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会议纪要

天津市 ２０１５年第一次肺间质病学术活动会议纪要

天津肺间质病协作组
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  天津市 ２０１５ 年第一次肺间质病学术会议于 ２０１５ 年 ３

月 ２６ 日在天津市第四中心医院召开。 此次学术会议由天津

肺间质病协作组主办，天津市第四中心医院承办，天津市海

河医院、天津市胸科医院协办。 大会目的是提高天津呼吸专

业医师的肺间质病诊疗水平，更好的服务患者。

本次会议由武警后勤学院附属医院呼吸科主任、天津肺

间质病协作组组长魏路清教授主持，邀请到天津市 ３ 位专家

担任讲者， 分别是天津市第四中心医院呼吸科李立宇主任、

天津市胸科医院贾玮主任、天津市海河医院邵旭光医生。 参

会者来自天津市三级医院、二级医院呼吸专业、其他内科专

业医师达 ５８ 人。 各位专家、学者齐聚一堂，共同研讨肺泡蛋

白沉积症 （ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｌvｅｏｌａｒ ｐｒｏｔｅｉｎｏｓｉｓ， ＰＡＰ）的诊断 、治疗

及最新进展。

李立宇主任报告的主题是“ＰＡＰ 的诊断与治疗”。 ＰＡＰ 是

一种原因未明的少见疾病。 该病由 Ｒｏｓｅｎ 于 １９５８ 年首次报

道。 其特点是肺泡内有不可溶性磷脂蛋白沉积，临床症状主

要表现为气短、咳嗽和咳痰。 胸部 X 线呈双肺弥漫性肺部浸

润阴影。 病理学检查以肺泡内充满过碘酸雪夫染色阳性的蛋

白样物质为特征。 根据病因可有原发性、继发性和先天性之

分。 具体发病机制尚不明确，推测与以下几方面因素有关：１、

肺泡表面活性物质清除障碍；２、 肺泡巨噬细胞功能缺陷；３、

粒细胞和巨噬细胞集落刺激因子及其受体异常；４、 基因突

变；５、继发于白血病、淋巴瘤等疾病。 本病的临床表现差异很

大，有的可无任何临床症状，仅在体检时发现，此类约占 １ ／ ３；

约有 １ ／ ５ 的患者则以继发性肺部感染症状为首发表现，有咳

嗽、发热、胸部不适等；另有约 １ ／ ２ 的患者隐袭起病，表现为

咳嗽、呼吸困难、乏力，少数病例可有低热和咯血，呼吸道症

状与肺部病变受累范围有一定关系。 多数患者的血清乳酸脱

氢酶明显升高，而其特异性同工酶无明显异常。 一般认为血

清乳酸脱氢酶升高与病变程度及活动性有关，其升高的机制

可能与肺泡巨噬细胞和肺泡Ⅱ型上皮细胞死亡的增多有关。

近年来，有学者发现肺泡蛋白沉着症患者血清中肺泡表面活

性物质相关蛋白 Ａ 和肺泡表面活性物质相关蛋白 Ｄ 较正常

人明显升高。 肺功能检查可呈轻度的限制性通气功能障碍，

表现为肺活量和功能残气量的降低，但肺弥散功能降低最为

显著，可能是由于肺泡腔内充满蛋白样物质有关。 经纤维支

气管镜肺活检和开胸肺活检病理检查可发现肺泡腔内有大

