
巨气管支气管症渊贼则葬糟澡藻燥遭则燥灶糟澡燥皂藻早葬造赠袁栽月酝冤袁
又称莫原坤综合征渊酝燥怎灶蚤藻则鄄运怎澡灶 泽赠灶凿则燥皂藻冤袁是一种
罕见的袁以气管和主支气管显著扩张为主要特征的
疾病遥 现回顾性分析南京医科大学第一附属医院诊
治的国内第 圆例女性 栽月酝病例袁 并进行文献复习袁
以提高临床对该病的认知遥
员 对象和方法

员援员 对象

患者袁女袁源苑岁袁销售员遥因野咳嗽尧气喘 猿月余冶
于 圆园员缘年 员月 愿日入院遥 患者入院前 猿个月因受
凉后出现咳嗽袁无痰袁伴气喘袁活动后加剧袁休息后
有所缓解袁自服野头孢菌素冶后效果不佳遥 外院胸片
示左肺术后改变袁两肺纹理增多增粗渊图 员粤尧月冤遥 肺
功能示中重度混合性通气功能障碍袁诊断为野支气
管哮喘冶遥 予抗感染尧平喘等对症治疗后患者气喘症
状较前好转袁但咳嗽未见明显好转遥 为进一步明确
咳嗽尧气喘原因而入本院遥 既往 圆怨岁时因车祸外伤
行左下肺切除术遥 无烟酒嗜好遥 家族史无特殊遥 入
院查体院口唇无发绀袁右上肺呼吸音稍低袁双肺未及
明显干尧湿性啰音遥 未见杵状指渊趾冤遥 血常规院白细
胞 远援缘愿伊员园怨个 辕 蕴袁中性粒细胞 猿援源愿伊员园怨个 辕 蕴袁嗜酸
性粒细胞 员援园苑伊员园怨个 辕 蕴遥悦反应蛋白正常遥肺功能检

查院肺总量 圆援怨怨 蕴袁云灾悦为 员援缘怨 蕴袁显著降低曰残气量
员援源 蕴袁残总比 源远援猿怨豫袁明显增高曰云耘灾员为 员援猿缘 蕴袁占
预计值的 源怨援圆豫袁云耘灾员 辕 云灾悦为 愿源援苑缘豫袁 提示重度混
合性通气功能障碍曰支气管舒张试验阴性遥 呼出气一
氧化氮测定 源愿援缘 责责遭遥 总 陨早耘 源园猿援员圆 运哉 辕 蕴遥 特异性
陨早耘院链格霉孢 园援苑员 运哉粤辕蕴袁多主枝孢霉 园援源怨 运哉粤 辕蕴袁
烟曲霉 员援员圆 运哉粤 辕 蕴袁均增高遥 胸部高分辨率 悦栽示院
气管及双侧主支气管扩张遥 右肺见多发斑片状及结
节样高密度影袁局部可见支气管扩张袁左侧胸膜肥
厚伴钙化灶遥 考虑巨气管支气管症合并支气管扩张
渊图 员悦耀匀冤遥 支气管镜检查见气管变形袁 软骨环暴
露袁内见憩室形成曰隆突变形袁呼气相塌陷曰左尧右主
气管管腔扩张袁右上叶前段尧后段见较多棕黄色痰
栓渊图 圆悦耀云冤遥 予气管远端和右上叶开口处行活检遥
活检病理示黏膜急慢性炎伴肉芽组织形成袁并见炎
性渗出袁可见嗜酸性粒细胞及少量散在上皮样细胞
渊图 圆月冤遥根据临床及影像学表现袁诊断院巨气管支气
管症袁支气管扩张合并感染遥 予以气管镜下冲洗尧布
地奈德福莫特罗吸入及头孢唑肟静脉治疗 缘 凿后症
状明显缓解遥 目前患者持续随访袁无特殊不适遥
员援圆 方法

员援圆援员 数据库和检索词

检索 员怨愿苑年 员月要圆园员源年 员圆月的 孕怎遭皂藻凿数
据库尧耘皂遭葬泽藻数据库尧 中文期刊全文数据库以及万
方数据库袁使用如下检索策略院淤酝燥怎灶蚤藻则鄄运怎澡灶 泽赠灶鄄
凿则燥皂藻渊酝藻杂匀 澡藻葬凿蚤灶早袁医学主题词冤曰于贼则葬糟澡藻燥皂藻早葬造赠

