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从痰瘀阻络辨治特发性肺泡蛋白沉积症
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［摘要］ 介绍辨治特发性肺泡蛋白沉积症体会。认为本病属于中医学 “肺痹”范畴，通过宏观与微观辨证
相结合，凝练出肺肾气虚为本、痰血闭阻肺络为标的关键病机，提出涤痰化瘀、益气通络的主要治法，并采
用汤药攻逐痰瘀为主，配合散剂、丸药培补肺肾的治疗方案。
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肺泡蛋白沉积症 ( PAP) 是一种以肺泡腔及终
末呼吸性细支气管内堆积过量的过碘酸雪夫染色阳

性的磷脂蛋白样物质为特征的弥漫性肺部疾病［1］。
本病发病率低，由于起病隐匿，临床表现缺乏特异

性，极易误诊。现将我们从痰瘀阻络辨治本病的体
会介绍如下。

1 中西检查相结合，明确诊断

PAP属于罕见肺间质病变，误诊率超过 60%，
患者的平均诊断周期约 1 年，这反映出医生对本病
认识不足［2］。PAP 起病隐匿，缺少特征性临床症
状，一般采用影像和内镜检查才能做出诊断。气
短、呼吸困难和咳嗽是 PAP 常见的临床症状，且
多为进行性呼吸困难，还可表现为发热、胸痛、胸
闷、咯痰、咯血等症状，这些症状表现轻微，急性
起病伴高热者常为继发感染所致。
本病分为先天性、特发性和继发性三类［3］，

先天性 PAP 多在婴幼儿及儿童期发病，具有明确
家族史，表现为急性呼吸窘迫综合征。继发性 PAP
诱因明确，多在恶性肿瘤、免疫抑制、大量吸入粉
尘及毒害气体、感染时出现，以上两种类型因病史
明确、症状典型而易于诊断。特发性 PAP 是除外
以上病因的发病，最常被误诊。吸气末的爆裂音是
特发性 PAP最常见的异常体征，1 /3 的患者可见杵
状指，疾病进展可见发绀。对诊断具有特异性提示
的是高分辨率 CT，其典型表现为两肺广泛分布的
斑片状磨玻璃样阴影，伴小叶间隔增厚，呈典型的

多变形，称为 “铺路石”征，病变肺组织与正常

肺组织分界清晰，呈 “地图样”分布。特发性
PAP诊断的金标准是支气管肺泡灌洗，典型灌洗液
呈乳状或浓稠浅黄色，放置后分层，光镜下见大量

形态不规则、大小不等的嗜酸性颗粒状脂蛋白样物
质，过碘酸雪夫氏染色 ( PAS 染色) 阳性。近年
研究发现［4］，特发性 PAP 患者的肺泡灌洗液和血
清中粒巨噬细胞集落刺激因子 ( GM-CSF) 自身抗
体升高。因此，对于气短、咳嗽持续发作的患者，
应及时进行 X线胸片、CT 的检查，遇到具有可疑
的“铺路石征”和 “地图征”影像表现的患者应
建议行支气管镜检查和肺泡灌洗。

2 宏观微观齐纳入，辨证论证

特发性 PAP 的早期临床症状轻微，明显轻于
胸部影像学所见，即便明确诊断后寻求中医治疗

时，仅从宏观症状来看，也常常是 “无证可辨”
或“证候不明显”的情况。但把胸部 CT 和纤维支
气管镜作为采集症状、四诊合参的辅助和延伸时，
将有助于正确辨识这一疑难病症，可协助早期采用

中医药手段干预，从而逆转疾病进程。
微观辨证是 20 世纪 80 年代提出的新观点，是

以中医传统辨证为向导，四诊 “司外揣内”宏观
辨证，结合应用现代新科技，深入到细胞化学、神
经递质、激素、免疫乃至基因调节，以阐明病症传
变规律的一种辨证方法［5］。微观辨证吸收了现代
科学技术的检测手段，是中医宏观四诊的深化和扩

展［6］。鉴于呼吸系统疾病在症状学表现的局限性，
仅有咳嗽、咯痰、喘息、气短等几个症状，如果不
了解每种病的不同病理基础和预后，仅从宏观辨证

来分析，势必导致部分疾病诊断和治疗延误。故现
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代中医应该基于对中医、西医知识和进展的掌握，
从中医、西医两方面对患者的病机和治疗做出全面
判断，以提高诊疗措施的针对性。同时呼吸科常用
的影像学、内镜检查、痰液检查相对直观，更有助
于搜集资料。以中医传统辨证方法为指导，将微观
辨证纳入中医诊断辨证的体系中来，拓展我们采集

