
第２８卷第３期
２０２２年６月

中国耳鼻咽喉颅底外科杂志
ＣｈｉｎＪＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌＳｋｕｌｌＢａｓｅＳｕｒｇ

Ｖｏｌ．２８Ｎｏ．３
Ｊｕｎ．２０２２

　　ＤＯＩ：１０．１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７－１５２０．２０２２２１２３４ ·综述·

以气道受累为主的复发性多软骨炎临床诊治进展

第一作者简介：翟宋玉，女，在读硕士研究生，住院医师。

通信作者：温树信，Ｅｍａｉｌ：ｗｅｎｓｘｓｘ＠１６３．ｃｏｍ

翟宋玉１，温树信２，王斌全３，皇甫辉３，郭茹燕１，王文静１，李梦露１，张晨３

（１．山西医科大学第一临床医学院，山西 太原　０３０００１；２．山西白求恩医院 山西医科大学第三医院 耳鼻咽喉头
颈外科，山西 太原　０３０００１；３．山西医科大学第一医院 耳鼻咽喉头颈外科 耳鼻咽喉头颈肿瘤山西省重点实验室，
山西 太原　０３０００１）

　　摘　要：　复发性多软骨炎（ＲＰ）是一种以软骨及富含蛋白多糖的组织受累为主的免疫性多系统疾病，该病十
分罕见，临床表现因受累部位不同而差异较大，目前仍无特异性辅助检查作为有效确诊手段，临床诊断较困难，以

气道受累为主的患者，可隐匿起病，症状不典型，易误诊和漏诊，但气道受累时病情进展较快，晚期出现喉气管狭窄

时治疗相当棘手且预后不佳，给气道管理带来了更大的挑战，因此针对气道受累的ＲＰ患者，临床医生应尽可能鉴
别并提高早期诊断率，治疗上不仅要采取全身治疗，还要辅以局部治疗管理气道，本文就气道受累的复发性多软骨

炎的诊治进展作一综述，为临床医师提供参考。
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　　复发性多软骨炎（ｒｅｌａｐｓｉｎｇｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓ，ＲＰ）
是一种以软骨及富含蛋白多糖的组织受累为主的免

疫性多系统疾病，临床可累及耳廓、内耳、鼻、喉、气

管、支气管、眼部、关节和心血管等处的软骨及结缔

组织，以受累部位软骨炎症反复发作和退化为特征。

ＲＰ病年发病率为０．７１～３．５／１００万［１］，好发于

４０～５５岁的中年人，无明显性别差异［２］，其病因及

发病机制尚未明确，临床缺乏特异性实验室诊断，目

前诊断主要依据其临床表现，以气道受累为主的患

者易被误诊、漏诊，晚期常出现气道狭窄、软化，严重
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时会造成气道塌陷阻塞，甚至引起呼吸衰竭。文献

