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·论著·

　　CF一直被认为是欧美白种人独有且常见的一种常

染色体隐性遗传病，亚洲及中国罕见。因其临床症

状、体征均无特异性，且大多数医院缺乏发汗实验和

基因检测的设施，临床上极易将CF患者误诊为肺炎、

肺结核或其他病变
[1]
。近年国内学者发现，CF在中国

人的发病情况可能并不少见
[2]
。笔者通过对9例肺囊

性纤维化患者的临床及影像资料分析，并复习国内外

相关文献，总结该病的胸部影像特征，以期加深对该

病的认识。

　　1  资料和方法

　　1.1 临床资料  2012年7月至2016年11月在北京

协和医院就诊的临床及影像资料完整的CF患者9例，
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【摘要】目的 总结囊性纤维化（cystic fibrosis, CF）的胸部影像特征，加深对该病的认识，以期早期诊断和及时治疗。

方法 回顾性分析2012年7月至2016年11月在北京协和医院就诊的9例CF患者的临床及影像资料，分析其胸部影像征

象。结果 9例CF患者中病变均呈弥漫性，所有病例均累及双侧肺。9例病例中除1例患儿以双肺支气管管壁增厚为主

要肺部表现外，其余8例患者均以支气管扩张为肺部主要影像表现。支气管扩张以柱状支气管扩张为主，且以双肺

上叶病变较为严重。双肺周围部多发支气管管腔黏液嵌塞，可伴有马赛克样灌注、肺气肿、肺不张或肺实变等征

象。结论 肺囊性纤维化常被误诊，其胸部影像表现具有一定的特征性，对于反复出现肺部感染的年轻患者，应高

度警惕CF。
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The Chest Imaging Features of Cystic Fibrosis*
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[Abstract] Objective  To summarize the chest imaging features of cystic fibrosis, deepen the learning of the disease to achieve 
early diagnosis and timely treatment. Methods  We retrospectively analyzed the clinical data and CT images of 9 
patients who had been admitted to Peking Union Medical College Hospital from July 2012 to November 2016 due to 
CF. Results  Among the 9 patients, the lesions were diffuse and all the cases affected bilaterally. The most common CT 
findings from the 9 patients were bronchiectasis except one little boy with bronchial wall thickening. In CF, bilateral 
columnar bronchiectasis with disease predominant in the upper lobe is routinely noted. The visibility of mucous 
plugging the bronchioles within 2cm of pleural surface, followed by mosaic perfusion, air trapping, emphysema, 
atelectasis and consolidation. Conclusion  CF usually is misdiagnosed, and it shows some imaging characteristics. 
Clinicians should take CF into consideration when young patients had recurrent pulmonary infection.
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其中男4例，女5例，平均年龄(11.9±6.6)岁(1～21

岁)，18岁以下8例(约90%)。临床表现：咳嗽、咳痰8

例次，发热6例次，鼻塞或鼻窦炎4例次，胸闷、气促

或喘憋2例次，活动耐量减低3例次，腹泻2例次。2例

患者出汗后皮肤上可见盐粒沉积，1例患者出现杵状

指/趾。

　　1.2 CT扫描  9例患者均行胸部高分辨CT检查，

采用东芝AquilionTM ONE及西门子Definition Flash 

CT机，患者取仰卧位，于平静呼吸状态下屏气扫描，

其中2例患者分别为1岁和3岁，这两位患者于平静呼

吸状态下行图像采集。扫描参数：管电压80-140kV，

层厚、层间距均为7mm，所有患者的图像均行2mm及

1mm层厚重建，扫描范围自肺尖至肺底。

　　1.3 图像分析  由2名具有CT工作经验3年及以上
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的医师在工作站上对9例患者的胸部高分辨CT图像进