四诊资料的深度和广度，这对呼吸系统疑难病的治

疗将是有益的补充。
特发性 PAP 患者多为中老年人，部分患者诉

及发病前的外感或劳累史，可见正气亏虚是其发病

之始。从临床症状来看，特发性 PAP 属于中医学
“喘证” “咳嗽” “肺痿”范畴，但现代医学检查
从 CT表现和纤维支气管镜镜下所见，可见磷脂蛋
白样物质堆积、填充在肺泡腔及终末呼吸性细支气
管，正是这些内生的 “浊邪”，造成肺部气血运行
闭阻，因此，特发性 PAP 的表现更符合中医 “肺
痹”范畴。特发性 PAP 患者肺灌洗液为乳液或淡
黄色黏稠液体，符合中医 “痰浊”范畴，且痰阻
肺中经络，则气血运行不畅，血停为瘀，痰瘀胶

着，则病势更加缠绵。综上所述，特发性 PAP 的
病机为肺肾两虚、痰瘀内阻; 发病多为肺气不足之
体，为风寒湿外邪所侵，气虚卫外不固，邪气深入

肺络，聚生痰浊，阻塞肺中经络，化生瘀血，痰瘀

以娇脏为窠穴，更加耗伤肺中气阴，以至无力抗邪

而出，肺失肃降，则为咳喘，金不生水，肾不纳

气，则喘息更著。

3 汤药丸散合运用，豁痰搜络

特发性 PAP 的现代医学经典治疗方法是支气
管肺泡灌洗术，以清除肺泡内的脂蛋白物质，恢复

肺泡功能。但全肺灌洗操作复杂，易出现低通气、
低灌注、静脉分流量增大，进一步加重缺氧，患者
不易接受［7］。对确定由 GM-CSF不足引起的特发性
PAP患者可以给予 GM-CSF替代疗法［8］，还有针对
GM-CSF抗体的血浆置换治疗和利妥昔单抗治疗，
这些措施均处于临床试验阶段，且价格昂贵。目前
国内的很多缓慢进展的特发性 PAP 患者并未采取
积极治疗措施，只是定期监测病情变化，患者因为

反复感染使症状逐渐加重。针对本病痰瘀阻络的病
机，我们采用汤剂配合丸散，长期服用，达到豁

痰搜络、恢复肺功能的目标，如下用一案例进行
说明。
患者，女，63 岁，于 2012 年 4 月因 “间断性

咳嗽伴活动后气短 3 年余，加重 2 天”来诊。患者
3 年前春季外感后出现咳嗽、咯痰，于当地医院抗
感染治疗后缓解。两个月后，无明显诱因再次出现
咳嗽咯痰，伴活动后气短，行胸 CT 检查提示 “间
质性肺炎”，抗感染治疗后无明显好转，诊断为弥
漫性间质性肺纤维化，予醋酸泼尼松治疗。后因症
状反复发作，加用复方环磷酰胺片进行免疫抑制。
1 年前，复查胸部 CT 怀疑肺泡蛋白沉积症可能，
未行支气管镜检查。3 个月前，无明显诱因咳嗽再
次加重，胸部 CT示双肺见多发片磨玻璃影，并小
叶间隔增厚，上肺为重。行纤维支气管镜检查及肺
泡灌洗，细胞学 PSA 染色阳性，诊断为特发性
PAP。刻诊: 咳嗽、咯黄色痰，活动后气短，畏
寒，多汗，鼻塞，流涕黏稠，纳可，眠欠安，大便

成形，日 3 或 4 次，舌红、苔黄，脉浮数。患者近
日咳嗽加重，为外感风热引起，予中药清肺豁痰、
益气通络为法，处方: 鱼腥草 30 g，金荞麦 30 g，
陈皮 15 g，法半夏 12 g，枳壳 12 g，竹茹 12 g，天
竺黄 8 g，胆南星 15 g，浙贝母 15 g，川贝母粉 6 g
( 冲) ，黄芪 20 g，麸炒白术 15 g，茯苓 15 g，蜈蚣
2 条，泽兰 10 g，5 剂，水煎服。
二诊，患者咳嗽减轻，咯痰量减少，余症同

前。思其病程日久，瘀血内阻，汤药佐以活血化
瘀，处方: 陈皮 15 g，法半夏 12 g，枳实 12 g，天
竺黄 12 g，胆南星 15 g，竹茹 12 g，黄芩 15 g，鱼
腥草 30 g，黄芪 40 g，浙贝母 15 g，红景天 20 g，
蜈蚣 2 条，穿山甲粉 3 g ( 冲) ，三棱 15 g，莪术
15 g，麦冬 15 g，30 剂。冲服方: 西洋参 50 g、紫
河车 50 g、红参 20 g 研末，每日 3 g 冲服。后复诊
在上方基础上加减。2012 年 11 月五诊: 患者症状
缓解，运动能力改善，偶尔胸背沉，舌质淡红、苔
薄黄，脉弦细。复查胸部 CT 示肺部多发斑片影较
前吸收。继用前法调整: 陈皮 15 g，法半夏 12 g，
枳壳 15 g，茯苓 15 g，天竺黄 12 g，竹茹 12 g，黄连
8 g，鱼腥草 30 g，黄芪 40 g，穿山甲粉 3 g ( 分
冲) ，蜈蚣 3 条，红景天 30 g，泽兰 15 g，苍术
15 g，薏苡仁 20 g，两日 1 剂，水煎服; 口服百令
胶囊、六味地黄丸。2013 年 8 月七诊: 患者无明
显咳嗽喘息症状，纳食、二便调，舌淡红、苔薄
白，脉细弦。复查胸部 CT 示肺部斑片影减少，较
前吸收。上方去鱼腥草，加麦冬 15 g，每月 7 剂，
西洋参、红参、紫河车研粉冲服，中成药同前，避
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免外感。
按: 患者老年女性，外感后起病，症状以咳