报告，１８％ ～２６％的 ＲＰ患者以呼吸道受累为首发
症状［３］；ＲＰ病程进展中约５０％的患者可出现不同
程度的呼吸道病变［４］。因此早期诊断并采取积极

措施，对于气道管理具有重要意义。

１　以气道受累为主的ＲＰ的临床表现

ＲＰ全身症状可表现为发热、乏力、体重下降、食
欲减退。局部症状因受累软骨不同而表现不同［５］，

以气道受累为主的ＲＰ往往有喉、气管、支气管软管
受侵。喉部受侵时可表现为喉痛、发音困难、声嘶，

喉软化狭窄的患者可出现吸气性呼吸困难、憋气、打

鼾；气管支气管受侵可出现管壁炎症水肿，软骨破坏

可导致气管和支气管软化、塌陷、狭窄，从而表现为

咳嗽、咳痰、进行性吸气性呼吸困难、喘鸣，气管支气

管受侵患者下呼吸道感染的频率也较高［６］，晚期气

道塌陷导致呼吸衰竭，治疗极为棘手且预后不佳。

一组国内数据分析发现气管软骨塌陷所致的呼吸衰

竭是死亡的主要原因［７］，随着介入手术及内窥镜技

术的发展［８］，这种情况已经非常少见，但临床医生

仍应提高警惕，以防万一。早期及时发现和确诊气

道受累的ＲＰ患者并进行积极干预仍然非常重要。

２　以气道受累为主的ＲＰ的影像学改变

２．１　ＣＴ
ＲＰ主要侵犯大气道［３］，上下气道软骨均可累

及［９］，在ＣＴ图像上，气道受累表现为［９１１］：①喉腔软
组织增厚，喉气管软骨吸收，喉气管管腔塌陷狭窄；

②气道管壁增厚、气道软骨变形、狭窄或塌陷，气管
软骨钙化，气管后壁常不受累［４］；③空气潴留，肺气
肿，肺大泡；④肺部渗出病变，胸腔积液，肺不张，结
节病变和炎性病变等。需要与支气管结核、急性支

气管炎、气管支气管淀粉样变相鉴别［１２］。

２．２　ＭＲＩ
ＭＲＩ对软组织显影较好，可用于对气管纤维化

和炎症区分，ＴＩ和Ｔ２加权图像中，气管支气管组织
纤维化表现为低信号影，而炎症表现为 Ｔ２加权图
像的高信号影和造影剂显示增强影。但是与 ＣＴ相
比，ＭＲＩ的空间分辨率有限，对肺部检查不如ＣＴ。
２．３　ＰＥＴＣＴ

ＲＰ在１８ＦＦＤＧＰＥＴ／ＣＴ的影像中表现为受累
部位软骨高代谢活性［１３１４］，基于其较低的空间限制

率，ＰＥＴ／ＣＴ可以显示 ＲＰ的任何阶段，可用于评价
患者疾病活动性，对监测疗效有指导意义，部分临床

症状不典型患者，通过 ＰＥＴ／ＣＴ检查确诊［１４］。国内

陈烨颖等［１５］回顾分析２８例有气道受累的ＲＰ患者，
所有患者均行 ＰＥＴ／ＣＴ检查，２４例 ＰＥＴ／ＣＴ显示气
管及支气管出现不同程度的密度增高，可见管壁水

肿、增厚、钙化、局限性狭窄，４例患者有喉软骨密度
增高、管壁增厚水肿。此外，因其受累部位呈现高代

谢的特点，ＰＥＴ／ＣＴ对于指导活检有重要意义，国外
学者研究发现在ＰＥＴ／ＣＴ上呈现高代谢的部位进行
活检，其阳性率可达９３．３％，有利于ＲＰ的确诊［１６］。

３　累及气道时ＲＰ的内镜表现

气道受累患者主要异常见于会厌、声门区、声门

下区、主气管、左右支气管、气管隆突以及支气管开

口处［１７］，纤维内镜可以直观地看到黏膜炎症水肿程

度、是否有气道软化塌陷及狭窄程度、是否有声带麻

痹，从而评估患者病情，指导活检。同时，内镜检查

在气管支气管狭窄方面与动态 ＣＴ具有良好的相关
性，一项对２２例气管支气管受累患者 ＣＴ及内镜相
关性研究中［８］，１７例患者纤维支气管镜与动态 ＣＴ
检查病变部位相同。但由于内镜属于侵入性检查，

可引发气道痉挛等并发症，因此应充分评估患者病

情后进行此检查。

４　以气道受累为主的ＲＰ的病理改变

不同时期ＲＰ的病理表现不同，早期主要表现
为受累部位炎症水肿，软骨活检可见软骨基质嗜碱

性丧失，受侵软骨周围不同比例和不同分化程度的

淋巴细胞、巨噬细胞、中性粒细胞，浆细胞；中期软骨

不同程度的溶解破坏，软骨陷窝崩解；末期受累气道

软骨被纤维组织代替，导致狭窄畸形［２，１８１９］。

５　以气道受累为主的ＲＰ的肺功能改变

ＲＰ累及气道时常有肺功能的改变，气道软骨受
累软化、塌陷狭窄可导致吸气性呼吸困难，出现第一

秒内用力呼气量和第一秒内用力呼气量占肺活量的

比值降低；用力呼气呼出５０％肺活量时最大呼气流
量、用力吸气吸入肺活量５０％时流速的降低提示呼
气性和吸气性梗阻同时存在［２０２１］，用力呼气中期流

速的下降可以反映小气道的功能异常；呼吸流速容
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量环表现为呼气峰值流速下降、有呼气相平台的形

