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摘  要 

支气管桥是一种罕见的先天性气道发育异常，往往伴随心血管系统或其余器官系统畸形，病情危重，病死

率较高。目前经典分型为Wells分型，共分两型，后随着对疾病认知的增加，目前考虑将支气管桥分为六型。

诊断支气管桥可选择的检查有多种，MSCT目前为首选检查。支气管桥的手术指征需根据患儿病情评估。 
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Abstract 
Bronchial bridge is a rare congenital dysplasia of airway, which is often accompanied by malfor-
mations of cardiovascular system or other organ systems. The condition is critical and the mortal-
ity is high. At present, the classical classification is wells classification, which is divided into two 
types. Later, with the increase of disease cognition, it is considered to divide the bronchial bridge 
into six types. There are many examinations for the diagnosis of bronchial bridge, and MSCT is the 
first choice at present. The surgical indications of bronchial bridge should be evaluated according 
to the condition of the child. 
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1. 引言 

支气管桥(bridging bronchus, BB)，是一种罕见的先天性气道发育畸形疾病，其具体表现为有一异常

支气管分支从左主气管发出供应右肺组织氧供，同时伴或不伴有右主支气管缺失[1] [2]。通常右中叶及右

下叶由左主支气管异常分支供应，右肺上叶由右主支气管供应。BB 最早于 1950 年由 Holinger [3]提出，

并于 1976 年由 Gonzalez-Crussi [4]等定义为“支气管桥”。BB 常合并支气管狭窄或软化等其余支气管畸

形，也易合并其余器官系统的先天性畸形，其中以心血管畸形及食管畸形较为常见。 

2. 支气管桥的发生机制 

BB 的病因和发病机制尚不明确，气管支气管发育开始于胎儿早期，孕第 30~34 天，确定了与叶芽相

应的五个生长点：三个在右侧，两个在左侧；到第 36~38 天，所有节段性支气管都出现，故 BB 畸形应

发生于此期[5]。Gonzales-Crussi 等人提出，存在一些“特殊情况”，可能导致左右肺原基之间的解剖连

续性异常延长[4]。另一方面，Reid 等人提出，如果异位间充质与气管之间存在关联的机会，则会形成多

余的支气管[6]。同样，Bremer 等人发现大约 5%的人类胚胎发生气管出芽。然而，是什么导致了这种现

象的持续存在，以及芽是否最终产生 BB，目前还不得而知[7]。 

3. 支气管桥分型 

BB 往往合并气道狭窄，且狭窄段很长，可能与其伴随的血管畸形相关。目前最常用的分型为 Wells
分型：即将支气管桥根据解剖结构分为两型：I 型指存在右主支气管分支供应右肺；II 型指右主支气管缺

失，该型往往伴有右肺发育不良[8]。2012 年，Schnabel A 等人考虑将支气管桥分为五类[9]：A 型：最常

见的类型，即经典分型中的 I 型，右肺上叶由右主支气管供应，右肺中下叶则由来源于左主支气管的异

常分支供应，该异常分支称为 BB，如图 A。B 型：即 A 型伴有左主支气管狭窄时，将真性隆突与假性

隆突之间的左主支气管狭窄称为 BB，如图 B。C 型：与 A 型互为镜像关系，BB 起源于右主支气管，供

应左肺下叶，如图 C。D 型：BB 起源于左主支气管隆突水平(约 T5 水平)，供应右肺组织，如图 D。E 型：

该型右主支气管完全缺失或仅存小憩室，伴右肺先天性发育不全，气管狭长，远端为左主支气管，假隆

突处于较低水平，来自左主支气管的异常分支供应发育不全的右肺组织，如图 E。2016 年，El-Molla A [10]
等人发现了第六型 BB，F 型：右主支气管发育不全，远端为盲端，左主支气管起源于狭窄的盲端上方，

