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支气管扩张症诊治专家共识 

一、前言 

支气管扩张症 是各种原因引起的支气管树的病理性、永久性扩张，

导致反复发生化脓性感染的气道慢性炎症，临床表现为持续或反复性咳嗽、

咳痰，有时伴有咯血，可导致呼吸功 能障碍及慢性肺源性心脏病。广义

上的支气管扩张是一种病理解剖学状态，很多疾病影像学也表现为支气管

扩张，如肺间质纤维化所致的牵拉性支气管扩张，类似的 单纯影像学表

现的支气管扩张不在本共识讨论之列。 

支气管扩张症是一种常见的慢性呼吸道疾病，病程长，病变不可逆转，

由于反复感染，特别是广泛性支气管扩张可严重损害患者肺组织和功能，

严重影响患者的生活质量，造成沉重的社会经济负担。但目前，社会，包

括医护人员对本病关注不足，远不如支气管哮喘或 COPD 等疾病，相关文

献也为数寥寥。 

国外支气管扩张属于少见病，所以专门论述本病的专著也不多，2005

年及 2011 年欧洲呼吸学会制定的“成人下呼吸道感染治疗指南”中曾涉

及支气管扩张相关感染的诊治。2010 年，英国胸科协会公布“非囊性纤维

化支气管扩张指南”，在学习该指南的过程中，呼吸界同道感到我们有必

要在借鉴国外文献的基础上，结合我国国情，制定一个相应的共识以供大

家参考，为此特邀请国内十几位专家共同制定了本共识。 

二、流行病学 

支气管扩张症的患病率随年龄增加而增高。新西兰儿童支气管扩张症

的患病率为 3.7/10 万，而美国成人总体患病率为 52/10 万，英国的患病
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率约为 100/10 万，美国 18~ 34 岁人群的患病率为 4.2/10 万，但 70 岁及

以上人群的患病率高达 272/10 万。这些研究均为多年前的文献，与时尚

未采用胸部高分辨率 CT 等检查手段。过去曾认为近 50 年来支气管扩张症

的患病率逐年下降，但这一观点并无确切的流行病学证据。在我国支气管

扩张症并非少见病，长期以来对这一疾病缺乏重视，同前尚无相关的流行

病学资料。到目前为止，我国没有支气管扩张症在普通人群中患病率的流

行病学资料，因此，支气管扩张症的患病率仍不清楚，需要进行大规模的

流行病学调查。 

支气管扩张合并其他肺部疾病的问题也日益受到关注。高分辨率 CT

检查结果显示，临床诊断为慢性支气管炎或 COPD 的患者中，约 l5%~ 30%

的患者可发现支气管扩张病变，重度 COPD 患者合并支气管扩张的甚至可

达 50%。 

三、发病机制 

支气管扩张症可分为先天性与继发性两种。先人性支气管扩张症较少

见，继发性支气管扩张症发病机制中的关键环节为支气管感染和支气管阻

塞，两者相互影响，形成恶性循环。另外，先天性发育缺陷及遗传因素等

也可引起支气管扩张。 

1．支气管先天发育不全： 

(1)支气管软骨发育不全（Williams-Campbell 综合征）：患者先天性

支气管发育不良，表现为有家族倾向的弥漫性支气管扩张；(2)先天性巨

大气管-支气管症：是一种常染色体隐性遗传病，其特征是先天性结缔组

织异常、管壁薄弱、气管和主支气管显著扩张；(3)马方综合征（Marfan’

