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【摘要】 支气管扩张症是国内常见病。我国呼吸界学者在 2012年制定了首版成人支气管扩张

症诊治专家共识，九年来国内已开始逐步重视支扩的诊治和管理，发表了一些具有临床意义的研究和

论文。本专家共识汇聚我国众多专家临床研究成果和智慧，参考欧美国家的经验，对我国支气管扩张

症的流行病学、发病机制、病因、临床诊断和鉴别、治疗、管理及患者教育等方面做了较为系统和全面

的阐述，以期为我国支气管扩张症的临床规范化管理提供可供参考的重要文件。

基金项目：国家杰出青年科学基金（81925001）；上海市申康医院发展中心临床科技创新项目

（SHDC12018102）

一、前言

支气管扩张症（简称支扩）是由各种病因引起

的反复发生的化脓性感染，导致中小支气管反复损

伤和（或）阻塞，致使支气管壁结构破坏，引起支气

管异常和持久性扩张，临床表现为慢性咳嗽、大量

咳痰和（或）间断咯血、伴或不伴气促和呼吸衰竭等

轻重不等的症状［1］。支扩在亚洲人群中属于常见

病，然而目前针对支扩的临床关注度和研究热度要

远远低于慢性阻塞性肺疾病（简称慢阻肺）和支气

管哮喘（简称哮喘）［2‐4］。目前临床上主要关注针对

支扩急性加重的处理，对稳定期支扩缺乏有效的管

理。我国呼吸界学者在 2012年制定了《成人支气

管扩张症诊治专家共识》［5］，对支扩的规范诊治起

到了积极的推动作用。近年来，国内开始逐步重视

支扩的诊治和全面规范的管理，并开展了一些研

究。为此，本共识结合国际和国内开展的支扩相关

研究，对中国成人支气管扩张症诊治专家共识进行

更新，以期为支扩的临床规范化管理提供参考。

本共识仅针对有临床症状且胸部CT明确有支

气管扩张的成人患者。囊性纤维化（cystic fibrosis，
CF）不在此讨论。

二、流行病学

近年来国际上报道的支扩发病率和患病率有

所升高。据统计，截至 2013年英国人群的支扩发

病 率 增 长 到 31.1/10 万 ，患 病 率 增 长 到 525.8/
10万［6］，西班牙人群 2012年支扩发病率约为 48.1/
10万［7］，美国成人支扩患病率约为 139/10万［8］。我

国目前尚无大规模支扩流行病学调查数据，

2013年发表的一项在 7省市城区 40岁以上居民的

电话调查研究结果显示，1.2%（135/10 811）的居民

曾被诊断支扩，其中男性患病率为 1.5%（65/
4 382），女性患病率为 1.1%（70/6 429），支扩的患病

率随着年龄增长而增加。我国人群支扩病因谱和

发病机制可能与西方存在差异，有待大规模研究进

行验证［9‐11］。

三、发病机制

尽管各种原因导致的支扩具有异质性，但都具

有气道重塑和气道扩张的共同特征。其发病的初
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始阶段表现为各种原因导致的支气管阻塞或牵拉、