供应左肺组织，异常分支由左主支气管发出供应右肺，如图 F。后 Henry BM [2]等人纳入 42 例病例将上

述几种类型总结并完善示意图 1，其中各型占比如图所示。 

4. 支气管桥的发病率及流行病学 

国内外对于 BB 的研究多为个例报导，目前尚无文献报道其发病率。Henry BM [2]等人 42 例病例分

析中 36 例(85.7%)患者存在气道狭窄，气道狭窄中最常见的为左主支气管狭窄(50.0%)，其他部位包括气

管狭窄(25.0%)等。42 病例中 39 例(92.9%) BB 伴有其他先天性异常，其中心血管先天性异常 38 例(97.4%)。
左肺动脉吊带(left pulmonary artery sling, LPAS)是最常见的心血管先天性畸形，发生率为 61.5%。另有研

究发现大多数的 BB 病例被报道与 LPAS 相关，其中 52%~78%的 LPAS 患者存在 BB，在 LPAS 患者中，

Wells I 型 BB 占 22%~27%，而 II 型 BB 占 30%~57%，已经报道的不伴有 LPAS 的支气管桥病例，几乎
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所有的都是 I 型 BB [6] [11]。BB 可能被漏诊或误诊为气管支气管。国内目前较大样本的研究为 2003~2019
年浙江大学医学院 87 例 BB 患者的临床分析[12]，合并气道狭窄患者例数 55 例(63.2%)，55 例患者中合

并支气管狭窄 24 例(43.6%)，其中左主支气管狭窄 11 例(45.8%)、右主支气管狭窄 5 例(20.8%)、桥支气

管狭窄 3 例(12.5%)。87 例患者中合并先天性心脏病的共 69 例(79.3%)，其中房间隔缺损(ASD) 45 例

(65.2%)，合并心血管畸形的患者 39 例，其中 LPAS 27 例(39.1%)，左上腔静脉残存 10 例(14.5%)。另外

合并呼吸和循环系统外畸形的患者共 10 例(11.5%)，如食道闭锁、肛门闭锁等。 
 

 
注：Trachea：气管，LMB：左主支气管，RMB：右主支气管，RLB：穿过纵隔的异常支气管 

Figure 1. Diagram of various types of BB [2] 
图 1. 各型 BB 示意图[2] 

5. 支气管桥的临床表现 

BB 临床表现无特异性，轻者可无明显症状，或表现为反复喘息、咳嗽，存在气道狭窄者，临床上

可表现为反复肺部感染，严重时表现为呼吸困难、呼吸暂停，甚至呼吸衰竭[13]。此外合并先天性心脏

病的 BB 患者，可表现气促、发绀以及血氧饱和度下降等。其余则可能因为合并的其余系统畸形有其

特异性表现。 

6. BB 的诊断及鉴别诊断 

BB 初期多因其症状考虑为先天性喉喘鸣、气道异物、哮喘等，易漏诊或误诊，后期多于完善支气管

镜检查或气道重建等影像学检查时发现异常，部分 ICU 住院患者因使用呼吸机后一侧肺不张、肺过度充

气或撤机困难，后完善支气管镜检查时发现支气管结构异常[14]。 
BB 诊断往往需要高度的临床怀疑及影像学结果。从胸部 X 线检查、支气管造影、多层螺旋 CT 

(Multislice Computed Tomography, MSCT)，支气管镜检查乃至磁共振成像技术(Magnetic Resonance Im-
aging, MRI)均对诊断有一定帮助。 

胸部 X 线检查简单便捷，但大部分时候不能发现明显异常，往往只能显示纵隔移位、肺过度充气等

间接征象，此外，若伴随心血管畸形或心脏增大等情况时，胸片可发现心影异常，故胸部 X 线对于 BB
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诊断帮助意义不大。 
早期对 BB 的诊断多依赖于支气管造影，该检查能可以描述气管及支气管解剖结构，评估是否有气

