
肺泡蛋白沉积症 渊责怎造皂燥灶葬则赠 葬造增藻燥造葬则 责则燥鄄
贼藻蚤灶燥泽蚤泽袁孕粤孕冤是一种病因不明的罕见肺疾病袁迄今
为止仍然没有有效的药物能治疗遥 自 员怨远远 年
砸葬皂蚤则藻扎等咱员暂首次开展了肺泡灌洗治疗 孕粤孕后袁此
方法已成为 孕粤孕最有效的治疗方法袁 一般有 猿种院
淤全肺灌洗曰于经纤维支气管镜分段或分叶肺灌洗曰
盂体外循环支持下的双肺灌洗遥 其中全肺灌洗应用
最多袁是治疗 孕粤孕的金标准遥 全肺灌洗的适应证为
动脉血氧分压 渊孕葬韵圆冤 约 远园 皂皂匀早或存在明显的呼
吸困难遥本研究随访了 员员例 孕粤孕患者袁并以大容量
肺泡灌洗治疗 孕粤孕患者袁取得满意疗效袁现报道如
下遥
员 对象和方法

员援员 对象

所选病例为 圆园园猿耀圆园员员年在南京医科大学附
属无锡市人民医院呼吸科治疗的 孕粤孕患者 员员例袁
其中男 愿例袁女 猿例袁年龄 猿员耀远远岁袁平均年龄渊源愿援猿
依 员园援愿冤岁遥 员员例均因呼吸道症状就诊袁其中咳嗽 员园
例袁气促 远例袁咳痰 远例遥 体检中 员例出现杵状指遥
患者病初被误诊为肺炎或肺间质病变袁愿例经开胸
活检渊源例冤尧纤维支气管镜肺活检渊猿例冤或支气管肺
泡灌洗液 孕粤杂染色阳性渊猿例冤确诊为 孕粤孕袁员例于
上海中山医院确诊为 孕粤孕遥

员员例患者胸部 悦栽表现为两肺弥漫性病变袁呈
现双肺散在细小结节影袁地图样尧碎石路样表现遥
在肺功能测试中袁员员例患者均有不同程度的限

制性通气及弥散功能障碍袁 其中最大肺活量占预计
值的百分比渊灾悦 酝粤载豫责则藻凿冤为渊苑员援缘 依 员猿援怨冤豫袁一
氧化碳弥散量占预计值的百分比 渊阅造糟燥豫责则藻凿冤为
渊源愿援员 依 员缘援苑冤豫遥 用力肺活量占预计值的百分比
渊云灾悦豫责则藻凿冤为渊愿源援苑 依 员愿援圆冤豫袁第 员秒用力肺活量
占预计值的百分比渊云耘灾员豫责则藻凿冤为渊苑缘援缘 依 员缘援员冤豫袁
基本在正常水平遥
动脉血气分析显示为低氧血症袁 在室温下不吸

氧 孕葬韵圆为渊缘源援圆 依 远援源冤皂皂匀早袁肺泡动脉氧分压差咱阅
渊粤鄄葬冤韵圆暂为渊源圆援远 依 员缘援员冤皂皂匀早遥
员援圆 方法

灌洗在手术室中进行袁术前完善心电图尧凝血功
能尧肝肾功能等指标遥 采用静脉全身麻醉袁在纤维支
气管镜引导下插入双腔气管导管袁 将气管及支气管
球囊充气袁阻断灌洗侧肺的通气袁对另一侧肺进行机
械通气遥 机械通气给氧浓度在 源缘豫耀缘园豫袁通气模式
为陨孕孕灾袁潮气量 源园园 皂造袁呼吸频率 员猿次 辕皂蚤灶袁吸呼比
员颐圆袁气道压约 猿园 糟皂匀圆韵袁维持呼气末二氧化碳分压在
猿缘耀源缘 皂皂匀早遥 手术中常规监测心率尧 血压和氧饱和
度遥
灌洗时患者取侧卧位袁灌洗侧肺取高位袁以减少

灌洗侧的血流量袁保证良好的通气血流比值遥在灌洗
前先用大约 圆园园 皂造生理盐水将待灌洗肺填充至功
能性残气量遥 用 猿苑益的温生理盐水灌洗袁将生理盐
水袋挂在距手术台 圆援缘 皂高的位置袁生理盐水在重力
作用下灌入肺中袁每次灌入量约为 缘园园耀远园园 皂造遥 变换
手术台位置让生理盐水在重力作用下流出袁初始引流

