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支气管扩张症的诊治现状与展望

李达仕　马为

　　 【摘要】　支气管扩张症是由于支气管及周围组织反复发生慢性化脓性炎症所致支气管壁变形
和持久的病理性扩张，广义上的支气管扩张症是一种病理解剖学的状态。支气管扩张症为反复发生的

慢性疾病，可严重影响患者生活质量，并对家庭乃至社会造成巨大经济负担。支气管扩张症并非罕见

疾病，但在我国却未引起足够重视，目前仍缺乏相关临床数据。随着诊断技术的提高，支气管扩张

症的检出率明显提高，但仍面临着病因及发病机制不明、流行病学滞后、缺乏有效治疗手段等一系

列问题。为此，该文对支气管扩张症的诊治进展作一综述，意在引起临床医师对支气管扩张症的

重视。
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　　支气管扩张症是由 Ｌａｅｎｎｅｃ于１８１９年首次报
道，１９５０年 Ｒｅｉｄ将影像学和病理学检查相结合，
首次定义支气管扩张症，即为支气管持久性扩

张［１］。

一、流行病学

长期以来，我国因缺乏对支气管扩张症的认

识，流行病学缺乏大规模的临床数据。一项在北

京、上海、广东、辽宁、天津、陕西、重庆等７个
地区分别抽取１个城市街道作为调查点的研究，对
４０岁以上的１４３３７人进行问卷调查以及肺功能检
测，结果表明有１２％曾患支气管扩张症，其中男

性为１５％，女性为１１％，男女性别间比较差异
无统计学意义［２］。文献报道，美国成年人支气管

扩张症的总体发病率为５２／１０００００，其中１８～３４
岁人群的患病率为４２／１０００００，而７０岁及以上人
群的患病率为２７２／１０００００［３］。香港１９９８年的统计
学数据显示，该地区支气管扩张症的患病率为

１６４／１０００００［４］。近年随着诊断方式的不断完善，
支气管扩张症在我国逐渐受到重视，但国内流行病

学资料仍滞后，目前为止尚无确切数据显示支气管

扩张症在我国普通人群中的发病率，未来需进行更

大规模的流行病学调查以明确该病在国内的发病
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率。

二、病因学及发病机制

１病因学
了解流行病学资料的其中一个目的是寻找致病

因素，从而进一步预防或控制疾病。支气管扩张症

的病因尚未完全阐明且病因谱庞大。一项关于我国

支气管扩张症病因的研究发现，病因不明和感染是

支气管扩张症病因的主要成分，分别占５１０％和

２９８％，其中感染以结核和麻疹最多见。同时，该
研究显示原发性纤毛运动障碍（ＰＣＤ）、变应性支气
管肺曲霉病（ＡＢＰＡ）等疾病所导致的支气管扩张症
所占比例分别仅为 ２９％、１０％［５］。另一项关于

欧洲成人支气管扩张症病因的研究发现，ＰＣＤ和
ＡＢＡＰ分别占１０％、８％，提示支气管扩张症的病
因组成可能存在种族差异性［６］。有学者将已知病

因归纳为下表［７］。

　　表１ 支气管扩张症的病因

病　因 临床及病理

特发性 系统性评估排除其他病因

感染 细菌、分枝杆菌 （结核和非结核分枝杆菌）、百日咳及病毒 （麻疹、腺病毒等）

遗传疾病 囊性纤维化、ＰＣＤ及α１抗胰蛋白酶缺乏症 （α１ＡＴ）

吸入或胃肠反流 咽反射受损、胃肠蠕动功能受损、食管闭锁／瘘、抽搐及唇腭裂

免疫缺陷

严重联合免疫缺陷病，Ｏｍｅｎｎｓ综合征、低丙种球蛋白血症、ＩｇＥ升高的慢性肉芽肿性疾病、常见
变异型免疫缺陷病、共济失调毛细血管扩张症、淋巴细胞缺乏症，ＷｉｓｋｏｔｔＡｌｄｒｉｃｈ综合征、ＨＩＶ感
染及免疫抑制治疗 （糖皮质激素、放射治疗、化学治疗药物、英夫利昔单抗、依那西普等）