巨气管支气管症 员例并文献复习

金 宇袁程 宁袁李君兰袁解卫平袁王 虹袁齐 栩鄢

渊南京医科大学第一附属医院呼吸内科袁江苏 南京 圆员园园圆怨冤

咱摘 要暂 目的院分析巨气管支气管症渊贼则葬糟澡藻燥遭则燥灶糟澡燥皂藻早葬造赠袁栽月酝冤患者的临床特征袁以提高对该病的认知遥 方法院回顾性分析
本院确诊的 员例 栽月酝患者的临床特点尧影像学尧气管镜下表现袁并结合国内外文献报道进行系统评价遥 结果院栽月酝是一种罕见
疾病袁以气管尧主支气管的弹力纤维和平滑肌组织萎缩尧纤细为特征遥男性好发袁发病年龄多为 源园耀远缘岁遥临床表现缺乏特异性袁
常表现为咳嗽尧反复下呼吸道感染尧呼吸困难遥影像学特征为气管和主支气管扩张遥治疗主要是预防和控制感染袁亦可予气管支
架置入袁原发病缺乏有效的治疗手段遥结论院早期诊断并及时控制反复发作的下呼吸道感染袁可以阻止 栽月酝患者肺功能的下降袁
对改善预后至关重要遥
咱关键词暂 巨气管支气管症曰系统评价
咱中图分类号暂 R缘远圆援圆圆 咱文献标志码暂 月 咱文章编号暂 员园园苑鄄源猿远愿渊圆园员苑冤园圆鄄圆源苑鄄园缘
凿燥蚤院员园援苑远缘缘 辕 晕再阅载月晕杂圆园员苑园圆圆远

咱基金项目暂 国家自然科学基金渊愿员员园园怨怨源冤
鄢通信作者渊悦燥则则藻泽责燥灶凿蚤灶早 葬怎贼澡燥则冤袁耘皂葬蚤造院择蚤曾怎造赠岳员远猿援糟燥皂

南京医科大学学报渊自然科学版冤
ACTA UNIVERSITATIS MEDICINALIS NANJING渊Natural Science冤
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渊酝藻杂匀 澡藻葬凿蚤灶早袁 医学主题词冤曰 盂遭则燥灶糟澡燥皂藻早葬造赠
渊酝藻杂匀 澡藻葬凿蚤灶早袁医学主题词冤曰榆将检索策略限定在
人类和英文或者中文发表的文献袁同时也采用了文
献追溯方法遥
员援圆援圆 文献资料入选标准与剔除标准

入选标准院淤员怨愿苑年 员月 员日要圆园员源年 员圆月
猿员日国际和国内发表的独立的病例研究曰于诊断为
栽月酝袁年龄跃员愿岁袁胸部 悦栽扫描结果提示气管尧主支
气管扩张符合 砸燥凿蚤贼蚤咱员暂和 宰燥燥凿则蚤灶早咱圆暂标准袁且文献中
提供气管或主支气管至少 员项的测量数据遥 剔除标
准院淤同一病例的重复报道结果袁只保留信息最完
整的 员篇文献曰于剔除综述类文献及无法获取全文
的文献遥 经检索共纳入符合条件文献 苑怨篇 员圆员例
患者袁合并本文报道的 员例患者袁共计 员圆圆例遥

员援圆援猿 数据提取

圆个研究者独立提取数据袁并经核对袁最后所有
项目都达到一致遥 提取的数据包括院作者尧杂志尧发
表时间尧研究人群的区域尧性别尧年龄尧气道测量数
据尧症状尧体征尧合并症等遥
员援猿 统计学方法

定量资料计算均数尧标准差遥 定量资料两组间
比较采用 贼检验袁多组间比较采用 云检验袁相关性分
析采用 孕藻葬则泽燥灶相关分析袁均采用双边检验袁所有数
据采用 杂孕杂杂 员怨援园软件进行分析遥 孕 臆 园援园缘为差异
有统计学意义遥
圆 结 果

