
12·

罕少疾病杂志  2024年10月 第31卷 第 10 期 总第183期

【第一作者】徐婉玲，女，住院医师，主要研究方向：常见血液病及骨髓抑制后肺部感染性疾病的研究。E-mail：xuwanling328@163.com
【通讯作者】吴思瑶，男，住院医师，主要研究方向：肺部感染性疾病及肺恶性肿瘤等疾病的研究。E-mail：one_piece2012@163.com

·论著·

急性纤维素性机化性肺炎1例及文献复习*
徐婉玲1   吴思瑶2,*

1.义乌市中心医院血液内科(浙江 义乌 322000)
2.义乌市中心医院呼吸内科(浙江 义乌 322000)

【摘要】目的 通过分析1例急性纤维素性机化性肺炎的临床诊治经过，加强疾病认识，降低误诊漏诊。方法 分析总结1例急性纤维素性机化性肺炎患者的诊治经
验，查阅相关文献，总结疾病特点。结果 急性纤维素性机化性肺炎主要症状为咳嗽，呼吸困难及发热等，胸部CT主要表现为两肺多发磨玻璃影及斑片状
实变影，临床表现与细菌性肺炎等常见病相似，容易误诊漏诊。结论 对于经广谱抗生素抗感染治疗症状无改善，且缺乏病原学依据的患者，需考虑急性
纤维素性机化性肺炎可能，及时肺穿刺活检明确诊断。
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A Case Report of Acute Fibrinous and Organizing Pneumonitis 
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Abstract: Objective Enhance the understanding of disease by analyzing clinical diagnosis of a case report of acute fibrinous and organizing pneumonitis to 
reduce misdiagnosis. Methods Summarize the characteristics of the disease by analyzing clinical diagnosis of a case report of acute fibrinous and 
organizing pneumonitis and literature review. Results Acute fibrinous and organizing pneumonitis presents with cough,dyspnea and fever, ground 
glass opacity and consolidation are usually seen in chest CT,Clinical manifestations are similar to bacterial pneumonia leading to misdiagnosis.
Conclusions If clinical symptoms are unresponsive to broad-spectrum antibiotics and lack of pathogen, hypothesis of acute fibrinous and 
organizing pneumonitis is necessary,a lung biopsy could be considered and timely  performed.
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1  临床资料
　　患者，女，61岁，因“咳嗽咳痰20余天，发热10余天。”于
2020年4月2日入院。患者20余天前出现咳嗽咳痰，阵发性咳嗽，
咳黄痰，量不多，无发热等，后至当地卫生院就诊，予止咳、化
痰等治疗(具体不详)，患者咳嗽咳痰无明显好转。10余天前患者
出现发热，体温最高39℃，仍诉咳嗽咳痰，性状同前，后至我院
发热门诊就诊，查胸部CT提示右肺感染伴部分实变，未进一步治
疗，后于当地卫生院住院治疗，予哌拉西林他唑巴坦针4.5g ivgtt 
q8h联合左氧氟沙星针0.5g ivgtt qd抗感染，症状无明显缓解，
仍反复发热，遂再次至我院就诊，再次完善胸部CT提示右肺中叶
下叶多发斑片实变影，右侧少许胸腔积液，为求进一步治疗收住
入院。
　　既往曾行胆囊切除术及阑尾炎手术，否认其他疾病史。体格
检查：T36.0℃，P87次/分，R18次/分，BP112/78mmHg，神志
清楚，精神软，呼吸平稳，口唇无发绀，右肺呼吸音低，右肺可
闻及少许湿性啰音，心率87次/分，心律齐，未闻及明显杂音，
腹部平软，无压痛及反跳痛，移动性浊音阴性，双下肢无浮肿。
辅助检查：2020-04-02 胸部CT(图1)：(1).右肺中叶下叶多发感
染性病变；(2).左肺下叶结节，良性考虑；(3).右侧胸腔少许积液 
2020-03-20胸部CT，右肺感染性病变考虑，部分实变。初步诊断
考虑社区获得性肺炎。诊疗过程：入院后初步检验结果：血常规
+CRP白细胞计数14.37×10^9/L，中性粒细胞计数12.75×10^9/
L，红细胞计数3.54×10^12/L，血红蛋白109g /L，血小板计
数293×10^9/L，CRP 163mg /L；PCT 0.37ng /mL；甲乙流
核酸检测阴性；生化 总胆红素10.6μmol/L，白蛋白30.9g/L，
ALT13U/L，肌酐70.7μmol/L，尿素氮3.64mmol/L；肿瘤标志