道狭窄，识别假性隆突的异常水平，对 BB 诊断很有价值，辐射剂量也较 MSCT 更小。但该检查往往需

要麻醉，且向支气管内注射造影剂有造影剂过敏、气道阻塞等风险，若患者已出现明显的气道窘迫现象，

造影剂注入可能会加重病情[15]。因目前 CT 的气道重建处理功能可提供虚拟的支气管解剖图，故支气管

造影正在逐渐退出历史舞台。 
支气管镜也是一种侵入性操作，目前支气管镜技术日趋普及和成熟，但单靠支气管镜检查很难诊断

BB，它不能区分真假隆突，如果 BB 和左主支气管的连接被认为是气管分叉，此时右主支气管将被错认

为气管支气管。但支气管镜检查可以明确支气管狭窄病变的部位及长度，也能直观了解软骨环发育情况

及狭窄程度[16] [17]。若狭窄严重，则支气管镜有可能不能通过狭窄部位。 
MSCT 是近年来诊断 BB 的首选检查，其通过多层螺旋扫描及三维重建，可从多层次多角度成像，

扫描速度快、薄层扫描并拥有强大的后处理功能，非侵入性操作，创伤小，患者也易于接受[18]。MSCT
及气道重建可识别气道分叉及假隆突，并能评估 BB 与胸内其他解剖结构(如胸椎)的空间关系，还可以识

别 BB 或气管分叉角度。此外，胸部血管增强 CT 可识别血管异常走行，肺动脉与支气管关系，乃至心血

管畸形等，对伴发先天性心脏病的 BB 病情评估很有帮助。 
MRI 检查无辐射，但往往需要较长时间的中深度镇静，不便于在肺部病变较重，呼吸困难明显的患

者中开展，有可能会加重其临床症状[19]，目前应用较少。 
此外，超声心动图可了解心脏解剖结构、室壁运动协调情况、心脏各瓣膜情况，评估有无肺动脉高

压、是否合并心血管及心内畸形等，对伴发先天性心脏病的 BB 有一定评估作用。 
Wells Ⅰ型支气管桥容易被误诊为气管性支气管，可根据以下两点鉴别：1) 气管性支气管起源于气

管而不是隆突，BB 发出时形成分叉的位置较正常隆突位置低，分叉的夹角比较大(正常夹角为 60˚~100˚)；
2) 左主支气管至 BB 分出前距离较长(一般>2 cm)，且这段支气管一般向左倾斜且管径变细[20]。 

7. 支气管桥的治疗 

BB 的手术指征需综合评估各方面因素，临床症状是最重要的指征，比如存在呼吸困难、气促等明显

的呼吸系统症状。手术目的主要是缓解严重的临床症状，处理并发症，同时解决合并的心血管或其余气

管系统畸形，气道狭窄的程度及长度是决定是否需要手术治疗的关键。有研究表示轻度气道狭窄(气道直

径≥正常气道直径的 60%)时无需手术干预，但同时存在的心血管系统异常需要治疗，若患者气道直径为

正常的 40%~50%，此时需根据临床症状决定是否手术治疗。若患者存在完全性气管环，无论气道狭窄程

度如何，也需进行手术干预[21] [22] [23]。 
目前各项手术方式包括单纯端端切除吻合术、补片扩张气管成型术、滑动气管成型术和侧对侧气管

支气管成型术等[24] [25]。单纯端端切除吻合术即手术切除异常的气道狭窄段，将正常的两端进行端端吻

合，手术方式相对简单，但仅适用于狭窄段较短的患者，否则吻合口张力过高可能出现吻合口破裂、支

气管瘘等术后并发症[26]。Stock [27]等人认为，婴幼儿可切除的气管长度上限为总体长度的 25%~30% (5
个气管环长度以内)。后出现改良端端切除吻合术[27]，具体方法为切除狭窄节段的大部分，将远端气管

