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#

!

例为
,W;

#

#

例为类风湿性

关节炎#

#

例为抗
)S<#

抗体综合征#

!

例为肺气肿#

余诊断尚不明确#首发症状年龄为
("

#

&$

岁#平均

!

%&.$-$.&

"岁&

!"

例健康对照者年龄为
!%

#

%$

岁#平均!

((.'-'.*

"岁&

(

组的年龄差异无统计学

意义&

WB*

组患者表现为阻塞性通气功能障碍和

弥散功能障碍#对照组和
SQWC

组通气功能和弥散

功能基本正常!表
#

"&

表
G

!

Q

组患者的基本特征

>)*G

!
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5
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*
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K
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K

>49:45$M

!
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3:

K
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7

+5'94%+"

!

(
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B*W

!

(

"

" #$ "

V;/!<C

!

78

*

=W

"

%#(.%-((.! ($*&.#-(&#.!'"'.)-!'.&

!;V

#

!

W

"

!.'!-".#' #.&%-".#( !.!)-".#$

!;V

#

D

7

5+#

!

D

"

$$.&-&.' &(.&-%.) $(.#"-&.#

!;V

#

*

!V3

!

D

"

*".#-&.# &!.$-(.# *".'"-#.)

CW-4

*

VBD

!

D

"

$*.)-&.' '(.*-%.* $&.#-'.)

!!

Q

组血清
]̂ IDEA

水平比较
!

WB*

组)健康对照

组和
SQWC

组的血清
V;/!<C

水平分别为!

($*&.#-

(&#.!

")!

%#(.%-((.!

"和!

'"'.)-!'.&

"

78

*

=W

#

WB*

组的血清
V;/!<C

水平较健康对照组有显著升高#差

异有统计学意义!

8

'

".""#

#图
#B

"&

AS3

曲线的

B&3

为
".$$'

#最佳临界值为
&$!.'

78

*

=W

#其敏感性

和特异性分别为
$*D

和
#""D

!图
#R

"&血清
V;/!<C

水平具有较高的敏感性和特异性#因此可以将
&$!.'

78

*

=W

作为诊断
WB*

的血清学指标&

WB*

组血清

V;/!<C

水平较
SQWC

组显著提高#差异有统计学意

义!

8

'

".""#

"&

AS3

曲线的
B&3

为
".$$#

#最佳临界

值为
$"#."

78

*

=W

#其敏感性和特异性分别为
$%D

和

#""D

!图
#3

"&

SQWC

患者和健康对照者相比#血清

V;/!<C

水平升高不明显!

8,"."(&

"&

BUA

的影像学表现
!

WB*

的
GA3L

的特征性改

变是均匀分布的多个!

&

#"

"薄壁圆形界限清楚的含气

囊性病变#并且没有其他显著肺部受累#如肺间质病

变&

SQWC

的
GA3L

不典型#表现为两肺分布的薄壁

囊腔#囊泡直径变化较大#形状各不相同#可为圆形)椭

圆形和不规则形状!图
!

"&

%#

岁女性#因反复咳嗽伴胸

闷)气促就诊#胸部
3L

提示两肺均匀分布多发)薄壁)

圆形)界限清楚的囊腔#胸腔镜肺活检病理明确诊断为

WB*

#该患者血清
V;/!<C

水平为
'''&

78

*

=W

!图

!B

"&

(*

岁女性#因活动后气喘就诊#胸部
3L

提示两

肺均匀分布多发)薄壁)圆形)界限清楚的囊腔#肺活检

病理确诊为
WB*

#该患者血清
V;/!<C

水平为
%'&!

78

*

=W

!图
!R

"&

%&

岁女性#因反复气胸就诊#通过基

)$
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!"#$

年
#

月#

%&

!

#

"

!