支气管黏膜纤毛清除功能损害、气道分泌物潴留，

从而使呼吸道更容易发生病原体感染和定植，而病

原体的持续存在引发肺部慢性炎症，导致气道结构

破坏和管壁重塑，进一步影响气道分泌物排出，如

此循环往复，最终导致支气管永久地病理性扩张，

这一过程被称为支扩的“恶性循环”。国内研究表

明，支扩患者肺组织病理切片中支气管和细支气管

均有上皮增生，包括杯状细胞增生和（或）肥大，以

中性粒细胞浸润为主，证实支扩患者存在异常上皮

重塑伴黏膜纤毛结构受损，导致炎症和感染［12］。由

于支气管周围炎症导致邻近肺泡破坏，扩张支气管

周围肺组织常伴有不同程度的萎陷、纤维化、肺气

肿和肺大疱的表现。因此，支扩本质上是一种慢性

气道炎症性疾病。

四、病因学

支扩是由多种疾病导致气道结构破坏的共同

终点，其原因多种多样。作为疾病临床评估的一部

分，仔细询问病史，寻找原发病因，进行病因鉴别诊

断，不但有助于采取针对性的诊疗措施，而且可避

免不必要的侵袭性、昂贵费时的辅助检查。即使经

过全面检查，仍有大部分（约 50%~70%）支扩患者

无法明确病因，称之为“特发性支扩”［11］。支扩的主

要已知病因如下。

1.既往下呼吸道感染：既往下呼吸道感染，尤

其是婴幼儿和儿童时期下呼吸道感染是支扩最常

见的病因［13‐17］，如麻疹、百日咳、肺结核、肺炎（包括

细菌、病毒和支原体），部分患者会在感染后出现支

扩症状。肺结核是 20世纪 70年代前我国支扩最常

见的原因（高达 45.3%）［11］，随着我国卡介苗接种制

度的完善，以及抗结核治疗的规范化，肺结核导致

的支扩发病率逐年下降，但仍需关注。此外，铜绿

假单胞菌（pseudomonas aeruginosa，PA）的感染或定

植与支扩病情发生发展的关系尤为密切［18‐19］；PA的

检出及其毒力基因（pldA、exoU）的存在，会影响支

扩的急性加重频率及预后（例如肺功能较差、肺功

能下降速度更快、病死率更高）［20］。

2.免疫功能缺陷：在欧美等地区，免疫功能缺

陷是支扩较常见的病因。免疫缺陷分为原发性和

继发性，常见的原发性免疫缺陷有低免疫球蛋白血

症，如免疫球蛋白G（immunoglobulin G，IgG）亚群的

缺陷（IgG2，IgG4）、免疫球蛋白A（immunoglobulin A，
IgA）缺乏症、普通变异性免疫球蛋白缺乏症

（common variable immunodeficiency，CVID）、慢性肉

芽肿性疾病、补体缺陷、特异性抗体产生功能下降

等；常见的继发性免疫缺陷有长期服用免疫抑制药

物、人类免疫缺陷病毒（human immunodeficiency
virus，HIV）感染等。发生严重、持续或反复感染的

患者，尤其是反复肺炎、多部位感染或机会性感染

者，应注意免疫功能缺陷的可能。

3.遗传因素：一些先天性疾病，如α1‐抗胰蛋白

酶缺乏、纤毛功能缺陷（如原发性纤毛运动障碍，

primary ciliary dyskinesia，PCD）、CF、巨大气管‐支气

管症、软骨缺陷等也会导致支扩。除支扩自身的临

床表现外，常伴有其他系统症状。PCD患者多同时

合并上呼吸道症状（嗅觉丧失、鼻窦炎、慢性扁桃体

炎）及男性不育等。Kartagener综合征是其中的一

个亚型，由支气管扩张、鼻窦炎、内脏反位三联征组

成，具有家族遗传倾向，其父母可有近亲婚姻史。

因此，对于支扩患者应详细采集病史，如呼吸道和

全身症状，有无不育史及父母有无近亲婚姻史及支

扩病史特征等。

4.气道阻塞和反复误吸：儿童最常见的气道阻

塞的原因是气道异物吸入，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。另

外，毒性物质吸入可直接损害气道，改变气道结构

和功能而出现支扩；吞咽困难或胃食管反流可导致

反复误吸，也可能导致支扩。因此，对于支扩患者

均应注意询问有无气道阻塞和误吸史。

5.其他肺部疾病：相当一部分的变应性支气管

肺曲霉病（allergic bronchopulmonary aspergillosis，
ABPA）因反复痰栓阻塞而形成中心性支扩，是支扩

的一种特殊病因，英国的一些研究显示ABPA是支

扩较常见的病因之一［21］；ABPA患者存在CARD9S12N
（caspase‐recruitment domain family member 9）高频

突变，这也是目前报道的ABPA发病机制中可能的

基因基础［22］。慢阻肺和哮喘常与支扩共同存在、互

相影响，此类共患病患者呼吸道症状更明显，肺功

能损害程度更严重，预后更差［23‐26］。支扩是非结核

分枝杆菌（non‐tuberculosis mycobacteria，NTM）肺

病常见的易患因素，而NTM肺病也可导致支扩，二

者孰因孰果至今仍未阐明［27］。弥漫性泛细支气管

炎（diffuse panbronchiolitis，DPB）后期多合并有支

扩的影像学表现。

6. 其他系统疾病：部分类风湿性关节炎

（rheumatic arthritis，RA）患 者 胸 部 高 分 辨 率 CT
（high‐resolution computed tomography，HRCT）检查

