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气管、支气管巨大症致室性心律失常 １ 例
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摘　 要:　 气管、支气管巨大症又称 Ｍｏｕｎｉｅｒ￣Ｋｕｈｕ 综合征(ＭＫＳ)ꎬ是下呼吸道的一种罕见疾病ꎬ为先天性气管、
支气管发育不良所致ꎬ国内外报道极少ꎬ易被误诊误治ꎮ 本文报道气管、支气管巨大症致室性心律失常 １ 例ꎬ通过

对相关文献的复习与分析得出结论:对于反复下呼吸道感染ꎬ临床表现类似于慢性支气管炎或支气管扩张的患者ꎬ
应警惕 ＭＫＳ 的可能ꎬ提高对该病的认识ꎬ早诊断、早治疗、早预防ꎬ有助于改善预后ꎻ对于发生室性心律失常ꎬ除了

考虑心血管系统本身的器质及(或)功能性病变、电解质紊乱等ꎬ还应该注意是否合并呼吸系统疾病ꎬ以便更有效地

诊疗ꎮ
关键词:　 支气管巨大症ꎻ　 室性心律ꎻ　 下呼吸道

中图分类号:Ｒ５６２ 文献标识码:Ａ

１　 病例介绍

患者ꎬ男性ꎬ８６ 岁ꎮ 因“反复左侧胸腰背部疼痛

３ 年多ꎬ复发加重伴胸闷、气紧 ３ 个月”入院ꎮ 患者 ３
年前因左侧胸腰背部疼痛ꎬ疼痛部位出现红斑及水

疱ꎬ皮温增高ꎬ触之则痛ꎬ于当地医院就诊ꎬ诊断为

带状疱疹ꎮ 患者自行购买口服药物(具体不详)及

外用药物阿昔洛韦软膏治疗后ꎬ病情好转ꎬ疱疹消

退ꎬ但仍有疼痛感ꎮ 此后患者左侧胸腰背部疼痛反

复发作ꎬ均对症处理后症状缓解ꎮ 入院前 ３ 个月ꎬ患
者上述症状复发加重ꎬ伴胸闷、气紧ꎬ活动后加重ꎬ
夜间不能平卧ꎬ咳嗽咯痰ꎬ量多色黄质稠ꎬ不伴潮

热、盗汗ꎬ形体偏瘦ꎬ近期体重无明显变化ꎮ 否认高

血压、冠心病、糖尿病等慢性病史ꎬ否认肝炎、结核

等传染病史ꎮ 有吸烟史 ６０ 年ꎬ平均每日不到 １ 包ꎬ
已戒 ５ 年ꎬ偶饮酒ꎮ 体格检查:双肺呼吸音粗ꎬ双下

肺闻及散在湿啰音ꎬ心界向右扩大ꎬ律齐ꎮ
辅助检查:血常规:白细胞:１５.３×１０９ / Ｌꎬ中性粒

细胞:１４.３９×１０９ / Ｌꎬ中性粒细胞百分比:９４.１％ꎬ全
血 Ｃ 反应蛋白:７６.３ ｇ / Ｌꎬ降钙素原:４.２３ ｇ / ｍＬꎬ动脉

血气分析:酸碱度 ( ｐＨ) ７. ３３９ꎬ氧分压 ( ＰＯ２ ) ７３. ４
ｍｍＨｇ(１ ｍｍＨｇ＝ ０.１３３ ｋＰａ)ꎬ二氧化碳分压(ＰＣＯ２)
４５.６ ｍｍＨｇꎬ血氧饱和度(ＳＯ２)９２.６％ꎬ乳酸(Ｌａｃ)４.７

ｍｏｌ / Ｌꎬ呈轻度低氧血症ꎻ心肌酶谱、心肌损伤标志

物均未见明显异常ꎻ入院时心电图:窦性心律ꎬ律
齐ꎬ心室率 ７２ 次 /分ꎮ 痰涂片可见革兰氏阳性球菌

及革兰氏阴性杆菌ꎬ未查见抗酸杆菌ꎬ痰培养未见

细菌ꎮ 心脏彩超:双房增大ꎬ左室收缩功能测值正

常ꎬ舒张功能降低ꎮ 纤维支气管镜下可见气管、支
气管管腔明显扩大ꎬ并可见气管憩室ꎬ管壁平滑ꎬ气
管管腔扁平、塌陷ꎬ呼气相时较吸气相时气管压缩

明显ꎮ 胸部 ＣＴ:(１)慢性支气管炎、肺气肿征象ꎬ肺
大泡形成ꎬ双肺散在感染ꎮ (２)气管及左右主支气

管管腔扩张ꎬ考虑气管、支气管巨大症(图 １、图 ２、图
３)ꎻ双肺多发支气管扩张ꎬ双肺间质性纤维化改变ꎮ
(３)心脏长大ꎬ右心房为甚ꎬ冠状动脉钙化ꎮ (４)胸
膜增厚ꎬ双侧胸膜腔积液ꎬ左侧中量ꎬ右侧少量ꎬ与
旧片比较、双侧胸腔积液略增多ꎮ

