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复发性多软骨炎并发喉气管狭窄的诊断和治疗
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　　[摘要]　目的:探讨复发性多软骨炎(RP)导致的喉气管狭窄的诊断、治疗特点及预后。方法:回顾性分析11
例 RP并发喉气管狭窄患者的临床资料。狭窄程度按照 Myer-Cotton法分类:Ⅱ度4例,Ⅲ度3例,Ⅳ度4例。结

果:1例胸段气管狭窄 T型管长期置入,1例经2次球囊扩张后成功拔管,9例应用胸骨舌骨肌皮瓣或肋软骨加宽

行喉气管重建术,手术成功,效果巩固。结论:由 RP导致的喉气管狭窄治疗棘手。选择恰当的手术时机及适当

的手术方法,效果满意。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalcharacteristics,managementandprognosisoflaryngotracheal
stenosisinducedbyrelapsingpolychondritis.Method:Aretrospectiveanalysiswasperformedof11patientswith
laryngotrachealstenosisinducedbyrelapsingpolychondritis.StenosiswasclassifiedasMyerandCottongradeⅡ
in4patients,gradeⅢin3andgradeⅣin4.Result:Long-termT-tubeimplantationofthoracictrachealstenosis
wasperformedin1patient,andonepatientwhohadunderwent2dilationswasdecannulated,andthetubewas
successfullyextubatedin9caseswhohadunderwentlaryngotrachealreconstructionwithsternohyoidmyocutane-
ousflaporcostalcartilage.Conclusion:Treatmentoflaryngotrachealstenosisinducedbyrelapsingpolychondritis
ischallenging.Ifthesurgicalinterventionwasselectedproperlyonanindividualbasis,favorableclinicaloutcome
canbeobtained.
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　　 复发性多软骨炎 (relapsingpolychondritis,
RP)是一种少见的自身免疫性疾病〔1-2〕,表现为软

骨组织复发性退化性炎症,可累及耳、鼻、喉气管、
眼、心脏瓣膜等多器官。多隐匿起病,可骤发或病

情突然加重,早期受累器官临床可出现相应的急性

炎症表现,累及喉气管者晚期起支撑作用的软骨组

织遭破坏,瘢痕形成导致严重的局灶性或弥漫性的

喉气管狭窄,治疗棘手。空军军医大学附属唐都医

院耳鼻咽喉头颈外科2008-10-2017-10收治 RP
导致的喉气管狭窄患者 11 例,疗效较好,现报

告如下。
1　资料与方法

1.1　临床资料

RP并发喉气管狭窄患者11例,男5例,女6

例。狭窄程度按照 Myer-Cotton法分类。所有患

者镜下见黏膜弥漫性增生肥厚。影像学检查见气

道管壁增厚、密度增高、钙化,并软骨弥漫性或局限

性消失、变形。患者的临床资料见表1。11例患者

均有2年以上的典型 RP病史(图1),并于外院确

诊,停用口服药物半年以上,病情无复发;免疫学相

关实验检查阴性,包括pANCA、cANCA、ACE、血
沉、C反应蛋白、红细胞沉降率;术前镜下及影像学

检查示狭窄位于声门、声门下颈段或胸段狭窄(图
2、3)。
1.2　治疗方法

1.2.1　喉气管裂开成形术　9例患者采用喉气管

裂开成形术,其中 Myer-Cotton Ⅱ度4例、Ⅲ度3
例、Ⅳ度4例,经瘘口插管,全身麻醉,手术采取颈

前正中切口,逐层分离组织至甲状软骨、环状软骨

及气管瘘口以上气管,探针引导正中裂开,暴露喉

腔及气管腔。黏膜下去除瘢痕组织,残余黏膜对位

缝合,尽量保留原黏膜的完整性,靠近声门时操作
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要仔细,尽量减少对声带结构的干扰。软骨明显增