发现支扩，因此RA被认为是支扩的可能病因之一。

·· 312



中华结核和呼吸杂志 2021年4月第 44卷第 4期 Chin J Tuberc Respir Dis, April 2021, Vol. 44, No. 4

其他结缔组织疾病，如原发性干燥综合征、系统性

红斑狼疮、抗中性粒细胞胞质抗体（anti‐neutrophil
cytoplasmic antibodies，ANCA）相关性血管炎、强直

性脊柱炎等，这类患者中均有不同比例的支扩发

生。有报道支扩与炎症性肠病（inflammatory bowel
disease，IBD）具有相关性，炎症性肠病患者出现慢

性咳嗽、咳痰症状时，应排查是否合并支扩［28‐30］。

五、临床诊断

支扩患者必须存在影像学上支气管扩张的表

现，应行胸部CT检查，其中HRCT对诊断更具敏感

度和特异度。同时，还需关注其发生的高危人群、

高危因素和发展的严重程度。因此针对支扩的诊

断，需从以下几个方面着手。

1.高危人群筛查：（1）长期（超过 8周）咳嗽、咳

痰（特别是脓痰）、痰血，或者以反复咯血为唯一症

状，尤其是存在相关危险因素的人群；（2）慢阻肺频

繁急性加重（≥2次/年），重症哮喘或哮喘控制不佳，

且既往痰培养PA阳性的患者；（3）慢性鼻窦炎、RA
或其他结缔组织病患者出现慢性咳痰或反复肺部

感染的患者；（4）既往人类免疫缺陷病毒（human
immunodeficiency virus，HIV）感染史、实体器官或

骨髓移植史、接受免疫抑制治疗史，出现慢性咳痰

或反复肺部感染的患者。

2. 影像学诊断：支扩的诊断有赖于影像学检

查。目前国内外诊断支扩最常用的影像学工具是

胸部HRCT，其中扫描层厚≤1 mm的薄层CT对支扩

的诊断具有重要的意义，同时还能帮助明确支扩潜

在的病因，如ABPA、PCD及异物阻塞等。

支扩的胸部HRCT主要表现为支气管内径与

其伴行肺动脉直径比例的变化，正常人左右肺支气

管内径与并行肺动脉直径的比例分别是 0.75和
0.72。支扩的胸部HRCT主要表现直接征象包括：

（1）支气管内径/伴行肺动脉直径>1；（2）从中心到

外周，支气管未逐渐变细；（3）距外周胸膜 1 cm或

接近纵隔胸膜范围内可见支气管影。间接征象包

括：（1）支气管壁增厚；（2）黏液嵌塞；（3）呼气相CT
发现“马赛克”征或“气体陷闭”［31］。此外还可见到

支气管呈柱状或囊状改变、气管壁增厚（支气管内

径<80%外径）、黏液嵌塞、树芽征等。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CT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”或“卷发”状改变。

部分特殊病因的支扩影像学有着其特征性的

表现，如ABPA在影像学表现为双上叶为主的中心

性支扩伴黏液栓嵌顿；结核性支扩常发生在结核好

发部位，以上叶为主；DPB则表现为边缘模糊的小

叶中心性结节、树芽征、细支气管扩张、弥漫性分布

或基底部分布为主。

3.病因学诊断与鉴别：不同病因的支扩患者如

ABPA、免疫缺陷、PCD、NTM肺病等，其治疗策略可

完全不同。因此，对于所有的支扩患者均需要行下

述常规检查明确潜在病因。（1）详细记录患者的病

史和合并症，尤其是幼年下呼吸道感染病史包括结

核感染。（2）全血细胞计数：中性粒细胞和淋巴细胞

计数持续偏低可能提示潜在的免疫缺陷，嗜酸性粒

细胞计数升高提示可能存在ABPA的可能，血小板

增多与活动期RA和 IBD有关。（3）血清总免疫球蛋

白E（immunoglobulin E，lgE）、曲霉特异性 lgE、曲霉

皮肤点刺试验：用于鉴别ABPA。如果诊断ABPA，
需警惕是否存在混合型肺曲霉病可能。（4）血清免

疫球蛋白 IgG、IgA、IgM水平：用于对免疫缺陷的诊

断进行初筛。当患者免疫球蛋白升高时，行血清蛋

白电泳进一步区分多克隆还是单克隆，排除血液系

统恶性肿瘤。（5）痰培养：包括常规痰培养和分枝杆

菌培养，痰培养可指导急性加重期和稳定期治疗中

抗菌药物的使用，同时，对某些微生物的检测也有

助于明确潜在病因。例如，烟曲霉的分离建议排查

ABPA；分枝杆菌培养可进一步排查合并 NTM肺

病。可合理应用二代测序或其他分子技术用于检

测病原体。

当支扩患者存在以下情况时，需进一步行特殊

检查明确病因，包括：（1）支扩患者若合并PCD的临

床特征，建议对 PCD进行筛查，检测方法有鼻呼出

气一氧化氮（fractional exhaled nitric oxide，FeNO）
浓度检测、鼻黏膜活检、高速视频显微分析测定纤

毛摆动频率、透射电子显微镜评估纤毛超微结构、

免疫荧光检测和基因检测（例如动力臂基因

DNAH5、DNAI1 和 DNAH11；辐 射 丝 头 端 基 因

RSPH4A和RSPH9）等。（2）支扩患者若合并关节炎

或其他结缔组织病临床特征，建议检测类风湿因

子、抗环化瓜氨酸多肽（cyclic citrullinated peptide，
CCP）抗体、抗核抗体和 ANCA等。（3）支扩患者合

并胃食管反流或误吸病史（或症状），建议进一步行

胃镜、胃食管 pH值检测、食管阻抗检测等以筛查胃

食管反流病。（4）病变局限者应注意询问病史（例如

是否有先天性支气管肺发育不良、肺隔离症），并建
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议行支气管镜检查，除外气管支气管内病变或异物