结缔组织病 ＳＬＥ、类风湿性关节炎及干燥综合征

炎症性肠病 溃疡性结肠炎、克罗恩病

机械性气道阻塞 气管腔内异物、气道狭窄、肿瘤、淋巴结肿大

其他 结节病、ＥｈｌｅｒＤａｎｌｏｓ综合征、马凡综合征、黄甲综合征及ＡＢＰＡ

　　２发病机制
支气管扩张症反复发生慢性炎症，导致中性粒

细胞的溶酶体释放多种蛋白酶，如胶原酶、组织蛋

白酶Ｇ和中性粒细胞弹性蛋白酶（ＮＥ）等，其中
ＮＥ是最主要的一种蛋白酶。当中性粒细胞释放出
大量ＮＥ而超过局部蛋白酶抑制系统的抑制能力
时，即可损伤支气管纤毛以及上皮细胞，从而造成

支气管肺组织的破坏［８］。其主要致病机制为促进

感染迁延、放大炎症反应、降解细胞外基质、抑制

炎症细胞凋亡。另有报道，基质金属蛋白酶９
（ＭＭＰ９）、基质金属蛋白酶抑制剂１（ＴＩＭＰ１）共
同调节着细胞外基质的降解和沉积，在支气管扩张

症的发病过程中起重要作用［９］。ＭＭＰ９在支气管
壁表达越多，其对基质的降解破坏能力就越强，

ＴＩＭＰ１是ＭＭＰ９的天然抑制剂，可与ＭＭＰ９催化
中心的锌离子相结合，起到干扰 ＭＭＰ９催化活性
的作用，两者在正常情况下保持着一定的动态平

衡［１０］。当两者失衡时，可造成基质的破坏，引起

气道损伤，如长期失衡将引起气道持续性的破坏，

出现不可逆的气道受损［９］。因此，慢性炎症和蛋

白分解活动被认为是支气管扩张症的主要致病机

制。

三、诊断方法

目前，我国对支气管扩张症的常规诊断手段包

括胸部 Ｘ线片、支气管造影、高分辨率 ＣＴ
（ＨＲＣＴ）、支气管镜等检查。
１胸部Ｘ线片
虽然胸部 Ｘ线片具有操作简便、经济等优势，

但由于Ｘ线片是一种重叠性影像，诊断支气管扩
张症时存在一定的缺陷［１０］。支气管扩张症的胸部

Ｘ线片通常显示正常或仅见肺部纹理改变，典型蜂
窝状影、双轨征或袖口征等征象较为少见，因此，

胸部Ｘ线片用于诊断支气管扩张症的特异性欠佳、
漏诊率高，临床价值有限［１１］。

２支气管造影
支气管造影是诊断支气管扩张症的金标准。研

究表明，支气管造影用于对部分支气管壁增厚合并

轻度柱状支气管扩张的诊断时，其诊断价值优于

ＨＲＣＴ。此外，支气管造影还可对鉴别多囊肺或支
气管囊状扩张提供重要依据［１２］。但造影时吸入支

气管腔内的造影剂浓度不易控制，可引起过敏反

应，且造影剂难以清除干净，对肺功能造成较严重
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损害［１３］。因此，目前支气管造影仅作为一种补充

检查的方法。

３ＨＲＣＴ
ＨＲＣＴ采用了薄层和骨算法重建技术，提高了

常规ＣＴ诊断支气管扩张症时的灵敏度，且保持较
高的特异度［１４］。ＨＲＣＴ在诊断支气管扩张症的方
面，除了灵敏度、特异度较高，还具有以下优势：

①操作简单，无痛苦；②可明显减少容积反应，使
ＨＲＣＴ不仅能清楚显示叶段支气管，且亚肺段支气
管的显示率亦可高达５０％～８０％；③可明确显示支
气管腔内的黏液嵌塞。ＨＲＣＴ不仅有助支气管扩张
症的早期诊断，同时对病因诊断也起到一定的提示

作用［１５］。

４支气管镜检查
支气管扩张症无需常规行支气管镜检查，病变

局限者可行支气管镜检查排除异物阻塞的可能性，

或当ＨＲＣＴ提示非典型分枝杆菌感染而痰培养阴性
时，或痰培养阴性以及治疗效果欠佳时，可经支气

管镜获取标本。

５肺功能检查
２０１２年中国成人支气管扩张症专家共识中，

建议所有支气管扩张症患者行肺通气功能检查，如

ＦＥＶ１、ＦＶＣ、呼气峰流速等，且至少每年检查 １
次，有免疫功能缺陷或 ＰＣＤ者每年应至少复查 ４
次。支气管扩张症患者的肺功能检查结果以阻塞性

通气功能障碍较为多见（＞８０％）［１６］。其主要表现
为ＦＥＶ１／ＦＶＣ和ＦＥＶ１下降，ＦＶＣ可轻度降低或正
常，ＦＶＣ如降低常提示气道黏液堵塞所致的呼气
时气道闭陷或者合并肺炎；至后期时管壁受损明