物CEA4.1ng/mL，SCC0.4ng/mL，NSE2.42ng/mL，Cyfra211 
5.68ng/mL，铁蛋白637ng/mL； G试验、GM试验、隐球菌荚
膜抗原、抗核抗体及抗中性粒细胞胞浆抗体(ANCA)均阴性。治
疗上予哌拉西林他唑巴坦针4.5g ivgtt q8h联合莫西沙星针0.4g 
ivgtt qd抗感染，后患者仍持续发热，体温波动在37-39℃，予停
用哌拉西林他唑巴坦针，改亚胺培南西司他丁针1g ivgtt q8h抗感
染，复查胸部CT(2020-04-09，图2)示右肺中下叶多发感染性病
变，右侧胸腔积液较前进展，血常规示白细胞计数16.97×10^9/
L，中性粒细胞计数14.88×10^9/L，CRP153mg/L，患者仍反
复发热，予停用莫西沙星针，改用利奈唑胺针0.6g ivgtt q12h覆
盖革兰氏阳性菌，患者仍持续发热，于2020年4月9日行支气管
镜检查，镜下提示炎症性改变，多发炭末沉积，并完善肺泡灌洗
液NGS检测，结果回报白色念珠菌(序列数541),考虑气道定值菌
可能性大，责任菌不能除外，予停用亚胺培南西司他丁及利奈
唑胺针，改用头孢曲松针2g ivgtt qd抗感染，加用氟康唑针0.4g 
ivgtt qd覆盖念珠菌，考虑肺部非感染性疾病可能性大，加用甲
强龙针40mg ivgtt qd抗炎，并于2020-04-17行CT定位下经皮肺
穿刺活检，后病理结果回报肺泡腔内可见纤维组织增生伴纤维素
渗出，肺泡间隔略增宽，伴急慢性炎细胞浸润，病变符合急性
纤维素性机化性肺炎(图4)，治疗上予停用头孢曲松针、氟康唑
针，继续甲强龙针40mg ivgtt qd抗炎，患者咳嗽较前好转，无发
热，复查血常规示白细胞计数18.15×10^9/L，中性粒细胞计数
16.79×10^9/L，CRP0.68mg/L，胸部CT(2020-04-24，图3)示
右肺中下叶多发团片影，右肺中叶实变较前明显吸收。患者出院
后长期门诊随访复诊，期间无诉明显不适，强的松片逐渐减量，
复查胸部CT提示肺部病灶逐渐吸收。
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2  讨   论
　　Beasley首次提出了急性纤维素性机化性肺炎(acute fibrinous 
and organizing pneumonitis，AFOP)的概念[1]，病理学主要表