圆援员 年龄尧病程与气管直径
患者年龄分布见图 猿袁一般情况见表 员遥 平均病

程 员园援愿年渊最短 圆个月袁最长 源员年冤遥进一步行相关
分析发现袁 年龄与气管直径无相关性 渊灶越员园园袁则越
园援员员苑袁孕越园援圆源缘冤袁 而疾病病程与气管直径之间存在
弱相关性渊灶越缘猿袁则越园援圆愿远袁孕越园援园猿愿冤遥其中 猿圆援园豫的患
者渊灶越猿怨冤仅报告了气管直径袁另外 苑援源豫的患者渊灶越
怨冤仅存在气管扩张遥 在这部分主支气管直径正常组
咱渊灶越怨袁气管直径渊猿圆援远 依 苑援苑冤皂皂暂中袁进一步行亚组
分析发现其与气管尧主支气管均扩张组咱灶越怨员袁气管
直径渊猿愿援园 依 愿援苑冤皂皂暂相比袁气管直径略小袁但差异
无统计学意义渊贼越原员援苑怨袁孕越园援园苑苑冤遥

圆援圆 吸烟史与气管直径

在提供吸烟史的 源愿援源豫患者渊灶越缘怨冤中袁从不吸
烟患者 猿员例袁有吸烟史患者 圆愿例袁吸烟人群平均
年龄高于非吸烟人群渊缘缘援远岁 增泽 源苑援猿岁冤袁但两者差
异无统计学意义渊贼越员援愿苑怨袁孕越园援园远缘冤遥 吸烟患者平均
吸烟指数 源圆援猿包年袁吸烟指数与气管直径之间无相
关性渊灶越圆圆袁则越原园援圆猿猿袁孕越园援圆怨苑冤遥 进一步分析吸烟人
群尧 不吸烟人群及吸烟史不详人群的气管直径袁发

正位胸片渊粤冤因佩戴饰品不易发现气管扩张袁侧位胸片渊月冤可见
气管明显扩张袁胸部 悦栽见气管尧主支气管明显扩张渊悦尧阅冤袁伴多发憩
室渊耘尧云冤袁右上肺斑片状阴影袁内见扩张的支气管渊郧尧匀冤遥

图 员 胸部影像学改变
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三维气道重建可见气管尧主支气管扭曲扩张渊粤冤袁支气管黏膜病
理表现渊月袁匀耘袁中倍放大冤袁支气管镜下见气管软骨环暴露袁多发憩室
渊悦尧阅冤袁右上叶前段尧后段支气管开口处见棕黄色痰栓渊耘冤袁吸除后可
见多发憩室渊云冤遥

图 圆 支气管镜镜下及病理学改变
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现 猿组间差异无统计学意义渊云越圆援缘苑怨袁孕越园援园愿冤遥
圆援猿 症状尧体征尧合并症

患者症状尧体征尧合并症见表 圆遥
圆援源 肺功能

现有文献报道中袁仅有 源源例提供了肺功能报告袁
部分结果仅为描述性渊阻塞性 辕限制性冤袁根据我国肺
功能检查指南咱猿暂对肺功能进行严重度分级袁结果为正
常 怨例渊圆园援缘豫冤袁阻塞性通气功能障碍轻中度尧中重
度尧重度和极重度分别有 源尧圆尧缘尧怨例袁限制性通气功
能障碍有 猿例为轻中度袁 混合型通气功能障碍轻中
度尧中重度尧重度和极重度分别有 源尧圆尧圆尧源例遥
猿 讨 论

栽月酝是一种罕见病袁 自 员怨猿圆年 酝燥怎灶蚤藻则鄄运怎澡灶
首次完整报道以来袁国外文献报道约 圆园园例袁国内报
道 员园余例咱源原远暂遥 文献报道发病率在 园援缘豫耀员援远豫咱苑暂袁由于
患者多无临床症状袁因此实际发病率可能更高遥