因检测诊断为
RGC

&该患者的胸部
3L

提示两肺分布

薄壁囊腔#囊泡直径变化较大#形状各不相同#可为圆

形)椭圆形和不规则形状#仍见气胸存在#该患者血清

V;/!<C

水平为
'()

78

*

=W

!图
!3

"&

&%

岁女性#因反

复咳嗽伴眼干和口干就诊#根据自身免疫指标检查)眼

科检查和唇腺活检#诊断为
,,

#其胸部
3L

可见大小不

等的囊腔#形状不规则#该患者血清
V;/!<C

水平为

'!'

78

*

=W

!图
!C

"&

!!

B

%
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7
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8
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$%#WB*

8
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$
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%

AS3-"5(+4@WB*

8
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7

94-4%954>

8
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7

$
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%

AS3-"5(+4@

WB*

8

54"

7

94SQWC

8

54"

7

.

图
G

!

Q

组患者的血清
]̂ IDEA

水平及
!8<

曲线

D&

5

G

!

"'237]̂ IDEA)-$+;'!8<132.'%/+;'+;2''

5

2%3

4

0

!!

B

%

B%#<

K

+$5<4>#O4=$%O'9:5+

7

+$9+#-4"

8

:$%#6:459%+664@N5+$9:

O$6#'$

8

%46+#$6WB*.3:+693L6:4O+#=">9'

7

>+9:'%<O$>>+#-'5-">$5

-

K

696.R

%

B(*<

K

+$5<4>#O4=$%O$6#'$

8

%46+#$6WB*N+-$"6+4@6:459%+66

4@N5+$9:$@9+5+M+5-'6+.3:+693L6:4O+#=">9'

7

>+9:'%<O$>>+#-'5-">$5-

K

696

O'9:"%'@45=#'695'N"9'4%4@9:+>"%

8

6.3

%

B%&<

K

+$5<4>#O4=$%#'$

8

%46+#

O'9:RGCN

K8

+%+9'-9+69'%

8

@455+

7

+$9+#

7

%+"=49:45$M.3:+693L6:4O+#

9:'%<O$>>+#-

K

696'%N49:>"%

8

6.L:+#'$=+9+54@9:+(+6'->+6($5'+#

8

5+$9>

K

O'9:#'@@+5+%96:$

7

+6.E9-4">#N+54"%#

#

+>>'

7

9'-$>45'55+

8

">$5.C

%

B&%<

K

+$5<

4>#O4=$%O$6#'$

8

%46+#$6#5

K

6

K

%#54=+.3:+693L6:4O+##'@@+5+%96'T+6

$%#'55+

8

">$56:$

7

+4@-

K

696.

图
N

!

U#:

和
8BUA

的影像学表现

D&

5

N

!

P7)

5

&-

5

/&-$&-

5

0%/U#:

和
8BUA

讨
!!!

论

WB*

是一种罕见疾病#于
#$()

年由
(4%,9466+>

首先报告#

#$&&

年
345%4

8

和
;%9+5>'%+

将其命名-

#*

.

&

近年来临床医师对该疾病的认识逐渐增加#国内已

有不少关于
WB*

的报告和影像学分析-

#$+!!

.

#但国

内对于
V;/!<C

的研究较少&

V;/!<C

也称为淋

巴管生成因子#可结合血管内皮细胞表面受体

V;/!A<(

*

!>9<%

#调节血管和淋巴管的生理功能&

,+

K

$=$

等-

#(

.发现血清
V;/!<C

水平在
WB*

患者

中显著高于健康对照者#并提出血清
V;/!<C

$

*""

78

*

=W

结合影像学中典型的多发囊泡样改变可诊

断
WB*

&

3:$%

8

等-

#%

.对
WB*

患者和健康对照者

的
V;/!<C

)血管紧张素转化酶)基质蛋白酶
<!

和
$

分别进行检测#只有
V;/!<C

在
WB*

患者中显著

升高#提示血清
V;/!<C

可作为
WB*

的辅助诊断

指标#有可能降低
WB*

的活检率&

F"

等-

#'

.发现

血清
V;/!<C

$

*""

78

*

=W

具有较高的敏感性和

特异性#如果将其加入
WB*

的诊断标准#

$"D

的疑

诊
WB*

可确诊为
WB*

#同时创伤性活检可降低到

#"D

以下&

!"#&

年美国胸科协会*日本呼吸协会发

*%



!

