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　 　 肺 蛋 白 沉 积 症 ( P u l m o n a r y  a l v e o l a r 

proteinosis,PAP)是一种以肺泡和终末呼吸性细支气管

腔富含的磷脂蛋白质物质沉积为特征的肺部少见病，本

病主要影响肺部气体交换，发病多隐匿。临床表现差异

较大，有的无临床症状，有的以进行性气促、低氧血症

为主要表现，有的因呼吸衰竭最终导致死亡。本文就肺

蛋白沉积症肺泡灌洗护理的进展做一综述。

　　1  PAP诊断

　　1958年，Rosen等首次报道肺蛋白沉积症，之后的40

多年间，陆续出现对PAP的发病机制、诊断及治疗的个案

报道。国外的大型数据研究显示，PAP的发病率大约为

0.36-6.2/100万，而其中90％的病例为自发免疫性。PAP

可发生于各个年龄段，30-46岁为发病高峰期，男女性患

病率约为1.3-2.6:1。研究显示吸烟与PAP的发病密切相

关，58-79％患者有吸烟史，曾暴露在粉尘中的患者比例

是26-54%。X线、CT、肺功能、BALF、肺组织活检、血清

学检查，GM-CSF自身抗体测定等检查对PAP患者具有诊断

价值。

　　胸片是该病首选的影像学检查方法，也是诊断该病

的初级筛选方法，呈非特异性的弥漫分布的高密度实变

或磨玻璃影，CT呈典型的地图样、碎石路样表现等。PAP

的肺功能检查以肺限制性通气功能障碍及肺弥散功能障

碍为常见，尤其为弥散功能障碍，对肺功能的检查可

以评估疾病的严重程度、进展情况以及对治疗的反应。

BALF染色检查对PAP具有诊断价值，表现为典型的乳白

色或浓稠浅黄色液体，放置后分层，PAS染色阳性，电镜

下可见肺泡Ⅱ型细胞。经开胸或胸腔镜或纤维支气管镜

肺活检及血清学检查如乳酸脱氢酶(LDH)、表面活性蛋白

A(SP-A)和SP-D、癌胚抗原(CEA)、血清抗GM-CSF抗体均

有文献报道对PAP的诊断具有一定的参考价值。

　　2  治   疗

　　全肺灌洗目前被认为是对PAP患者的最佳治疗方式，

被证明为行之有效的治疗方法，通过肺灌洗可以清除肺

泡内的脂蛋白物质，使肺泡的功能得到恢复，症状得以

缓解。灌洗按照《大容量全肺灌洗术医疗护理常规及操

作规程进行，每次灌洗给予37℃生理盐水500-1000ml，

反复灌洗至回收液颜色由原来的白色牛奶样至完全变

清。但全肺灌洗的操作方法较复杂，作为有创治疗方
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法，治疗过程中存在一定风险。很多情况下仅能暂时缓

解症状，不能从根本上纠正PAP的发病原因。症状反复出

现，灌洗后疗效平均维持约15个月，66％的患者需要反

复多次进行全肺灌洗治疗。

　　自转基因动物实验发现GM-CSF缺乏可导致PAP，且

PAP可被呼吸道局部GM-CSF重构逆转。部分研究显示，

对确定由GM-CSF不足引起的PAP患者可以给予GM-CSF替代

疗法．能显著改善患者氧合和其他临床指标，主要分为

皮下注射或雾化吸入。部分研究报道多次全肺灌洗术后

病情反复，效果不佳，遂皮下注射GM-CSF，结束治疗后

患者基本临床治愈。TazawaR等人对39名PAP患者进行GM-

CSF雾化吸入治疗，每日吸入250μg，第一年隔周雾化，

第二年减少至一周4天，隔周雾化，两年的治疗结束后仅

62%患者耐受良好，对治疗有效。对自身免疫性PAP患者

单纯应用吸入GM-CSF的疗效及影响其预后的因素研究发

现，超过半数的自身免疫性PAP患者在接受GM-CSF雾化吸

入治疗后可持续缓解，而基线肺活量的高低可能是疾病

复发的高危因素。尽管吸入方法相对简单且直接作用于

肺表面，但对于严重PAP患者，由于其肺泡表面活性物质

大量沉积，肺泡表面的吸收能力差，GM-CSF雾化吸入的

有效性有待进一步研究。

　　3  护   理

　　3.1 心理护理目前对行全肺灌洗PAP患者护理的报

道均涉及心理护理。首先因所患疾病属于发病率很低的

罕见病，患者及家属缺乏相关知识担心手术失败、术后

可能因肺水肿及肺不张的潜在危险而产生紧张、恐惧心

理，部分患者因担心全身麻醉出现意外、手术费用等问

题而产生巨大的心理压力。对此应全面评估患者，及时

了解病人的心理状况，介绍肺泡蛋白沉积症国内外研究

的最新进展及该病的相关知识，介绍成功案例及手术前

后注意事项、可能出现的并发症，使病人对手术治疗有

更深刻的了解 ，缓解患者的紧张情绪，使其既不能消极

悲观，也不能盲目乐观，树立科学态度。

　　3.2 患者准备①完善各种术前检查，询问患者有无

麻醉药过敏史。②术前晚禁食12H、禁饮6H，有报道称

术前禁食水8h亦可；③呼吸功能锻炼；④术前晚安静入

睡，必要时可使用镇静剂。

　　3.3 医护人员准备及时评估患者的一般情况，根据

患者的心肺功能予心电监护，观察及记录患者心率、呼

吸、血压、SpO2变化，并在患者无吸氧状态下检测血气分
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析，以便术中对照。术前医护人员可通过组织相关科室