支气管扩张症诊治专家共识 --第2页

支气管扩张症诊治专家共识 --第2页



 3 / 26 

s syndrome）：为常染色体显性遗传，表现为结缔组织变性，可出现支气

管扩张，常有眼部症状、蜘蛛指／趾和心脏瓣膜病变。 

2．继发性支气管扩张症的发病基础多为支气管阻塞及支气管感染，

两者相互促进，并形成恶性循环，破坏管壁的平滑肌、弹力纤维甚至软骨，

削弱支气管管壁的支撑结构，逐渐形成支气管持久性扩张，其具体机制包

括：(1)气道防御功能低下：大多数支气管扩张症患者在儿童时期即存在

免疫功能缺陷，成年后发病。病因未明的支气管扩张症患者中 6%~48%存在

抗体缺陷，最常见的疾病为普通变异性免疫缺陷病( common variable 

immunodeficiency，CVID)，CVID 是一种异源性免疫缺陷综合征，以全丙

种球蛋白减少症、反复细菌感染和免疫功能异常为特征。其他尚有 X-连锁

无丙种球蛋门血症( X-linked agammaglobulinemia，XLA)及 lgA 缺乏症

等，由于气管-支气管分泌物中缺乏 IgA 和（或）lgG 中和抗体，易导致反

复发生病毒或细菌感染。由于呼吸道反复感染、气道黏液栓塞，最终气道

破坏，导致支气管扩张。除原发性免疫功能缺陷外，已证实获得性免疫缺

陷综合征( acquired immune deficiency syndrome，AIDS)、类风湿关节

炎等免疫相关件疾病也与支气管扩张症有关。但即使应用现代的免疫功能

检测技术，也有约 40%的支气管扩张症患者找不到免疫功能低下的原因。

气道黏膜纤毛上皮的清除功能是肺部抵御感染的重要机制。原发性纤毛不

动( primary ciliary dyskinesia，PCD)综合征是一种常染色体隐性遗传

病，支气管纤毛存在动力臂缺失或变异等结构异常，使纤毛清除黏液的功

能障碍，导致化脓性支气管感染、支气管扩张、慢性鼻炎、浆液性中耳炎、

男性不育、角膜异常、窦性头痛和嗅觉减退，Kartagener 综合征是其中一
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个亚型，表现为内脏转位、支气管扩张和鼻窦炎三联征。杨氏综合征

( Young's syndrome)患者，由于呼吸道纤毛无节律运动或不运动，常导

致支气管廓清功能下降，易出现支气管反复感染而发生支气管扩张。(2)

感染和气道炎症恶性循环导致支气管扩张：感染是支气管扩张症最常见原

因，是促使病情进展和影响预后的最主要因素，尤其是儿童，因气管和肺

组织结构尚未发育完善，下呼吸道感染将会损伤发育不完善的气道组织，

并造成持续、不易清除的气道感染，最终导致支气管扩张。60%~ 80%的 稳

定期支气管扩张症患者气道内有潜在致病微生物定植，病情较轻者可以没

有病原微生物定植，病情较重者最常见的气道定植菌是流感嗜血杆菌，而

长期大量脓痰、 反复感染、严重气流阻塞及生活质量低下的患者，气道

定植菌多为铜绿假单胞菌。细菌定植及反复感染可引起气道分泌物增加，

痰液增多，损害气道纤毛上皮，影响 气道分泌物排出，加重气道阻塞，

引流不畅并进一步加重感染。另外，气道细菌定植也会造成气道壁和管腔

内炎症细胞浸润，造成气道破坏。感染、黏液阻塞等因素 使支气管扩张

症患者气道存在持续炎症反应，以支气管管腔内中性粒细胞募集及支气管

壁和肺组织内中性粒细胞、单核巨噬细胞、C D4+细胞浸润为特征，肥大

细胞可能也参与了支气管扩张感染时的炎症反应，支气管扩张患者气道肥

大细胞脱颗粒较明显，且与病情严重程度相关。这些炎症细胞释放多种细

胞因子，包括 IL-16、IL-8、IL-10、肿瘤坏死因子-α(tumor necrosis 

factor-α，TNF-α)及内皮素-1等， 进一步引起白细胞，特别是中性粒

细胞浸润、聚集，并释放髓过氧化酶、弹性蛋白酶、胶原酶及基质金属蛋

白酶等多种蛋白溶解酶和毒性氧自由基，导致支气管黏膜 上皮细胞损害，
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出现脱落和坏死、气道水肿、黏液腺增生和黏液分泌增多，气道纤毛功能