厚变形堵塞气道者,将增厚的软骨削薄,并将软骨

周围增生的瘢痕组织部分去除,用3-0可吸收缝

线将软骨缝合数针固定于管腔周围软组织上。新

建气道创面大时用相应大小右下腹部游离刃厚皮

片覆盖创面并缝合固定,使创面消失。放置 T 型

管(成人女性常规至少放置外径12mmT型管,男
性放置13mmT型管,上端平假声带上缘,T型管

支管下端留置1.5cm)后,喉气管前壁缺损小时用

胸骨舌骨肌皮瓣加宽,缺损范围大时用肋软骨加宽

气道前壁(图4)。T型管支撑12~24个月。
1.2.2　支撑喉镜下球囊扩张术　2例 Myer-Cot-
tonⅡ度(呈薄膜样,长度<0.5cm)患者采用此术

式。麻醉同前。支撑喉镜暴露术野,激光或喉显微

刀于瘢痕狭窄处3点、6点、9点、12点作放射状切

除。采用内径4.0~7.0mm 麻醉插管,逐级扩张

至狭窄平面与正常管腔相同。对于胸段狭窄者,扩
张后放置 T型管,放置时间为24个月。
1.2.3　药物治疗　围手术期预防 RP复发,常规

术前2d、术后3d连续每日口服泼尼松片10mg。

表1　患者的临床资料

例序 性别 年龄/岁 Myer-Cotton分级 并发症 来院是否行气管切开 结果 随访时间

1 女 45 Ⅱ 无 否 拔管 2年

2 女 41 Ⅱ 胸段气管狭窄 是 拔管 3年

3 女 48 Ⅲ 耳廓畸形 是 拔管 7年

4 女 47 Ⅳ 耳廓畸形 否 拔管 4年

5 男 25 Ⅱ 鼻梁塌陷 是 拔管 5年

6 男 40 Ⅳ 胸段气管狭窄 是 长期佩戴 T型管 3年

7 女 35 Ⅱ 鼻梁塌陷 是 拔管 4年

8 男 21 Ⅳ 同时伴随鼻梁塌陷及耳廓畸形 是 拔管 5年

9 女 51 Ⅲ 无 是 拔管 3.5年

10 男 19 Ⅲ 鼻梁塌陷 是 拔管 4年

11 男 24 Ⅳ 同时伴随鼻梁塌陷及耳廓畸形 是 拔管 1年

2　结果

2例颈段气管狭窄患者行狭窄扩张术,1例成

功,1例经过2次扩张后症状无好转,改用胸骨舌

骨肌皮瓣加宽,T型管置入,放置18个月后成功拔

管;2例胸段气管狭窄扩张后放置 T型管24个月,
1例拔管,另1例失败,重新置入 T 型管至今未能

拔管;5例首次直接用胸骨舌骨肌皮瓣加宽,T 管

置入喉气管重建术(T管置入时间12~24个月,平
均18个月),3例成功,2例失败,再次手术1例改

用肋软骨加宽,T管置入14个月后拔管,1例扩张

2次后拔管;2例患者首次手术即采用肋软骨加宽,
T管置入18个月后拔管。10例手术成功患者随

访2~7年,呼吸、吞咽功能正常,4例伴有声嘶。

图1　病变累及鼻部,导致鞍鼻(箭头所示);　图2　病变累及声门下,呈弥漫性(箭头所示);　图3　气管软骨部分钙

化,管腔黏膜弥漫性肥厚(箭头所示);　图4　肋软骨加宽气道前壁(箭头所示)

3　讨论

RP是一种软骨组织复发性退化性炎症,可累

及耳、鼻、喉、气管、眼、关节、心脏瓣膜等器官及血

管等结缔组织,约神经性聋患者可累及喉、气管及

·525·郭志华,等.复发性多软骨炎并发喉气管狭窄的诊断和治疗第6期 　



支气管软骨。Pearson等(1960)报道2例,首次将

其正式命名为RP。RP目前病因不清,实验证据提

示其和自身免疫反应密切相关。发病无性别倾向,
多发于30~60岁,可隐匿起病,也可急性发病或病

情突然加重。
目前RP无特异性检查手段,病情复杂,误诊

率极高,Lin等〔3〕报道其发病到诊断所需时间平均

为14.4个月,常需多学科会诊,影像学检查无特异

性,主要需结合典型的临床表现和实验室检查作为

诊断RP的依据。目前临床多采用1976年 McAd-
am提出的诊断标准:①复发性双侧耳廓软骨炎;②
非侵蚀性多关节炎;③鼻慢性软骨炎;④眼部炎症,
包括结膜炎、角膜炎等;⑤喉和(或)气管软骨炎;⑥
内耳功能损害,表现为感觉神经性聋、耳鸣和眩晕。
具备标准中3个或3个以上证据者可以确诊。如