行回顾性阅片，观察支气管扩张的范围、类型、程度

及支气管管壁增厚情况，观察是否存在支气管腔黏液

嵌塞、叶或段的肺不张或肺实变、马赛克灌注、空气

潴留、肺气肿、肺大泡、肺脓肿等。

　　2  结   果

　　9例患者中5例曾误诊为肺炎，2例误诊为肺结

核，1例误诊为支气管炎，1例误诊为哮喘。

　　2.1 病变部位及范围  根据患者肺部病变受累的

范围，分为局限性或弥漫性病变，其中单肺叶受累为

局限性病变，2个及以上肺叶受累为弥漫性病变。9例

CF患者中病变均呈弥漫性，所有病例均累及双侧肺。

将左肺上叶舌段视为一独立肺叶(舌叶)，则共计累及

54个肺叶，即本组病例累及所有肺叶。

　　2.2 病变特征及病理特征  9例病例中除1例患儿

以双肺支气管管壁增厚为主要肺部表现外，其余8例

患者均以支气管扩张为肺部主要影像表现，这与以往

的文献研究结果相一致
[3]
。支气管扩张是指由持续或

反复发作的支气管及其周围肺组织的慢性炎症所导致

的支气管壁平滑肌和弹性组织破坏，管腔形成不可逆

性扩张、变形
[4-5]

。依据支气管直径大于伴行的血管

直径的标准即可诊断支气管扩张。根据胸部高分辨CT

检查的形态学改变分为柱状、囊状及静脉曲张状支气

管扩张三型
[6]
。不同病因的支气管扩张其组织病理学

的表现是一样的，即支气管管壁有单核细胞浸润，在

严重病例中，纤毛上皮变性退化，代之以鳞状或柱状

上皮。最后，支气管管壁的弹力层丧失、支气管肌层

和软骨破坏。支气管管壁支撑力下降，加上粘液纤毛

廓清功能减弱，支气管腔内的分泌物引流不畅，加重

支气管扩张并促使支气管-肺组织的反复感染
[7-8]

。这

与本组中做过支气管镜检查的CF患者的支气管镜检查

结果一致，其中4例患者支气管镜下均表现为气管、

支气管内膜炎症，伴管腔内大量脓性分泌物；2例患

者行病理检查，均提示被覆假复层纤毛柱状上皮局部

脱落，上皮粘膜下充血，见少量淋巴细胞浸润。

　　不同病因导致的支气管扩张的影像表现多相似，

归纳如下：(1)支气管管径扩大；当支气管的内径大

于伴行的肺动脉分支的直径，即支气管动脉比率＞

1，认为有支气管扩张
[9]
。本组8例患者以支气管扩张

为主要肺部影像表现，其中以柱状支气管扩张为主

(图1-2)，8/9肺叶可见柱状支气管扩张，而静脉曲张

状支气管扩张见于43%，囊状支气管扩张仅见于19%。

其中病变较严重者，右肺上叶7例次，左肺上叶7例

次，右肺中叶1例次，舌叶1例次，右肺下叶1例次。

(2)可见周围部气道；正常人肺周围部2mm内因气道壁

太薄常见不到气道，在肋胸膜下1cm内见不到正常支

气管
[10]

