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摘 要 

支气管扩张症是由各种疾病引起反复发生的化脓性感染，导致中小气管反复损伤和/或阻塞，致使支气管

壁结构破坏，引起支气管异常和持续性扩张。支气管扩张症的病因诸多，这些因素都直接或间接损害了

宿主防御能力，反复性细菌感染和炎症反应失调导致了进行性肺损伤。其中炎症反应在肺部产生的蛋白

酶会损害气道并导致病理性扩张，是整个宿主防御受损的关键，并与机体免疫功能存在关联，以免疫损

害、免疫炎性反应等形式对机体产生侵害。本文着重讨论了支气管扩张症发病机制中的免疫学因素及相

关免疫反应，为进一步研究提供理论依据。 
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Abstract 
Bronchiectasis is a recurrent suppurative infection caused by various diseases, resulting in re-
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peated injury and/or obstruction of small and medium-sized trachea, resulting in the destruction 
of bronchial wall structure, causing bronchial abnormalities and persistent dilation. There are 
many causes of bronchiectasis. These factors directly or indirectly damage the host’s defense abil-
ity. Repeated bacterial infection and inflammatory reaction disorder lead to progressive lung in-
jury. Among them, the protease produced by inflammatory reaction in the lung will damage the 
airway and cause pathological expansion, which is the key to the damage of the whole host’s de-
fense, and is associated with the body’s immune function, which will harm the body in the form of 
immune damage, immune inflammatory reaction, etc. This article focuses on the immunological 
factors and related immune reactions in the pathogenesis of bronchiectasis, providing theoretical 
basis for further research. 
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1. 引言 

支气管扩张症是以一个或多个支气管出现不可逆的永久性异常扩张为特征的，呼吸内科常见的慢性

进行性肺部疾病。在支气管扩张症中，支气管因气道弹性和肌肉层的受损导致异常扩张，造成粘液积聚

并促使细菌感染。反复的细菌感染，最终导致气道阻塞以及慢性咳嗽和粘稠痰的产生[1]。 
值得注意的是，有多种因素可能导致支气管扩张症的进展。当前研究表明支气管扩张症与许多遗传

性、获得性、感染性、过敏性和自身免疫性疾病相关。其中感染是最为重要的原因[2]。与感染性加重相

关的细菌病原体通常是流感嗜血杆菌、副流感嗜血杆菌和铜绿假单胞菌。较为罕见但仍然重要的细菌病

原体是肺炎链球菌、卡他莫拉菌、金黄色葡萄球菌以及革兰阴性肠杆菌等[3] [4]。然而，在一些支气管扩

张症病例中，肺部被非结核分枝杆菌(non-tuberculous mycobacteria, NTM)定植，在这些少数患者中，NTM
促使肺损伤进行性加重，并伴有一系列影像学的特征性变化[5]。无论是何种病因，支气管扩张症患者通

常都伴有细菌定植及宿主防御系统的失调，即使在稳定状态下也是如此。 
自 20 世纪 90 年代以来，高分辨率 CT (HRCT)扫描已成为支气管扩张症诊断的金标准，并建立了一

系列放射学诊断标准[6]。据既往研究数据表明，我国成年人支气管扩张症的患病率增加了 2.31 倍，从 2013
年的每 10 万人 75.48 例(62.26, 88.69)增加到 2017 年的每 10 万人 174.45 例(137.02, 211.88)。从 2013 年到

2017 年，支气管扩张症患者的人均总费用和住院费用分别增长了 2.18 倍和 1.83 倍。5 年内，年均住院率

从 1.20 到 1.24 倍不等[7]。 
大众逐渐意识到一直被认为“罕见病”支气管扩张症正变得越来越常见[8]，成为呼吸系统发病率和

死亡率的主要原因，给社会带来了巨大的医疗和经济负担。从免疫学的角度来看，支气管扩张症为一种

常见的呼吸系统疾病，因结构性破坏导致病菌感染，免疫缺陷或许成为支气管扩张发病机制的重要因素，

因此认识其免疫反应反或将成为改善患者预后的潜在机会，故临床有效增强机体免疫功能具有重要意义

[9] [10]。现将支气管扩张症发病机制中的免疫学因素及相关免疫反应进展综述如下。 

2. 支扩发病机制由“恶性循环”假说更新为“涡旋”理论 

支气管扩张症的潜在发病机制尚不清楚。最广为人知的支气管扩张症发展理论是 1986 年由 cole 提出
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的“恶性循环”假说[11]，该假说涉及气道感染、炎症、黏液纤毛清除受损以及与多种病因相关的结构损