受损，黏液排除不畅，气道阻塞，容易发生细菌定植或感染，并可造成支

气 管壁组织破坏，周围相对正常的组织收缩将受损气道牵张，导致特征

性的气道扩张，在病程较长的支气管扩张中，支气管周围的肺组织也会受

到炎症破坏，从而导致 弥漫性支气管周围纤维化。 

四、病理与病理生理 

1．支气管扩张的发生部位：支气管扩张可呈双肺弥漫性分布，亦可

为局限性病灶，其发生部位与病因相关。由普通细菌感染引起的支气管扩

张以弥漫性支气管扩张常见，并以双肺下叶多见。后 基底段是病变最常

累及的部位，这种分布与重力因素引起的下叶分泌物排出不畅有关。支气

管扩张左肺多于右肺，其原因为左侧支气管与气管分叉角度较右侧为大， 

加上左侧支气管较右侧细长，并由于受心脏和大血管的压迫，这种解剖学

上的差异导致左侧支气管引流效果较差。左舌叶支气管开口接近下叶背段，

易受下叶感染波 及，因此临床上常见到左下叶与舌叶支气管扩张同时存

在。另外，右中叶支气管开口细长，并有 3 组淋巴结环绕，引流不畅，容

易发生感染并引起支气管扩张。结核引起的支气管扩张多分布于上肺尖后

段及下叶背段。通常情况下，支气管扩张发生于中等大小的支气管。变应

性支气管肺曲霉病（allergic hronchopulmonary aspergillosis，ABPA）

患者常表现为中心性支气管扩张。 

2．形态学改变：根据支气管镜和病理解剖形态不同，支气管扩张症

可分为 3 种类型：(1)柱状支气管扩张：支气管管壁增厚，管腔均匀平滑

扩张，并延伸至肺周边；(2)囊柱型支气管扩张：柱状支气管扩张基础上
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存在局限性缩窄，支气管外观不规则，类似于曲张的静脉；(3)囊 状支气

管扩张：支气管扩张形成气球形结构，末端为盲端，表现为成串或成簇囊

样病变，可含气液面。支气管扩张形成的过程中，受损支气管壁由于慢性

炎症而遭到 破坏，包括软骨、肌肉和弹性组织被破坏，纤毛细胞受损或

消失，黏液分泌增多，气道平滑肌增生、肥厚，反复气道炎症也会引起气

道壁纤维化，炎症亦可扩展至肺 泡，引起弥漫性支气管周围纤维化瘢痕

形成，使正常肺组织减少。 

3．病理生理：支气管扩张症患者存在阻塞性动脉内膜炎，造成肺动

脉血流减少，在支气管动脉和肺动脉之间存在着广泛的血管吻合，支气管

循环血流量增加。压力较高的小支气管动脉破裂可造成咯血，多数为少量

咯血，少数患者可发生致命性大咯血，出血量可达数百甚至上千毫升，出

血后血管压力降低而收缩，出血可自动停止。咯血量与病变范围和程度不

一定成正比。因气道炎症和管腔内黏液阻塞，多数支气管扩张症患者肺功

能检查提示不同程度气流阻塞，表现为阻塞性通气功能受损，并随病情进

展 逐渐加重。病程较长的支气管扩张，因支气管和周围肺组织纤维化，

可引起限制性通气功能障碍，伴有弥散功能减低。通气不足、弥散障碍、

通气-血流失衡和肺内分流的存在，导致部分患者出现低氧血症，引起肺

动脉收缩，同时存在的肺部小动脉炎症和血管床毁损，导致肺循环横截面

积减少并导致肺动脉高压，少数患者会发展成为肺心病。 

五、病因 

支气管扩张症是由多种疾病（原发病）引起的一种病理性改变。作为

支气管扩张症患者临床评估的一部分，寻找原发病因，不但有助于采取针
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对性的诊疗措施，而且还可避免不必要的侵袭性、昂贵或费时的辅助检查。