长期随访大容量肺泡灌洗治疗肺泡蛋白沉积症
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咱摘 要暂 目的院探讨大容量肺泡灌洗对肺泡蛋白沉积症患者的生活质量及肺功能的影响遥 方法院对 员员例肺泡蛋白沉积症患
者进行大容量肺泡灌洗并长期随访袁比较灌洗前后患者呼吸困难严重程度分级渊皂藻凿蚤糟葬造 则藻泽藻葬则糟澡 糟燥怎灶糟蚤造 凿赠泽责灶燥藻葬 泽糟葬造藻袁酝砸悦冤尧
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评分尧动脉血气分析尧肺弥散功能及影像学表现有不同程度的改善遥 结论院大容量肺泡灌洗能够改善患者症状袁提高患者生活质
量袁延长患者生命袁改善动脉血氧分压尧肺弥散功能及影像学表现袁降低肺泡动脉氧分压差遥
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出液体为乳白色袁反复灌洗袁直至引流出的液体变清
亮袁每一侧肺灌洗量 远 园园园耀圆远 园园园 皂造遥 灌洗完毕后
鼓肺袁使肺复张袁并尽可能引流出肺中的残余液体遥
待患者苏醒后拔出气管插管袁返回病房遥 患者病情
稳定后 源耀员园 凿行另一侧肺灌洗遥比较灌洗前及灌洗
后患者临床症状尧 呼吸困难严重程度分极渊皂藻凿蚤糟葬造
则藻泽藻葬则糟澡 糟燥怎灶糟蚤造 凿赠泽责灶燥藻葬 泽糟葬造藻袁酝砸悦冤尧 动脉血气分
析结果尧肺功能及影像学变化遥
员援猿 统计学方法

采用 杂孕杂杂员怨援园软件包对数据进行统计学处理遥
计量数据以均数 依 标准差渊x 依 s冤表示袁采用配对 贼
检验曰等级资料采用配对秩和检验遥 孕臆园援园缘为差异
有统计学意义遥
圆 结 果

圆援员 临床疗效

患者经大容量肺泡灌洗后咳嗽尧气促等症状明显
好转袁生活质量有不同程度的提高袁其中有 员例患者
现已回到原工作岗位遥灌洗前根据患者的气喘情况进
行酝砸悦分级袁 灌洗后 圆周后再次进行酝砸悦分析袁比
较前后 圆次 酝砸悦 评分袁 差异无统计学意义 渊孕 越
园援员愿园袁表 员冤遥 灌洗前对患者进行 杂云原猿远增圆评分袁体格
健康总分为渊源缘援员源 依 怨援员苑冤分袁灌洗后 员周再次对患者
进行 杂云鄄猿远增圆评分袁对过去 员周进行回顾袁体格健康
总分为渊缘猿援员源 依 远援源源冤分袁较灌洗前升高袁差异有统计
学意义渊孕越 园援园园圆袁表 员冤遥
圆援圆 动脉血气分析变化

灌洗前动脉血气分析显示 孕葬韵圆为渊缘源援员远 依 远援源源冤
皂皂匀早袁经过灌洗后 孕葬韵圆为渊远缘援怨源 依 员园援源缘冤皂皂匀早袁较

灌洗前升高袁差异有统计学意义渊孕 约 园援园缘冤曰灌洗前
阅渊粤原葬冤韵圆为渊源圆援远圆 依 员缘援员圆冤皂皂匀早袁灌洗后 阅渊粤原葬冤
韵圆为渊猿园援愿苑 依 员愿援愿缘冤皂皂匀早袁较灌洗前降低袁差异有
统计学意义渊孕 约 园援园缘袁表 圆冤遥
圆援猿 肺功能变化