现为肺泡腔内广泛分布“均质嗜酸性纤维素样球”，此后AFOP相
关的文献报道在国内外逐渐增多，而且美国胸科协会/欧洲呼吸病
学会在2013年将其定义为特发性间质性肺炎的一种少见类型[2]，
至今病因未明，根据以往的文献报道，推测可能与自身免疫性疾
病、药物、职业暴露、感染及器官移植等因素有关[3-5]。
　　AFOP临床症状大多表现为咳嗽，呼吸困难及发热等，少部
分患者还可伴有咯血。影像学上表现为两肺多发磨玻璃影、斑片
状实变影及小叶间隔增厚，以外周和肺底分布为主，病变可游
走，也有表现为单个肺结节的报道，部分患者可伴胸腔积液[6-9]。
AFOP的预后与起病急缓密切相关，根据起病急缓可将AFOP分为
急性及亚急性起病，急性起病的患者临床表现与弥漫性肺泡损伤
(DAD)相似，多在短期内进展为呼吸衰竭,需要机械通气治疗,预后
差，病死率高。而亚急性起病的患者临床表现与隐源性机化性肺
炎(COP)相似，对糖皮质激素治疗的反应较好,多可治愈，预后较
好 [10-12]。
　　AFOP临床表现无特异性，与常见的细菌性肺炎、肺真菌
病、肺结核等肺部感染性疾病及肉芽肿性血管炎等肺部非感染性
疾病存在一定的相似性，容易造成误诊漏诊。本例患者亚急性起
病，症状为咳嗽、咳痰及持续性发热，实验室检查提示白细胞、
中性粒细胞计数及C反应蛋白等炎性指标较高，胸部CT提示右肺
团片影、肺结节及胸腔积液，初步诊断考虑社区获得性肺炎，但
经过广谱抗生素抗感染治疗后，患者症状并无明显缓解，复查影
像学甚至较前明显进展，完善支气管肺泡灌洗液NGS检测未发现
病原菌，考虑非感染性疾病可能性大。近年来随着基因组学技术
的发展，高通量测序技术(又称下一代测序技术)在感染性疾病中
的应用越来越广泛，由于其存在较高的敏感性及特异性，不仅在
感染性疾病的病原学诊断中存在极大的帮助，对于鉴别非感染性
疾病也存在一定的价值，因此对于NGS检测结果阴性的患者，需
考虑肺部非感染性疾病可能。
　　AFOP确诊需要依靠组织病理学，可通过经支气管镜肺活
检、经皮肺穿刺活检、胸腔镜下肺活检等方法获取标本。本例患
者前期经抗感染治疗病情无好转，后经CT引导下肺穿刺活检明确
诊断。AFOP病理学主要表现为肺泡腔内大量纤维素样渗出物形
成，并可见“均质嗜酸性纤维素样球”，需与隐源性机化性肺炎
(COP)、弥漫性肺泡损伤(DAD)及嗜酸性粒细胞性肺炎(EP)等疾
病鉴别。COP 的病理学特点为Masson小体出现于呼吸性细支气