伤[12]，并认为，在恶性循环中任何一个环节的发生都会导致疾病的进展。然而，当削弱某一环节(例如

抗生素的使用或气道清除疗法)对支气管扩张症的临床结局仅有一定程度的影响，并没有阻断支扩的进展。

因此"恶性循环"假说并不能完全解释支扩反复发病[13] [14] [15]。 
近来 Flume 等学者[16]，提出了一个名为“恶性涡旋”的新概念(见图 1)，这一新概念指出各因素之

是相互关联的，没有一致的循环顺序。粘膜清除功能的受损以及气道分泌物的滞留，破坏原本正常的宿

主防御，使气道更容易发生慢性感染，细菌病原体与宿主间相互作用，其免疫调节特性促使细菌长期存

活，引发机体炎症反应，导致气道损伤和异常重塑，继而引起支气管扩张症的发生。支气管扩张是病原

体、宿主微生物群和宿主炎症、免疫调节之间相互作用的结果[10]。涡旋概念不仅表明支气管扩张症是由

不同关键因素的复杂相互作用引起的，也更好地解释为什么单独治疗(如抗生素或抗炎药的应用)对支气管

扩张症的临床结果只有轻微的影响。因此，描述为“涡旋”理论似乎更加合理[17]。 
 

 
Figure 1. Model diagram describing the pathogenesis of bronchiectasis 
图 1. 描述支气管扩张症发病机制的模式图 

3. 细胞在支气管扩张症气道炎症中的作用 

3.1. 中性粒细胞 

无论是在稳定期支气管扩张症或是在加重期支气管扩张症中均有大量中性粒细胞的存在[18] [19]，与
持续性细菌感染密切相关。中性粒细胞使用表面受体来识别细菌结构和病原体相关分子模式(PAMP)及
Toll 样受体(TLR)，TLR2 和 TLR4 是最能明确反应出细菌感染的受体[20]，支气管扩张症中的主要细菌病
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原体均被证明可激活 TLR [21]。中性粒细胞在感染部位迅速聚集，可直接作用于病原体，消灭细菌的方

式主要包含三个过程，即吞噬作用，脱颗粒过程，以及产生活性氧(ROS) [22] [23]。 
通常，中性粒细胞在趋化因子的作用下移动到吞噬部位，通过 CR1、CR3 和 FcRⅠ、FcRⅡ、FcRⅢ

等受体识别 C3b、C3bi 和免疫球蛋白等经补体或抗体调理的细菌颗粒后，调理的细菌与受体接触并被中

性粒细胞表面的黏附分子粘住、开启吞噬作用[24]。 
随着吞噬作用的启动，中性粒细胞的颗粒移位并与质膜内陷形成的吞噬体融合，形成吞噬溶酶体，

颗粒中的各种抗菌蛋白水解酶随即释放出来，脱颗粒过程自此开启。在通过分级脱颗粒过程，嗜天青颗

粒(初级颗粒)释放髓过氧化物酶，弹性蛋白酶，蛋白酶 3 和组织蛋白酶 G 等。特异性颗粒(次级颗粒)释放

其他关键抗菌蛋白，如乳铁蛋白和组织蛋白酶，三级(明胶酶)颗粒含有并释放明胶酶乙酰转移酶和溶菌酶 
[21]。Mitchell T [25]等人发现髓过氧化物酶和弹性蛋白酶等细胞溶解酶的过度脱颗粒过程与宿主组织损