临床表现明显,无需每例患者都行软骨活检予以证

实〔1,4〕。RP的病理组织学特点是软骨溶解伴软骨

膜炎〔5〕。本组所有患者均有以上诊断标准中的3
个以上病史,其中有6例行病理组织学检查,结果

回报炎症组织。近年18F-FDGPET-CT越来越受

到关注〔6-8〕,已经成为诊断 RP的重要手段之一,其
在早期诊断、评估疾病活动度以及评估治疗方式方

面有重要作用。
目前临床上对急性进展期 RP的治疗仍无明

显 进 展,临 床 无 规 范 化 治 疗 方 案〔9〕。Kelly 等

(1993)认为病变反复发作,晚期软骨破坏,瘢痕增

生可导致局限性甚至气道全程软化、塌陷狭窄。
Isaak等(1983)报道112例确诊 RP患者中,25%
的患者出现喉气管狭窄。

气道堵塞、肺部感染是导致患者死亡的重要原

因。气道管理富有挑战性,需个体化治疗。对于受

累气道的外科干预,文献报道可采取的方式有局部

激素注射〔10〕、气管切开、支架置入、气管扩张及重

建手术〔11〕。弥漫性气道狭窄尤其是胸内段气道弥

漫性病变时,可选择经鼻持续正压通气改善症

状〔12〕。然而上述措施是否可能加重RP进展,目前

仍不清楚。有学者认为可能加重远端气道的炎症

反应〔13〕。
由于该病罕见及其自然病程的不可预测性,相

关国内外文献报道不多。外科治疗模式主要还是

基于其他原因导致的良性喉气管狭窄治疗经验。
术前适应证的选择至关重要。我们的经验是患者

病情在无口服药物治疗基础上稳定至少半年以上,
实验室检查阴性,且无全身并发症,一般状况良好,
方可考虑外科干预。为了减轻手术导致的应急性

炎症反应,常规术前2d、术后3d连续每日口服泼

尼松片10mg。对于 RP导致的喉气管狭窄,如狭

窄长度<0.5cm,呈薄膜样,可首选球囊扩张2~3
次,如无好转,则改为移植物加宽的喉气管重建。

Xie等〔14〕报道1例由RP导致的喉气管狭窄患

者采用以胸骨舌骨肌为蒂的舌骨瓣加宽喉气管重

建获得成功。另1例患者采用胸骨舌骨肌摇门式

旋转肌皮瓣加宽,术后肌皮瓣虽然有部分塌陷,但
6个月后仍成功拔管。关于喉气管重建移植加宽

材料自体骨性移植物的选择,考虑到普通软骨因手

术创伤可能诱发炎症反应,文献报道多采用颅骨或

髂骨作为加宽材料,但有研究者报道采用肋软骨加

宽的成功案例〔15-16〕。
笔者的经验是加宽物选择胸骨舌骨肌皮瓣(不

建议采用狭窄段切除端端吻合术及甲状软骨翼板

加宽气道前壁的喉气管重建),T型管放置,如失败

二期手术改为肋软骨加宽。术中要彻底切除气道

瘢痕组织,正常黏膜尽量保留,不能有软骨暴露,缺
损范围大时要取刃厚皮片覆盖,T型管放置时间长

达12~24个月。对于变形的软骨,要尽量复位,必
要时去除管腔周围瘢痕软组织,并将管腔软骨缝合

固定于周围组织使管腔足够宽敞,如声带受侵可一

并处理。
对于气道支架放置,张志丽等〔17〕报道一组病

例置入2周后即出现不同程度的分泌物潴留、黏膜

炎症反应、肉芽肿形成、支架移位等并发症。本组

有1例外院放置有膜支架半年,来我科就诊时发现

广泛肉芽组织生长,黏膜破坏,将其拔除,去除肉芽

组织3个月待瘢痕组织稳定后行喉气管重建,颈前

胸骨舌骨肌皮瓣加宽放置T型管1年后顺利拔管。
笔者认为支架置入更多的是姑息治疗,长期效果有

待进一步评估。
从本组资料来看,患者拔管率达91%,最长随

访时间达7年,随访效果良好。本组有2例术后戴

管期间发生痰痂堵塞,1例为术后7个月,予以拔

除 T型管,清理后重新置入,8个月后顺利拔管;另
1例术后13个月,来院予以滴药、雾化吸入后痰痂

自行咳出。余患者未见有其他严重并发症发生,亦
未见疾病有进展征象。因此对于病情处于稳定期,
且无全身并发症的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。
严格选择手术适应证及手术方式,总体效果满

意,但该病病程具有不可预知性,可反复发作,仍需

要术后长期随访和治疗。
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