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      【摘要】  目的   研究支气管色素沉着纤维化的临床特征。方法 选取我院经电子支气管镜检查确诊的支气管色素沉着纤维化病例70例，回顾性分析、总结其肺部高分辨CT、支气管镜镜检、刷检细胞学及活检病理等改变 结果 支气管镜镜检：管腔改变情况：扭曲、变形20例,闭塞20例，裂隙样狭窄17例，环形狭窄3例；管腔黏膜改变情况：类肿瘤样增生3例，肥厚、水肿39例，肉芽肿样改变2例，丘状隆起8例，瘢痕样改变8例、坏死物5例,干酪样坏死物7例；管腔狭窄部位：主支气管：左主支气管2例，右主支气管1例；叶支气管：左肺上叶（8例），右肺中叶（22例）及上叶（14例）；段支气管：多见于左肺上叶尖后段及右肺上叶尖后段；其中多叶段管腔狭窄16例；HRCT：肺部影像学改变：肺间质改变15例，胸腔积液12例，胸膜增厚、粘连10例，肺结核25例，右肺中叶不张27例，右肺上叶不张5例，左肺上叶狭窄并肺不张18例，右肺下叶肺不张2例，左肺上叶上支狭窄1例，增殖、纤维化改变38例，肺部小结节影12例，陈旧性肺结核9例，斑片状阴影4例；淋巴结改变：纵膈淋巴结增大并钙化20例，肺门淋巴结增大并钙化10例，肺门淋巴结增大10例；肺功能：BAF组FEV1%、FVC%、FEV1/FVC%均低于正常参考值；BAF组FEV1%、FVC%低于非BAF组，p＜0.01,有统计学意义； BAF组FEV1/FVC%低于非BAF组，p＜0.05,有统计学意义；病理改变情况：慢性黏膜炎20例，玻璃样变2例，尘细胞沉积1例，碳末沉积3例，纤维素渗出4例，间质纤维组织增生4例，干酪样坏死4例，局灶上皮鳞化3例，淀粉样变性1例； 结核感染相应指标：T-spot T.B试验阳性20例，PPD试验阳性16例。结论  BAF的肺部高分辨CT、支气管镜镜检、肺功能、病理改变都具有一定特征性改变，与肺结核、慢性阻塞性肺疾病有相关性。
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5         [Abstract] Objective  Research the clinical characteristics of bronchial anthracofibrosis. Methods  Select 70 cases in our hospital who was definitely diagnosed with bronchial anthracofibrosis by bronchovideoscope, then retrospectively analyzed and concluded their changes in pulmonary high resolution computerized tomography, bronchoscopy, brush cytology and biopsy, etc. Results  Bronchoscopy: changing situations in lumens: 20 cases with distortion and deformation, 20 cases with occlusion, 17 cases with slit like stenosis and 3 cases with annular stenosis; changing situations in mucosas: 3 cases with Type of tumor hyperplasia, 39 cases with hypertrophy and edema, 2 cases with granulomatous variations, 8 cases with hill like eminentia, 8 cases with ouloid variations, 5 cases with sphacelus and 7 cases with caseous materials; luminal stenosis: principle bronchi: 2 cases in left principal bronchus and 1cases in right principal bronchus; lobar bronchi: superior lobe of left lung (8 cases), middle lobe (22 cases) and superior lobe (14 cases) of right lung; segmental bronchi: seen majorly in posterior segments of the superior lobes of left lung and right lung, among which 16 cases were with multilobar segments stenosis. HRCT: imageological changes in lung: 15 cases with interstitial variations, 12 cases with pleural effusion, 10 cases with pleural thickness and adhesion, 25 cases with tuberculosis, 27 cases with atelectasis in middle lobe of right lung, 1 case with stenosis in superior branch of superior lobe of left lung, 38 cases with proliferation and fibrosis, 12 cases with pulmonary nodular shadows, 9 cases with obsolete pulmonary tuberculosis and 4 cases with patchy shadows; changes in lymph nodes: 20 cases with enlargement and calcification in mediastinal lymph nodes, 10 cases with enlargement and calcification in hilar lymph nodes and 10 cases with enlargement in hilar lymph nodes; pathologic changes: Lung function ：BAF group FEV1 / FVC %、FEV1 % 、FVC% % were below the normal reference value; BAF group FEV1 %、FVC % below the not BAF group, p < 0.01, there is statistical significance; BAF FEV1/ FVC % below the not BAF group, p < 0.05, there is statistical significance; 20 cases with chronic mucositis, 2 cases with hyaline changes, 1 case with sedimentation of dust cells, 3 cases with anthracosis, 4 cases with fibrin exudation, 4 cases with hyperplasia of interstitial fibrous tissues, 4 cases with caseous necrosis, 3 cases with focal epithelial squamous metaplasia and 1 case with amyloidosis; relative indexes of tuberculosis: 20 cases with positive results of T-spot T.B test, 16 cases with positive results of PPD test. Conclusion  There are some certain characteristic changes in pulmonary high resolution computerized tomography, bronchoscopy and pathologic changes of BAF, which relates to tuberculosis and chronic obstructive pulmonary diseases.
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  1998年由Chung首次阐述支气管色素沉着纤维化（ronchial anthracofibrosis，BAF）,该名称用来描述无暴露于粉尘和吸烟患者的临床-放射-支气管-病理改变，Chung认为这是一种独立疾病实体[1]，而Kim等认为是一种临床综合征,与支气管内膜结核有关[2],前者病例文献报道不多，后者文献只有个案病例报道,本研究回顾性收集我院2012年至2017年经支气管镜检查发现的70例BAF患者,通过分析临床表现、放射征象、支气管镜镜下改变、支气管黏膜刷片、病检、结核感染T细胞检测（T-spot T.B试验）、PPD试验等，归纳总结BAF患者的临床特征,从而为我们更进一步提高对BAF的认识和治疗提供一定的临床资料,现总结如下：　
    1 对象与方法

