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原 发 性 气 管 支 气 管 淀 粉 样 变 是 一 种 缺 乏 特

征性临床表现的罕见疾病，是指因异常 β -折叠导

致 淀 粉 样 物 质 沉 积 于 气 管 和 支 气 管 黏 膜 下 而 形 
成 [ 1 ] 。 因 其 发 生 率 较 低 ， 临 床 医 师 对 其 认 识 不

足，误诊漏诊可能性较大。本文报告1例吉林大学

第二医院收治的原发性气管支气管淀粉样变患者，

分析其临床资料，结合相关文献，旨在为临床医师

提供参考。

1  临床资料

患 者 ， 女 ， 5 5 岁 ， 主 因 “ 咳 嗽 、 咳 痰 3 年 ，

加重1周”入院。患者于3年前无明显诱因出现咳

嗽、咳痰，痰偶有黄色，未在意。患者自述来院

前1周前“感冒”后上述症状加重，且出现胸闷，

于当地医院行抗感染治疗后症状未见明显好转，

随后出现痰中带血，遂于当地医院行胸部CT，示
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[摘　要]	 报告1例临床罕见的原发性气管支气管淀粉样变患者，该例患者因右肺下叶肿瘤入院，在病程中有

咳嗽、咳痰、痰中带血，CT提示左肺下叶肿瘤，全身骨显像示病变伴放射性摄取，经支气管镜活

检及病理确诊。
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Abstract Primary tracheobronchial amyloidosis is a rare clinical case. This is a case report of lower lobe right lung 

tumor. The patient had a cough, sputum, blood in phlegm. CT showed left lower lobe tumor, whole body bone 

scintigraphy lesions associated with radioactivity uptake, bronchoscopy pathological diagnosis of primary tracheal 

bronchus amyloidosis.
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右肺下叶肿瘤。既往史：2 0年前因外伤导致左侧

下肢骨折，并行手术治疗。高血压病史1 5年，血

压最高达170/110 mmHg(1 mmHg=0.133 kPa)，不

规律口服降压药物，平素血压控制欠佳。脑梗塞

病史1 5年，现遗留左侧肢体活动障碍；吸烟史约

5 0年。体格检查：体温3 5 . 8  ℃，脉搏8 0  m i n − 1，

呼吸18 min−1，血压120/80 mmHg。胸廓对称，双

侧语颤无增强或减弱，未闻及干、湿性啰音。辅

助检查：自带胸部CT(2016年12月25日)：两肺纹

理增多，右肺下叶可见大小约2.5 cm×3.0 cm软组

织密度影，周围可见细小毛刺，可见浅分叶。纵

隔、气管居中，纵隔内未见明显肿大淋巴结。胸

部CT(2016年12月27日，吉林大学第二医院；图1)
示：右侧肺门影增大，其内见团块状钙化密度。全

身骨显像( 99mTc-MDP)示：右肺下叶占位性病变伴

放射性摄取，请结合临床；平扫示右侧第8后肋走

行区放射性分布为肺内占位放射性叠加所致；胸椎

骨质增生；双侧膝关节放射性略浓聚，疑为退变

(图2，图3)。行支气管镜检查，镜下可见气管隆突

增宽，表面不规则增生，右主支气管、右中间干及

右下叶基底干开口黏膜肿胀，表面不规则增生，

管腔狭窄(图4)。于右主支气管口不规则增生黏膜

活检。病理检查示：(右主支气管开口)送检支气管

黏膜组织内见多量淋巴细胞、浆细胞浸润，支气管

黏膜下间质内见粉染无结构物质，考虑为淀粉样变

性；局部见软骨组织，考虑为软骨化生；刚果红

染色(+)(图5，图6)。结合患者临床表现、辅助检

查、病理诊断，排除系统性淀粉样变性及其他类型

淀粉样变性，确诊为原发性气管支气管淀粉样变。

图1 胸部CT示：右侧肺门增大

Figure 1 Chest CT: enlargement of the right hilum

图2 全身骨显像(99mTc-MDP)示右肺下叶占位性病变伴放射性摄取；平扫示第8后肋走行区放射性分布为肺内占位放射性叠

加所致

Figure 2 Whole-body bone imaging (99mTc-MDP): space-occupying lesions in the lower lobe of the right lung with radioactive 

uptake. Plain scans show that the radioactivity distribution in the right 8th posterior costal region was caused by the superposition 

of occupying radioactivity in the lung
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图4 支气管镜下示：气管隆突增宽，表面不规则增生，右