该病病因尚不清楚遥有学者认为 栽月酝是一种常
染色体隐性遗传病袁 但因家族性病例报道极少袁尚
无定论遥 本研究纳入病例中袁仅有 圆例患者存在野可
疑冶家族史袁但因缺乏影像学资料袁无法证实咱圆袁愿暂遥 曾
有文献认为非裔美国人的发病率较高袁 但本研究
员圆圆例患者大多为高加索人种袁亚裔袁仅有 猿例为黑
人袁亦不支持种族高发论遥 此外袁本病还可与 耘澡造藻则泽鄄
阅葬灶造燥泽综合征尧皮肤松弛症等合并发生袁故有人认为
本病是一种结缔组织的先天缺陷性疾病袁但本研究
发现患者发病高峰为 源园耀远缘岁袁同时仅发现 源例患
者合并结缔组织病袁 故暂不支持与这些疾病有关
联遥 本病还可发生于促肾上腺皮质激素缺乏症尧马
方综合征尧轻链沉积症尧淀粉样变性尧陨早粤肾病等遥本
研究中大多数患者未合并其他特殊疾病袁家族史亦
无特殊遥

吸烟是许多呼吸道疾病的诱因袁本研究中 圆猿豫
的患者有吸烟史袁但进一步分析发现吸烟和非吸烟

区域分布咱灶渊豫冤暂
亚洲

北美洲

欧洲

其他

年龄渊岁冤
平均年龄

渊x 依 s冤
中位年龄

众数年龄

最小年龄

最大年龄

吸烟史咱灶渊豫冤暂
吸烟

既往吸烟

不吸烟

不详

气管直径均

数鄢渊皂皂袁x 依 s冤
最小值

最大值

支气管直径均

数渊皂皂袁x 依 s冤
右主支气管

左主支气管

气管憩室咱灶渊豫冤暂

表 员 患者一般情况与临床表现

女性渊灶越员苑冤

园苑渊源员援圆冤
园源渊圆猿援缘冤
园远渊猿缘援猿冤
园园渊园冤

缘园援缘 依 员怨援源
渊灶越员猿冤

缘园
缘园
圆园
愿员

园园渊园冤
园员渊缘援怨冤
园远渊猿缘援猿冤
员园渊缘愿援愿冤

猿圆援员 依 愿援猿园
渊灶越员苑冤

圆员援园
缘员援猿

援怨圆员 依 猿援苑园
渊灶越员员冤园

圆园援圆 依 猿援怨园
渊灶越员员冤园
员圆渊苑园援远冤

男性渊灶越员园缘冤

源员渊猿怨援园冤
猿怨渊猿苑援员冤
圆员渊圆园援园冤
园源渊猿援愿冤

缘猿援缘 依 员苑援猿
渊灶越愿愿冤

缘苑
缘愿
圆园
怨苑

员愿渊员苑援员冤
园怨渊愿援远冤园
圆缘渊圆猿援愿冤
缘猿渊缘园援缘冤
猿苑援猿 依 怨援园园
渊灶越员园源冤

圆缘援园
远缘援园

圆源援怨 依 远援圆园
渊灶越苑圆冤园

圆猿援远 依 远援圆园
渊灶越苑园冤园
源缘渊源圆援怨冤

合计渊灶越员圆圆冤

源愿渊猿怨援猿冤
源猿渊猿缘援圆冤
圆苑渊圆圆援员冤
园源渊猿援猿冤园

缘猿援员 依 员苑援缘
渊灶越员园员冤

源怨
缘愿
圆园
怨苑

员愿渊员源援愿冤
员园渊愿援圆冤园
猿员渊圆缘援源冤
远猿渊缘员援远冤
猿远援缘 依 怨援园园
渊灶越员圆员冤园

圆员援园
远缘援园

圆源援源 依 远援员园
渊灶越愿猿冤园

圆猿援圆 依 远援员园
渊灶越愿员冤园
缘苑渊源远援苑冤

咱灶渊豫冤暂

鄢院取矢状位与冠状位上的最大值遥

临床表现

合并症

支气管扩张

低氧血症

及呼吸衰竭

慢性阻塞性肺疾病

肺间质纤维化

恶性肿瘤

结缔组织病

肺曲菌病

症状

咳嗽

干咳

有痰

反复下呼吸道感染

咯血

呼吸困难

持续性

劳力性

胸痛

消瘦

发热

体征

杵状指

肺部听诊异常

单侧

双侧

女性渊灶越员苑冤