伤存在相关性。 
吞噬细胞在吞噬过程中，其富有的 NADPH 氧化酶和 NADH 氧化酶可催化摄取的氧接受电子而转变

为氧自由基，用以杀灭微生物同时伴耗氧量显着增加，这一现象称为呼吸爆发或氧爆发。呼吸爆发导致

ROS 的释放，如过氧化氢。细胞内 ROS 在介导杀伤方面非常有效，慢性肉芽肿病的遗传缺陷强调了这一

途径的重要性。它是由 NADPH 氧化酶的一个亚基的缺陷基因引起的，因无法产生 ROS，导致复发性危

及生命的细菌感染和肉芽肿形成[21] [26]。Reeves 等人指出[27]，呼吸爆发也为蛋白酶(如弹性蛋白酶)消
化吞噬泡内容物创造了有利的环境。通过离子通量和 pH 的变化，细胞质颗粒释放的酶变得更加活跃，

有助于破坏病原体。然而，当中性粒细胞释放失控的 ROS 可导致周围组织受损，从而加剧肺部疾病进展

[28]。 

3.2. 巨噬细胞 

巨噬细胞是一种位于组织内的白血球，源自单核细胞，是以固定细胞或游离细胞的形式对细胞残片

及病原体进行噬菌作用，并激活淋巴球或其他免疫细胞，令其对病原体作出反应。巨噬细胞具有与中性

粒细胞相似的功能，包括其表面受体如 TLR 的表达、吞噬作用和细胞内杀伤，以及 ROS 的产生[20]。 
Zheng 等人发现[29]，与对照组相比，支气管扩张患者支气管内膜活检中巨噬细胞数量增加，提示支

气管扩张的病人的支气管中巨噬细胞的聚集可能是通过肿瘤坏死因子 a (tumor necrosis factor α, TNF α)促
进中性粒细胞浸润而形成的。 

肺泡巨噬细胞(AM)作为专职吞噬细胞，是聚居在肺部气道和肺泡腔的一线防御细胞。肺巨噬细胞可

分泌蛋白酶，包括中性粒细胞弹性蛋白酶(NE)以及基质金属蛋白酶(MMP) 1、9 和 12，它们是破坏支气

管壁并导致病理性支气管扩张的主要介质[30] [31]。研究发现支气管扩张症患者的肺泡巨噬细胞吞噬作用

呈降低现象[32]。当 AM 的吞噬功能下降会影响 AM 对病原微生物及坏死上皮细胞或有害细微颗粒的清

除，易造成呼吸道病原微生物感染及严重肺部炎症，导致支气管扩张的形成。 
此外 Wood [33]等人指出，在 α1-抗胰蛋白酶缺乏的患者中，通过活化肺泡巨噬细胞而在胞葬过程中

发挥作用的维生素 D 结合蛋白(vitamin D binding protein, VDBP)，其基因的 GC2 变异型与支气管扩张症

之间存在关联。 

3.3. 淋巴细胞 

支气管扩张症的特点是反复感染，参与介导获得性免疫应答的主要是淋巴细胞。淋巴细胞不仅对细

菌感染具有适应性免疫，而且对中性粒细胞炎症的高表达也具有适应性免疫。一项来自于 Whitwell [34]
的研究表明，支气管扩张症患者的小气道有显著的淋巴细胞浸润，并形成淋巴滤泡。其他研究也证实了
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支气管扩张症中的 T 细胞浸润[35] [36]。最近对支气管扩张症患者手术肺标本的一项研究发现，许多病变

的支气管周围分布着富含 B 淋巴细胞、T 淋巴细胞和生发中心的淋巴样聚集体[37]。 
既往的免疫组织学研究观察到以 CD8+T 细胞为主的大量单核细胞浸润[35] [38]。 
最近的研究表明，支气管扩张症的特征可能是 CD4+或 CD8+T 细胞增加[39]，或者两种表型都不占