主支气管开口黏膜肿胀，表面不规则增生，管腔狭窄

Figure 4 Bronchoscopy: tracheal carina widened, irregular 

hyperplasia on the surface, right main bronchus opening 

mucosa swelling, irregular hyperplasia on the surface, stenosis 

of the lumen

图5 活检组织病理结果：送检支气管黏膜组织内见多量淋

巴细胞、浆细胞浸润，支气管黏膜下间质内见粉染无结构

物质，考虑为淀粉样变性(HE，×100)

Figure 5 Multiple lymphocyte and plasma cell infiltration are 

seen in the bronchial mucosa tissue for examination. Pink 

staining without structural substance is seen in the submucosal 

interstitium of the bronchus, which was considered as 

amyloidosis (HE, ×100)

图3 全身骨显像(99mTc-MDP)示：胸椎骨质增生，双侧膝关节放射性略浓聚

Figure 3 99mTc-MDP shows thoracic vertebral bone hyperplasia, and bilateral knee joint with slightly more radioactive uptake
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2  讨论

原发性气管支气管淀粉样变是一种罕见的细

胞外淀粉样沉积疾病，常见于中年(50~60岁)男性

(2:1) [2]。原发性气管支气管淀粉样变具有多种临

床、影像学表现，并且是非特异性，因此极易与

其他疾病(肿瘤或结核等)混淆，从而易被误诊为

其他疾病。在临床中，我们依据受累系统多寡，

将淀粉样变性分为全身性和局限性，全身性累及

多个系统，较少侵犯肺，局限性则好发于呼吸系

统 ， 主 要 累 及 气 管 、 支 气 管 和 肺 实 质 ， 包 括 3 种

类型：结节性非淀粉样变性、弥漫性肺间质淀粉

样变性和气管支气管淀粉样变性，气管支气管淀

粉样变是比较常见的亚型。与系统性淀粉样变不

同的是，局限性其他器官不参与。气管支气管淀

粉样变是一种罕见的表现，孤立性支气管内淀粉

样变呈结节状，可模拟支气管内肿瘤，约占该区

域良性肿瘤的1 %，常见的症状包括咳嗽( 7 4 % )、

气喘( 7 0 % )、呼吸困难( 6 0 % )、咯血( 5 0 % )和喘鸣

( 3 0 % ) [ 2 ]。 淀粉样变表现为孤立的肿块，易被误

认为恶性疾病，在其病情进展中，可导致气管远

端几乎完全闭塞，从而引起相关的临床症状和体

征。早期淀粉样变的表现多为非特异性，延迟了

疾病的诊断，通常延迟8~37个月。原发性气管支

气 管 淀 粉 样 变 的 平 均 预 期 寿 命 约 为 9 年 ， 早 期 诊

断对改善患者预后至关重要 [ 3 ]。有学者 [ 1 ]根据其

收集1 9 8 1至 2 0 1 5 年国内收治的1 0 7 例及其医院收

治的2例，发现TBA初始误诊率高达45%。TBA患

者其胸部 X 线检查常为正常，但偶尔可见梗阻性

病 变 引 起 的 肺 不 张 。 气 管 支 气 管 淀 粉 样 变 的 C T
表 现 为 气 管 支 气 管 树 不 同 级 别 的 管 壁 增 厚 伴 钙