结合病史、辅助检查及相关文献复习ꎬ诊断为

Ｍｏｕｎｉｅｒ￣Ｋｕｈｎ 综合征(ＭＫＳ)ꎮ 入院后先后予以头

孢哌酮钠他唑巴坦、左氧氟沙星、美罗培南、亚胺培

南、哌拉西林等药物进行抗感染治疗ꎮ 病程期间患

者感染加重ꎬ氧饱和度进行性下降ꎬ胸闷心慌、气
紧ꎬ心电监护提示室性心动过速ꎬ心率约 １６０ ｐｍ(图
４)ꎬ立即予以床旁心电除颤仪 ２００ Ｊ 电复律ꎬ并急查

血气分析ꎬ结果回示电解质无异常ꎬ先后予以两次

心脏电复律ꎬ患者恢复窦性心律ꎬ后于床旁行气管

插管术ꎬ予有创呼吸机辅助呼吸治疗后ꎬ再未发生

过室性心律失常ꎮ 病程期间患者病情暂稳定时ꎬ拔
除气管插管ꎬ后因感染反复ꎬ再次予以气管插管术ꎮ
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根据药敏试验选用敏感抗生素继续抗感染治疗ꎬ并
予以有创呼吸机辅助呼吸ꎬ振动排痰等对症治疗ꎮ
治疗 １ 个月后患者家属放弃治疗ꎬ要求拔除气管插

管ꎮ 患者基础治疗维持 ３ 天后ꎬ死亡ꎮ 死亡原因考

虑为感染性休克ꎮ

图 １　 气管内不规则皱折

图 ２　 气管内径增宽

图 ３　 左、右主支气管内径增宽

图 ４　 室性心动过速

２　 讨　 　 论

气管支气管巨大症又称 ＭＫＳꎬ是一种罕见的疾

病ꎬ于 １８９７ 年由 Ｃｚｙｈｌａｒｚ[１]在尸检中首次发现ꎬ但直

到 １９３２ 年方由 Ｍｏｕｎｉｅｒ￣Ｋｕｈｎ[２]结合临床、影像及内

窥镜真正进行描述ꎮ 至今国内外报道的病例仅 １５０
余例ꎬ国内仅 １８ 例ꎮ ＭＫＳ 好发于 ３０~４０ 岁ꎬ但发病

年龄从 １８ 个月到 ７９ 岁ꎬ发病率约为 ０.５％ ~ １.５％ꎬ
男性居多[３]ꎮ 本病病因尚不明确ꎬ有文献报道[４] 称

ＭＫＳ 发病与常染色体隐性遗传可能有关ꎮ ＭＫＳ 的

临床表现无特异性ꎬ特征性表现为气管和主支气管

明显扩张伴下呼吸道反复感染ꎬ而叶以下支气管管

径正常ꎮ 组织学上该病显示为气管及主支气管弹

性纤维及平滑肌的萎缩或发育不良ꎬ结缔组织松弛

引起气道扩张[５]ꎬ主要累及气管至第 ４ 级支气管ꎮ
正因有此病理改变ꎬ故吸气时气管连同主支气管管

腔膨涨ꎬ由于气管内压升高ꎬ囊袋状或憩室状膨击

更为显著ꎬ呼气时管壁塌陷ꎬ管腔变窄ꎮ 管壁的异

常无力ꎬ导致尽力呼气和咳嗽障碍ꎬ产生的黏液物

质无法清除ꎬ阻碍正常的纤毛运动ꎬ致使肺部反复

发生感染ꎬ最终可导致肺气肿、支气管扩张ꎬ气管的

乏力可导致管腔的扩大[６]ꎮ 胸 ＣＴ 可见气管和主支

气管内径增大ꎬ其直接诊断依据为气管及左、右侧

支气管的水平经线测量分别>３.０、２.３、２.４ ｃｍ(气管

内径正常成人男性为 ２１.８ ｍｍꎬ女性为 １９.４ ｍｍꎬ右
主支气管内径为 ２０. ０ ｍｍꎬ左主支气管为 １９. ２
ｍｍ) [７]ꎮ 此外ꎬ管壁变薄ꎬ气管内有不规则皱折ꎬ软
骨环之间的管壁向外呈袋状突出ꎬ严重者呈憩室

