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个案报道
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		  先天性支气管闭锁 (congenital bronchial atresia，CBA)

是临床少见的先天性畸形，男性患者约占 60%，女性约占

40%[1]。男性平均每 10 万人发病 1.2 人 [2]。最常见的闭锁部

位为左肺上叶尖后段。本病病因尚不明确。支气管局灶性

中断，远端黏液嵌塞，阻塞肺段肺气肿改变是支气管闭锁

的 CT 三联征 [3]。支气管镜检查可发现盲端，也可无异常。

治疗尚存在争议。本文报道 1 例先天性支气管闭锁患者的

诊断和治疗。

1 病例资料　患者女，26 岁，2016 年 4 月无明显诱因出现

咳嗽，咳少量白痰，无痰中带血，伴咽痒，发热，体温最

高 38℃，无寒战、胸痛、咯血、盗汗、乏力、恶心、反酸、

烧心。患者就诊于当地医院，行肺 CT 示左肺上中下可见片

状、斑片状、条索状密度增高影；支气管镜示气管慢性炎症。

刷片病理、灌洗检查阴性。拟诊“肺部阴影性质待查：社区

获得性肺炎？”，予抗感染治疗后，病情好转。2016 年 6 月

无明显诱因再次咳嗽、咳痰，伴发热，体温自行降至正常，

伴右季肋部咳嗽、按压、活动时痛。复查肺 CT 示左肺上叶

病变好转，左肺下叶病变较前增大，并左肺新发小空洞。

2016 年 6 月 15 日于北京某医院住院诊治。既往史无特殊。

动脉血气分析：pH 7.55，PCO2： 25 mmHg(1 mmHg=0.133 kPa)，

PO2：127 mmHg。CRP 1.28 mg/dl；血常规：白细胞7.61×109/L；

中性粒细胞百分比 63.7%；血小板 315×109/L。血生化、尿

便 常 规 基 本 正 常。 自 身 抗 体 阴 性。 肿 瘤 标 记 物 CA19-9 

134.43(U/ml)。总 IgE、普通 IgE 正常。痰查细菌、真菌涂片

及培养均阴性，行诱导痰查结核杆菌核酸、利福平耐药试

验阴性。胸部 CT 示左肺上叶及下叶炎性病变；左肺尖胸膜

下肺大疱；左肺上叶分枝状密度增高影，考虑先天性支气管

闭锁，支气管囊肿形成；左肺上叶尖后段及下叶背段局限性

肺气肿。入院后予抗感染治疗，好转后出院。

		  患 者 于 2017 年 4 月 24 日 因 间 断 咳 嗽 1 年、 咯 血 1 周，

于解放军总医院呼吸科门诊就诊。患者轻度杵状指，左肺

呼吸音粗，可闻及少量湿啰音。考虑“左肺支气管发育不

良？合并感染”。予查 B 淋巴细胞亚群、自然杀伤 T 细胞及

活性 (NK-T)、T 淋巴细胞亚群，检验结果未见明显异常。

FeNO：21 ppb。气道 CT 螺旋扫描 + 三维重建 ( 图 1) 示左肺上

叶及下叶背段斑片状密度增高影，部分可见扩张支气管影

及小液平面，邻近肺野透光度减低。气管、支气管通畅，

未见狭窄，余未见异常。影像诊断：左肺上叶及下叶背段

先天性支气管闭锁伴感染。给予吸入用乙酰半胱氨酸溶液

2 次 /d，盐酸氮卓斯汀喷鼻剂 2 次 /d。患者因咳嗽、咳痰症

状反复，5 月 15 日查血常规、凝血四项、肝功能、心电图

均无异常后于 5 月 16 日行电子支气管镜检查 ( 图 2) 示左固有

上叶尖段、前段支气管管腔外压狭窄，未见明确新生物；左

下叶背段支气管 c 亚段管腔外压改变；余均正常。检查结束

后予左氧氟沙星片 0.5 g 1 次 /d，云南白药 0.25 g 3 次 /d 止血、

抗感染治疗。嘱患者坚持雾化吸入乙酰半胱氨酸溶液，患

者咳嗽、咳痰症状减轻，门诊定期随诊。

