
物质充填而形成的球形病灶"常呈圆形!

脾结核临床表现多变"多以非特异性症状为主"术前诊断

率低!有建议称典型的临床表现为左外上腹部的疼痛伴发热%

全身不适%体质量减轻"常为一个慢性病程!但文献报道中拥

有以上典型临床表现的甚少"多只表现为其中一到两个非特异

性临床表现!有文献报道脾结核的常见全身症状主要为发热"

占
"/0

"厌食和体质量减轻各占
/.0

"局部症状以左上腹部疼

痛为最常见"腹胀抑或无局部症状少见(

!

)

!本例孤立性脾结核

则缺乏结核感染的非特异性症状"但有左上腹部的固定疼痛!

脾结核致脾亢引起血红蛋白%血小板降低而出现贫血%紫癜等

罕见表现也有文献报道!

影像学检查对脾结核临床诊断有重要参考价值"超声和脾

脏
34

可以发现病变!最常见的脾结核超声改变为单发或多

发的低回声病灶"规则低回声常提示结核结节"不规则低回声

常提示结核性脾脓肿"也可以检测出结核性脾肿大!腹部
34

较超声检查有一定优势"可以检查到超声检查阴性%腹部广泛

性病变影响超声检查而检测不到的病变"尤其在结核性脾脓肿

和小钙化灶!脾结核因病理变化及病程不同在
34

上表现
,

种类型'粟粒型%脓肿型%结节型和纤维钙化型*结节型病变为

孤立性脾结核的最常见病变"结核球为结节型的晚期病变"临

床罕见(

-

)

!但脾脏的影像学检查只能发现病变"与其他占位性

病变无明显鉴别诊断作用!当影像学检查提示占位性病变需

要与其他病变进行鉴别诊断时"应进一步行结核病的特异实验

室检查"包括结核菌素实验%结核抗体%生物学的聚合酶链式反

应%血沉等(

$

)

!鉴别诊断包括脾脏的转移和原发肿瘤"淋巴瘤"

其他病源菌致脾脓肿等!本文报道病例的门诊及住院辅助检

查均提示了占位性病变"但影像学表现缺乏特意表现"忽略了

结核病灶的可能性"未进一步行结核特异性实验检查!组织病

理学检查仍是诊断脾结核金标准"既往文献中病变组织大部分

还是来源于传统的剖腹探查手术"而超声或
34

引导下经皮穿

刺活检术及腹腔镜下脾脏病变标本组织的切取也见一些于个

案报本道"本例术后病理学检查则明确诊断为脾脏结核球(

$E,

)

!

随着对脾脏人体免疫功能研究的不断深入"对外科治疗脾

结核更加谨慎!文献报道脾结核经正规抗结核治疗后"肿大的

脾脏及脾脏病变可缩小至正常"临床症状也消失"最终不需行

脾切除术"既保留了脾脏又治愈了结核感染(

/

)

!如果抗结核治

疗对脾结核效果不佳或不能排除恶性肿瘤时"脾脏切除则难以

避免"这时手术切除既能进一步明确诊断"又能达到治疗目的!

然而无论是否手术"均应行正规的抗结核药物治疗!本例患者

术前脾脏占位性病变诊断不明确"因而行手术探查切除"术后

发现为脾脏结核球!由于药物很难渗入纤维包膜"坏死组织内

血管稀少"抗结核治疗效果很难保证"且一旦复发"因病菌的基

因转型导致耐药"还会给彻底治愈带来很大的难度"所以"实施

手术切除也是一个正确的选择!
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蓝色橡皮疱痣综合征
!
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!
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&
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!左国庆-

*

"

!#

重庆医科大学附属第二医院消化内科
!

,...!.

'

-#

重庆市中医院消化内科
!

,...-!

#

!!

#中图分类号$

!

)"/5#/

#文献标识码$

!

3

#文章编号$

!

!2"!E5$,5

"

-.!2

#

-1E,!"/E.-

!!

蓝色橡皮疱痣综合征#

SGR&JRSS&JSG&S+&*RPP

T

+:JNH&

"

C)C8=

$是一种罕见的全身性疾病"病因未明!其典型特征为

皮肤及消化道的多发性血管畸形#如血管瘤$"也可累及其他脏

器"临床上主要表现为消化道出血及缺铁性贫血"现将重庆医

科大学附属第二医院消化内科收治的
!

例
C)C8=

报道如下!

!

!

临床资料

!!

患者"女"

$5

岁"因+反复黑便
-

年"再发
-

周"加重
!:

,入

院!

-

年前无明显诱因出现解黑便"伴乏力"于外院给予输血%

补液等对症治疗后好转出院!

-

周前患者再次出现解黑便"无

呕血%头昏"无心悸%乏力"无腹痛%腹胀"无恶心%呕吐"无畏寒%

发热等不适"患者未引起重视"未行任何及治疗!

!:

前患者感

上述症状加重"解黑稀便
-

次"伴明显头昏%乏力%心悸"伴左上

腹疼痛!遂入本院治疗!查体'神志清楚"营养状况差"重度贫

血貌"全身皮肤散在血管瘤"直径约
.#$

!

!#/KH

#图
!

$!全身

浅表淋巴结无肿大"心肺未见明显异常!左上腹部有轻压痛"

无反跳痛及肌紧张"肝脾肋下未及"双下肢无水肿!实验室检

查'入院后血图分析示'红细胞#

)C3

$

!#".h!.