优势[40]。也有证据表明，在许多呼吸系统疾病中，如结节病[41]、慢性支气管炎[42]、哮喘[43] [44]中细

胞介导的免疫应答模式与支气管粘膜内活化的 CD4+T 淋巴细胞浸润有关。此外，在许多其他系统性疾病

中发现 CD4+细胞的增加，如银屑病[45]、类风湿性关节炎[46]和溃疡性结肠炎[47]，其中已知后两种疾

病与支气管扩张有关。 
在转录因子 RORγt 和 RORα的调节下，初始 CD4+T 细胞分化为 Thl7 细胞，后者可分泌一种强效的

促炎症细胞因子和中性粒细胞趋化物 IL-17。Th17 免疫应答激活中性粒细胞，在宿主对细菌的防御中发

挥重要作用，同时也促使炎症反应发展，并在支气管扩张症的发病机制中发挥重要作用[48]。有研究表明

支气管上皮和支气管内膜活检中 IL-17 和 Th17 的细胞水平升高[37] [49]。 
抗原呈递相关转运体缺乏患者因为无法生成 CD8 T 细胞，所以反复发生呼吸道感染，最终发展为支

气管扩张症[50]。人类免疫缺陷综合征患者由于 CD4 细胞数量减少同样反复发生感染，并最终发展为支

气管扩张症[51]。 
此外特发性支气管扩张症患者的免疫遗传学证据支持这样的假设，即自然杀伤(NK)细胞活化水平与

疾病易感性之间可能存在联系，这暗示了先天免疫机制的易感作用。自然杀伤细胞不仅是先天免疫感染

的有效、快速部分，也是启动适应性免疫的一环[5]。NK 细胞充当先天免疫应答和适应性免疫应答之间

的桥梁，它的功能包括直接细胞毒性以及产生细胞因子和趋化因子[20]。 
既往的研究中发现淋巴细胞亚群与支气管扩张症疾病严重程度指数、住院时间以及铜绿假单胞菌或

其他微生物定植没有显着相关性。然而近来研究发现，表达 CD16/CD56 表面标志物的细胞计数和百分比

与支气管扩张症恶化次数之间存在统计学上的显着负相关，这表明 CD16/56 + NK 细胞百分比的降低增加

了住院次数，也表明自然杀伤细胞百分比以及计数低的患者恶化率较高[52]。 

3.4. 嗜酸性粒细胞 

研究发现支气管扩张症患者支气管粘膜中活化的 EG2+ (抗 ECP/嗜酸性粒细胞)嗜酸性粒细胞数量增

加，尽管与中性粒细胞、巨噬细胞和 T 细胞数量相比，这些数量很少[53]。在支气管扩张症患者的痰液

中观察到嗜酸性粒细胞，其数量与疾病严重程度可能存在相关性[54]。目前支气管扩张症中嗜酸性粒细胞

数量增加的意义尚不清楚，考虑阻塞性通气不足所导致疾病恶化可能是其数量增加原因。 

4. 免疫球蛋白和其他抗微生物肽 

4.1. 免疫球蛋白 G (Immunoglobulin G, IgG) 

低丙种球蛋白血症在支气管扩张的发展中起着重要作用，其常见于普通变异型免疫缺陷病(CVID)以
及低水平的免疫球蛋白(Ig)G 中，而在 X 连锁丙种球蛋白缺乏症中少见。一项研究发现[55]，在 65 名特

发性支气管扩张症患者中，几乎有一半患者存在 IgG 亚类缺乏(多数是 IgG2)，这与 B 型流感嗜血杆菌

Haemophilus influenzae type b HiB 抗体反应受损相关。然而最近的两项研究发现[56] [57]，IgG 亚类缺乏

在患有支气管扩张症的成年人中很少见。 
因此 IgG 亚型缺乏导致支气管扩张症患病率较高这是有争议的[58] [59] [60]，系统性和分泌型 IgA 缺

乏或许与之有关，但由于大多数 IgA 缺乏症患者没有临床疾病的表现，这种相关性仍有待证实，免疫球

蛋白功能研究对于调查体液免疫至关重要。 

https://doi.org/10.12677/acm.2023.132314


于洋，李玉红 

 

 

DOI: 10.12677/acm.2023.132314 2246 临床医学进展 
 

4.2. 免疫球蛋白 A (Immunoglobulin A, IgA) 