1. 1  对象 收集2015年2月～2017年2月在我院支气管镜室经电子支气管镜检查确诊的70例BAF患者。诊断标准为：1）支气管镜检提示支气管管腔黏膜有碳末沉积并伴有相应管腔狭窄或闭塞；2）肺部高分辨CT(HRCT)提示：肺门和（或）纵膈淋巴结增大或增大并钙化；3）除外肿瘤、异物等引起的管腔狭窄或闭塞[3]。

  1. 2 　方法　

    1.2.1  电子支气管镜检查  采用日本OLYMPUS公司生产的BF-1T260型电子支气管镜观察气道管腔、黏膜改变情况，对病变区进行多部位活检及刷检，标本常规送病理、刷检、涂片找抗酸杆菌及脱落细胞学检查，镜检后反复送痰涂片找抗酸杆菌。管腔改变的观察指标：扭曲、变形、闭塞、裂隙样狭窄、环形狭窄；管腔黏膜改变的观察指标：类肿瘤样增生、肥厚、水肿、 肉芽肿样改变、丘状隆起、瘢痕样改变、坏死物、干酪样坏死物；记录狭窄的部位是否为多叶段狭窄 。

   1.2.2  HRCT  采用GE公司生产的宝石能谱HD750型子64排螺旋CT，行HRCT薄层重建及多平面重建，采用肺窗及纵膈窗对病灶内部、淋巴结及周围改变进行观察。

    1.2.3  肺功能  采用美国MedGrsaphics公司生产的ELITE.DX型体描厢肺功能仪（技术满足ATS标准）测定，内容包括一秒率（FEV1/FVC%）、用力肺活量( FVC%)、一秒钟用力呼气量(FEV1%，实测值) ,其中有53例进行了肺功能检查，另随机抽取53例非BAF患者为对照组。

2  结果 

 2.1 一般资料特征 病程：急性24例，慢性46例；其中：女51例，平均年龄66.39±8.05岁；男19例，平均年龄69.57±7.39岁，两组年龄通过SPSS17.0软件经方差分析，p>0.5,无统计学意义。       

        2.2   电子支气管镜镜检改变

          2.2.1  管腔改变情况：扭曲、变形20例，闭塞20例，裂隙样狭窄17例，环形狭窄3例；

      2.2.2  管腔黏膜改变情况：类肿瘤样增生3例，肥厚、水肿39例，肉芽肿样改变2例，丘状隆起8例，瘢痕样改变8例、坏死物5例，干酪样坏死物7例。 

       2.2.3 管腔狭窄部位：主支气管：左主支气管2例，右主支气管1例；叶支气管：左肺上叶8例，左肺下叶3例，右肺上叶14例，右肺下叶6例，右肺中叶22例；段支气管：左肺上叶前段1例，左肺上叶尖段7例，左肺上叶后段5例，左肺上叶舌段2例 ，左肺下叶基底段2例，左肺下叶背段2例，右肺上叶尖段4例，右肺肺上叶后段1例，右肺下叶背段1例；其中多叶段管腔狭窄16例。

        2.3  HRCT：肺部影像学改变：肺间质改变15例，胸腔积液12例，胸膜增厚、粘连10例，肺结核25例，右肺中叶不张27例，右肺上叶不张5例，左肺上叶狭窄并肺不张18例，右肺下叶肺不张2例，左肺上叶上支狭窄1例，增殖、纤维化改变38例，肺部小结节影12例，陈旧性肺结核9例，斑片状阴影4例；淋巴结改变：纵膈淋巴结增大并钙化20例，肺门淋巴结增大并钙化10例，肺门淋巴结增大10例。

         2.4 肺功能: BAF组FEV1%、FVC%、FEV1/FVC%均低于正常参考值；BAF组FEV1%、FVC%低于非BAF组，p＜0.01,有统计学意义； BAF组FEV1/FVC%低于非BAF组，p＜0.05,有统计学意义，见表1。
表1    BAF组非BAF组肺功能比较

	参数（%）
	BAF组

(n=53)
	非BAF组

 (n=53)
	统计值


	P值

	FEV1
	70.50
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20.07
	93.05
[image: image2.wmf]±

12.42
	6.95
	0.001

	FVC
	79.45
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20.51
	89.77
[image: image4.wmf]±