牟
!

艳#等
.

血清血管内皮生长因子
<C

!

V;/!<C

"在多发囊泡性肺疾病!

QWC

"鉴别诊断中的价值

表了关于
WB*

诊断和管理的文章#指出血清

V;/!<C

$

*""

78

*

=W

可以作为生物标志物诊断

WB*

#避免有创性检查-

#&

.

&

从临床角度讲#

WB*

和
SQWC

的鉴别诊断价

值要高于
WB*

和健康对照者&

QWC

是以两肺多发

囊性气腔病变为特征的一组疾病#其影像学均表现

为多发囊泡性改变#其病因主要包括
WB*

)

QW3G

)

WEQ

)肺气肿)

3LC

)结节病和
RGC

综合征等#其中

WB*

)

QW3G

是
QWC

最常见的病因&

WB*

特征性

GA3L

表现为均匀分布的多个!

&

#"

"大小不等的

薄壁)圆形)界限清楚的含气囊性病变-

#"

.

&

QW3G

的
GA3L

表现为结节病变和囊泡性病变#结节病变

为早期主要表现#囊泡性病变为晚期主要表现#囊泡

直径通常小于
#"==

#也可能高达
!"==

#主要表

现为圆形)卵圆形或不规则形状囊腔&

WEQ

的囊腔

在两肺均匀分布#形状各不相同#通常较大#但一般

小于
(-=

-

!(+!%

.

&

,,

合并肺部病变时#其重要的

3L

征象有磨玻璃样密度实变)结节和肺囊泡改变#

当
GA3L

出现肺内不规则线影和囊腔改变时#肺部

病理改变以不可逆的纤维化为主#预示着肺部病变

已达终末期-

!'

.

&

RGC

综合征为常染色体显性遗传

病#

GA3L

囊性病变多为双侧分布的囊泡#有时伴

有隔膜#囊泡变化较大#可从数毫米到数厘米#可为

圆形)椭圆形和不规则形状#下叶和纵膈旁多见-

!&

.

&

有经验的临床医师结合典型的临床表现)影像

学表现以及肺外表现可以对
WB*

和
SQWC

进行鉴

别诊断&当临床表现和
GA3L

不典型时#肺活检是

诊断和鉴别
QWC

的金标准&肺活检是有创性检查

手段#伴有较多并发症#并非所有患者都能耐受#此

时血清
V;/!<C

检测就具有重要意义&近期的一

些研究发现血清
V;/!<C

水平在
WB*

中显著高

于
SQWC

#并提出将血清
V;/!<C

$

*""

78

*

=W

作

为鉴别
WB*

和
SQWC

的指标#其敏感性和特异性

分别为
$"D

#

#""D

和
)(D

#

*)D

-

#'

#

!)+(#

.

&

我们的研究发现#与健康对照者相比#

WB*

患

者的血清
V;/!<C

水平显著增加#最佳临界值为

&$!.'

78

*

=W

#此时具有较高的敏感性和特异性&

我们提出将
&$!.'

78

*

=W

作为诊断
WB*

的参考标

准&临床工作中#我们参照指南诊断
WB*

#对于没

有病理的临床疑诊
WB*

患者#血清
V;/!<C

水平

的检测有助于减少活检率#具有重要意义&

WB*

患者的血清
V;/!<C

水平显著高于
SQWC

#所以我

们提出将血清
V;/!<C

值
$"#."

78

*

=W

作为
WB*

和
SQWC

鉴别诊断的依据&

临床工作中#

GA3L

表现为多发囊泡性改变的

疾病较难鉴别&

V;/!<C

作为一种有效的血清学

生物标志物#可以鉴别
WB*

和
SQWC

#有助于减少

有创性检查#降低活检率#具有重要临床意义&
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