堵塞。也可对以干咳为主要表现的患者进行支气

管镜下下呼吸道分泌物抽吸和支气管肺泡灌洗，并

对样本行微生物培养。（5）支扩患者若出现反复多

部位或机会性感染，需排除特定的抗体缺陷（如

CVID、特异性多糖抗体缺陷）。可测定肺炎链球菌

荚膜多糖特异性抗体基线水平，若此抗体水平低于

正常水平，建议接种 23价肺炎链球菌多糖疫苗，4~
8周后再次测定；抗体水平仍低于保护阈值可提示

功能抗体缺陷。（6）支扩患者若存在 CF临床特征

（例如幼年出现的金黄色葡萄球菌或铜绿假单胞菌

定植、双侧上肺为主的支扩、消化功能不全、幼年反

复上呼吸道感染），建议行 2次汗液氯化物检测及

CF 跨 膜 传 导 调 节 蛋 白 基 因（cystic fibrosis
transmembrane regulator，CFTR）突变分析［32］。

4. 疾病严重度评价：与其他呼吸系统疾病一

样，为指导患者的分级管理和预测未来风险，支扩

也需要疾病严重度评价工具。目前临床大多通过

影像学评价（Reiff评分较常用）来评估支扩的严重

程度。但由于支扩的发病具有较显著的异质性，影

像学受累和支扩严重程度之间并无密切相关性。

国外学者从多维角度，结合患者的临床症状、影像

学表现、急性加重风险及细菌定植等情况，设计并

证实了支扩严重程度指数（bronchiectasis severity
index，BSI）和 E‐FACED评分可以用于支扩严重程

度评价［33‐34］，国内对这一方面研究有限［35‐36］。（1）BSI
评分包括年龄、体重指数（body mass index，BMI）、

第一秒用力呼气容积（forced expiratory volume in
one second，FEV1）占预计值%、既往 2年住院次数、

既往 12个月急性加重次数、改良英国医学研究委

员 会 呼 吸 困 难 量 表（modified medical research
council dyspnea scale，mMRC）、PA及其他微生物定

植情况、影像学表现 8个指标。总得分 0~4分为轻

度，5~8分为中度，≥9分为重度。BSI评分主要用于

预测支扩患者未来病情恶化、住院、健康状况和死

亡情况。具体评分标准如表 1所示。（2）E‐FACED
评分包括既往急性加重情况（E）、FEV1占预计值%
（F）、年龄（A）、铜绿假单胞菌定植（C）、影像学严重

程度（E）及 mMRC评分（D）5个指标。总得分 0~
3 分 为 轻 度 ，4~6 分 为 中 度 ，7~9 分 为 重 度 。

E‐FACED评分主要用于预测支扩患者未来急性加

重次数和住院风险。具体评分标准如表2所示。

临床医师严格按照规范的诊断流程（图 1）可

减少支扩的误诊率和漏诊率。

5.临床分期的诊断：一旦支扩的诊断明确，我

们就需要根据患者的临床症状等，评估患者的临床

分期。目前根据 2019BTS支扩指南，支扩的急性加

重定义为：咳嗽、痰量变化、脓性痰、呼吸困难或者

运动耐受度、乏力或不适、咯血，这 6项症状中的

表1 BSI评分标准

指标

年龄（岁）

BMI（kg/m2）

FEV1占预计值%（%）

既往因加重住过院

既往1年内急性加重次数

mMRC评分

铜绿假单胞菌定植

其他微生物定植

影像累及3叶及以上或囊状支扩

变量

<50
50~69
70~79
≥80
<18.5
18.5~25
26~29
≥30
>80
50~80
30~49
<30
无

有

0
1~2
≥3
0~Ⅱ
Ⅲ
Ⅳ
无

有

无

有

无

有

分值

0
2
4
6
2
0
0
0
0
1
2
3
0
5
0
0
2
0
2
3
0
3
0
1
0
1

表2 E‐FACED评分标准

指标

既往1年内至少一次因加重导致住院

FEV1占预计值%（%）

年龄（岁）

铜绿假单胞菌慢性定植

影像受累叶数

mMRC评分

E‐FACED评分

变量

无

有

≥50
<50
<70
≥70
无

有

1~2
>2
0~Ⅱ
Ⅲ~Ⅳ
总分

分值

0
2
0
2
0
2
0
1
0
1
0
1
0~9
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3项及以上出现恶化，时间超过 48 h，且临床医生认