管、肺泡管及肺泡内，其中可见纤维组织及纤维母细胞增生，而
肺泡内几乎没有纤维素沉积。DAD是ALI/ARDS的典型组织学表
现，主要特征为肺实质出血、水肿及透明膜形成，其中大量透明
膜形成为典型表现。EP病理学特征为大量嗜酸性粒细胞浸润于肺
实质、肺间质及肺泡。本例患者病理学中未见肉芽肿形成、透明
膜及嗜酸性粒细胞浸润等表现，因此基本不考虑上述疾病。
　　AFOP的治疗目前并无统一方案，糖皮质激素被认为是主要
的治疗选择，然而其剂量及疗程亦无统一意见，目前主要根据病
情轻重而定。对于急性起病的患者，往往迅速进展为呼吸衰竭，
需要机械通气，所需的剂量较大，而亚急性起病的患者预后较
好，糖皮质激素的剂量相对较小。关于强的松的起始剂量差异较
大，从0.5mg/kg/d到240mg/d均有报道[13]，也有糖皮质激素联
合免疫抑制剂(如霉酚酸酯、硫唑嘌呤及环磷酰胺等)治疗AFOP的
报道，推测该部分患者可能存在潜在的自身免疫性疾病[11, 14-15]。
本例患者亚急性起病，予以甲强龙针40mg/d抗炎治疗，出院后
逐渐减量，门诊随访过程中病情稳定，无明显不适主诉。
　　急性纤维素性机化性肺炎是临床的一种少见病，临床表现与
细菌性肺炎、肺真菌病等肺部常见病存在一定的相似性，容易造
成误诊漏诊，对于经广谱抗感染及抗真菌治疗后症状无明显缓
解，且缺乏病原学依据的患者，需考虑急性纤维素性机化性肺炎
可能。若急性起病，预后较差，应及时通过经皮肺穿刺等手段明
确诊断并治疗，进而改善患者的预后。
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图1 2020-04-02 胸部CT (图1A：肺窗；图1B：纵隔窗)右肺中叶下叶多发斑片实变影，右侧少许胸腔积液。图2 2020-04-09 胸部CT (图1A：肺窗；图1B：
纵隔窗) 右肺中下叶多发斑片实变影(较2020-04-02明显进展)，右侧少许胸腔积液。图3 2020-04-24 胸部CT (图1A：肺窗；图1B：纵隔窗) 右肺中下叶斑
片实变影(较2020-04-09明显吸收好转)。图4 肺泡腔内可见纤维组织增生伴纤维素渗出，肺泡间隔略增宽，伴急慢性炎细胞浸润(HE染色，100倍)。
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2  讨   论
　　鼻腔鼻窦型血管外皮瘤(sionasal-type-haemangiopericytom，
SNTHPC)是一种发生在鼻窦中的少见中间型或低度恶性肿瘤，相
较于其他鼻窦肿瘤更为罕见，2003年被Thompson[1]首次命名。
SNTHPC发病不存在明显的年龄和性别差异，但多见于中老年人，
无诱因鼻出血和鼻塞是其主要的临床表现。该病病因尚不清楚，手
术切除为首选治疗手段，且预后较好，5年生存率较高[2]。组织学
上，SNTHPC是一种梭形细胞肿瘤，肿瘤呈螺旋样、网状、束状、
层状及弥漫性生长，肿瘤细胞往往排列较为致密，间质成分少，
同时肿瘤细胞间混杂有大量薄壁的分枝状血管，且血管壁常发生透
明样变[3]。确诊患者为SNTHPC往往需要结合免疫组化指标，该指
标常表达为Vim、SMA、MSA、CyclinD-1和 β-catenin，对CD34、
BCL-2、FXIII RAg等抗体表达较弱或不表达[4]。CD99、CD117则常不
表达。本病例符合此免疫组化表达。
　　据研究显示[5]SNTHPC影像学表现为鼻腔鼻窦内类圆形或不
规则软组织肿物，膨胀性生长，CT可以很好地显示病变对周围骨
质的压迫性改变，但对诊断价值有限。MRI平扫加增强检查对于
该病诊断具有一定重要意义，如前所述SNTHPC肿瘤细胞间质成
分少，是T2WI内出现低信号的原因，本例中如图1D内粗箭头所示
病变内见斑片状低信号。此外病变内可见流空血管影是该病特征
性MRI表现，系肿瘤间质内富含变性的血管所致，本例中亦可清
晰显示流空血管影。增强扫描往往呈较均匀明显强化。
　　本例影像学表现应注意与内翻乳头状瘤、鼻息肉、淋巴瘤、
鳞癌相鉴别。内翻乳头状瘤多见于老年男性，其特征性影像学表
现[6]为T2WI呈脑回样改变，此改变是由于肿瘤上皮细胞和间质相
间分布所导致。根据李毅敏、詹阿来[7]等研究显示鼻息肉一般不
伴有骨质破坏，其增强扫描的影像学表现通常为不强化或呈线条
状轻度强化。根据陈浩浩、梁海毛[8]等研究，淋巴瘤增强往往呈
轻中度强化，但强化程度低于SNTHPC。鳞癌因为其侵袭性生长
的特征，往往伴有骨质破坏，且增强扫描病变呈中度或明显强
化，而鼻腔鼻窦型血管外皮瘤不具有这一特征。

　　综合该病例研究结果，SNTHPC术前诊断存在一定难度，其
最终确诊须结合病理及免疫组化结果。但当老年患者因鼻出血或
鼻塞等原因就诊，MRI检查可见流空血管影且增强强化较明显，
应高度怀疑该病。
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