量无定型呈颗粒状的嗜酸性物质沉积， 过碘酸雪夫染色阳

性，奥星蓝染色及黏蛋白卡红染色阴性。 肺泡间隔可见轻度

反应性增厚和肺泡Ⅱ型上皮细胞的反应性增生。 典型的支气

管肺泡灌洗液呈牛奶状或泥浆样。 肺泡蛋白沉积物的可溶性

很低，一般放置 ２０ ｍｉｎ 左右即可出现沉淀。 治疗上由于部分

患者的肺部浸润可以自行缓解，因此对于症状轻微或无临床

症状的患者，可以不马上进行治疗，适当观察一段时间，当患

者症状明显加重或不能维持正常活动时， 可以考虑进行治

疗。 治疗措施分为 ５ 个方面：１.药物治疗；２.全肺灌洗；３.经纤

维支气管镜分段支气管肺泡灌洗；４.新的治疗展望，包括粒细

胞和巨噬细胞集落刺激因子替代疗法和基因治疗。 肺泡灌洗

使 ＰＡＰ患者的预后有了明显改善。有 ６０％的患者经灌洗治疗

后，病情可以改善或痊愈。 有少数患者尽管反复灌洗，病情仍

呈进行性发展，最终可发展为肺间质纤维化。 机会感染是导

致 ＰＡＰ患者死亡的重要因素。

邵旭光医生报告的主题是“ＰＡＰ影像学鉴别诊断”。 影像

学表现特别是胸部 ＣＴ 表现是提示 ＰＡＰ 的重要线索，但同时

也需要与多种影像表现类似的疾病进行鉴别。 如细支气管肺

泡癌、急性间质性肺炎、肺孢子菌肺炎、放射性肺炎、细菌性

肺炎、肺结核等。 邵医生从影像及病理表现方面讲解了各个

疾病的特点，得到各位参会者的积极响应。

贾玮主任报告的主题是“ＰＡＰ全肺灌洗及病例分享”。 胸

科医院近期收治 ２ 例 ＰＡＰ患者，通过全肺灌洗取得很好的临

床疗效。 全肺灌洗的适应证是患者诊断明确，日常活动受到

明显限制，均可认为具有全肺灌洗的指征。 全肺灌洗需在全

身麻醉下进行，在进行全肺灌洗过程中应密切监测患者的血

压、血氧饱和度及灌洗肺的液体平衡。 一侧肺灌洗之后，是否

立即行对侧肺灌洗，要根据患者的当时情况而定。 如果患者

情况不允许，可于 ２－３ ｄ 后再行另一侧肺灌洗。全肺灌洗的主

要优点是灌洗较为彻底，患者症状和生理指标可于灌洗后 ４８

ｈ 内得到改善， 一次灌洗后可以很长时间不

（下接第 ２５５页）
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（收稿日期：２０１５－０８－１１）

（本文编辑：陈淑莲）

再灌洗。 其缺点是所需技术条件较高，具有一定的危险性。

专题报告后，与会专家与参会人员展开了热烈的交流和

讨论。

最后，魏路清教授做大会总结。 他说，本次学术会议 ３ 位

讲者从不同方面详细地讲解了 ＰＡＰ 的诊治新进展，与会专家

和各位医师针对 ＰＡＰ 的相关热点问题展开了深入的研讨和

交流，充分达到了此次学术会议的目的。

（收稿日期：２０１５－０９－１５）

（本文编辑：张志成）
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胞。 复检骨髓涂片及外周血涂片，发现：多数淋巴细胞胞浆中