显，肺顺应性下降时就会出现不同程度的肺弥散功

能下降［１７］。

四、治疗目的与方式

支气管扩张症的病程长且复杂，临床表现多

样，轻重程度不一，治疗方案需视具体情况而定。

Ｒａｄｅｍａｃｈｅｒ等［１８］认为，支气管扩张症急性期的治

疗目标应包括：①治疗原发病；②改善黏膜纤毛清
除分泌物功能；③治疗感染等。内科治疗虽可控制
绝大部分患者临床症状，但达不到根治效果，外科

手术治疗终末期患者疗效确切，尤其是对内科治疗

无效的大咯血患者，手术治疗往往是唯一有效的方

法［１９］。

１病因治疗
２０１０年英国胸科协会在关于非囊性纤维化

（ＣＦ）支气管扩张症的诊疗指南中，强调了对支气

管扩张症的病因诊断，指出只有把握疾病的本质才

可进行针对性治疗［２０］。如应对所有支气管扩张症

患者血清 Ｉｇ进行初筛，一旦诊断为免疫缺陷造成
的支气管扩张症，应予以免疫替代治疗，可起到预

防或减缓疾病进展的作用。研究显示，支气管扩张

症患者因反复发生慢性炎症而具有较高的Ｉｇ水平，
８３％的支气管扩张症患者 Ｉｇ水平高于正常者２个
单位［２１］。ＡＢＰＡ常伴有支气管扩张症，此病属于
对曲霉的超敏反应，予口服泼尼松治疗，视临床效

果逐渐减量，联合服用抗真菌药伊曲康唑，可减少

糖皮质激素的用量。此外，类风湿关节炎、炎症性

肠病、鸟复合型分枝杆菌感染所导致的支气管扩张

症，针对原发病的治疗也甚为重要。但目前我国开

展的病因研究较少，亟待规范病因诊断的流程。

２改善黏膜纤毛分泌物的清除功能
治疗目的是提高气道表面的湿化程度，常用方

法为吸入高渗性药物，如雾化吸入高张盐水或甘露

醇等。高张盐是一种离子物质。已有多项研究表

明，高张盐水和等渗盐水均有助非 ＣＦ支气管扩张
症的治疗，可明显改善肺功能，但加强呼吸频率后

无明显改善。Ｂｉｌｔｏｎ等［２２］进行的一项Ⅲ期临床试验
对３２４例ＣＦ支气管扩张症患者进行了为期２６周的
每日２次４００ｍｇ甘露醇吸入治疗，结果表明患者
的ＦＥＶ１在早期（６周）即可得到改善且疗效维持长
达５２周，同时急性加重的比例也明显下降。
３抗感染治疗
支气管扩张症患者反复住院，病原菌随之发生

改变。北京安贞医院对２００７年７月至２０１１年７月
在该院住院的２１２例支气管扩张症患者痰致病菌培
养及药物敏感试验结果进行回顾性分析，结果显示

革兰阴性菌感染率明显高于革兰阳性菌，其中革兰

阴性菌以铜绿假单胞菌最为常见，革兰阳性杆菌主

要为金黄色葡萄球菌［２３］。大部分革兰阴性菌对头

孢呋辛钠、头孢曲松钠、头孢噻肟钠、左氧氟沙

星、氨曲南、氯霉素耐药率高，超过 ７０％；对含
β内酰胺酶抑制剂的复合抗生素、氨基糖苷类、碳
青霉烯类等的敏感性较高。２０１４年中国 ＣＨＩＮＥＴ
细菌耐药性监测提示耐甲氧西林金黄色葡萄球菌对

氨苄西林、青霉素、头孢噻吩、大环内酯类、喹诺

酮类、氨基糖苷类已全部耐药，但尚未发现耐万古

霉素菌株［２４］。

４咯　血
支气管扩张症患者的大部分咯血病情可以控

制，但大咯血仍可危及生命，需及时救治。内科止
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血治疗药物甚多，目前脑垂体后叶素因其止血起效