化，管腔狭窄。淀粉样肺结节可有正电子发射断

层扫描摄取 [4]。18F-FDG在代谢活性低的恶性肿瘤

中摄取较少，如支气管肺泡癌、类癌、黏液腺癌

等。此外，某些非恶性疾病如结核病、结节病和

类风湿结节表现出高代谢率。一些罕见的报告病

例显示肺淀粉样变结节伴中度 1 8F - F D G 摄取。因

此， 18F-FDG PET-CT阳性结果在鉴别肺淀粉样变

与恶性病变时应慎用 [ 5 ]。本例患者行全身骨显像

( 99mTc-MDP)示：右肺下叶占位性病变伴放射性摄

取 ， 请 结 合 临 床 ； 平 扫 示 右 侧 第 8 后 肋 走 行 区 放

射性分布为肺内占位放射性叠加所致。骨显像剂

( 如 9 9 mTc - M D P) 在骨外软组织出现异常聚集时，

常被称为骨外异常放射性浓聚影，简称为“骨外

聚集”(ex traosseous  accumulat ion，EOA)。针对

骨外聚集现象的发生情况，国外有学者 [ 6 ]统计了

4  8 2 4名患者，发现共计1 6 3例EOA现象，其中约

72.6%的EOA是为恶性疾病所致；在发现EOA现象

的部位中，位于胸部的病例约占总数的 2 7 . 6 % ，

而 其 中 4 6 . 7 % 由 乳 腺 癌 所 致 。 国 内 解 敬 慧 等 [ 7 ]采

取回顾性分析的方式，统计了6 602例核素骨扫描

病例的情况，发现核素在肺部局灶性摄取5 1例，

其 中 恶 性 病 变 ( 包 括 原 发 恶 性 肿 瘤 、 转 移 瘤 ) 共 
50例，良性组织细胞瘤1例。针对骨外聚集现象的

发生原因，国内外已有学者做出相关研究。马超

等 [ 8 ]分析总结骨外聚集的原因，并将其概括为以

下3点：技术伪影、泌尿系统异常、软组织或体内

脏器的异常摄取。而对于软组织或内脏器官异常

摄取的原因，赵峰等 [ 9 ]研究表明：软组织和脏器

异常摄取部位最常见的原因是恶性肿瘤，且和其

性别、年龄、部位关系不大。郭海波等 [10]进一步

分析EOA现象在肺部发生的原因，发现原发性和

转移性肺癌为肺摄取骨显像剂最常见的原因，其

次如肾衰竭、甲状旁腺功能亢进、支气管肺炎和

胸膜渗出也可以引起病灶性肺摄取，最后还有高

钙血症、长期使用磷酸盐、肾上腺皮质类固醇和

钙灌注治疗、维生素D过多症、结核及放射性肺炎

等不常见的原因。对于气管支气管淀粉样变引起
99mTc-MDP在骨外聚集的病例，国内尚未见到相关

报道，大多数研究也未将其纳入对肺部99mTc-MDP
异常浓聚的常见原因中。软组织淀粉样变性导致

的99mTc-MDP局灶性浓聚现象，最早由VanAntwerp
等 [ 1 1 ]于 1 9 7 5 第 1 次发现并报道。鉴于部分淀粉样

变性的软组织摄取核素，曾有学者 [12]建议将骨显

像作为评价系统淀粉样变体内分布和病变程度的

评价工具。该目标近年来在评价心肌淀粉样变性

上得到了部分实现，用以鉴别心肌淀粉样变，及

图6 患者病理标本刚果红染色(+)(×100)

Figure 6 Pathological specimens of the patient are stained with 

Congo red staining (+) (×100)
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判断病变严重程度及预后。R amsay等 [13]的研究用

心肌的对核素定量摄取以区分正常心肌与心肌淀

粉样变，准确地将具有心肌淀粉样变的单个个体

与未受影响的群体区分开。Glaudemans等 [14]研究

表 明 ： 在 超 声 心 动 图 证 实 心 脏 受 累 之 前 ， 9 9 mTc -
MDP的骨显像可以检测淀粉样变性患者的心脏受

累，且心脏摄取量与心脏受累的严重程度相关。

Rapezzi等[15]研究表明：99mTc-MDP闪烁扫描可以识

别心脏浸润的广泛形态和功能受累，从而可以早

期诊断疾病，且99mTc-MDP心肌摄取量是心肌淀粉

样变预后的决定因素。相较而言，气管支气管淀

粉样变导致的99mTc-MDP局灶性浓聚现象则研究较

少。Yoshida等 [16]于1993年首次发现并报道了骨显

像中气管支气管淀粉样变部位高摄取99mTc-MDP的

现象，同时发现在SP ECT图像的协助下可以更好

地确定淀粉样蛋白沉积物的位置。对于淀粉样变

引起99mTc-MDP浓聚的具体机制尚无定论，曾有学

者[17-18]提出部分软组织淀粉样变对钙亲和力较高，

局部钙化后引起99mTc-MDP浓聚。本例患者全身骨

显像提示右肺下叶占位性病变伴放射性摄取，考

虑为软组织病变过程中出现钙化，导致99mTc-MDP
的 聚 集 ， 出 现 放 射 性 增 高 区 。 对 于 临 床 中 9 9 mTc -
MDP出现骨显像摄取，应注意恶性肿瘤、转移瘤