2 讨论　CBA 在 1953 年首次由 Ramsay[4] 报道，是临床上

少见的先天性畸形，其叶、段、亚段支气管局灶性中断，

伴随周围黏液栓塞和阻塞肺段的肺气肿改变。CBA 的肺

气肿改变是由于肺泡间的 Kohn 孔、细支气管和肺泡间的

Lambert 小管的旁路通气形成 [5]。这种通道只支持吸气，不

支持呼气，从而导致了空气滞留。肺气肿改变导致大疱形

成，患者气胸的形成可能是因为大疱的破裂。因支气管黏

膜正常分泌黏液，但不能正常排出，因此在邻近闭锁处支

气管内聚集形成黏液栓。CBA 大多由常规胸片或胸部 CT 发

现，平均诊断年龄为 17 岁 [6]。男性患者约占 60%，女性约

占 40%[1]。男性平均每十万人发病 1.2 人 [2]。最常见的闭锁

部位为左肺上叶尖后段。在一份 101 个病例综述中，64%

的患者闭锁部位均为左肺上叶 [7]。本例患者闭锁部位为左

肺上叶和下叶背段，与报道基本相符。

		  本病确切病因不明，目前主要有两种理论：一种是因

患者胎儿时期母体子宫内缺血导致的肺叶、段或亚段局灶

性阻断，宫内缺血时间点与闭锁部位有关，如在胚胎发育

第 5、6、16 周分别为叶、亚段、远端细支气管 [8]；另一种是

支气管动脉或支气管畸形导致肺动脉压在支气管上，导致

支气管狭窄、梗阻 [9]。有人认为 CBA 发生于胚胎发育 4 ~ 6

周 [7]，还有人认为发生于胚胎发育 16 周后 [10]。但闭锁远端

气管发育正常，因此 CBA 更可能继发于胚胎时期的创伤事
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件，而不是真正的发育异常 [11-12]。

		  约 58% 的患者无明显症状 [13]。常见症状为反复的肺部

感染、喘息、呼吸困难、咯血等。本例患者符合上述临床

症状。

		  CT 是最敏感的检查手段。支气管闭锁的 CT 三联征：支

气管局灶性中断，远端黏液嵌塞，阻塞肺段肺气肿改变 [3]。

黏液囊肿多表现为从肺门向周围肺实质延伸的分支管状或

结节状透明度增高影，也可位于周围肺野 [8]。中央气道的

黏液嵌塞在胸片上表现为特征性指套征 [14]。如果同时存在

黏液囊肿、以黏液囊肿为中心的闭塞支气管、周围肺组织

的肺气肿改变，且能由支气管镜排除肿瘤、异物、炎性狭

窄引起的获得性支气管闭锁，则 CBA 诊断成立 [8]。本例患

者 CT 征象符合支气管闭锁 CT 三联征，且已由支气管镜排

除获得性支气管闭锁，故该患者诊断为 CBA。

		  支气管镜检查时，有些患者能发现盲端支气管，有些

患者不能。有些患者在偶然支气管镜下发现肺段或亚段的

缺失，而影像学无异常表现，这是支气管树的正常解剖学

变异，而非支气管闭锁 [15]。本例患者表现为支气管管腔外

压狭窄。

		  CBA 需与以下病症鉴别诊断：血管异常或黏液嵌塞相

关的其他异常，如支气管囊肿、支气管扩张、过敏性支气

管肺曲霉病、囊性纤维化等；肺癌、支气管腺癌。增强 CT

和 CT 三维重建图像、支气管镜能分辨 [8]。

		  CBA 治疗目前仍存在较大争议。有的医生主张患者均

应进行手术治疗，而有的医生主张只对伴随严重并发症的

患者进行手术治疗。对年轻患者而言，由于患肿瘤风险较

低，如果没有严重的临床症状，不主张手术。手术指征包

括有反复且严重的感染症状 ( 如肺炎、呼吸困难、咳嗽、咯

血 )、药物治疗无效、不能排除恶性疾病。由于这种良性病

多发现于年轻患者，推荐微创手术 ( 如胸腔镜手术 )[8]。
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		  烟雾病又称脑底异常血管网病，表现为双侧颈内动脉