灌洗前 灾悦 酝粤载豫责则藻凿为渊苑员援缘缘 依 圆猿援缘愿冤豫袁灌
洗 圆周后 灾悦 酝粤载豫责则藻凿为渊远猿援缘猿 依 圆猿援缘圆冤豫袁较前
无明显变化袁差异无统计学意义渊孕 跃 园援园缘冤曰灌洗前
阅造糟燥豫责则藻凿为渊源愿援员猿 依 员缘援苑员冤豫袁灌洗 圆周后 阅蚤糟燥豫
责则藻凿为渊缘园援圆苑 依 员源援圆缘冤豫袁较前升高袁差异有统计学意
义渊孕 约 园援园缘冤遥 灌洗前 云灾悦豫责则藻凿为渊苑缘援缘猿 依 缘援员源冤豫袁
灌洗 圆周后 云灾悦豫责则藻凿为渊苑员援远源 依 员猿援远怨冤豫袁较前无
明显变化袁差异无统计学意义渊孕 跃 园援园缘冤曰灌洗前
云耘灾员豫责则藻凿 为 渊愿猿援圆怨 依 员愿援苑愿冤豫袁 灌洗 圆 周后
云耘灾员豫责则藻凿为渊苑怨援怨缘 依 员远援愿猿冤豫袁较前无明显变化袁
差异无统计学意义渊孕 跃 园援园缘袁表 圆冤遥

圆援源 影像学变化

比较灌洗前后患者胸部 悦栽变化袁 只有 员例患
者无明显改善袁 其余患者胸部 悦栽均有明显的好转
渊图 员冤遥
猿 讨 论

孕粤孕是一种少见的肺泡弥漫性疾病袁其病变特
征为肺泡内充满主要含磷脂和蛋白质的 孕粤杂染色
阳性的颗粒状物质咱圆暂遥 临床上将 孕粤孕分为 猿类院先天
性尧继发性和原发性遥先天性 孕粤孕多见于婴幼儿袁目
前认为其病因主要有 猿种院淤编码表面活性蛋白 月尧
悦咱猿原源暂或粒细胞集落刺激因子渊郧酝鄄悦杂云冤受体的 琢咱缘原远暂或
茁糟链咱苑暂的基因突变曰于悦型 晕蚤藻皂葬灶灶鄄孕蚤糟噪病导致咱愿暂曰
盂赖氨酸尿性蛋白耐受不良咱怨暂遥 继发性 孕粤孕主要由
一些导致肺泡巨噬细胞功能性损伤或数量减少的病

因所致袁 包括吸入无机粉尘尧 骨髓增生异常综合
征尧 器官移植相关的免疫抑制及卡氏肺孢子虫感
染等咱员园暂遥原发性 孕粤孕可能与循环抗粒细胞原巨噬细胞
集落刺激因子渊早则葬灶怎造燥造赠贼藻鄄皂葬糟则燥责澡葬早藻 糟燥造燥灶赠 泽贼蚤皂怎鄄
造葬贼蚤灶早 枣葬糟枣燥则袁郧酝鄄悦杂云冤抗体有关咱员员原员圆暂遥

表 圆 比较肺泡灌洗前后动脉血气及肺功能

指标

孕葬韵圆渊皂皂匀早冤
阅渊粤鄄葬冤韵圆渊皂皂匀早冤
云耘灾员豫责则藻凿渊豫冤
云灾悦豫责则藻凿渊豫冤
灾悦 酝粤载豫责则藻凿渊豫冤
阅蚤糟燥豫责则藻凿渊豫冤

灌洗前

缘源援员远 依 远援源源园
源圆援远圆 依 员缘援员圆
愿猿援圆怨 依 员愿援苑愿
苑缘援缘猿 依 员缘援员源
苑员援缘缘 依 圆猿援缘愿
源愿援员猿 依 员缘援苑员

灌洗后

远缘援怨源 依 员园援源缘
猿园援愿苑 依 员愿援愿缘
苑苑援怨缘 依 员远援愿猿
苑员援远源 依 员猿援远怨
远猿援缘猿 依 圆猿援缘圆
缘园援圆苑 依 员源援圆缘