段和近端气管段切成斜面并行端端吻合，一定程度上能减轻吻合口的张力。补片扩张气管成型术指将异

常的狭窄气管节段切开，运用补片物理扩张支气管，补片通常取自自体肋软骨，心包，或耳软骨，其常

见并发症为切口处肉芽增生，可能需支气管镜下介入治疗或二次手术治疗[28]。滑动气管成型术是长节段

气管狭窄的首选术式之一，具体方法是在异常的气管狭窄中点处切断气管，上段气管在后方沿纵轴切开，

下段气管在前方沿纵轴切开，后将切开的气管交错吻合[29]。然而，这种技术不能纠正隆突或近端支气管

https://doi.org/10.12677/acm.2022.125649


夏莹，罗健 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2022.125649 4493 临床医学进展 
 

狭窄。后有改良术式，对于隆突狭窄，在气管下段前壁的纵向切口以倒“Y”形终止于隆突，然后进行

滑动吻合[30]。但所有形式的滑动气管成型术都不可避免地会缩短气道，增加引起吻合口张力的风险，导

致再狭窄和裂开[31]。侧对侧气管支气管成型术可以避免吻合口张力，而不会缩短或显著扭曲原生气管支

气管解剖结构。具体方法为切口从异常的支气管桥右侧壁开始，经左主支气管近端向上，后将切口吻合，

注意右上叶支气管与左主支气管之间的多余组织应被切除，这能避免局部“8”字形畸形的发生[32]。对

于每 1 例支气管桥的患儿，我们都需根据其情况合理选择最合适的手术方案。对于术后并发症，气管、

支气管支架置入术成为术后并发气管软化、气管再狭窄患者可供选择的另一种治疗手段[33]。 

8. 支气管桥的预后 

目前对BB预后的研究较少，且BB预后与气道狭窄程度及伴随的先天性心血管疾病有明确的相关性。

轻症患者中，BB 可长期存在，偶然被发现，而伴随气道狭窄或其余问题的患儿可能出现反复下呼吸道感

染、喘息，甚至需要机械通气维持患儿氧供，有些患儿还可能出现气管塌陷，而伴随先天性心血管疾病

的患儿病情往往更重[2]。 
国内一项 21 例 BB 患者的临床研究提示合并 LPAS 的患儿病情较重，其中 5 例行 LPAS 矫治术的患

儿中死亡 3 例，其中 2 例因术后气道狭窄，顽固性通气障碍，呼吸衰竭死亡，1 例术前麻醉时因气道狭

窄，气管插管时气道堵塞窒息死亡。研究表明术后气道狭窄及并发症如肉芽组织增生、吻合口狭窄等易

导致术后病死率升高[34]。 
另 1 项 87 例患儿的临床研究提示 42 例患儿接受外科手术治疗，其中 1 例合并室间隔缺损、房间隔

缺损、一侧肺动脉缺如、Wells II 型 LPAS 型复杂型先天性心脏病及右肺上叶发育不全患儿在术中死亡，

死亡原因为术中出现低心排综合征，难以脱离体外循环。另外术后死亡 4 例，死亡患儿均合并复杂型先

天性心脏病，死亡原因分别由于术后撤机失败选择放弃、继发感染以及心律失常。45 例非手术治疗患儿

病情好转出院 43 例，死亡 2 例。死亡的 2 例患儿均合并多发畸形，1 例伴发气管下段狭窄、室间隔缺损、

动脉导管未闭、房间隔缺损、LPAS 及多指畸形；另外 1 例伴发房间隔缺损、室间隔缺损、动脉导管未

闭和尿道下裂，死亡原因均为呼吸衰竭[12]。 
综上所述，BB 是一种罕见的、可危及生命的先天性气道发育异常，临床表现缺乏特异性，且通常伴

发心血管系统或其余器官系统发育畸形。不同的 BB 分型预后与其气道狭窄的节段、程度以及合并心血

管系统畸形的情况相关。合理选择手术方式是患儿治疗方案中非常重要的一环。对于 BB，及时的诊断、

治疗、对并发症的处理能够减少误诊、漏诊率，可能改善患儿预后，降低疾病所带来的负担。 
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