含有较多大小不一的嗜苯胺蓝颗粒，形态学支持大颗粒淋巴

细胞增多的诊断。为明确诊断，行 ＴＣＲ 基因检测，回报结果提

示 ＴＣＲG 基因重排阳性，明确诊断为 Ｔ－ＬGＬＬ。 给予患者强的

松 ３０ ｍｇ qｄ 及环孢素 ５０ ｍｇ ｔｉｄ 治疗原发病，并给予间断输注

红细胞治疗贫血。 患者现病情稳定，可出院继续口服药物治

疗，注意随访。

４．２ 检验医师分析 Ｔ－ＬGＬＬ 是一种以外周血大颗粒淋巴细

胞持续（＞ ６ 个月）增多（通常在 ２～２０×１０９ ／ Ｌ）为特征的异质性

疾病。Ｔ 大颗粒淋巴细胞典型形态表现为细胞体积较大，胞浆

丰富，含有数量不等的嗜苯胺蓝颗粒［１］。 Ｔ－ＬGＬＬ 占成熟淋巴

细胞白血病的 ２％～３％，男女比例大约 １∶１，年龄范围多在 ４５～

７５ 岁［２］。１９８５ 年正式命名为 Ｔ－ＬGＬＬ，其细胞遗传学为克隆性

异常，病因不明，可能与病毒感染有关。 本病具有典型的血液

病理学特点，表现为外周血和（或）骨髓中 ＣＤ３+、ＣＤ４－、ＣＤ８+、

ＣＤ５６－、ＣＤ５７+ Ｔ 大颗粒淋巴细胞单克隆性增生。 典型者为细

胞毒性 Ｔ 淋巴细胞 （ＣＤ３ ／ ＣＤ８ ／ ＴＣＲαβ+）， 变异型为 ＣＤ４ ／

ＴＣＲαβ+及 ＣＤ４ ／ ＴＣＲγδ+，少见 ＣＤ４－ ／ ＣＤ８－。 Ｔ－ＬGＬＬ 的诊断需

要结合临床表现、形态学、免疫表型及分子遗传学检查才能

确定。

Ｔ－ＬGＬＬ 患者尽管有时出现重度贫血、重症感染，但临床

多呈潜隐过程，患者可无任何不适，常导致漏诊和误诊。 本例

患者为老年男性，主因贫血 １０ 年，加重伴头晕、心慌、胸闷半

年入我院。 入院后完善相关实验室检查，排除了再生障碍性

贫血、营养性贫血、溶血性贫血、骨髓增生异常综合征以及急

性白血病、多发性骨髓瘤等恶性血液病诊断。 在首次骨髓及

外周血形态学检查过程中忽略了淋巴细胞的问题，之后复查

血常规发现外周血淋巴细胞比例及绝对值增高，外周血及骨

髓细胞形态学检查提示继发性贫血。 随后每隔 ４ 天连续 ３ 次

监测血常规，发现淋巴细胞比例及绝对值均逐渐升高。 淋巴

细胞亚群及免疫表型分析结果显示 ，ＣＤ３+ ９８％，ＣＤ３+ＣＤ４+

１１.５％，ＣＤ３+ＣＤ８+ ７.８％，ＣＤ３﹣ＣＤ１９+ １.０％，ＣＤ３﹣ＣＤ （１６+５６）+

０.４％；淋巴细胞占有核细胞的 ０.６０，其中 ０.４８ 的淋巴细胞表

型异常，强表达 ＣＤ３，弱表达 ＣＤ７、ＣＤ５，表达 ＣＤ２，部分表达

ＣＤ３８、ＣＤ１６、ＨＬＡ －ＤＲ， 不 表 达 ＣＤ４、ＣＤ８、ＣＤ５６、ＣＤ１９、

ＣＤ１０３、ＣＤ１０、ＦＭＣ７，提示为异常增生的淋巴细胞。 形态学复

检发现：外周血多数淋巴细胞胞浆含有较多细小的嗜苯胺蓝

颗粒，这点与典型的大颗粒淋巴细胞不同。 ＴＣＲ 基因重排阳

性，证实存在克隆性 Ｔ淋巴细胞。 综合患者临床症状、细胞形

态学 、 免疫表型及分子遗传学检查结果 ， 最终确诊为 Ｔ－

ＬGＬＬ，表型罕见（ＣＤ４－ＣＤ８－）。

本病例的诊断重点在于外周血淋巴细胞亚群的分析，本

例患者 ＣＤ３ +Ｔ 淋巴细胞占 ９８％ ， 其中 ＣＤ３ +ＣＤ４ +细胞占

１１.５％，ＣＤ３+ＣＤ８+细胞占 ７.８％， 而 ＣＤ４－ ／ ＣＤ８－细胞占 ７８.７％，

提示患者 Ｔ 淋巴细胞存在异常，这是临床医生最终明确诊断

的最重要线索。 首次形态学检查中出现的疏忽也提示我们细

胞形态学检查的重要性。

５ 小结

Ｔ－ＬGＬＬ 患者首发症状及临床表现多样， 合并纯红细胞

再生障碍性贫血 ［３］、以口腔溃疡为首发症状 ［４］、ＣＤ８+［５］的 Ｔ－

ＬGＬＬ 国内均有报道。 而本例患者贫血为唯一症状，且表型罕

见（ＣＤ４－ＣＤ８－），是入院后未能及时明确诊断的主要原因。 淋

巴细胞亚群、 免疫表型及细胞形态学变化在诊断 Ｔ－ＬGＬＬ 方

面具有重要的作用，因此形态学检查时需要小心谨慎，否则

易漏诊误诊，延误患者治疗时机。
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