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　图１　胸部 ＨＲＣＴ肺窗示左肺多叶、段支气管扩张伴感染（箭）。　图２　胸部ＣＴ纵

隔窗示心脏（右位心）及大血管转位（箭）。　图３　上腹部ＣＴ示肝脏、脾脏、胰腺及胃

肠道转位（箭）。　图４　副鼻窦冠状面ＣＴ示额窦未发育，筛窦及上颌窦发育小伴炎

症（箭）。

　　病例资料　患者，女，２２岁。自幼

体弱，常年咳嗽，近１０年咳嗽加重、频

繁，有时咳痰、脓涕，加重１周入院。查

体：Ｐ８２次／分，Ｂｐ１２．８／９．０７（９６／６８

ｍｍＨｇ），体温３７．６℃，双上颌窦压痛，

左肺湿罗音及少许哮呜音，心界向右扩

大，律齐，无杂音；肝脾无肿大。化验室

检查：外周血 ＷＢＣ６．８×１０９，Ｎ７６％，Ｌ

２５％；肝、肾功能、血气分析正常。痰培

养３次均检出嗜麦芽假单胞菌。心电

图示右位心，窦性心率。

影像学表现：胸部Ｘ线片示心尖位

于右侧胸腔，即右位心，胃泡右位，左肺

野透亮度增高，并见多处呈蜂窝样改

变。胸部高分辨力ＣＴ（ＨＲＣＴ）示左肺

多叶、段呈蜂窝状改变，柱状及囊状支

气管扩张改变，伴感染，未见液平面，心

脏及大血管转位（图１、２）。上腹部横断

面ＣＴ平扫示肝脏、脾脏、胰腺以及胃肠

道转位（图３）。副鼻窦冠状面ＣＴ骨窗

示额窦、蝶窦未发育，筛窦及上颌窦发

育小，黏膜增厚，有积液，鼻窦炎，窦壁

骨质未见异常（图４）。影像学诊断：

Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征。

讨论　Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征（Ｋａｒｔａ

ｇｅｎｅｒ′ｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＫＳ）又称支气管扩

张、副鼻窦炎、内脏转位综合征，属于原

发性纤毛运动障碍（ｐｒｉｍａｒｙｃｉｌｉａｒｙｄｙｓｋｉｎｅｓｉａ，ＰＣＤ）中最严重

的类型，约占ＰＣＤ的５０％，属于相对少见的常染色体隐性遗传

病［１，２］，其发病率为１∶４００００。ＰＣＤ 发生率１∶２０００～１∶

６００００。１９０４年由Ｓｉｅｗｅｒｔ首次报道，表现为支气管扩张合并内

脏反位，包括各种纤毛超微结构的缺陷。１９３３年Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ首

先描述了三联症，包括右位心、血管舒缩性鼻炎和支气管扩张，

即完全性ＫＳ，并强调该综合征的家族性和遗传性特征，如只具

备内脏反位及支气管扩张则为不全性 ＫＳ
［１，３５］。ＫＳ自婴幼儿

至成年均可发病，但以学龄儿童及青少年为多。

由于遗传性缺陷致纤毛结构和功能先天异常，气道的净化

功能减弱，使黏液清除减少，分泌物和细菌潴留，导致长期反复

性感染，最终形成支气管扩张和副鼻窦炎。胎儿时期的纤毛功

能障碍，使胎儿器官排列失常，不能顺利完成内脏转位而造成

内脏反位。由于精子鞭毛结构异常，输卵管或子宫内膜纤毛功

能障碍，ＫＳ也可造成男不育、女不孕症
［５，６］。人类内脏反位的

发生率约为１∶５０００～１∶１００００，支气管扩张的发病率为

０．３‰～０．５‰，而在内脏反位患者中支气管扩张的发病率可增

加到１２％～２５％，为一般人的４０～５０倍。因此，右位心儿童如

伴频发上呼吸道感染和肺炎，应考虑到有合并支气管扩张和副

鼻窦炎即ＫＳ的可能，应行全面综合分析。ＫＳ还常和其他先天

性畸形同时存在，最多见的是先天性心脏病、脑积水、腭裂、双

侧颈肋、肛门闭锁、尿道下裂和复肾，其他尚有膜状瞳孔、智力

障碍、听力减退、嗅觉缺损等［６］。

影像学表现对ＫＳ的诊断具有重要意义。内脏反位必有右

位心，是影像学诊断ＫＳ的主要依据。胸部Ｘ线片、ＣＴ扫描及

心脏彩超等均可发现，常常是我们想到本综合征的首要线

索［７］。ＫＳ的影像表现并无特征性，但当患者以右位心为首发

线索，需警惕是否合并支气管扩张及副鼻窦炎，如同时伴有上

述表现，则诊断并不困难。ＫＳ患者常因反复鼻塞、脓涕、头昏、

头痛，反复咯血、长期咳嗽、脓痰或胸闷、气促，甚至不孕、不育

等各种症状就诊，故需加强对本病的认识，将患者的各种临床
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表现加以综合分析，从而作出正确诊断与评价。