为需要处理的情况。严重而频繁的急性加重会导

致生活质量下降，日常症状加重，导致与总体预后

相关的肺功能下降，病死率增高，因此及时准确地

判断支扩急性加重期是十分重要且必要的。

六、鉴别诊断

本共识仅适用于诊断明确的支扩患者。支扩

与其他疾病的鉴别诊断，及支扩本身的病因鉴别诊

断是诊治过程中的重要问题，其中支扩的病因学鉴

别诊断较为重要，已在前面章节中介绍。通过详细

的询问病史和认真的体格检查，能够显著缩小大部

分支扩患者的鉴别诊断的范围。支扩诊断标准包

含典型的临床表现和影像学特征，需进行鉴别的疾

病如慢性支气管炎、肺脓肿、肺结核、肺癌等，在此

共识中不赘述。

七、治疗

支扩的治疗目的包括治疗潜在病因以延缓疾

病进展和减少急性加重，改善症状，维持或改善肺

功能，改善患者的生活质量。

（一）稳定期治疗

1.气道廓清治疗：气道廓清治疗目的在于帮助

患者有效的排痰，改善气道阻塞，控制咳痰症状，提

高通气效率，保持或提高运动耐量。常见的气道廓

清技术包括主动循环呼吸技术、自主或体位引流、

胸部叩击振动等。目前这一方面国内则相对薄弱，

临床常用的气道廓清治疗有体位引流、高频胸壁震

荡。中国支扩人群的气道廓清治疗尚需更多的循

证医学依据，目前也有使用支气管镜进行镜下定期

廓清的探索。

【推荐意见】 对于痰量多或排痰困难的患者，

推荐行体位引流、拍背等方法辅助排痰，每天 2~
4次，晨起，或饭前，每次 10~30 min，频率和时间根

据自身情况调整。每 3个月评估一次气道廓清治

疗的效果。

2.祛痰治疗：祛痰治疗在支扩的治疗中地位相

当重要。祛痰药物包括黏液活性药和吸入高渗制

剂等。祛痰药物根据不同作用机制分为：高渗制剂

（如生理盐水、甘露醇），黏液溶解剂（如口服或雾化

用乙酰半胱氨酸、桉柠蒎等），黏液动力剂（如氨溴

索口服及雾化剂），黏液调节剂（如福多司坦等）。

国内有研究显示支扩患者口服乙酰半胱氨酸

600 mg（2次/d），疗程12个月，可以减少支扩急性加

重次数，不良反应少［37］。高渗制剂包括高渗氯化钠

溶液和甘露醇。对于每年急性加重超过 2次，症状

较多的支扩患者，吸入甘露醇能改善患者圣乔治呼

吸问卷评分，延长至下次急性加重的间隔时

间［38‐39］。国内暂无甘露醇干粉制剂上市。国外研

究提示吸入 7%氯化钠溶液能改善（非铜绿假单胞

菌定植和未接受长期抗菌药物治疗者）支扩患者的

圣乔治呼吸问卷总分和肺功能 FEV1和 FVC［40］。由

于重症支扩患者多数合并肺通气功能障碍（以阻塞

性通气功能障碍为主），单独吸入高渗制剂排痰效

果并不理想，需要进一步探索浓度和给药方法。吸

入支气管舒张剂后，再吸入祛痰药物，能显著增加

祛痰药在小气道的沉积，改善黏液纤毛清除功能和

排痰作用。

高危人群疑诊

影像学确诊

病因学诊断

常规检查

特殊检查

严重度评价

胸部HRCT征象

血常规、免疫球蛋白 IgG、
IgA、IgM排除

总 IgE、曲霉特异性 IgE、皮
肤点刺试验排除ABPA

BSI，E-FACED评分

有无既往下呼吸道感染、先
天疾病、结缔组织等

肺链荚膜多糖抗体、PCD、风
湿抗体

胃镜、气管镜检查排除反
流、阻塞或误吸

痰培养(包括分枝杆菌)等
排除结核、NTM

肺功能检查评估肺功能
状态

注：HRCT：高分辨率CT；NTM：非结核分枝杆菌；ABPA：变应性支气管肺曲霉病；PCD：原发性纤毛运动障碍；BSI：支气管扩张症严重程度指数

图1 支气管扩张症诊断流程图（影像学诊断‐病因学诊断‐严重度评价）

·· 315



中华结核和呼吸杂志 2021年4月第 44卷第 4期 Chin J Tuberc Respir Dis, April 2021, Vol. 44, No. 4

【推荐意见】 对于排痰困难、生活质量差以及

体位引流等效果不佳的支扩患者，可尝试长期使用

（≥3个月）一种祛痰药物。对于伴有气流受限或气

道高反应的支扩患者，使用祛痰药物或高渗制剂前

建议吸入支气管舒张剂。

3.长期抗菌药物治疗：近些年国内外有关支扩

稳定期患者长期抗菌药物治疗的研究逐渐开展，为

支扩患者的抗菌药物应用提供了循证医学证据。

但目前的证据主要集中于欧美人群的临床试验结

果上，亚洲人群数据罕见。长期抗菌药物治疗根据

使用途径分为口服、吸入和静脉。（1）长期口服抗菌

药物：大量研究证实，长期口服阿奇霉素或红霉素、