成，肺总量降低但残气量正常［８］。肺功能常可以敏

感地检测出早期气道受累情况，评估气道受累患者

病情进展。

此外，体外高频超声［２２］及床旁Ｘ线检查可以为
病情不稳定患者的疾病状态评估和监测提供帮助。

６　ＲＰ的诊断及鉴别诊断

ＲＰ目前诊断主要依据其临床表现，具体见
表１［２４２７］。由于ＲＰ的临床表现多样，部分患者可隐
匿起病，给早期诊断带来了困难，且临床易误诊、漏

诊，Ｒｏｓｅ等［２７］分析 ＭｃＡｄａｍ标准、Ｄａｍｉａｎｉ标准和
Ｍｉｃｈｅｔ标准得出 ３种诊断标准的敏感度分别为
５０％、８８．９％和６６．７％，修正后的 Ｍｉｃｈｅｔ标准（Ｒｏｓｅ
标准）敏感度为８８．９％，ＲＰ诊断标准有待更新，如
将影像学（ＣＴ、ＭＲＩ、１８ＦＦＤＧＰＥＴ／ＣＴ及内镜）表现
和不典型临床表现纳入诊断标准以期提高早期诊断

率［２３］。

ＲＰ的鉴别诊断［５］：ＲＰ累及气道时，应尽可能早
期与其他具有相似临床表现的疾病进行鉴别，以免

误诊误治，ＲＰ累及喉部时，应与结核、先天性梅毒、
麻风、淋巴瘤等相鉴别；累及气管支气管时，应与炎

症、哮喘、结节病、尘肺、淀粉样变性、肿瘤等相鉴别。

病原学检查、血清学检查及病理活检可用于上述疾

病的鉴别诊断。

７　以气道受累为主的ＲＰ的治疗及预后

因气道受累为主的 ＲＰ早期诊断困难、病情进
展快、自然病程不可预测，且喉气管塌陷堵塞引起肺

部反复感染、呼吸衰竭是导致患者死亡的重要原因，

因此，临床医师需依据患者病情进展结合经验进行

个体化治疗，警惕早期气道受累患者，做到早发现，

早干预。

７．１　一般治疗及全身治疗
气道受累患者的一般治疗同其他部位受累患者

一般治疗相同，急性起病患者需要卧床休息，根据病

情予以流质或半流质饮食。糖皮质激素是控制病情

的常用药物，症状轻微者可使用小剂量糖皮质激素，

病情严重者使用大剂量激素，甚至静脉滴注甲泼尼

龙１ｇ／ｄ冲击治疗以控制急性气道塌陷，降低其严重
程度、持续时间和发作频率［２８］。单用糖皮质激素，

症状控制不佳时常加用免疫抑制剂（甲氨蝶呤、环

磷酰胺）。此外，生物制剂的临床使用为难治性喉

气管受累患者开辟了新的方向，目前临床较常用的

是肿瘤坏死因子α（ｔｕｍｏｒｎｅｃｒｏｓｉｓｆａｃｔｏｒα，ＴＮＦα）
拮抗剂及白介素６）受体拮抗剂［２９］。２０１９年一篇综
述［３０］分析了２８例ＲＰ患者，气道受累者２３例，所有
患者均使用了ＴＮＦα拮抗剂，１９例患者全身症状得
到改善，１４例患者呼吸道症状得到改善。ＴＮＦα拮
抗剂中英夫利西单抗和阿达木单抗效果较好［３１］。