分泌型 IgA 是呼吸道粘膜分泌物中的主要抗体同种型，有助于初始防御机制[61]。肺组织的尸检研

究表明，与对照组相比，支气管扩张症患者肺中 IgA 阳性细胞的数量增加[62]。 
IgA 亚型在肺部和血液中分泌的比例不同。大多数血液 IgA 属于 IgA1 亚型，其中 10%~20%为 IgA2，

而肺部分泌物中约有 30%为 IgA2。许多致病细菌产生的 IgA 蛋白酶具有抵抗力，在感染情况下，IgA2
的稳定性比 IgA1 更好[62]。在感染的情况下 IgA2 的生成增加，这表现为 IgA2 的比例随着痰的增加而增

加[63]。气道分泌物中的 IgA 与凝集素样细菌粘附素结合，阻断上皮定植，并作为免疫屏障发挥作用。

此外，IgA 通过与嗜酸性粒细胞、中性粒细胞和单核细胞表面表达的 Fc 受体结合促进吞噬作用，并能够

将抗原通过上皮输送到管腔分泌物中，从而清除局部形成的免疫复合物并限制其进入全身循环[62]。 

4.3. 免疫球蛋白 E (Immunoglobulin E, IgE) 

高 IgE 综合征是一种原发性免疫缺陷，伴有湿疹、反复皮肤和肺部感染、骨骼/结缔组织异常和 IgE
升高，支气管扩张症是重要的肺部表现[32]。该综合征由信号转导因子和转录激活因子 3 (STAT3)的突变

所导致。STAT3 影响多种细胞因子的产生，如白细胞介素(IL) 17 的生成受损。研究中发现总 IgE 水平高

的患者中，当总 IgE 水平过高(≥100 IU/L)时，其疾病严重程度指数 BSI 更高。一项针对丹麦国家登记处

的研究发现，IgE 致敏性与慢性下呼吸道感染性疾病的风险增高显著相关[64]。然而，文献中没有先前的

研究调查过 BSI 和 IgE 水平之间的关系。这是一项新的发现，建议在支气管扩张症患者的随访期间监测

总 IgE 水平，以预测疾病的严重程度。 

4.4. 其他抗微生物肽 

甘露糖结合凝集素(MBL)作为急性期的反应物在血液中表达，并与细菌病原体表面的甘露糖结合，

然后通过凝集素途径激活补体，其缺乏与支气管扩张有关[65]。 
抗原加工相关转运体(TAP)的缺乏影响主要组织相容性复合体 1 类(MHC-I)的功能。如果没有功能性

TAP，大多数人类白细胞抗原(HLA)I 类分子不会在细胞表面表达。此类患者有严重的上呼吸道和下呼吸

道感染，并可能发展为支气管扩张[50]。 
其他先天性肺内防御机制包括气道分泌的某些抗感染蛋白和多肽，如抑菌蛋白溶菌酶和乳铁蛋白，

由粘液腺、巨噬细胞和上皮细胞分泌的具有抗真菌、抗病毒和抗菌特性的分泌型白细胞蛋白酶抑制因子

Secretary leucoprotease inhibitor (SLPI)，以及溶菌酶和防御素补体成分 、抗菌肽 、表面活性蛋白等[21] 
[66]。这些抗体是机体对各种病原体适应性免疫应答所必须的，其缺失导致呼吸道的反复感染，并最终可

能形成支气管扩张症[10]。 

5. 细菌在支气管扩张气道内的慢性定植 

支气管扩张症中引起肺部炎症的大多数细菌以共生的形式存在于上呼吸道微生物组中，集中在鼻咽

部[20]。微生物组中的某些细菌在进入下呼吸道时可能会引起炎症，并被称作潜在病原微生物(PPM) [18]。
气道潜在致病微生物 potentially pathogenic microorganisms (PPM)的感染是造成支气管扩张症进展的主要

驱动因素。我国的多项研究表明，临床稳定期的支气管扩张症患者最常见的 PPM 是铜绿假单胞菌，其次

是副流感嗜血杆菌和流感嗜血杆菌[67]。其他感染可能包括肺炎链球菌、金黄色葡萄球菌和非结核分枝杆

菌。细菌种群复杂的细胞间信号传导机制可以调节它们存活、定植以及潜在入侵宿主的行为和能力。 
群体效应(Quorum sensing)是近来日益受到广泛关注的一种细菌群体行为调控机制，很多细菌有这种