1

&

>

"血红蛋白

#

bS

$

/!

M

&

>

"白细胞#

UC3

$

$#-2h!.

1

&

>

"血小板#

7>4

$

5-h

/"!,

重庆医学
-.!2

年
!.

月第
,/

卷第
-1

期



!.

1

&

>

"平均红细胞体积#

%3B

$

"-V>

"平均红细胞血红蛋白量

#

%3b

$

--

WM

"平均血红蛋白水平#

%3b3

$

-"0

!贫血组合及

骨髓象检查均提示缺铁性贫血!大便常规检查提示隐血阳性!

凝血象%电解质%肾功%肝功%消化道肿瘤标志物检查未见明显

异常!腹部彩超提示肝内多发稍高回声结节"考虑血管瘤可

能!上腹部血管
34

血管造影#

34@

$及上腹部
34

检查示'肝

脏多发无强化片状低密度影*肝脏多发圆形结节"血管瘤可能!

门静脉期肝左叶下段见不规则条片状明显强化影*下腔静脉及

三支肝静脉显示良好"门静脉未见明显增粗*脾稍大!脾静脉

稍增粗!

!!

@

'左手背皮肤病变*

C

'左大腿皮肤病变*

3

'背部皮肤病变*

?

'左

足底皮肤病变!

图
!

!!

C)C8=

患者皮肤表现

#

!

内镜检查

!!

胃镜检查示"食管'距门齿
$.KH

可见一蓝色静脉瘤"大小

.#,KHh.#,KH

#图
-@

$*贲门'黏膜正常"表面光滑"齿状线清

晰"边缘清楚*胃底'可见一大小约
!#-KH

静脉瘤"表面凹陷"

可见多发出血点#图
-C

$*胃体'黏膜皱襞正常"颜色呈橘红色"

表面光滑"有一定的光泽*胃角'呈拱桥形"黏膜光滑*胃窦'黏

膜白红相间"散在红斑"胃窦近胃体后壁可见
-

个大小约
.#,

KHh.#$KH

"

!#-KHh!#.KH

血管瘤样改变#图
-3

$*幽门'

圆"开闭良好*球部'未见溃疡及新生物*十二指肠降段'黏膜未

见异常!

!!

@

'食管病变*

C

'胃底病变*

3

'胃窦近胃体后壁处病变!

图
-

!!

C)C8=

患者胃镜表现

"

!

讨
!!

论

!!

C)C8=

是一种罕见的全身性疾病"该病是由
6(PKN

T

&+

(

!

)

于
!52.

年发现并报道的"

C&(+

于
!1/5

年对该病进行了详细

的阐述"因其皮肤畸形的血管呈蓝色橡皮乳头状"故将其命名

为蓝色橡皮疱痣综合征"同时亦被称作
C&(+

综合征!其发病

率约为
!i!,...

"多数病例为散发"极少数为家族性分布"为

常染色体显性遗传病(

-

)

!有研究证实该病可能与第
1

号染色

体上的基因突变有关(

$

)

!另有研究发现"

KE\I'

在
C)C8=

患者

中表达明显增强"并指出
KE\I'

的特异性抑制剂可能对治疗

C)C8=

有效(

,

)

!此外
8NSRL(J(

等(

/

)发现
4DA-

基因突变可

能与
C)C8=

有关!到目前为止"全球已有超过
$..

例报道"

但国内报道尚少!

C)C8=

以皮肤及消化道出现多发性血管瘤为典型特征"

也可累及骨骼%神经系统%软组织等部位(

2

)

!这种病变常在患

者年出生或幼时即表现出来"由于缺乏典型的症状与体征"故

常常被忽视!病变可随患者年龄的 增 长 而 增 多%增 大!

C)C8=

皮肤病变主要见于四肢和躯干"其典型特征是大小形

态各异的%可以被压缩的结节(

"

)

!本例患者皮肤病变呈大小不

一的%能被压缩的蓝色乳头状结节"主要位于左下肢及躯干部

位"符合
C)C8=

的典型特征!

C)C8=

在临床上主要表现为消化道出血及缺铁性贫血!

在本例患者中"入院时血液分析提示'

)C3!#".h!.

1

&

>

"

bS

/!

M

&

>

"

%3B"-V>

"

%3b--

WM

"

%3b3-"0

!贫血组合提示

铁蛋白
-.#!+

M

&

H>

!符合缺铁性贫血诊断标准!

C)C8=

的

诊断可根据临床表现%典型体征及辅助检查#如胃肠镜%超声内

镜%胶囊内镜%彩超%

34@

等"必要时可行病理活检明确诊断$!

同时该病需与黑斑息肉综合征%

%(VRKKI

综合征%遗传性出血

性毛细血管扩张症等相鉴别!

C)C8=

病因未明"目前尚无有效的治疗手段"临床上主要

以对症治疗为主!如针对缺铁性贫血患者给予补充铁剂"药物

治疗如激素%干扰素%沙利度胺等"但效果不太理想*内镜治疗

如套扎%内镜下切除%硬化剂注射%激光等*病变范围大的患者

可行外科手术治疗(

5

)

"伴消化道出血时治疗原则同一般消化道

出血一致!
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