有学者认为英夫利西单抗可以改善气道受侵的 ＲＰ
的预后和治疗效果［３２］。但目前尚无大样本随机研

究证明其真实有效性。

７．２　气道管理治疗
病情处于稳定期，且无全身并发症的 ＲＰ患者，

积极及时的外科干预对于改善患者生活质量及预后

具有重要的意义［３３］。气管切开和气道内支架置入

术可用于短期迅速缓解患者呼吸困难症状，支架置

入以金属覆膜和硅酮支架为主，但支架置入并发症

多，容易造成肉芽组织增生堵塞气道，还可能因支架

移位、断裂破损导致气胸、纵隔气肿等并发症，不宜

长期使用，支架置入术后患者应定期复查支气管镜，

因并发症主要在术后４～６周发生，故初期复查时间
建议为２～４周１次，之后３个月１次［３４］，患者急性

症状得到控制后应及时取出支架［３５］。对于长期治

疗，可以选择以下术式 ［３３，３６３７］：①气管支气管外固
定术：适用于广泛气道软化塌陷患者，将塌陷的气管

缝合悬吊在自体组织或移植物上，使气道开放；②喉

表１　ＲＰ现有诊断标准

时间／作者 患者症状 诊断要求

１９７６年／ＭｃＡｄａｍ等［２４］
双侧耳廓软骨炎；眼部炎症；鼻软骨炎；非侵蚀性多关节炎；喉和／或气管软骨
炎；耳蜗和／或前庭受损

具备３个或３个以上症状时即可
确诊为ＲＰ

１９７９年／Ｄａｍｉａｎｉ等［２５］
①满足ＭｃＡｄａｍ标准中的３条或以上标准的患者；②满足１条以上，加上病变
部位病理证实；③病变累及２个或２个以上解剖部位，激素或氨苯砜治疗有效

满足任意１条即可确诊

１９８９年／Ｍｉｃｈｅｔ等［２６］
主要表现为：双侧耳廓反复软骨炎症；鼻软骨炎；喉或／和气管支气管软骨炎。
次要表现：眼部炎症；听力受损；前庭功能受累；血清阴性关节炎

２项主要表现或出现１项主要表
现＋２项次要表现时即可诊断

２０１８年／Ｒｏｓｅ等［２７］
主要表现为：双侧耳廓反复软骨炎症；鼻软骨炎；眼部炎症；喉或／和气管支气
管软骨炎。次要表现：听力受损；前庭功能受累；血清阴性关节炎

２项主要表现或出现１项主要表
现＋２项次要表现时即可诊断

·８１１·
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气管重建：适用于气管或声门下局限狭窄，可应用胸

骨舌骨肌皮瓣或肋软骨加宽行喉气管重建术；③气
管袖状切除术：适于局限气道狭窄，术后仍需长期药

物治疗和置入 Ｔ型管；④球囊扩张术：适用于ＲＰ导
致的喉气管狭窄。一项回顾性研究针对１１例因ＲＰ
导致不同程度气道狭窄施行不同术式后疗效的分析

中，９例应用胸骨舌骨肌皮瓣或肋软骨加宽行喉气
管重建术，１例行Ｔ型管长期置入，１例行球囊扩张
术，术后随访２～７年，患者呼吸及吞咽功能均恢复
较好［３３］。侵犯喉气管支气管的 ＲＰ，弥漫性气道狭
窄尤其是胸内段气道弥漫性病变时，可以选择经鼻

持续正压通气改善症状［３５］。需急行手术的患者应

在治疗前安抚患者情绪，做好麻醉，充分吸痰、排痰，

可于手术前后辅以激素治疗。

７．３　维持期治疗
ＲＰ呼吸道受累患者维持期通常口服小剂量糖

皮质激素几个月甚至几年［４］，在可耐受范围内，可

逐渐减少用量，若激素减量困难，可辅以小剂量免疫

抑制剂。对于气管术后的患者，应依具体术式严格

掌握复查时间，查看有无痰痂及增生的肉芽组织，谨

防气道堵塞，对于痰液黏稠不易咳出的患者，可辅以

雾化。肺炎球菌和流感疫苗接种、细菌定植性质的

监测，以及对有症状的患者使用低剂量阿奇霉素等

给予预防［６］。此外，加强营养，适当的体育锻炼在

患者的疾病控制中也起着极为重要的作用。

８　小结

以气道受累为主的 ＲＰ，临床表现往往不典型，
早期诊断较为困难，影像、肺功能及病理检查可作为

辅助诊断手段纳入诊断标准以期提高早期诊断的敏

感性；在治疗方面，对于气道受累的 ＲＰ患者，糖皮
质激素是在其发生发展及转归过程中都起着极为重

要的作用，此外，还应依据患者病情，严格掌握手术

适应证及手术方式，进行个体化治疗，提高患者生存

和生活质量。
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