嗽、咯痰为主，进行性出现气短喘息，反复外感后
咯吐黄黏痰，多次住院抗感染治疗。患者历时两年
方得以确诊，可见特发性 PAP 的误诊机率较大。
患者确诊前，长期使用糖皮质激素和免疫抑制剂，

加重了继发感染的频繁发作，加速病情进展。
该患者中医诊断为“肺痹”，初诊时外感风热

之邪，引动肺中痰浊瘀血伏邪，辨证为痰热蕴肺、
气虚血瘀，治以清肺豁痰、益气通络。方以导痰汤
加味，方中胆南星、枳壳燥湿化痰、下气散结; 陈
皮、半夏、茯苓理气化痰、燥湿健脾，竹茹、天竺
黄清热涤痰，浙贝母、川贝母止咳化痰，后加用苍
术燥湿健脾，薏苡仁清热排脓，且有利尿之效，令

湿浊邪气从小便而解。可见在特发性 PAP 治疗中，
以导痰汤为基础方，配以大量化痰药物，从燥湿、
理气、健脾、攻逐等多个不同层面，促使机体尽快
消除内生痰浊，减少对肺络及肺中气阴的耗伤; 同

时酌加补益脾胃之品，杜绝痰液再生之源。在急性
加重时，往往痰浊为外邪引动，成痰热胶结之势，

且肺络不通，虽由痰瘀阻滞而成，但郁阻之地必有

积热，故常伍用清热解毒之法，如鱼腥草、金荞麦
和败酱草这类主入肺经的清热解毒之品。另外，本
病应注重痰浊与瘀血胶着互阻的问题，正如 《血
证论》中所说: “须知痰水之壅，由瘀血使然”
“血积既久，亦能化为痰水”，对于肺络中的瘀血
浊邪，认为一般草木之品难以奏效，倚重虫类药物

直入肺络以搜络逐瘀，常用药物包括蜈蚣、穿山
甲、全蝎以清利络中痰浊与瘀血; 同时以三棱、莪
术行气活血、消坚开瘀，常用量为各 15 g，配合黄
芪、白术等补气药物，长期使用而不伤脾胃。并善
用泽兰，使血化成水，引自小便而出。治病必求于
本，痰浊瘀血的停滞正是由于肺气不固，卫外失

司，且肺气不足，肃降无力，而致气难沉降、水难
通调，津停为痰，气滞血阻，血停为瘀。一旦痰浊
瘀血阻滞肺络，肺失所用，无法贮藏脾胃上输之水

谷精微，终致肺中气阴大亏。久病，则肾纳气无
源，肺肾之气俱虚矣。因此，注重同时配合补益肺
肾之气，虽然在汤药中加入黄芪、红景天等大剂补
益肺气之品，更多是使用补肺益肾的中药制成粉剂

或丸剂来少量、长期服用，以达 “扶正而不助邪，

逐邪而不伤正”之效，药物常选用西洋参、人参
和紫河车组成的粉剂冲服，每日 2 ～ 4 g; 也可口服
百令胶囊、六味地黄丸培补肺肾。

4 小结

综上所述，在治疗特发性 PAP 时，提倡对迁
延难愈的咳嗽、喘息患者及时完善胸部影像学检
查; 对怀疑特发性 PAP 的患者，予以纤维支气管
镜检查; 在诊断明确前，避免使用糖皮质激素和免

疫抑制剂，一旦使用，尽快减量至撤药。辨证时，
注重宏观症状与微观影像学和内镜检查相结合，注

重辨识气阴虚、痰浊和瘀血的不同侧重; 治疗中以
祛痰化瘀通络为主，倚重中药汤剂的迅猛，重用豁

痰、化痰、理气、健脾之品从多层面驱除痰浊，加
用虫类药剔络逐邪，大剂量使用活血破瘀药物以厘

清痰瘀胶着，伍用清热解毒药清除毒热; 同时在大

量攻邪药物中加入益气扶正之品，防止克伐太过，

且充盈正气以推邪外出，另外配合补益肺肾之品的

散剂、丸剂，量少而久用，缓缓培补正气。
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