员源豫渊员苑冤
园苑渊源员援圆冤
园苑渊源员援圆冤

园圆渊员员援圆冤
园园渊园冤
园园渊园冤
园员渊缘援怨冤
园员渊缘援怨冤

员猿渊苑远援缘冤
园圆渊员员援愿冤
员员渊远源援苑冤
员园渊缘愿援愿冤
园园渊园冤
园愿渊源苑援员冤
园苑渊源员援圆冤
园员渊缘援怨冤
园园渊园冤
园员渊缘援怨冤
园缘渊圆怨援源冤

园员渊缘援怨冤
园苑渊源员援圆冤
园员渊缘援怨冤
园远渊猿缘援猿冤

男性渊灶越员园缘冤
愿远豫渊员园缘冤
源远渊源猿援愿冤
猿圆渊猿园援缘冤

圆源渊圆圆援怨冤
员员渊员园援缘冤
园怨渊愿援远冤
园猿渊圆援怨冤
园猿渊圆援怨冤

苑源渊苑园援缘冤
园怨渊愿援远冤
远缘渊远员援怨冤
远源渊远员援园冤
员愿渊员苑援员冤
缘远渊缘猿援猿冤
源猿渊源员援园冤
员猿渊员圆援源冤
园愿渊苑援远冤
园怨渊愿援远冤
员员渊员园援缘冤

园愿渊苑援远冤
猿缘渊猿猿援猿冤
园苑渊远援苑冤
圆愿渊圆远援苑冤

合计渊灶越员圆圆冤
员园园豫渊员圆圆冤
缘猿渊源猿援源冤
猿怨渊猿圆冤

圆远渊圆员援猿冤
员员渊怨冤
园怨渊苑援源冤
园源渊猿援猿冤
园源渊猿援猿冤

愿苑渊苑员援猿冤
员员渊怨援园冤
苑远渊远圆援猿冤
苑源渊远园援苑冤
员愿渊员源援愿冤
远源渊缘圆援缘冤
缘园渊源员援园冤
员源渊员员援缘冤
园愿渊远援远冤
员园渊愿援圆冤
员远渊员猿援员冤

园怨渊苑援源冤
源圆渊猿源援源冤
园愿渊远援远冤
猿源渊圆苑援怨冤

一般情况
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患者气管直径并无差异袁且吸烟指数与气管直径间
亦无相关性遥 此外袁部分无吸烟史患者亦罹患此病袁
提示吸烟并非本病的诱因遥

由于大部分患者在确诊前均有反复的下呼吸

道感染病史袁但感染与 栽月酝之间的因果关系尚未明
确遥 由于气管直径与年龄之间并无相关性袁似乎提
示一旦患病袁 患者气管直径并不随年龄增长而增
加袁 且部分患者在确诊前并无下呼吸道感染病史袁
故而不支持反复感染诱发 栽月酝遥但在提供明确病程
的部分患者中袁疾病病程与气管直径之间存在弱相
关关系袁且部分患者在反复感染前的影像学资料并
未提示 栽月酝 存在遥 酝蚤贼贼藻则遭葬怎藻则 等咱怨暂研究发现 栽月酝
患者气管壁可见 悦阅源垣栽细胞浸润袁并伴有金属蛋白
酶的释放袁可能与其弹力纤维降解有关遥 故而感染
相关性 栽月酝是否是一类特殊亚型仍有待证实遥

栽月酝好发于男性袁女性罕见遥 本例为国内报道
的第 圆例女性 栽月酝遥 国外报道咱员园暂男女发病率为愿援员颐
员袁本研究中为 远援圆颐员袁低于国外报道遥 这可能与本研
究是迄今为止纳入女性病例最多的研究有关遥 此
外袁本研究主要立足于亚洲人群袁剔除了较多欧洲
非英文报道病例袁而此类病例绝大部分为男性遥栽月酝
发病年龄多为 源园耀远缘岁袁 但也有 员愿个月发病的病
例袁本研究中最高龄患者达 怨苑岁遥 栽月酝临床表现无
特异性袁患者可无任何呼吸道症状袁也可表现为反
复发作的下呼吸道感染遥 常见症状为咳嗽尧咳痰尧进
行性呼吸困难袁 部分患者可伴随有发热尧 胸痛尧咯
血尧消瘦遥 本研究中 猿圆豫的患者出现不同程度的低
氧血症及呼吸衰竭袁提示 栽月酝病情进展可对肺部造
成结构性破坏遥

