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原发性系统性淀粉样变性一例

杨晓青张秀辉郭立新

患者，男，64岁。反复呕吐、腹泻、伴纳差、厌油1年多，

腹胀、腹围增大3个多月，双下肢浮肿1个月余。腹部CI’发

现下腔静脉狭窄，肝、肾功能、B超、骨髓涂片无异常。因出

现心慌、气促和血压下降，抢救无效死亡。死后17 h行尸解

发现：心、肝、脾、肺、肾、胰、甲状腺、肾上腺、肠等脏器的血管

壁(毛细血管至中等大的血管)和(或)问质中浅红色均质淀

粉样物质沉积。HE染色淀粉样蛋白沉积区呈现均质嗜伊红

细颗粒状。刚果红和高锰酸钾处理后染色，沉积的淀粉样物

质均呈砖红色(图1)。免疫组化K、入染色，沉积区入阳性(图

2)。肾PAS、PASM、M．aflson染色见淀粉样物质沉积区淡染色，

且PASM染色在肾小球毛细血管壁上见毛刷样结构(图3)。

·病例报告·

偏光显微镜下见沉积的淀粉样物质显苹果绿色双折光(图

4)。腹腔积液约3000 ml，液体呈淡黄色稍混浊。双侧胸腔积

液，左侧400 ml，右侧650 ml，液体呈淡黄色较清亮。心脏重

350∥1)室肌纤维多灶性纤维化伴心肌纤维肥大。冠状动脉

粥样硬化，管腔狭窄，前降支粥样硬化Ⅳ级，左旋支粥样硬化

Ⅲ级，右冠状动脉粥样硬化工级。脑动脉血管壁明显粥样硬

化伴钙化和溃疡形成，脑神经细胞有变性、坏死、萎缩和淀粉

样小体形成之退行性改变。肝表面稍粗糙，切面呈粉红色，

可见点状或条纹状暗红色改变，质地稍硬，慢性淤血，以中央

静脉为中心肝细胞萎缩、变性，肝窦纤维组织增生伴纤维化。

余脏器未见异常。

图1肾间质、肾小管基底膜淀粉样蛋白沉积区被染成砖红色(刚果红，×200)

图2肾小球系膜区、小球基底膜x阳性(免疫组化Envision一二步法入染色，×400)

图3肾小球系膜区、毛细血管壁、基底膜淀粉样物质沉积并显示毛刺、毛刷状结构

(PASM，×400)

图4偏振光下观察显示小血管壁、肾小球苹果绿色双折光(刚果红，×200)
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病理解剖诊断：(1)原发性系统性淀粉样变性；(2)动脉

粥样硬化症，冠心病，主动脉、脑动脉粥样硬化伴溃疡形成和

硬化；(3)胸、腹腔积液。

讨论：系统性淀粉样变性是一种少见的免疫系统疾病，

常见于中老年男性，平均发病年龄64岁uo。主要病理改变

为淀粉样蛋白沉积于血管壁，以后逐渐扩展至细胞间质，不

断累积而引起器官功能障碍及组织损害和萎缩等病变，临床

表现视沉积量、累及脏器及其功能受损情况而定，常因心、肾

功能不全而死亡。本病主要分原发性和继发性，原发者常累

及心、舌、胃肠道、神经和皮肤，而肝、肾、肾上腺和脾受累者

常为继发性，尸检发现原发性淀粉样变性患者80％有肝肾受

累乜]。淀粉样蛋白的电镜表现为特异性的细纤维状结构，无

分支，僵硬，呈紊乱的无规律排列，长短不一，直径8—10 nrn。

X线衍射呈交叉p片层结构。该蛋白主要分淀粉样轻链

(AL)蛋白和淀粉样A(AA)蛋白两型，两者的形态无特征性区

别，但反映了不同的病因。AL蛋白常见于原发性和骨髓瘤

相关淀粉样变性，而AA蛋白常见于继发性淀粉样变性，用高

锰酸钾碱性刚果红可以鉴别。2J。经刚果红和高锰酸钾处理

后染色，沉积的淀粉样物质均呈砖红色为AL蛋白，仅刚果红

染色呈砖红色，而经高锰酸钾处理后褪色为AA蛋白。2。。本

例为64岁男性患者，全身多脏器的血管壁和(或)间质中沉

积经高锰酸钾碱性刚果红染色证实为舡蛋白的淀粉样物

质，且骨髓涂片和尸检结果能排除骨髓瘤诊断。本患者由于

心肌间质淀粉样变性和严重冠心病，终因全心衰竭而死亡。

综合考虑本例符合原发性系统性淀粉样变性。因该病的淀

粉样物质在不同的组织、器官沉积，临床表现差异很大，故本

病的诊断主要依靠活检组织病理学检查，对临床上难以解释

的多器官组织损害应注意此病的存在。尽管多种组织化学

技术已被用来检测淀粉样蛋白，但是该蛋白沉积需达到一定

量才出现阳性结果，以致确诊时往往是晚期，而电镜是惟一

可早期确立诊断的方法b J。本病预后差，与器官系统受累程

度有关，确诊后平均生存期为2年Ho。目前尚无理想的治疗

方案，激素化疗效果不明显，而且常有副作用。
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