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图１　气管支气管巨大症。ａ）胸

部Ｘ线正位片示气管扩张伴左

下肺感染（箭）；ｂ）胸部ＣＴ轴面

图像示气管明显扩张（箭）；ｃ）

胸部ＣＴ最小密度投影示气管、

主支气管扩张（箭）。

　　病例资料　患者，男，３６岁，反复咳嗽、咯痰４个月加重

１０天。体格检查：两侧胸廓无畸形，叩诊未见异常，听诊左下

肺散在干性音。

胸部Ｘ线片：气管明显扩张、增粗，左下肺野见片状密度

增高影（图１ａ）。

ＣＴ征象：自环状软骨下，气管、左、右主支气管明显扩张、

增粗，管壁软化变形、变薄，气管内有不规则皱折，气管平均横

径和前后径分别为３．９４ｃｍ和２．３３ｃｍ，气管分叉平面左、右

主支气管直径平均值分别为１．９ｃｍ和２．２ｃｍ，周围支气管管

径正常。左肺下叶见多发斑片状密度增高影及团块影，ＣＴ值

约为１６～２５ＨＵ （图１ｂ、ｃ）。诊断：气管支气管巨大症；左下

肺机化性肺炎，炎性假瘤。

讨论　气管支气管巨大症（ｔｒａｃｈｅｏｂｒｏｎｃｈｏｍｅｇａｌｙ，ＴＢＭ）

又称 ＭｏｕｎｉｅｒＫｕｈｎ综合征，为气管主支气管壁弹力纤维和平

滑肌的先天发育不良，较少见。可有常染色体隐性遗传的家

族史，但文献报道家族性病例有限。正常成人气管冠状径平

均为１７．５ｍｍ，矢状径平均为１９．５ｍｍ，气管、支气管巨大症病

理改变为气管后壁膜部的松弛，管壁的异常无力，导致尽力呼

气和咳嗽障碍，产生的黏液物质不能清除，阻碍正常的纤毛运

动，致使肺部反复发生感染，最终可导致肺气肿，支气管扩张，

气管乏力可导致管腔的扩大。ＭｏｕｎｉｅｒＫｕｈｎ综合征好发于

３０～５０岁患者，发病率０．５％～１．５％，男性居多。特征表现为

胸内气管和主支气管明显扩张伴下呼吸道反复感染。肺功能

测定残气量增加，气管直径达３．０ｃｍ以上，则有诊断的病理意

义。病理为气管支气管的弹性和肌肉组织萎缩。ＴＢＭ 影像学

表现主要有：①气管和／或主支气管明显扩张增粗；②扩张的气

管或支气管与相邻正常的支气管分界截然；③气管支气管壁软

化、变形及憩室形成；④反复发作的肺部感染。本病例有气管

及主支气管的扩张并伴有左下肺机化性肺炎，符合ＴＢＭ 的影

像诊断。

ＴＢＭ主要应与获得性气管巨大症鉴别，后者见于弥漫性

肺纤维化患者中，由于两侧肺的纤维化而增加的肺的弹性回缩

压，长期作用到气管两侧壁上呈相反的牵引力，导致气管扩大。

此外，长期的气管内插管，可引起获得性气管软化，它虽然多引

起气管局限性狭窄，但偶尔也可引起局限性甚至弥漫性气管扩

大。获得性气管巨大症之气管扩大常随肺纤维化之进展而加

重，且无主支气管扩大，可与本病区别［１］。

目前的治疗主要是防止呼吸道的反复感染，其关键在于呼

吸道保持引流通畅和有效的抗菌药物治疗，可按呼吸道慢性感

染治疗［２］。主要治疗方法有物理方法清除分泌物和感染期应

用抗生素。有报道可用Ｆｒｅｉｔａｇ支架治疗，但是国内尚无相关

文献报道［３］。
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