和良性病变之间的鉴别。内镜检查：常见表现为

气管、支气管腔内单发或多发结节、肿块，局部

或弥漫性管腔狭窄、闭塞，管腔壁增厚、硬化，

管腔内壁粗糙或不均匀，黏膜充血水肿，黏膜易

脆、易出血。肺局部淀粉样变的最终诊断需要组

织学上的确认[5]。淀粉样变是一种与淀粉样蛋白和

自体纤维蛋白异常沉积相关的疾病。组织学上，

这种蛋白质与刚果红结合，在偏振光下显示绿色

双 折 射 。 然 而 ， 当 怀 疑 淀 粉 样 变 时 ， C R 染 色 呈

阴性结果时，并不能排除淀粉样变，需要免疫组

织化学进行确认 [19]。在诊断气管支气管淀粉样变

时，我们必须进行系统的评估，包括影像学、核

医学、呼吸内镜、呼吸功能测试、病理学诊断，

且排除系统性淀粉样变，正常的PFTs不排除淀粉

样肺疾病的组织学表现 [20]。虽然淀粉样变是一种

良性病变，但目前尚无可治愈的治疗方法，对于

病情严重的患者，可能因气道阻塞或呼吸衰竭而

死亡 [21]。目前临床中尚无支气管内淀粉样变系统

的治疗方法。没有随机临床试验，治疗取决于患

者的症状和梗阻程度。对于无症状患者，建议保

守治疗，密切监测。对于有症状，影响日常生活

的，现在主要有5种治疗方法：1)药物治疗。既往

临床中秋水仙碱、激素、类固醇(地塞米松等)、

免疫抑制剂(沙利度胺等)等可改善患者病情，延

缓进展。近期有研究[21]报道：Ro 63-8695结合SAP
可降低血浆SAP水平，竞争性抑制SAP-淀粉样蛋白

结合，有望改善这些患者的预后。Fibril-directed疗

法：强力霉素是一种抑菌抗生素，可与30-50核糖

体结合，从而抑制蛋白质合成，在临床研究中，

强力霉素已经被证实可以干扰淀粉样原纤维的形

成[22]。其次还有抗纤维药物ECGC、单克隆抗体等

药物已用于临床中。2)EBRT是一种适当的治疗选

择。在TBA中使用放疗是成功的，但最佳放疗剂量

仍未确定。放射治疗TBA的长期效果尚不清楚，需

要密切随访以发现晚期并发症 [23]。3)肺叶切除。

文献[21]中对肺淀粉样变合并广泛气道受累患者行

肺叶切除治疗的报道较多，但少见肺叶切除术。

4)内镜治疗。中央气道的TBA不适合手术，因此内

镜治疗对于中央气道病变的治疗十分重要。由于

淀粉样蛋白的敏感性，激光光凝是支气管内治疗

淀粉样变的有效方法。通过激光光凝后再植入Y型

自扩张支架，可有效改善支气管阻塞症状。但这

种治疗应针对局限性病变 [2-3]。5)肺移植。高选择

性肺淀粉样变患者行肺移植，可获得较好的远期

疗效[24]。

综上，原发性气管支气管淀粉样变临床诊断

较困难，当怀疑此病时，早期行内镜检查及组织

学检查，对于今后肺部骨显像剂99mTc-MDP浓聚现

象都应注意鉴别诊断。据目前临床研究，局部气

道淀粉样变的病理生理学仍不明确 [25]，且无系统

性的治疗方案，对于早期无症状者，可考虑使用

药物治疗，以延缓病情进展。有明显阻塞症状，

可行内镜下治疗，必要时采用外照射辅助治疗。
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