10.95
	3.20
	0.000

	FEV1/FVC
	67.22
[image: image5.wmf]±

10.16
	79.79
[image: image6.wmf]±

6.56
	7.56
	0.044


       2.5 病理改变情况：慢性黏膜炎20例，玻璃样变2例，尘细胞沉积1例，碳末沉积3例，纤维素渗出4例，间质纤维组织增生4例，干酪样坏死4例，局灶上皮鳞化3例，淀粉样变性1例。

      2.6 结核杆菌感染相关指标：T-spot T.B试验阳性20例，PPD试验阳性16例，二者均为阳性者10例。

       2.7 临床诊断：活动性肺结核18例，陈旧性肺结核13例，慢性支气管炎16例，结核性胸膜炎2例，不明原因胸腔积液6例，慢性阻塞性肺疾病11例，支气管哮喘3例，右肺中叶综合征1例。  
    3 讨论: 

       BAF在支气管镜下主要表现为支气管黏膜碳末沉积并伴有相应支气管狭窄和闭塞，HRCT有肺门和纵膈淋巴结增大、钙化[4]，其临床表现无特异性，被学者认为是一种独立疾病的实体，目前尚缺乏有效的治疗方案，虽然文献报道与结核有关，但在缺乏活动性肺结核有效依据下，不能常规抗结核治疗。在临床实践中，BAF的诊断大多是由于HRCT提示肺部阴影、管腔狭窄或慢性咳嗽患者明确病因时行支气管镜发现，而不是怀疑有BAF时行支气管镜检查发现，因而BAF发现时气管受累程度较严重，从而造成气流不同程度受限，肺功能不同程度受损，本组资料均亦证实这一改变。

       关于BAF的病因学研究，目前文献报道较少，仍存在较大争议，有学者提出与活动性或陈旧性肺结核有关，本组资料显示与感染结核相关的阳性指标有：支气管镜镜检：管腔黏膜肉芽肿样改变、瘢痕样改变、干酪样坏死物共计17例；HRCT：胸膜增厚、粘连10例，肺结核25例，增殖、纤维化改变38例，陈旧性肺结核9例；病理改变情况：玻璃样变、间质纤维组织增生、纤维素渗出、干酪样坏死共计11例；T-spot T.B试验阳性20例，PPD试验阳性16例，此结果提示BAF与感染结核杆菌有关，大多与陈旧性肺结核有关，这与大多数文献报道资料一致。本组资料20例给予抗结核治疗，其中肺内结核患者18例（3例痰涂片阳性，9例病理活检阳性，其余临床疑似）；2例结核性胸膜炎，均为临床疑似。经随访12例（8例失联）肺结核患者临床症状缓解8例，肺部影像学吸收、好转5例，1例结核性胸膜炎患者胸水完全吸收，1例后确诊为恶性胸腔积液。      

BAF的支气管镜下改变与HRCT改变对照显示：右肺各叶发生支气管狭窄的比例（44例）多于左肺各叶支气管狭窄的比例（11例），右肺好发中叶（22例 ），左肺好发上叶，这与双肺支气管解剖结构有一定关系，也与HRCT的影像有一定的吻合（右肺中叶不张27例，左肺上叶支气管狭窄并肺不张18例）；左肺各段发生支气管狭窄的比例（19例）多于右肺各段支气管狭窄的比例（6例），双肺均好发于上叶尖后段。叶支气管狭窄的比例（50例）高于段支气管狭窄的比例（25例），综上所述，本组资料BAF肺CT的特征性改变是多见于叶支气管的狭窄和叶不张，尤其是右肺中叶支气管腔的狭窄。而肺部实质性改变较少，无特征性。有研究认为淋巴结肿大、支气管壁及淋巴结钙化是诊断BAF的重要指标[5]，本组资料显示：纵膈淋巴结增大并钙化20例，肺门淋巴结增大并钙化10例，肺门淋巴结增大10例，提示纵膈、肺门淋巴结增大、钙化是BAF患者HRCT的特征性改变。

       BAF的肺部影像学改变：肺间质改变15例；病理改变情况：慢性黏膜炎20例；临床诊断：慢性支气管炎16例，慢性阻塞性肺疾病11例，支气管哮喘3例，提示BAF合并有支气管慢性炎症，这种慢性炎症会导致以下病理改变：支气管黏膜的纤毛清除能力下降，巨噬细胞的吞噬活动减弱,巨噬细胞发生自溶释放致纤维化因子;发生单核细胞炎症反应和纤维化，这些病理改变有利于结核的发生，或与碳末沉积两者具有协同和相互促进、恶化的作用 [6]。

        综上所述BAF的临床表现、支气管镜镜检、HRCT、肺功能、病理都具有一定特征性改变，与肺结核、慢性阻塞性肺疾病有相关性，这些特征性改变，对BAF的诊断及治疗有指导价值，尤其是对于因不能耐受支气管镜、胸腔镜、开胸手术等检查的HRCT显示右肺中叶不张或管腔狭窄的老年女性患者有非常重要的诊断价值，但目前BAF的临床特征尚缺乏特异性改变和有效的治疗方案，还需进一步研究与观察。                                           
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