克拉霉素可减少支扩患者痰量和急性加重次数，不

良事件无明显增加，但胃肠道不良反应略有增

加［41‐46］。长期小剂量口服大环内酯类药物可作为

预防支扩患者反复急性加重（每年≥3次）的首选治

疗，其机制可能是大环内酯类药物具有免疫调节作

用。（2）长期吸入抗菌药物：吸入性抗菌药物由于可

刺激气道产生支气管痉挛等严重不良反应，早年抗

菌药物的吸入治疗被否定，近些年关于吸入性抗菌

药物治疗支扩的研究有了新的进展，但仍存在争

议［47］。国内外大量研究证实了吸入性抗菌药物治

疗支扩的有效性和安全性，特别是对有铜绿假单胞

菌定植的患者，显示了其治疗前景［48‐54］。国内由于

抗菌药物吸入剂型未正式上市，但临床可酌情静脉

针剂雾化使用，譬如妥布霉素、多黏菌素，阿米卡星

等。针对国人的长期抗菌药物吸入疗法仍需探索。

（3）长期静脉使用抗菌药物：国外有此类小样本研

究报道，主要针对经过其他规范内科治疗后仍存在

频繁急性加重的患者，定期使用抗菌药物治疗。但

长期静脉使用抗菌药物有效性和安全性仍不明确，

由于担心抗菌药物的滥用和安全性问题，此处不作

展开和推荐。

【推荐意见】 （1）对于每年急性加重≥3次的

支扩患者，推荐接受长期（≥3个月）口服小剂量大

环内酯类抗菌药物治疗。由于大环内酯类单药治

疗会增加NTM和铜绿假单胞菌的耐药性，因此，在

开始长期抗菌药物治疗前，需明确患者有无活动性

NTM感染、肝肾功能不全等情况，每月随访评估患

者的疗效、毒副作用，定期检测痰培养和药敏试验。

阿奇霉素的不良反应发生率可能与剂量有关，建议

起始剂量为 250 mg（3次/周至 1次/d），然后根据临

床疗效和不良事件调整或停药。红霉素一般按照

250 mg（1次/d）的剂量维持。对于有急性加重高危

因素（如免疫缺陷）的支扩患者，长期使用抗菌药物

的指征可适当放宽。对于采取了最佳的基础治疗

和针对性的病因治疗后仍有急性加重者，或者急性

加重对于患者的健康影响较大时，尽管急性加重<
3次/年，也建议给予大环内酯类药物治疗。（2）对于

吸入性抗菌药物，目前欧洲的研究提示其可减少受

试支扩患者急性加重次数，但最佳的适应人群及其

可能的长期使用的耐药风险未明确。我国吸入抗

菌药物尚无上市，缺乏国人应用的循证医学证据。

4. 病原体清除治疗：PA与支扩的严重度及预

后密切相关［55‐60］，欧洲支扩指南及英国支扩指南均

提及铜绿假单胞菌的清除治疗［61‐62］。研究证实支

扩患者经过铜绿假单胞菌清除治疗后，急性加重频

率、住院率和住院时长减少［63］。支扩一旦出现铜绿

假单胞菌定植便难以清除，导致反复感染和急性加

重。因此，国外指南建议针对新分离铜绿假单胞

菌、且有临床恶化的支扩患者进行铜绿假单胞菌清

除治疗，一线治疗是口服环丙沙星（500~750 mg，
2次/d，疗程 2周），继以吸入抗菌药物治疗 3个月；

二线治疗可用β‐内酰胺类联合氨基糖苷类代替环

丙沙星。

国内支扩患者同样以铜绿假单胞菌定植最常

见，考虑到国内抗菌药物吸入剂型尚未正式上市应

用，因此，铜绿假单胞菌的根治推荐应用环丙沙星

口服或左氧氟沙星口服或氨基糖苷类联合具有抗

假单胞活性的 β‐内酰胺类药物静脉 2周的治疗。

需充分考虑病原体清除治疗或临床观察随访的潜

在风险和获益，以及这两种选择可能带来的不良事

件。在临床基础研究方面，有研究报道气道远端干

细胞携带人源抗菌肽基因可有效清除小鼠肺部铜

绿假单胞菌，修复肺部炎症损伤［64］。这项新型干预

措施在未来治疗铜绿假单胞菌的前景如何，仍需进

一步的转化研究证实。

对于需要治疗的支扩合并NTM肺病患者，建

议结合体外药物敏感性测试结果指导临床药物选

择，而药物的选择和疗程需根据菌种的不同及疾病

的严重程度确定［65］。选择至少 3种药物，一般是 3~
4种药物联合治疗，疗程持续至痰培养转阴后至少

12个月。由于 NTM很难清除且会反复出现，因此

临床上确定治疗人群及疗程十分困难。对于症状

较轻、胸部影像学表现病灶较为局限，经过动态随

访变化不明显且药敏结果显示为高度耐药的NTM
肺病患者，可不给予抗分枝杆菌治疗并密切随访动

态调整。对于病灶进展明显的NTM肺病患者，无
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论是否存在耐药，需要结合患者自身情况进行规范