因此，对于胸部影像学表现为支气管扩张的患者，需要鉴

别ＰＣＤ，ＰＣＤ患者由于呼吸道黏膜的纤毛均有缺陷，故双肺任

何肺叶（段）均可能出现病变，主要发生在微小支气管，常常合

并肺泡的发育异常。ＨＲＣＴ多表现为整个肺段或肺叶的病变，

以囊状支气管扩张或为“蜂窝状”为主，由于呼吸道黏膜的纤毛

功能障碍，导致大量痰液不能够排出，常常合并感染，影像学上

囊状扩张的支气管壁常常较厚，这也是区别普通支气管扩张的

理由之一；而普通支气管扩张多为感染后支气管扩张，由于支

气管壁的弹性组织和肌肉组织遭到破坏而导致的局部支气管

不可恢复的支气管扩张状态，主要发生于中等大小的支气管，

影像学表现常为重力下垂部位发生病变；ＨＲＣＴ多表现为柱状

和囊状扩张，因为ＰＣＤ患者呼吸道纤毛结构功能缺陷，导致纤

毛的痰液清除功能下降，大量的痰液阻塞支气管分支造成相应

的肺不张，故在临床工作中遇到肺不张时，除考虑为新生物阻

塞管腔外，还需要鉴别ＰＣＤ等良性疾病，不要盲目的手术。此

外ＫＳ影像学还可以表现为小叶中心性微结节或树枝出芽征样

改变，既往文献报道的１２例患者类似改变。

ＫＳ无特异性治疗方法，主要为对症治疗，可以采用有效的

抗生素和预防性干预治疗继发性感染。积极控制感染，祛痰及

体位排痰，可根据痰培养结果选择敏感抗生素。反复、长期使

用各种抗生素者应注意二重感染。伴有肺部哮呜音者尚需给

予解痉平喘治疗。支气管扩张严重而病变范围较局限者可考

虑手术切除，同时治疗鼻窦炎或鼻息肉，有手术指征应手术治

疗［６，７］。本病患者容易引起长期慢性的肺部感染，并反复加重，

造成肺组织的纤维化，同时患者消耗大，体质较差，所以需要给

予营养支持及增强免疫治疗，有助于减少呼吸道感染。本病虽

从小起病，但若能早期诊断和适当处理，其预后尚好。但如果

肺部病变广泛，反复肺部感染、肺动脉高压、肺源性心脏病，则

预后较差。
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第二十一期胃肠道传统造影及消化系影像新进展学习班通知

　　上海交通大学附属第六人民医院和上海市卫生局将于２０１１年１１月上、中旬在上海六院联合举办第二十一期胃肠道

传统造影及消化系影像新进展学习班。学习班属国家级继续教育项目（项目编号：２０１１－０９－０１－１２２）。学分１０分，学

习班传承我国著名胃肠放射学家尚克中教授，重点介绍：胃肠道造影原理、应用、现状及进展；胃肠道综合检查（包括钡检、

螺旋ＣＴ、内镜、腔内超声、ＭＲＩ等）、腹膜和腹膜腔病变、小肠造影（演示）、小肠出血的影像学检查线路、肠缺血性病变、食

管和咽－食管连接的影像学、吞咽困难影像学、消化道肿瘤的介入治疗等。学费：９００元，食宿统一安排，费用自理。

欲参加者请于近期来函或来电报名，届时将向报名者投发入学通知。

联系地址：２００２３３　上海市宜山路６００号　上海交通大学附属第六人民医院科教处　汤佩文

电话：０２１－２４０５８２４７　Ｅｍａｉｌ：ｔａｎｇｐｅｉｗｅｎ７１＠ｙａｈｏｏ．ｃｏｍ．ｃｎ　ｚｈｕａｎｇｘｉｎｑｉ＠ｙａｈｏｏ．ｃｎ

（上海交通大学附属第六人民医院科教处
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