各种病因引起的支气管扩张症的发生率文献报道不一，且不同人种不同。

但总体看来，多数儿童和成人支气管扩张症继发于肺炎或其他呼吸道感染

（如结核）。免疫功能缺陷在儿童支气管扩张症患者中常见，但成人少见。

其他原因均属少见甚或罕见。 

1．既往下呼吸道感染：下呼吸道感染是儿童及成人支气管扩张症最

常见的病因，占 41%~ 69%，特别是细菌性肺炎、百日咳、支原体及病毒感

染（麻疹病毒、腺病毒、流感病毒和呼吸道合胞病毒等）。询问病史时应

特别关注感染史，尤其是婴幼儿时期呼吸道感染病史。 

2．结核和非结核分枝杆菌：支气管和肺结核是我国支气管扩张症的

常见病因，尤其是肺上叶支气管扩张，应特别注意询问结核病史或进行相

应的检查。非结核分枝杆菌感染也可导致支气管扩张，同时支气管扩张症

患者气道中也易分离出非结核分枝杆菌，尤其是中老年女性。但气道中分

离出非结核分枝杆菌并不表明一定是合并非结核分枝杆菌感染，这种情况

下建议由结核专科或呼吸科医生进行评估和随访，明确是定植还是感染。 

3．异物和误吸：儿童下气道异物吸入是最常见的气道阻塞的原因，

成人也可因吸入异物或气道内肿瘤阻塞导致支气管扩张，但相对少见。文

献报道，吸入胃内容物或有害气体后出现支气管扩张，心肺移植后合并胃

食管反流及食管功能异常的患者中支气管扩张症的患病率也较高，因此，

对于支气管扩张症患者均应注意询问有无胃内容物误吸史。 
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4．大气道先天性异常：对于所有支气管扩张症患者都要考虑是否存

在先天性异常，可见于先天性支气管软骨发育不全、巨大气管-支气管症、

马方综合征及食管气管瘘。 

5．免疫功能缺陷：对于所有儿童和成人支气管扩张症患者均应考虑

是否存在免疫功能缺陷，尤其是抗体缺陷。病因未明的支气管扩张症患者

中有 6%—48%存在抗体缺陷。免疫功能缺陷者并不一定在婴幼儿期发病，

也可能在成人后发病。最常见的疾病为 CVID、XLA 及 IgA 缺乏症。严重、

持续或反复感染，尤其是多部位感染或机会性感染者，应怀疑免疫功能缺

陷的可能，对于疑似或确定免疫功能缺陷合并支气管扩张的患者，应由相

关专科医生共同制定诊治方案。 

6．纤毛功能异常：原发性纤毛不动综合征患者多同时合并其他有纤

毛部位的病变，几乎所有患者均合并上呼吸道症状（流涕、嗅觉丧失、鼻

窦炎、听力障碍、慢性扁桃体炎）及男性不育、女性宫外孕等。上呼吸道

症状多始于新生儿期。儿童支气管扩张症患者应采集详细的新生儿期病史；

儿童和成人支气管扩张症患者，均应询问慢性上呼吸道病史，尤其是中耳

炎病史。成人患者应询问有无不育史。 

7．其他气道疾病：对于支气管扩张症患者应评估是否存在 ABPA；支

气管哮喘也可能是加重或诱发成人支气管扩张的原因之一；弥漫性泛细支

气管炎多以支气管扩张为主要表现，虽然在我国少见，但仍需考虑。欧美

国家的支气管扩张症患者，尤其是白色人种，均应排除囊性纤维化，此病

在我国则相对罕见。 
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8．结缔组织疾病：2. 9% ~5.2 %的类风湿关节炎患者肺部高分辨率