孕值
园援园员园
园援园圆愿
园援缘园园
园援缘远缘
园援园愿缘
园援园员远

表 员 员员例患者肺泡灌洗前后酝砸悦评分及 杂云鄄猿远增圆评分

病例编号

员

圆
猿
源
缘
远
苑
愿
怨
员园
员员

灌洗次数

员
圆
猿
员
员
员
员
圆
员
员
员
员
员
员

灌洗前

猿
圆
猿
圆
圆
缘
缘
源
圆
缘
圆
圆
猿
猿

灌洗后 圆周
圆
圆
猿
圆
圆
源
源
源
圆
源
猿
圆
猿
猿

灌洗前

缘猿
缘源
源源
缘苑
缘员
猿员
猿员
源员
缘园
圆怨
缘源
源怨
源圆
源缘

灌洗后 员周
缘愿
远园
缘苑
远猿
缘源
源怨
源圆
源怨
缘苑
源员
源怨
缘猿
缘苑
缘缘

酝砸悦分级 杂云鄄猿远增圆评分渊分冤
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粤耀阅院大容量肺泡灌洗前 源个不同断层胸部 悦栽曰耘耀匀院大容量肺泡灌洗后相应断层胸部 悦栽遥
图 员 大容量肺泡灌洗前后胸部 悦栽比较
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孕粤孕的治疗方法主要为肺泡灌洗及郧酝鄄悦杂云替代
治疗遥 对确定由 郧酝鄄悦杂云基因表达缺陷或不足引起
孕粤孕的袁可给予重组 郧酝鄄悦杂云 愿 皂早 辕 渊噪早窑凿冤袁疗程 猿个
月左右遥杂藻赠皂燥怎则等咱员猿暂报道了首例 郧酝鄄悦杂云替代治疗
成功的病例袁 国内在 郧酝鄄悦杂云替代治疗方面仍处于
研究阶段遥 迄今为止袁国内治疗 孕粤孕的方法仍为肺
泡灌洗袁 肺泡灌洗可以清除远端气道的沉积物尧郧酝鄄
悦杂云抗体及其他免疫因子如肺泡巨噬细胞和域型肺泡
上皮细胞 咱员源暂袁 修复肺泡毛细血管的通透性遥 国内从
员怨远缘耀圆园园怨年共报道了 圆源员例 孕粤孕的病例袁在 圆源员例
中有 员源圆例 孕粤孕患者经过治疗袁其中行大容量肺泡灌
洗术的仅为 远愿例咱员缘暂遥 大容量肺泡灌洗操作技术复杂袁
需要在全麻下进行袁灌洗液体量大袁具有一定危险性遥

杂云鄄猿远增圆评分广泛适用于各类人群袁 其结果包
括心理健康总分和体格健康总分两部分袁本文中只
用体格健康总分对患者进行评估袁排除了患者本身
心理健康总分对治疗疗效的影响遥 杂云鄄猿远增圆评分可
对过去 员周或 源周的健康状况进行评估袁而前者对
近期健康状况的改变表现出更高的敏感性袁本研究
对随访患者在灌洗 员周后进行 杂云鄄猿远增圆评分袁能更敏
感地体现大容量肺泡灌洗治疗的有效性遥统计结果显
示 杂云原猿远增圆评分在灌洗后提高袁 表明大容量肺泡灌
洗能够快速有效地改善患者症状袁提高患者生活质
量遥 有 员例患者灌洗后回到原工作岗位继续工作袁
员员例患者至今仍然存活遥 患者灌洗后 酝砸悦分级较
前无明显变化袁 可能为 酝砸悦分级对治疗后的气喘
变化不够敏感所致袁患者 孕韵圆升高尧阅渊粤鄄葬冤韵圆下降
表明氧合作用改善袁与 月赠怎灶等咱员远暂的研究结果相同遥
月藻糟糟葬则蚤葬等咱员苑暂长期随访 孕粤孕患者显示大容量肺泡灌
洗不仅能在短期内改善患者症状袁而且对患者肺功
能具有长期持久的改善作用遥 本研究随访的 员员例

患者肺功能显示肺一氧化碳弥散功能在大容量肺

泡灌洗后得到改善袁 但患者肺通气功能无明显变
化袁可能由于病例数少袁对肺功能的随访时间不够
长袁无法说明大容量肺泡灌洗对肺通气功能有长期
持久的改善遥 经大容量肺泡灌洗后袁患者的胸部 悦栽
显示高密度影明显减少遥
综上所述袁大容量肺泡灌洗能够改善患者症状袁

提高患者生活质量袁延长患者生命袁改善动脉血气尧
肺弥散功能及影像学表现袁 对肺通气功能的影响还
有待长期随访袁 并进一步积累病例数遥 约 怨园豫的
孕粤孕是由于 郧酝鄄悦杂云受体基因缺陷或 郧酝鄄悦杂云抗体
所致袁 因此 郧酝鄄悦杂云替代治疗很有可能成为未来治
疗 孕粤孕的趋势袁 进一步研究 郧酝鄄悦杂云替代治疗袁或
将肺泡灌洗与 郧酝鄄悦杂云替代治疗相结合袁 将更好地
提高疗效遥
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