状ꎮ 根据其组织学及影像学特点ꎬ可将 ＭＫＳ 分成 ３
型:第 １ 型ꎬ气管、主支气管轻微的对称性扩张ꎻ第 ２
型ꎬ气管、主支气管偏心性扩张与憩室形成ꎻ第 ３ 型ꎬ
憩室及囊状扩张向远端支气管延伸[３]ꎮ 根据本例

患者影像学特征ꎬ可知其属于第 ３ 型 ＭＫＳꎬ不仅表

现为气管、主支气管扩张ꎬ而且表现出憩室及囊状

扩张向远端支气管延伸的改变ꎮ
该患者起病晚(８６ 岁起病)ꎬ早期无特异性表

现ꎬ仅有带状疱疹反复发作ꎬ考虑患者因气道保护

能力差ꎬ机体免疫力下降ꎬ但早期咳嗽能力尚处于

代偿机制ꎬ能及时清除气道内分泌物ꎬ故无明显呼

吸系统疾病如气促、呼吸困难等症状表现ꎻ随着患

者病情进一步发展ꎬ支气管扩张的基础上憩室形

成ꎬ气道保护能力日益下降ꎬ咳嗽无力ꎬ气道内大量

分泌物潴留ꎬ进而出现下呼吸道反复感染ꎬ进而导

致严重的呼吸困难ꎬ限制性通气功能障碍ꎬ弥散功

能明显下降ꎻ另一方面ꎬ由于机体呼吸功能障碍ꎬ导
致机体缺氧ꎬ当心肌细胞出现氧供不足时ꎬ心脏结

构及功能发生改变ꎬ可致心衰、心律失常等ꎬ故本例

患者在呼吸功能进行性恶化时ꎬ发生室性心动过

速ꎬ待气管插管有创呼吸机辅助呼吸治疗后ꎬ再未

发生过心律失常ꎬ心衰情况亦得以纠正ꎮ
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ＭＫＳ 缺乏特异性表现ꎬ影像学改变常被误诊为

支气管扩张ꎬ而反复的下呼吸道感染ꎬ且抗感染有

效ꎬ极易导致大多数临床医师更关注症状及疗效ꎬ
却对病史的深究有所忽略ꎬ造成了 ＭＫＳ 的漏诊、误
诊ꎬ因此 ＭＫＳ 实际发病率及好发年龄与现有的文献

报道中数据可能会有一定差异ꎬ正如本例患者尽管

此次发病才诊断为 ＭＫＳꎬ但由于无法收集患者既往

临床资料ꎬ故其实际从何时发病ꎬ最初发病情况如

何ꎬ气管、支气管的改变如何均难以评估ꎮ
ＭＫＳ 的原发病目前缺乏根治手段ꎬ主要是提高

对该病的认识ꎬ预防和控制感染ꎬ关键在于保持呼

吸道引流通畅以及有效抗生素的使用ꎬ从而改善预

后ꎮ 对于早期无症状的患者ꎬ无需特异性的治疗ꎬ
主要是戒烟、预防感染ꎻ在急性加重期ꎬ应给予积极

的抗生素治疗ꎬ并以物理方法和体位引流促进分泌

物排出[３]ꎮ 亦有文献报道可行气管内支架植入术

改善症状[８]或通过激光治疗 ＭＫＳ[９]ꎬ若病变范围广

泛ꎬ可行姑息性气管造瘘术或肺移植治疗ꎬ但均还

需进一步研究ꎮ 根据本例患者病变类型ꎬ建议患者

积极预防和控制感染ꎬ加强气道管理ꎬ对于远期预

后尚不乐观ꎮ
综上所述ꎬ对反复下呼吸道感染的患者ꎬ除考

虑肺炎、慢性支气管炎、支气管扩张症等常见病外ꎬ
还应警惕 ＭＫＳ 的可能ꎬ必要时完善肺部 ＨＲＣＴꎮ 对

于 ＭＫＳ 而言ꎬ早发现、早诊断、早治疗可以明显提高

患者治疗效果ꎬ显著改善患者临床症状、生活质量

以及远期预后ꎬ降低患者并发症发生率ꎬ在减少患

者住院天数、住院次数以及住院费用等方面均有一

定意义ꎮ 对于发生室性心律失常ꎬ除了心血管系统

本身的器质及(或)功能性病变、电解质紊乱等ꎬ还
应该注意是否合并呼吸系统疾病甚至其他系统疾

病ꎬ对症处理的基础上对因治疗ꎬ才能更好地解决

患者的疾患ꎮ 整体由局部组成ꎬ各个局部相辅相

成ꎬ而局部亦包含于整体内ꎬ亦应被看成一个整体ꎬ
不可分割而来ꎮ
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