫性肺泡间隔淀粉样变患者常表现为活

动后气促，若疾病发展到晚期，还会出现肺间质纤维

化的相应症状，最终导致死亡；当淀粉样沉积物严重

影响肺泡的气体交换，导致严重的呼吸功能障碍时，

肺间质淀粉样变性才有症状。肺实质结节型淀粉样变

是最常见的类型，通常没有明显的呼吸道症状，可在

体检或尸检中被发现；结节型肺淀粉样变常继发于干

燥综合征、黏膜相关性淋巴瘤，临床以原发病症状为

主[5-6]。

影像表现

气管-支气管型淀粉样变性以淀粉样物质沉积于

气管支气管树的不同节段的黏膜下，分为近端、中端

和远端气道疾病；大多数病例仅限于气管支气管树，

部分病例可同时累及喉部，通常不累及肺泡实质。

CT表现为病变区支气管壁环壁增厚，可累及气管后

壁，内膜凹凸不平，管腔不同程度狭窄，常伴骨化、

钙化，狭窄的支气管可导致相应肺叶或节段性肺不

张；患侧可见肺门淋巴结肿大并伴有蛋壳样钙化[7]。

弥漫间质型淀粉样变特征是肺泡间隔和血管壁内

有淀粉样沉积，CT典型表现为广泛肺小血管和间质

增厚，有网状阴影、小叶间隔增厚、微结节，较少见

磨玻璃混浊影、牵引支气管扩张和蜂窝状结构；有时

伴有纵隔淋巴结肿大；在肺部广泛受累的患者中，肺

实质结节型淀粉样变和弥漫性肺泡间隔淀粉样变可能

共存[8]。

肺实质结节型淀粉样变的CT典型表现为一个或

多个结节状淀粉样沉积在肺内，常见部位为胸膜下，

病灶大小不等，边缘无/有分叶，边界清楚，病灶可

见钙化和空洞；可以是局部的病变，也可以在两肺散

在多发，由于淀粉样物质沉积，缺乏血管供应，没有

坏死区域，增强扫描未见强化；部分病例肺内伴发囊

肿，常表现为两肺散在多发薄壁囊性病灶，大小不

一，部分位于胸膜下，部分位于细支气管远端。目前

囊肿的形成机制不甚明确，有学者提出了炎性细胞或

淀粉样蛋白导致细支气管阻塞，由于肺泡的活瓣作用

导致气体易进难出形成气囊，证实了囊肿位于变窄的

细支气管的远端[9]；另一种说法认为间质性肺炎引起

肺泡壁的损伤和破坏，主要与干燥综合征关系密

切[10]。结节型肺淀粉样变性影像上与肺非淀粉样轻链

沉积症鉴别较为困难，肺非淀粉样轻链沉积症通常与

全身系统性病变有关，大多数患者有肾脏受累的证据

和潜在的单克隆浆细胞增生性疾病[11]。

典型案例

案例1(肺实质结节型)：患者女，52岁。见图1、2。
案例 2(气管-支气管型)：患者男，83岁。见图

3、4。

图1 胸部CT
a肺窗示左肺上叶结节影，边缘分叶，大小约 18 mm×15 mm；
b纵膈窗示该结节内伴钙化，余密度均匀，CT值约 45 HU；
c动脉期；

d静脉期，增强扫描均未见强化

图2 胸部CT
e、f、g、h肺窗示两肺散在多发大小不等结节影，边界清楚，

部分结节位于胸膜下；两肺另散在多发大小不等的囊肿，囊

壁薄，部分位于胸膜下，位于细支气管远端

图3 胸部CT
a肺窗、b纵隔窗示：左肺下叶、右肺中叶支气管壁多发钙

化，管腔明显狭窄；c肺窗、d纵隔窗示：右肺中叶及右肺下

叶、左肺下叶支气管壁多发钙化，管腔明显狭窄
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诊断方法

CT可以作为气管支气管肺淀粉样变性检查的重

要辅助手段，可判断疾病的分型及病灶累及范围。

淀粉样沉积物在刚果红染色呈橙红色，在偏振光下

产生苹果绿双折射，后者一直被认为是诊断的“金

标准”。根据病灶的位置，选择纤维支气管镜、

CT、超声引导下肺穿刺、胸腔镜手术获取组织标本

进行病理检查。

确诊：经过苏木精-伊红染色，光镜检查发现为

无细菌、无定形的粉染淀粉类物质，刚果红染色后则

表现出明显的橙红色，偏光镜下呈绿色或黄色的双

折射特征。刚果红染色与偏振光检查结果为阳性方

可确诊。

治疗及预后

本病的治疗应根据患者的具体情况，采取相应的

措施控制疾病发展。对于没有明显症状的患者，可以

定期就诊；对于症状明显的患者，应该采取积极的治

疗措施，以阻止淀粉样纤维生成，加速淀粉样纤维分

解。目前，常见的治疗方法包括二甲亚砜、泼尼松和

秋水仙碱。对于局限性病灶和反复引起阻塞性炎性病

变，适合采用手术治疗，常见的手术方式有胸腔镜下

肺叶切除、楔形切除以及内镜下介入治疗，如冷凝、

激光、氩气烧灼、球囊膨胀、安装支架等。此外，还

可以采取小剂量的外照射放射治疗。通过采取抗炎、

其他对症处理，有助于减轻患者症状，干细胞移植有

助于提高预后。目前尚无法确定肺移植对肺淀粉样变

的有效性。局限性病变患者在接受治疗后，病情会有

所好转；累及大气道及肺间质弥漫型淀粉样变预后不

佳；肺内结节型预后最佳。淀粉样变患者死亡原因通

常为呼吸衰竭、肺部炎性反应和咯血。对于继发性肺

淀粉样变性，治疗原发病的同时需要评估支气管、肺

部病变严重程度，制定治疗方案。患者需要完整评

估，明确淀粉样蛋白分型，从而确定最佳治疗方案，

蛋白类型的精确诊断对于治疗选择至关重要。

小 结

近年来，气管支气管肺淀粉样变性发病率有所增

加，但临床对其认识不足，患者无特异的临床症状及

体征，极易漏诊、误诊，故应加深临床、影像及病理

医师对该病的认识，提高诊断水平。本文通过确认三

种气管支气管肺淀粉样变性的 3种类型，讨论 3种类

型典型案例的不同临床表现，通过分析确诊方法以及

治疗和预后措施，为临床诊断治疗提供有力依据。但

该病病因仍未完全明确，目前尚无特效药及治疗手

段，远期预后欠佳，仍需临床更深入地研究和探索，

以提高诊断水平，改善疗效及预后。
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图4 气管镜

e、f、g、h分别为气管隆突、右肺中叶支气管、右肺下叶支

气管、左肺下叶支气管。气管、支气管黏膜多发结节状隆起，

易出血，多发管腔狭窄，局部接近闭塞
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