能力，即分泌一种或多种自诱导剂(Autoinducer)，细菌通过感应这些自诱导剂来判断菌群密度和周围环境
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变化，当菌群数达到一定的阈值(quorum，菌落或集落数)后，启动相应一系列基因的调节表达，以调节

菌体的群体行为。这些信号通路调节细菌的各种功能，包括它们的代谢、毒力因子的表达和生物膜的形

成[68]。 
Telford 等人 [69]证实假单胞菌群体效应信号分子 N-(3-氧代十二烷酰基 )-L-同型丝氨酸内酯

(3-O-C12-HSL)除了在调节毒力方面的公认作用外，还具有免疫调节活性。Ritchie 等人[70]表明该分子在

T 细胞激活的初始阶段发挥了作用，Smith 等人[71] (在小鼠中)发现假单胞菌的群体效应系统可以通过 T
细胞在体内诱导炎性介质，促进炎性细胞因子 γ干扰素的产生。 

铜绿假单胞菌的另一个重要特征是它能够形成生物膜。生物膜不仅可以保护细菌种群免受宿主防御，

而且还增加对抗菌剂的耐受性。总体而言，群体效应和生物膜形成很可能在细菌(尤其是铜绿假单胞菌)
在宿主中定植的能力中发挥作用，使其在肺部长期存在并破坏宿主免疫防御[21]。铜绿假单胞菌不仅导致

支气管扩张症预后不良，而且与疾病负担增加独立相关，包括加重频率增加、生活质量降低和死亡率增

加[72]。研究人员发现，黏液样铜绿假单胞菌的毒力基因 exoU 和 pldA 导致疾病频繁加重[73]。此外一项

观察性研究的系统回顾表明，铜绿假单胞菌的感染与死亡风险增加 3 倍、住院风险增加近 7 倍以及平均

每名患者每年增加 1 次病情恶化相关[74]。 
不可分型流感嗜血杆菌(NTHi)在支气管扩张症患者中很常见，这种细菌高度适应肺部，在某些情况

下可以在细胞内生存[75]。正常成年对照组对这种细菌主要产生 Th1 反应，而患有支气管扩张症和 NTHi
持续感染的受试者则产生 Th2 反应[76]。Th1 免疫应答通常比 Th2 应答更具炎症性，Wynn 提出，在慢性

炎症性疾病中，Th1 免疫的下调可能潜在地减少宿主损伤[77]。 

6. 支气管扩张症的相关免疫调节治疗 

对于支气管扩张症患者的治疗管理的包括适当使用抗生素、清除痰液、接种疫苗以及优化患者健康

和营养等；这些已被列入各种国家指南[78] [79] [80]。但是任何能够改变并抑制免疫反应的药物在理论上

都会使感染恶化，因此了解免疫调节治疗对支气管扩张症是非常重要的。 

6.1. 抗生素 

推荐抗生素用于以下三种情况：① 治疗肺部恶化；② 根除铜绿假单胞菌；③ 降低恶化风险和改善

症状。建议的根除铜绿假单胞菌方案为口服或静脉使用抗生素 2周，然后吸入抗生素 3个月[80] [81] [82]。
一项全国性随机对照试验，进行了 28 天的吸入妥布霉素与吸入盐水治疗，并持续 4 个月，在支气管扩张

症患者中已经完成(编号 NCT03715322)，即将获批的妥布霉素吸入溶液可能为我国根除铜绿假单胞菌提

供重要治疗方法[17]。 
长期大环内酯类药物应作为频繁加重(每年 3 次或加重更多次)的支气管扩张症患者的一线治疗[80] 