CT 检查可发现支气管扩张，因此对于支气管扩张症患者均要询问类风湿关

节炎病史，合并支气管扩张的类风湿关节炎患者预后更差。其他结缔组织

疾病与支气管扩张症的相关性研究较少，有报道干燥综合征患者支气管扩

张的发生率为 59%，系统性红斑狼疮、强直性脊柱炎、马方综合征及复发

性多软骨炎等疾病也有相关报道。 

9．炎症性肠病：支气管扩张与溃疡性结肠炎明确相关，炎症性肠病

患者出现慢性咳嗽、咳痰时，应考虑是否合并支气管扩张症。 

10．其他疾病：α1-抗胰蛋白酶缺乏与支气管扩张症的关系尚有争议，

除非影像学提示存在肺气肿，否则无需常规筛查是否存在α1-抗胰蛋白酶

缺乏。应注意是否有黄甲综合征的表现。 

六、临床评估和检查 

（一）临床表现 

1．症状：咳嗽是支气管扩张症最常见的症状(>90%)，且多伴有咳痰

( 75%~100%)，痰液可为黏液性、黏液脓性或脓性。合并感染时咳嗽和咳

痰量明显增多，可呈黄绿色脓痰，重症患者痰量可达每日数百毫升。收集

痰液并于玻璃瓶中静置后可出现分层现象：上层为泡沫，下悬脓性成分，

中层为混浊黏液，最下层为坏死沉淀组织。但目前这种典型的痰液分层表

现较少见。72%—83%患者伴有呼吸困难，这与支管扩张的严重程度相关，

且与 FEV1 下降及高分辨率 CT 显示的支气管扩张程度及痰量相关。半数患

者可出现不同程度的咯血，多与感染相关。咯血可从痰中带血至大量咯血，

咯血量与病情严重程度、病变范围并不完全一 致。部分患者以反复咯血
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为唯一症状，临床上称为“干性支气管扩张”。约三分之一的患者可出现

非胸膜性胸痛。支气管扩张症患者常伴有焦虑、发热、乏力、食欲 减退、

消瘦、贫血及生活质量下降。 

支气管扩张症常因感染导致急性加重。如果出现至少一种症状加重

（痰量增加或脓性痰、呼吸困难加重、咳嗽增加、肺功能下降、疲劳乏力

加重）或出现新症状（发热、胸膜炎、咯血、需要抗菌药物治疗），往往

提示出现急性加重。 

2．体征：听诊闻及湿性啰音是支气管扩张症的特征性表现，以肺底

部最为多见，多自吸气早期开始，吸气中期最响亮，持续至吸气末。约三

分之一的患者可闻及哮鸣音或粗大的干性啰音。有些病例可见杵状指（趾）。

部分患者可出现发绀。晚期合并肺心病的患者可出现右心衰竭的体征。 

（二）辅助检查 

推荐所有患者进行主要检查，当患者存在可能导致支气管扩张症的特

殊病因时应进一步检查（表 1）。 

表 1 支气管扩张症的辅助检查 

项

目 

影像学

检查 

实验室检查 其他检

查 

主

要检查 

胸部X线

检查，胸部高

分辨率 CT 扫

描 

血炎性标志物，免疫球蛋白

（IgG,IgA,IgM）和蛋白电泳，微生物

学检查，血气分析 

肺功能

检查 

次 鼻窦 CT 血 IgE，烟曲霉皮试，曲霉沉淀 支气管
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要检查 检查 素，类风湿因子，抗核抗体，抗中性

粒细胞胞质抗体，二线免疫功能检查，

囊性纤维化相关检查，纤毛功能检查 

镜检查 

1．影像学检查： 

(1)胸部 X 线检查：疑诊支气管扩张症时应首先进行胸部 X 线检查。

绝大多数支气管扩张症患者 X 线胸片异常，可表现为灶性肺炎、散在不规

则高密度影、线性或盘状不张，也可有特征性的气道扩张和增厚，表现为

类环形阴影或轨道征。但是 X 线胸片的敏感度及特异度均较差，难以发现

轻症或特殊部位的支气管扩张。胸部 X线检查同时还可确定肺部并发症（如

肺源性心脏病等）并与其他疾病进行鉴别。所有患者均应有基线 X线胸片，

通常不需要定期复查。 

(2)胸部高分辨率 CT 扫描：可确诊支气管扩张症，但对轻度及早期支

气管扩张症的诊断作用尚有争议。支气管扩张症的高分辨率 CT 主要表现

为支气管内径与其伴行动脉直径比例的变化，正常值为 0.62±0.13，老年

人及吸烟者可能差异较大。此外还可见到支气管呈柱状及囊状改变，气道

壁增厚（支气管内径< 80%外径）、黏液阻塞、树枝发芽征及马赛克征。

当 CT扫描层面与支气管平行时，扩张的支气管呈“双轨征”或“串珠”