人员(病房、麻醉科、手术室)进行病案讨论和相关专科

知识学习培训，制订详细的手术方案，分析术中、术后

可能出现的并发症及处理方法，作可行性分析等。护理

人员根据患者的情况制订了护理计划及措施，明确护理

的重点。

　　3.4 术中护理①生命体征监测：术中严密观察生命

体征及Pa02、SaO2的变化，持续心电监护，监测血气分析

和血生化，以防灌洗过程中低氧血症的发。②血气分析

监测：由于肺灌洗时采取单侧肺通气，易引起患者通气

不足导致二氧化碳潴留。因此，需密切监测血气分析的

变化，以指导呼吸机参数的调节，预防酸碱平衡紊乱的

发生。

　　①体位摆放：患者平卧于手术台上，将双手、髋、

膝部妥善固定．防止术中摇床、变换体位时坠床。灌洗

中要时常听诊监测另一侧肺有无湿啰音，尤其在体位改

变时，更应警惕灌洗液是否逸入对侧肺，当听诊对侧肺

呼吸音保持正常时灌洗才可以继续进行。灌洗结束后，

将患者置头低脚高位，并对灌洗侧肺实施物理振荡或叩

击，促使肺内残留灌洗液流出，并用支气管镜尽可能负

压吸尽肺内残余液体。②协助麻醉：麻醉关键是双腔支

气管导管摆放的位置必须准确，双肺隔离确切。③灌洗

液：为确保按时将液体灌入肺内，灌洗液选择每袋1000-

2000ml为宜，并加温至37℃，使其与体温接近，以较少

机体的刺激。灌洗时应注意观察灌洗引流液的颜色、混

浊度，每次引流液单独分装，标识清楚，以备术后送

检。④记录灌洗液出入量：观察回收液颜色及性状，认

真记录灌洗次数及回收量，观察各项监测指标，若无明

显变化，即可开始重复灌洗，反复灌洗至回收液颜色由

原来的白色牛奶样至完全变清。

　　3.5 术后护理：(1)病情观察PAP患者行全肺灌洗

后，应24H严密监测生命体征SpO2情况，纠正低氧血症，

低氧血症被认为是全肺灌洗中最严重的不良反应。患者

术中可能存在一定量的灌洗残留液，有效气体交换面积

减少；同时由于灌洗过程中大量肺泡表面活性物质丢

失，可导致肺泡萎缩，使通气血流比例失调，易发生低

氧血症，同时应注意观察患者的神志、口唇、指端是否

发绀、咳嗽、咳痰、咯血及痰中带血情况，发现异常情

况及时报告医生处理。(2)机械通气监测与管理患者术

后支气管镜下可见大气道内白色泡沫样液状物蓄积，应

及时吸引，避免分泌物增多导致气道堵塞，术后对机

械通气的护理是护理工作的重点之一。保持管道的通

畅，防扭曲、受压。及时使用加温湿化器，以防止气道

干燥，妥善固定气管插管并防插管脱出。当患者意识清

醒，咳嗽反射良好，支持压力<12cmH20、PEEP<2cmH20、

FiO2<30％、PaO2>60mmHg时且生命体征平稳，即予撤离呼

吸机及拔管，予患者鼻导管中流量吸氧。

　　3.6 并发症的护理：(1)急性肺水肿由于大量盐水灌

洗后肺泡吸收盐水，可导致血容量增加。灌洗后肺内毛

细血管壁损伤，通透性增加，同时一定量的肺泡表面活

性物质丢失易造成肺复张受损，术后第1天易引起急性肺

水肿。术后记录出入量，严格控制输液速度(30～50滴/

min)和输液量(1000ml/d)，严密观察病人有无胸闷、气

促、咯泡沫痰或泡沫样血性痰等症状，听诊肺部是否有

大量湿罗音，并做好记录，及时协助其翻身、叩背、排

痰，已拔管的患者可通过叩击、胸部振动疗法，鼓励患

者有效咳嗽，以促进肺灌洗残留液的排出。(2)预防肺部

感染术后机械通气时间不宜过长，及早拔除气管插管，

以减少感染机会。且肺泡蛋白沉积症患者的肺泡巨噬细

胞功能异常，肺免疫机能低下，同时磷脂类物质在肺泡

内潴留，对于病原体的生长具有良好的培养基作用，

易继发肺部感染。应保持室内清洁，空气流通，使用

空气净化机净化空气，减少探视人员；指导患者做扩胸

运动，定时叩背2-3次/d。(3)康复锻炼术后患者卧床期

间，可于床上作轻微活动，并给予按摩，以防止下肢深

静脉血栓形成。可下床后，指导并协助患者进行室内活

动及呼吸操锻炼。避免紧张和情绪波动，坚持有效的呼

吸功能锻炼以改善肺功能，训练量力而行循序渐进；指

导教育病人积极预防上呼吸道感染。
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