的抗NTM治疗。

【推荐意见】 （1）对于首次分离出铜绿假单胞

菌且病情进展的支扩患者，建议行病原体清除治

疗，推荐应用环丙沙星 500 mg（2次/d）口服 2周的

治疗；二线治疗选用氨基糖苷类联合具有抗假单胞

活性的β‐内酰胺类药物静脉给药 2周的治疗，继以

3个月的吸入妥布霉素或多黏菌素等抗菌药物（国

内这些吸入剂型尚未上市）。非首次分离铜绿假单

胞菌的患者，不主张病原体清除治疗。（2）合并

NTM的支扩患者，如需要治疗一般是 3种以上药物

联合，疗程在 2年以上。症状较轻、病灶较局限，进

展不明显且药敏结果显示高度耐药的NTM肺病患

者，一般不治疗。

5.手术治疗：一般来说，内科药物治疗有效的

情况下不考虑外科手术治疗。外科治疗主要是支

扩病变局限时行肺叶切除术，其适应证包括：（1）病

变相对集中，而综合、规范的药物及非药物治疗长

达 1年仍难以控制症状者；（2）严重或频繁的急性

加重，影响生活和工作者；（3）复发性难治性咯血，

大咯血危及生命或经药物、介入治疗无效者；（4）
肿瘤远端阻塞所致的支扩；（5）局限性病灶，受损

的肺叶段可能是败血症的一个来源，不切除可能

导致肺组织进一步破坏。荟萃分析结果显示外科

手术治疗可显著改善支扩患者症状，手术病死

率低［66］。

肺移植是治疗内科治疗无效的终末期支扩的

有效办法。移植后支扩再发病率和病死率随年龄

增长而增加，因此肺移植一般适用于 70岁及以下

的人群。若肺功能 FEV1占预计值%<30%，临床表

现不稳定；或在最优方案治疗下，呼吸系统仍在迅

速恶化，可考虑肺移植治疗［67］。一般双肺弥漫性支

扩患者，进行双侧肺移植。当然也有报道单侧肺移

植加对侧肺切除术。

【推荐意见】 严格筛选符合外科治疗适应证

的患者推荐行外科手术切除病灶。对于 70岁及以

下、若肺功能FEV1占预计值%<30%，临床表现不稳

定或迅速恶化，可考虑肺移植治疗；双肺弥漫性病

灶、经内科综合治疗效果不佳的患者，行双肺移植。

6.其他治疗：（1）支气管舒张剂：合并气流阻塞

的患者应进行支气管舒张试验评价气道对β2‐受体

激动剂或抗胆碱能药物的反应性，以指导治疗。已

有临床证据提示，如果支扩同时存在慢阻肺或哮

喘，支扩的存在不影响这些疾病的规范化治疗方案

制定。（2）疫苗接种：儿童时期接种麻疹、百日咳疫

苗，卡介苗等以预防支扩的发生。患者可根据个人

情况（是否合并慢阻肺、免疫缺陷，自身偏好和专家

意见等）进行流感疫苗和肺炎球菌疫苗的接种，可

能对减少支扩急性加重风险和预防肺炎方面有一

定的帮助［68‐70］。临床上，某些免疫调节剂也可以作

为减少支扩急性加重的合并用药，但临床研究证据

较少。（3）抗炎治疗：支扩患者的气道炎症以中性粒

细 胞 为 主［71］ 。 吸 入 糖 皮 质 激 素（inhaled
corticosteroids，ICS）可减少支扩患者的痰量，但激

素的使用与患者局部、全身不良事件（特别是肺炎）

相关。因此，目前不推荐支扩患者常规吸入或口服

激素，除非有其他合并症时（慢阻肺、哮喘、ABPA
等），合并支扩不影响针对同时存在的其他慢性气

道疾病的规范化治疗选择。

【推荐意见】 （1）对于不合并有其他肺部疾病

（如哮喘、慢阻肺、ABPA等）的支扩患者，不推荐患

者常规使用支气管舒张剂和糖皮质激素治疗。支

扩的存在不影响针对同时存在的其他慢性气道疾

病（慢阻肺和哮喘）的规范化治疗选择。（2）对于肺

功能有阻塞性通气功能障碍的支扩患者，推荐吸入

支气管舒张剂，判断疗效决定是否长期用药；尽管

没有研究的数据，吸入长效β受体激动剂联合吸入

长效抗胆碱能药物（LABA+LAMA）可以考虑。由

于吸入激素可能有增加感染风险，可能不是优选，

但目前没有循证医学证据支持这一结论。（3）对于

反复出现支扩急性感染的患者，推荐行流感疫苗或

肺炎链球菌疫苗接种。

（二）急性加重期治疗

支扩急性加重的治疗需要综合处理，抗菌药物

治疗是关键。开始抗菌药物治疗前应送检痰培养

加药敏试验，在等待培养结果时即应开始经验性抗

菌药物治疗。经验性抗菌治疗应参考既往的痰培

养结果；既往无痰培养结果的中重度支扩患者，因

国内支扩患者铜绿假单胞菌分离率最高，应常规覆

盖铜绿假单胞菌，选择具有抗铜绿假单胞菌活性的

药物。近来新上市的具有抗假单胞菌活性药物如

头孢他啶阿维巴坦、新型喹诺酮类药物西他沙星等

也可供选择。

临床疗效欠佳时，需根据药敏试验结果调整抗

菌药物，并即刻重新送检痰培养，有条件可行支气

管镜下灌洗及刷检取样进行微生物培养。急性加

重期抗菌药物治疗的最佳疗程尚不确定，建议疗程

为 14 d，轻度急性加重的支扩患者可适当缩短疗
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程。除了细菌之外，病毒、真菌等其他病原体也被