快、作用强等优点，广泛用于支气管扩张症咯血的

治疗，但该药缩血管作用较强和可引起多种不良反

应，又限制了其在临床上的使用［２５］。为解决这一

难题，有学者在应用垂体后叶素的基础上加用扩血

管药物酚妥拉明，可加强止血作用，同时可减少垂

体后叶素引起头痛、头晕、胸闷等不良反应的发

生［２６］。两者合用尤其适用于合并冠状动脉粥样硬

化性心脏病、高血压病、肺动脉高血压等基础疾病

的老年性支气管扩张症伴咯血的患者。文献报道，

垂体后叶素联合酚妥拉明治疗支气管扩张症咯血的

总有效率为９１３％，明显高于单用垂体后叶素的
７３９％，而两者联合使用的不良反应发生率
（４３％）低于仅用垂体后叶素的不良反应发生率
（３４８％）［２７］。
５手术治疗
药物治疗只能缓解支气管扩张症患者的临床症

状，而手术切除是唯一有望达到根治的方法［２８］。

支气管扩张症的手术适应证有：①诊断明确，内科
治疗无效，症状反复发作；②急性大咯血；③病变
部位较局限，切除病肺后余下组织可基本维持肺功

能；④全身状况可耐受手术者［２９］。手术切除范围

应是受累肺组织，且切除后能最大限度地保留肺功

能。对病变局限的一叶、二叶或者单侧肺，患者如

能耐受手术，可考虑一次性切除病变肺组织，对双

侧、多叶、多段病变，应依据术前肺功能情况先切

除病变较重的一侧肺组织，待全身状况改善后行二

期手术［３０］。病情严重的ＣＦ支气管扩张症患者可以
考虑行肺移植，但需满足以下条件：ＦＥＶ１＜３０％
以及进入 ＩＣＵ的患者或者每年加重次数多于３次
者，或反复发生气胸的患者。目前肺移植的５年生
存率可达到５５％～６０％［３１］。

五、展　望
随着诊疗技术的不断完善，支气管扩张症的预

后已明显提高，但在我国对支气管扩张症基本病因

的评估、胸部物理治疗、支气管扩张症患者如何进

行自我管理、医师如何指导患者进行有效的康复治

疗、大环内酯类的非抗菌作用、抗菌药物是否可作

为维持治疗以及稳定期是否可通过雾化吸入的方式

应用抗菌药物等问题仍未解决，这都需要科研及临

床医师持续的关注以及不断的探索。
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析海南医学，２００９，２０（７）：２３５２３６

［２７］ 戚玉清垂体后叶素联合酚妥拉明治疗支气管扩张咯血的

临床疗效分析吉林医学，２０１３，３４（６）：１０８０

［２８］ 李英卓，范崇熙，李小飞，韩勇，程庆书支气管扩张症诊

断与治疗河北医药，２０１１，３３（１７）：２６０８２６０９

［２９］ ＥｒｅｎＳ，ＥｓｍｅＨ，ＡｖｃｉＡＲｉｓｋｆａｃｔｏｒｓａｆｆｅｃｔｉｎｇｏｕｔｃｏｍｅａｎｄ

ｍｏｒｂｉｄｉｔｙｉｎｔｈｅｓｕｒｇｉｃａｌｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｂｒｏｎｃｈｉｅｃｔａｓｉｓＪＴｈｏｒａｃ

ＣａｒｄｉｏｖａｓｃＳｕｒｇ，２００７，１３４（２）：３９２３９８

［３０］ ＺｈａｎｇＰ，ＪｉａｎｇＧ，ＤｉｎｇＪ，ＺｈｏｕＸ，ＧａｏＷＳｕｒｇｉｃａｌｔｒｅａｔｍｅｎｔ

ｏｆｂｒｏｎｃｈｉｅｃｔａｓｉｓ：ａｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅａｎａｌｙｓｉｓｏｆ７９０ｐａｔｉｅｎｔｓＡｎｎ

ＴｈｏｒａｃＳｕｒｇ，２０１０，９０（１）：２４６２５０

［３１］ ＷｅｉｓｓＥＳ，ＡｌｌｅｎＪＧ，ＭｅｇｕｉｄＲＡ，ＰａｔｅｌＮＤ，ＭｅｒｌｏＣＡ，Ｏｒｅｎｓ

ＪＢ，ＢａｕｍｇａｒｔｎｅｒＷＡ，ＣｏｎｔｅＪＶ，ＳｈａｈＡＳＴｈｅｉｍｐａｃｔｏｆｃｅｎｔｅｒ

ｖｏｌｕｍｅｏｎｓｕｒｖｉｖａｌｉｎｌｕｎｇｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ：ａｎａｎａｌｙｓｉｓｏｆｍｏｒｅ

ｔｈａｎ１００００ｃａｓｅｓＡｎｎＴｈｏｒａｃＳｕｒｇ，２００９，８８（４）：１０６２

１０７０

（收稿日期：２０１７０２２３）

（本文编辑：林燕薇）
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