
另外，本组术后早期癌占 １８ ０３％，高于普通胃 ＬＧＩＥＮ
的结果［５］ ，考虑与所选胃食管连接部位有关。 胃食管连接

部病变胃镜黏膜活检所提供的信息有限，存在早期癌漏诊，
不能完全依据术前 ＬＧＩＥＮ 结果做出随访定论，鉴于较高的

诊断不足率和早期癌漏诊率，我们建议对于胃食管连接部黏

膜活检 ＬＧＩＥＮ 应积极进行 ＥＳＤ 治疗，切除完整病灶，尤其是

病灶≥１０ ｍｍ、凹陷型病灶，既可以避免早期癌漏诊，也可以

进行完整黏膜大块活检，提高诊断准确性，同时也能减轻患

者心理压力，避免患者长期生活在癌前病变的阴影下，提高

生活质量。
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Ｋｌｉｐｐｅｌ⁃Ｔｒｅｎａｕｎａｙ 综合征并消化道出血一例

刘会娜　 吴广利　 王伟　 李静　 李建成　 肖欣　 蔡译苇　 刘君

　 　 患者女，５９ 岁，因“反复便血 ５０ 余年伴腹痛 ２ ｄ”入院。
患者幼年时因先天性左手中指、环指畸形行手术治疗，父母

非近亲婚配，无类似疾病家族史。 入院体检：轻度贫血貌，左
手畸形术后改变，余无异常发现。 入院后实验室检查：红细

胞 ４ ３８×１０１２ ／ Ｌ，血红蛋白 １１４ ｇ ／ Ｌ，红细胞压积 ３６％，大便

潜血阳性，凝血分析、癌胚抗原未见明显异常。 肠系膜上下

动静脉彩超未见明显异常。 腹主动脉彩超示腹主动脉内膜

增厚。 腹部 ＣＴ 平扫示腹盆腔多脏器多发异常改变，考虑血

吸虫病可能，并肝硬化样改变，下腹部及盆腔部分肠管扩张，
管壁增厚，肝脏、脾脏多发低密度灶，腹盆腔多发结节状、条
片状密度增高影。 进一步行上腹部 ＣＴ 增强示直肠、乙状结

肠弥漫性增厚并管腔狭窄，伴腹、盆腔及肠系膜多发结节并

部分钙化；肝脏、脾脏多发良性囊性病变，考虑肝硬化门静脉

海绵样变性（？），门脉高压并侧枝循环形成，肠系膜上静脉

分支内栓子形成可能；左侧附件区囊性改变，考虑良性；回肠

末端管壁增厚并脂肪瘤形成。 结肠镜检查示回盲部、降结

肠、乙状结肠、直肠可见多发大小不等的蓝色血管瘤密布于

肠黏膜下（图 １）。 胃镜检查示胃体上部后壁见一约１ ７ ｃｍ
隆起性病变（图 ２Ａ）。 超声内镜考虑间质瘤或血管瘤可能

（图 ２Ｂ）。 诊断：Ｋｌｉｐｐｅｌ⁃Ｔｒｅｎａｕｎａｙ 综合征（ＫＴＳ）并消化道出

血；轻度失血性贫血。 给予止血等对症支持治疗，因患者个

人原因未行小肠镜及血管造影检查，拒绝外科诊治，症状改

善后自行出院。 近 １ 年患者仍有间断性便血发生，经止血等

治疗后便血消失，目前继续随访中。
讨论　 ＫＴＳ 是一种少见的先天性血管疾病，多自幼年发

病，临床少见，易被误诊，无明显性别、种族差异［１］ 。 目前病

因未明，可能是由于胚胎发育早期中胚层发育异常所致。
１９００ 年由 Ｍａｕｒｉｃｅ Ｋｌｉｐｐｅｌ 和 Ｐａｕｌ⁃Ｔｒｅｎａｕｎａｙ 首次报道，典型

临床表现为毛细血管畸形（葡萄酒色斑）、静脉曲张、骨及软

组织增生三联征，具有三联征中两项或以上特征可确诊。
ＫＴＳ 可全身受累，如四肢、肠道、泌尿生殖系统等，部分患者

可伴有多趾、巨趾、并趾畸形及淋巴系统异常，多累及下肢，
单侧为著，大多发展缓慢［２］ 。 本例患者自幼年时开始反复

出现便血，胃肠镜检查提示消化道多发血管瘤，全腹 ＣＴ 增

强示直肠、乙状结肠等肠管管壁明显增厚累及软组，并见门
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图 １　 Ｋｌｉｐｐｅｌ⁃Ｔｒｅｎａｕｎａｙ 综合征患者肠镜下见消化道多发大小不等的蓝色血管瘤　 １Ａ：回盲部病变；１Ｂ：降结肠病变；１Ｃ：乙状结肠病变；１Ｄ：
直肠病变

图 ２　 胃体病变　 ２Ａ：胃镜检查示胃体上部后壁见一约 １ ７ ｃｍ
隆起性病变；２Ｂ：超声内镜下成像

静脉、脾静脉、肠系膜上静脉等血管迂曲扩张，诊断 ＫＴＳ 成

立，先天性手指畸形可能是该综合征的表现之一。
ＫＴＳ 并发消化道出血比较少见，主要表现为间断便血或

隐匿性便血，少数大出血而危及生命，最常见的出血部位是

远端结肠和直肠［３］ 。 该例患者长期便血，内镜检查提示上

下消化道多发血管瘤，虽然未行小肠镜检查，但考虑累及全

消化道可能性大，实为罕见。 本病通过临床表现及影像学检

查可以诊断。 超声为 ＫＴＳ 血管畸形的首选检查方法［４］ ，磁
共振对于骨与软组织增生程度评价最有效［５］ 。 鉴别诊断：
（１） Ｐａｒｋｅｓ⁃Ｗｅｂｅｒ 综合征（ＰＷＳ），亦具有 ＫＴＳ 的 ３ 个典型症

状，常为高流量血管畸形，而 ＫＴＳ 为单纯低流量静脉系统异

常，ＰＷＳ 的皮肤毛细血管畸形较 ＫＴＳ 更为弥漫且颜色更红，
动静脉瘘为两者最主要的鉴别点；（２）海绵状血管瘤，发病

部位以盲肠和升结肠多见，病理学以瘤体与主干静脉之间引

流静脉相通形成异常的血窦为特点，发展与患者成长不成比

例，不会出现 ＫＴＳ 典型的三联征表现；（３）蓝色橡皮泡痣综

合征［６］ ，以皮肤与内脏血管畸形为特征的罕见疾病，肢体受

累少见，内镜检查是诊断的金标准，内镜下表现为青紫色橡

胶球样有弹性的血管瘤。
目前 ＫＴＳ 无特效治疗方法，临床上主要是对症和减轻

症状治疗。 加压疗法（医用弹力绷带或穿弹力袜）作为一种

保守治疗的主要方式，对治疗静脉曲张和淋巴管性水肿有一

定疗效。 出血、感染、畸形血管血栓等是手术治疗的绝对适

应证，微创介入治疗是目前治疗静脉畸形的常用方法。
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