。本组病例中，8/9肺叶可见周围部气道(图

3)。(3)支气管管壁增厚；9例患者所有肺叶均可见支

气管管壁增厚。在疾病的早期，支气管管壁增厚常较

支气管扩张更为明显，可在支气管扩张外而单独存在

(图4)。以往有文献报道，1例轻度CF病例中，右肺上

叶近端支气管管壁增厚是最早的HRCT可见的异常。这

与本组病例一3岁患儿的CT表现相符，该患儿未出现

明确的支气管管径扩大的征象，仅表现为双肺多发支

气管管壁稍增厚。(4)支气管管腔黏液嵌塞；本组8/9

病例中可见支气管管腔黏液嵌塞，87%的肺叶中可见

到此征象，且多出现在肺周围部。支气管管腔黏液嵌

塞的HRCT表现取决于其大小和扫描方向的关系，可表

现为“指套征”、Y形、V形、树芽征或边缘模糊的小

叶中心性结节(图3)。(5)肺容积增加；本组8/9病例

中可见肺容积增加，其中1例患者呈桶状胸(图5)，2

例患者中出现囊状或大泡状肺病变，且均位于右肺上

叶胸膜下。(6)马赛克灌注和空气潴留；本组6例患者

出现马赛克灌注征象，因本组患者均未行呼气相CT扫

描，故无空气潴留的相关病例数。(7)肺不张或肺实

变：5/9(56%)患者出现局限性肺不张或肺实变，共计

9个肺叶，其中右肺中叶4例次，舌叶2例次，右肺上

叶1例次，右肺下叶1例次，左肺下叶1例次。(8)HRCT

上肺外的其他表现，2例出现肺门和(或)纵隔淋巴结

肿大(图6)，1例出现胸膜增厚，所有患者均未见明确

胸腔积液。

　　需要注意的是，除了胸部影像表现为，扫描范围

内的腹部影像表现也为CF的诊断提供了线索：9例患

者中，除外1例患者扫描范围未及胰腺，1例患者仅扫

及胰颈及胰体局部，余下约71%(5/7)的患者可见胰腺

实质内出现不同程度的脂肪浸润，其中1例患者仅在

胰腺走行区内见少许絮样软组织密度影(图7)。2例患

者出现脂肪肝及肝脾肿大(图7)。

　　3  讨   论

　　3.1 肺囊性纤维化的发生机制及病理生理  囊性

纤维化是一种由位于7号染色体上的囊性纤维化跨膜

传导调节因子(CFTR)基因突变导致多系统受累的疾

病。其中进行性肺部病变是患者发生并发症和死亡的

主要原因
[11-13]

。患者病程差异极大，从出生后数月期

间到出数十年间，个体将最终发展为一系列典型菌群

的慢性呼吸道感染，从而导致进行性呼吸功能不全并
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最终出现呼吸衰竭
[14]

。本组病例中1例患者于出生后

28天即出现“肺炎”，抗生素治疗后症状好转，此后

反复出现。反复的肺部感染产生广泛的支气管炎、支

气管扩张、肺炎、肺脓肿，并逐渐引起肺部广泛纤维

化和阻塞性肺气肿，在此病理基础上导致呼吸功能的

损害。本组病例中的5例患者行肺功能检查，均提示

为阻塞性通气功能障碍，弥散功能减低，舒张试验阴

性。

　　3.2 肺囊性纤维化的CT表现  根据本组肺囊性纤

维化患者的胸部高分辨CT影像资料及相关文献，笔

者认为该病的CT表现具有以下特征：(1)早期可仅表

现为双肺多发支气管管壁增厚；(2)支气管扩张伴管

壁增厚可广泛分布于双肺各叶，尤其是双肺上叶，

以轻、中度柱状支气管扩张为主；(3)支气管黏液嵌

塞；(4)肺气肿；(5)薄壁含气囊腔，主要分布在双肺

上部；(6)局限性肺不张或肺实变。CF需与其他以支

气管扩张为主要肺部影像表现的疾病进行鉴别，包括

以中央性支气管扩张为特征的过敏性支气管肺曲菌

病、以弥漫性支气管扩张为特点的Swyer-James综合

征等
[15-16]

。此外肝脾肿大、脂肪肝及不同程度的胰腺

萎缩、脂肪浸润等肺外表现对肺囊性纤维化的诊断具

有重要的提示作用。

　　综上，肺囊性纤维化一直被认为亚洲及中国罕

见，然而过去几年的研究发现CF在中国人的发病情况

可能并不少见。CF患者HRCT上的影像学表现具有一定

的特征性，主要表现为双肺弥漫性支气管扩张，以柱

状支气管扩张为主，且以双肺上叶病变较为严重；双

肺周围部多发支气管管腔黏液嵌塞，可伴有马赛克样

灌注、肺气肿、肺不张或肺实变等征象。
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图1-2 女，12岁b显示不同
扫描层面上双肺多发支气管
管腔扩张，呈柱状支气管
扩张，支气管管壁增厚。图
3 男，17岁，双肺下叶肋胸
膜下2cm范围内可见多发细支
气管影伴管壁增厚，部分管
腔内见黏液嵌塞，呈边缘模
糊的小叶中心性结节影。图4 
男，3岁，双肺支气管扩张不

明显，仅见双肺多发支气管管壁增厚。图5 男，23岁，桶状胸，双肺透亮度增高，双肺多发支气管扩张，支气管管壁增厚，肺周围部见细支气管影，
并多发支气管黏液嵌塞。图6 女，16岁，纵隔内见多发肿大淋巴结。图7 女，13岁，所示层面肝脏、脾脏肿大，肝实质密度低于同扫描层面脾脏实质
密度（脂肪肝），胰腺走行区仅见少许絮样软组织密度影，为脂肪密度所替代。
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