[82]。临床试验显示，使用大环内酯类药物可改善临床结局，且降低患者病情恶化，其临床症状及肺功能

得到改善[83] [84] [85]。大环内酯类的功效部分与抗炎和免疫调节作用有关，而不是抗菌作用。阿奇霉素

和红霉素可通过抑制炎症小体活化来对抗铜绿假单胞菌感染，从而发挥抗炎作用[86]。由于大众担心过度

使用这些抗生素对自身的不良反应，非抗生素大环内酯类药物已经开发出来，目前正在临床试验中。最

近的一份报告报道，非抗生素大环内酯类药物可恢复肺泡巨噬细胞体外的吞噬功能[87]。 

6.2. 蛋白酶抑制剂 

蛋白酶是参与支气管扩张症发病机制的主要介质，因此对蛋白酶抑制剂越来越引发关注，研究主要

集中在中性粒细胞弹性蛋白酶上，大量药物公司正在研发口服弹性蛋白酶抑制剂以用于支气管扩张症和
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其他慢性呼吸道疾病的治疗[88]。并且雾化脱氧核糖核酸酶 Nebulised deoxyribonuclease DNase 与抗生素

联合使用，可能具有抑制致病蛋白酶表达的作用[89] [90]。 

6.3. 皮质类固醇 

支气管扩张症被认为是一种中性粒细胞为主的炎症性疾病。然而，30.8%的支气管和 54.8%的细支气

管均存在嗜酸性粒细胞浸润[91]。因此，吸入性皮质类固醇在嗜酸性粒细胞炎症患者的治疗中可能发挥作

用。 
吸入吲哚美辛[92]和吸入类固醇[93]已被证明对减轻支气管扩张症患者的症状具有有益的效果。由于

支气管扩张症与睫状体定向障碍有关，在长期吸入类固醇治疗后，睫状体可能会恢复正常[94]。研究观察

到吸入类固醇治疗的支气管扩张症患者与未经治疗的患者之间存在差异，前者支气管粘膜内 T 淋巴细胞

浸润较少，这是否能转化为临床改善(症状减轻和恶化减少)，尚需在对照试验中进行[53]。 

6.4. 免疫球蛋白替代治疗 

免疫缺陷患者可以使用免疫球蛋白替代治疗和预防性抗生素来预防感染。对于低水平 IgG 的患者中，

替代疗法已被证明可降低感染频率并减缓疾病进展。有证据表明[95] [96]，接受免疫球蛋白替代治疗的患

者总体生存期增加，并且接受治疗的原发性抗体缺乏综合征 Primary antibody deficiency syndromes (PADS)
患者的急性和慢性感染频率有所降低。尽管使用替代治疗，仍有一些患者可能出现疾病的进展[97]，此外

也需要监测患者在输注免疫球蛋白期间是否存在过敏反应。 

6.5. 疫苗 

最近的指南强调了疫苗接种在支气管扩张症患者管理中的重要性，主要是使用流感和肺炎球菌疫苗。

进一步了解支气管扩张症的免疫反应对于疫苗的开发非常重要。绝大多数流感嗜血杆菌感染是由不可分

型的菌株引起的，但通常 HiB 疫苗并不用于支气管扩张症患者，并且当前也没有针对 NTHi 的疫苗。文

献中关于使用疫苗治疗铜绿假单胞菌感染的相关研究很少，故有待进一步查证探究[20]。日本学者对包含

20 例支气管扩张症的 105 例慢性呼吸道疾病患者进行研究发现，接种流感疫苗和 23 价肺炎疫苗可预防

支气管扩张症患者的下呼吸道感染[98]。因此，英国、沙特的支气管扩张症指南及我国的专家共识均推荐

患者接种疫苗以降低其发作[78] [99] [100]。 

7. 结论 

支气管扩张症作为呼吸系统疾病，具有多种潜在病因，但无论是何种病因，都与宿主对感染的反应

受损有关，即使在稳定状态期支气管扩张症患者也通常被细菌定植，再次表明机体免疫调节功能的失调。

然而由于免疫系统的庞大而复杂的特性，以及对支气管扩张症的发展，临床表现和管理至关重要，因此

需进一步的研究来理解其确切的机制，为更好地控制支气管扩张症患者症状、预防肺功能进一步恶化以

及减少患者的病死率提供方法。 
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