栽月酝和 悦韵孕阅的关系尚不清楚遥 两者的临床症
状极其相似袁 且本研究发现 圆员援猿豫的患者在确诊
栽月酝前曾被诊断为 悦韵孕阅袁似乎 栽月酝可促进 悦韵孕阅
的发生遥 但需要进一步提供吸烟史来排除环境因素
诱发 悦韵孕阅遥 本研究中合并 悦韵孕阅的 圆远例患者中袁
苑例有吸烟史袁远例从不吸烟袁且不吸烟患者年龄小
于吸烟患者袁这可能因临床医师易将患者呼吸道症
状归咎于吸烟袁而造成吸烟患者早期误诊遥 而对于
不吸烟患者袁 由于缺乏对呼吸道症状的合理解释袁
往往进一步行相关检查得以明确 栽月酝诊断遥

载线胸片检查可见气管尧主支气管扩张袁甚至可
超过脊柱边缘袁但受阅片医师经验及患者佩戴挂饰
影响袁正位胸片常易漏诊渊图 员粤冤遥 胸部 悦栽扫描目
前仍是诊断 栽月酝的金标准遥 男性气管冠状位尧矢状
位直径分别超过 圆缘援园 和 圆苑援园 皂皂袁右尧左主支气管

直径分别超过 圆员援园和 员愿援源 皂皂曰 女性气管冠状位尧
矢状位直径分别超过 圆员援园 和 圆猿援园 皂皂袁右尧左主支
气管直径分别超过 员怨援愿和 员苑援源 皂皂可诊断该病遥

栽月酝的病理改变为气管尧主支气管的弹力纤维
和平滑肌组织萎缩尧纤细遥 主要累及气管至第 猿级
支气管遥 支气管镜检查可见气管壁菲薄膨出袁软骨
环暴露袁呈现波浪样改变遥 同时袁由于支撑作用减
弱袁气管在吸气时扩张袁呼气或咳嗽时陷闭遥 气管黏
膜通过软骨环间隙凸向腔外从而形成憩室袁常见于
气管后壁袁内可见脓性分泌物聚集遥

本研究发现 圆园援缘豫的患者肺功能未受累袁其余患
者表现为不同程度的通气功能障碍袁 多为阻塞性通
气功能障碍袁后期并发肺纤维化尧胸壁粘连时可出现
混合性通气功能障碍遥 肺实质受累时可呈现弥散功
能下降遥 既往分型咱员员暂主要基于影像学检查袁然而近年
来有学者根据可能的病因对 栽月酝提出新的分型咱员圆暂遥

多数患者在接受抗感染及对症支持治疗后症

状改善袁部分患者因气道塌陷需行气道 再型支架置
入术袁终末期患者可行肺移植遥 由于缺乏长期随访
资料袁预后不详袁文献报道死亡 缘例袁其中 圆例死于
反复肺部感染袁员例死于败血症所致多器官功能衰
竭袁员例死于开胸肺活检后所致呼吸衰竭袁员例并发
肺栓塞后死于呼吸机相关肺炎遥需要注意的是袁栽月酝
患者气管插管时袁由于气管管腔扩张袁含气囊插管
往往不能有效封闭气管袁易致漏气及误吸袁过度充
气又易诱发气管黏膜缺血坏死袁故提倡使用无气囊
插管并以盐水纱布填塞喉部遥

本研究报道了国内第 圆例女性 栽月酝病例袁并对
国内外 员圆圆例 栽月酝的地域尧年龄尧性别分布袁气管尧
主支气管直径袁吸烟史袁常见症状尧体征袁并发症等
进行了系统分析遥 对于无明显诱因的反复下呼吸道
感染尧呼吸困难患者应警惕本病可能袁早期诊断并
预防控制呼吸道感染袁维持肺功能尤为重要遥
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