认为可能与支扩急性加重有关。临床医师也应该

重视病毒感染对触发支扩急性加重的作用，特别是

对于上呼吸道症状显著、总体病情较重者。

【推荐意见】 对于出现急性加重的患者，推荐

经验性抗菌治疗前送检痰培养加药敏试验，中重度

患者的经验性用药建议选用具有抗假单胞菌活性

的抗菌药物治疗，推荐疗程为 14 d，并及时根据病

原体检测及药敏试验结果和治疗反应调整抗菌药

物治疗方案。

（三）并发症治疗

1.咯血：咯血是支扩（尤其是结核性支扩）最常

见的并发症［72］，常由于气道炎症反应加剧和（或）血

管畸形引起，如果咯血量在 24 h内少于 10 ml，可使

用适当的口服抗菌药物及止血药物治疗，个别中成

药可能也有一定作用。如果临床恶化，应尽快安排

入院治疗。一次咯血量超过 100 ml或 24 h咯血量

超过 500 ml为大咯血。大咯血是支扩致命的并发

症，严重时可导致窒息。大咯血的定义存在争议，

临床医师认为存在短期大量出血的情况均可按照

大咯血来处理。

大咯血时应注意大咯血窒息的识别，如患者出

现突然两眼凝视、表情呆滞，甚至神志不清等高度

提示发生窒息可能。在处理上首先应保证气道通

畅，改善氧合状态，稳定血流动力学状态，嘱其患侧

卧位休息。鼓励患者将血痰咳出。频繁剧烈咳嗽

后发生咯血者，考虑咳嗽可能为咯血原因时可给予

可待因 15~30 mg，2~3次/d。禁用吗啡等强力中枢

性镇咳药，以免抑制咳嗽反射，从而导致血块堵塞

气道造成窒息。安慰患者消除紧张焦虑情绪，必要

时给予小剂量镇静剂，如地西泮 2.5 mg（2~3次/d），

或 5~10 mg肌肉注射，心肺功能不全或全身衰竭咳

嗽无力者禁用。出现窒息时采取头低足高 45°的俯

卧位，在口腔插入撬口器后用手取出患者口咽部血

块，轻拍健侧背部促进气管内的血液排出。若采取

上述措施无效时，并出现咯血阻塞气道可能时，应

进行气管插管，必要时行气管切开。

大咯血时药物治疗首选垂体后叶素，垂体后叶

素止血效果较好，但容易引起或加重内脏缺血，因

此冠心病、心力衰竭、孕妇及高血压患者慎用。在

垂体后叶素禁忌或无效时，可使用酚妥拉明［73］。除

了上述两种药物外，常联合使用其他止血药物，如

血凝酶、卡络磺钠、巴曲酶、蝮蛇凝血酶、肾上腺色

腙片、氨甲环酸、酚磺乙胺、氨甲苯酸。咯血的药物

治疗方案具体可参照新近出版的 2020版《咯血诊

治专家共识》［73］，此处不再赘述。

如果大咯血反复发作，建议首选支气管动脉栓

塞治疗。目前支气管动脉栓塞术较为成熟，而且简

单易行，安全性高，疗效佳，可以处理大部分的支扩

合并咯血。支气管动脉栓塞治疗失败时，可考虑支

气管镜下止血或手术切除患病肺叶。

2.慢性呼吸衰竭：部分支扩患者常合并慢性呼

吸衰竭，无创通气和长期家庭氧疗可改善患者的肺

功能和生活质量，合理选择间歇性应用无创通气可

降低气管插管率，缩短住院时间［74-75］；而长期家庭

氧疗对支扩患者预后的影响尚不明确。

3.肺动脉高压：部分支扩患者可合并肺动脉高

压，一旦出现肺动脉高压则意味预后不良。长期氧

疗适用于合并低氧血症的患者。目前没有太多的

证据推荐靶向药物可用于治疗此类肺动脉高压。

【推荐意见】 （1）对于少量咯血的患者，推荐

适当口服止血及抗菌药物治疗；若咯血进一步加

重，在垂体后叶素无效或无法使用前提下，首选行

支气管动脉栓塞术，辅助止血药物治疗；有介入禁

忌的患者，可行支气管镜下止血或外科手术治疗。

（2）对于合并有慢性呼吸衰竭的患者，建议长期家

庭氧疗。对于反复急性加重而住院的患者，推荐间

歇性无创通气，可以减少住院次数，改善生活质量，

但对血气及生存率没有改变。在使用无创通气前，

建议先充分气道廓清排痰，使用过程中注意痰堵的

可能。对于因痰液阻塞所致的呼吸衰竭患者，尽早

行气管插管建立人工气道，以利于排痰。（3）对于合

并肺动脉高压伴长期低氧血症的患者，建议长期氧

疗。目前不主张靶向药物治疗此类肺动脉高血压。

但对存在与原发肺部疾病不匹配的严重肺高血压

患者建议到肺血管疾病区域医疗中心进行个体化

评估。

八、支扩的管理

支扩是慢性气道疾病，稳定期的管理是一个漫

长的过程。临床医师应在定期监测患者疾病情况

和评估治疗疗效的基础上，根据支扩分级管理方案

做出调整，以维持患者的控制水平。

第一级：针对所有支扩患者的基本策略。治疗

潜在的病因；气道廓清治疗，必要时肺康复治疗；酌

情接种流感疫苗；急性加重时及时给予抗菌药物治

疗；患者自我管理。

第二级：经过第一级治疗后，患者仍急性加重≥
3次/年，建议重新评估痰微生物，考虑使用黏液活
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性药物，建议长期口服大环内酯类抗菌药物治疗。

第三级：经过第二级治疗后，患者仍急性加重≥
3次/年，要视情况而定。可参考英国胸科协会

（British Thoracic Society，BTS）支扩指南建议，每 2~
3个月给予静脉抗菌药物治疗，有条件的建议定期

行支气管镜下廓清治疗。

随访的内容建议如下：对于轻度支扩患者，基

线期应评估严重度评分、胸部HRCT、痰培养、痰分

枝杆菌培养、病因学评估、合并症评估、肺功能及血

氧饱和度。随访期患者应每年评估一次BMI指数、

既往一年的急性加重情况、痰培养、mMRC评分、肺

功能及血氧饱和度。若患者病情出现恶化，重复

进行胸部HRCT、痰细菌真菌培养、痰分枝杆菌培

养、病因学和合并症评估。有条件的单位可进行

病毒学检测等，甚至组织或气道黏膜活检查找急

性加重原因。对于中重度支扩患者，除了 BMI指
数和肺功能每年评估一次，其余指标建议每半年

评估一次。

九、患者教育

患者教育也是支扩治疗的重要环节。支扩患

者的依从性较差，这与患者的受教育背景、社会经

济状况、医患沟通状况、求医欲、使用治疗的药物种

类和治疗负担密切相关。教育的主要内容是使其

了解支扩的特征和主要治疗手段，帮助患者及时识

别急性加重并及早就医；上呼吸道病毒感染、疲劳、

营养状态等均可加重支扩的临床症状。不建议患

者自行服用抗菌药物；还应向患者解释痰检的重要

性；定期随访对于了解患者的预后至关重要，建议

临床医师通过制定个性化的随访及监测方案，及时

对治疗方案进行优化调整。
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