末端和大脑前、中动脉起始部内膜进行性增厚致狭窄、闭

塞，同时伴颅底血管网异常增生。Suzuki 和 Takaku[1] 曾在

1969 年因其造影似“烟雾”而命名 [2]。通常认为，剖宫产是

其最佳的分娩方式。本文对潍坊市中医院收治的 1 例烟雾

病合并妊娠经阴道分娩的成功案例进行总结分析，希望能

为临床工作提供借鉴。

1 病例资料　患者宋某，女，29 岁，于 2017 年 2 月 5 日，

因停经 9+ 个月、下腹不规律阵痛2 h入潍坊市中医院，既往

有烟雾病史20余年，左侧手部肌张力高。查体：宫高37 cm，

腹围 91 cm，估计胎儿 3 500 g，胎方位 LOA，胎心 140/min。

骨盆测量：23-27-20-9 cm。阴道检查：宫颈消失 90%，质软，

居中，宫门未开，胎膜未破，胎头 -3 cm。彩超示单胎妊娠。

入院诊断：40+1 周妊娠，烟雾病。核磁共振 ( 经颅脑 MRI 平

扫 + 头部 MRA)：3D-TOF 法行头部动脉血管成像 ( 图 1) 右侧

大脑中动脉、大脑前动脉未见显示，相应 M1 段走行区多

发异常纡曲小血管显示；右侧颈内动脉全程较对侧细，左侧

大脑前中动脉、颈内动脉颅内段、双侧椎动脉及基底动脉

走行尚自然，显影连续，未见确切异常血管团；双侧颈总

动脉、颈外动脉、椎动脉及左侧颈内动脉管腔通畅，未见

确切狭窄；轴位 T1WI、T2WI、T2-FLAIR 序列右侧基底核

区见条片状长 T1、长 T2 信号，T2-FLAIR 呈边缘高中央低

信号；脑室系统等大对称，脑沟脑裂无加深，中线结构居中

( 图 2)。考虑患者妊娠期间行 DSA 有风险，权衡利弊后，尊

重患者及家属意见，未行此项操作。实验室检查：凝血酶原

时间 9.70 s，凝血酶时间 13.80 s，血浆 D- 二聚体 171 mg/L，

总胆固醇 7.59 mmol/L，三酰甘油 2.60 mmol/L，B- 型钠尿肽

718 pg/ml。经过专家会诊、基础状况进行稳态控制后，患

者于 2017 年 2 月 10 日进入自然产程，给予催产素加强宫缩，

于 19：00 时宫口开全。因考虑患者烟雾病史及会阴发育欠

佳，于 20：50 时在会阴侧切术下助娩一女婴，阿氏评分

10 points/1 ~ 5 min，外观发育未见畸形，四肢活动灵活，

体质量 2 800 g。胎盘胎膜娩出完整，羊水清，侧切口向内

延伸 2 cm，可吸收线根据解剖层次逐层缝合，可吸收线内

缝。产后宫缩良好，阴道流血量约 200 ml，测血压正常，

产房留观无异常后返回病房。予抗生素静滴预防感染，口

服产后促淤血胶囊促进子宫复旧排淤等对症治疗，密切观

察宫缩及阴道流血变化，监测血压变化。新生儿予维生素

K1 肌注预防出血，给予母婴皮肤接触 30 min，新生儿吸吮

反应好，嘱早开奶，鼓励母乳喂养。产后第 3 天，产妇一

般状况好，新生儿皮肤黄染较明显，黄疸指数 9.8，予以茵

栀黄颗粒退黄治疗，嘱加强母乳喂养，产后第 4 天无特殊

情况允以出院。
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