状改变；当扫描层面与支气管垂直时，扩张的支气管呈环形或厚壁环形透

亮影，与伴行的肺动脉形成 “印戒征”；当多个囊状扩张的支气管彼此

相邻时，则表现为“蜂窝”状改变；当远端支气管较近段扩张更明显且与

扫描平面平行时，则呈杵状改变。根据 CT 所见支气管扩张症可分为 4 型，

即柱状型、囊状型、静脉曲张型及混合型。支气管扩张症患者 CT 表现为
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肺动脉扩张时，提示肺动脉高压，是预后不良的重要预测因素。高分辨率

CT 检查通常不能区分已知原因的支气管扩张和不明原因的支气管扩张。但

当存在某些特殊病因时，支气管扩张的分布和 CT 表现可能会对病因有提

示作用，如 ABPA 的支气管扩张通常位于肺上部和中心部位，远端支气管

通常正常。尽管高分辨率 CT 可能提示某些特定疾病，但仍需要结合临床

及实验室检查综合分析。高分辨率 CT 显示的支气管扩张的严重程度与肺

功能气流阻塞程度相关。支气管扩张症患者通常无需定期复查高分辨率 CT，

但体液免疫功能缺陷的支气管扩张症患者应定期复查，以评价疾病的进展

程度。 

(3)支气管碘油造影：是经导管或支气管镜在气道表面滴注不透光的

碘脂质造影剂，直接显示扩张的支气管，但由于此项检查为创伤性检查，

现已逐渐被胸部高分辨率 CT 取代，极少应用于临床。 

2．实验室检查： 

(1)血炎性标志物：血常规白细胞和中性粒细胞计数、ESR、C 反应蛋

白可反映疾病活动性及感染导致的急性加重，当细菌感染所致的急性加重

时，白细胞计数和分类升高。 

(2)血清免疫球蛋白（IgG、IgA、IgM）和血清蛋白电泳：支气管扩张

症患者气道感染时各种免疫球蛋白均可升高，合并免疫功能缺陷时则可出

现免疫球蛋白缺乏。 

(3)根据临床表现，可选择性进行血清 IgE 测定、烟曲霉皮试、曲霉

沉淀素检查，以除外 ABPA。 
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(4)血气分析可用于评估患者肺功能受损状态，判断是否合并低氧血

症和（或）高碳酸血症。 

(5)微生物学检查：支气管扩张症患者均应行下呼吸道微生物学检查，

持续分离出金黄色葡萄球菌和（或）儿童分离出铜绿假单胞菌时，需除外

ABPA 或囊性纤维化；应留取深部痰标本或通过雾化吸入获得痰标本；标本

应在留取后 l h 内送至微生物室，如患者之前的培养结果均阴性，应至少

在不同日留取 3 次以上的标本，以提高阳性率；急性加重时应在应用抗菌

药物前留取痰标本，痰培养及药敏试验对抗菌药物的选择具有重要的指导

意义。 

(6)必要时可检测类风湿因子、抗核抗体、抗中性粒细胞胞质抗体

( anti-neutrophil cytoplasmic antibody，ANCA)，不推荐常规测定血

清 IgE 或 IgG亚群，可酌情筛查针对破伤风类毒素和肺炎链球菌、B型流

感嗜血杆菌荚膜多糖（或其他可选肽类、多糖抗原）的特异性抗体的基线

水平。 

(7)其他免疫功能检查评估， 在以下情况可考虑此项检查：抗体筛查

显示存在抗体缺乏时（以明确诊断、发现免疫并发症、制定治疗方案）；

抗体筛查正常但临床怀疑免疫缺陷时（合并身材矮小、颜面异常、心脏病

变、低钙血症、腭裂、眼皮肤毛细血管扩张症、湿疹、皮炎、瘀斑、内分

泌异常、无法解释的发育迟缓、淋巴组织增生或缺失、脏器肿大、关节症

状等）；确诊或疑似免疫疾病家族史；虽经长疗程的多种抗菌药物治疗，

仍存在反复或持续的严重感染（危及生命、需外科干预），包括少见或机

会性微生物感染或多部位受累（如同时累及支气管树和中耳或鼻窦）。 
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