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病例摘要

患儿女，13岁，因腹部疼痛伴呕吐4 d，加重1

d住入我院。患儿人院前4 d出现间断陛左上腹疼

痛，10～40 m i n发作1次，伴恶心、呕吐，呕吐

为非喷射性。入院前1 d，腹痛呕吐较前频繁，曾于

外院接受抗感染输液治疗无效。患儿母亲、兄弟中

均有色素癍及肠梗阻史。体查：T 36．80C，P 72次

／m i n，R 30次／m i n，BP 105／75 mm Hg。体重
34．5 Kg。发育正常，精神差，营养欠佳，贫血貌。皮肤

弹性尚可，口唇、颊粘膜周围、双手各指及双趾可见

蓝黑色色素沉着斑点，口唇为甚，边缘清楚，部分融

合成片。双瞳孔等大等圆，对光反射灵敏。心肺(一)。

腹平坦，未见胃肠型及蠕动波，上腹剑突下压痛，无

肌紧张及反跳痛，未触及包块，肝脾肋下未扪及，腹

水征(一)，肠鸣音活跃。腹部B超及CT检查均支持

胃肠多发息肉，胃大弯近幽门处及小肠内均可见巨

大息肉，大小约5 c nl×5 cm×4 cm；左中下腹

部广泛肠壁增厚呈同心圆状，考虑近段小肠多发息

肉导致继发性小肠套叠。人院诊断：Peutz-Jeghers综

合征，肠套叠。入院后行空气灌肠，复位成功，腹痛

缓解。入院第二天开始连续4 d因肠套叠复发导致

腹痛，分别行空气灌肠，均复位成功。

讨论

王晓晔主治医师：Peutz—Jeghers综合征即色素

沉着息肉综合征，是以特定部位的皮肤及粘膜色素

沉着、胃肠道多发性息肉及遗传倾向为特征的一种

少见疾病。最早于1921年和1944年分别由Peutz

和Jeghers报告，简称PJ综合征。儿童常以贫血、腹
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痛、便血、肠梗阻为主要表现。典型体征为皮肤粘膜

色素沉着，唇、口腔粘膜、指(趾)皮肤色素斑。色素斑

为褐色或黑色，不隆起。色素斑常发生于婴儿期，最

早可见于出生时，也有的在成年后出现。随年龄增

长，部分色素斑可褪去，但口腔粘膜的色素沉着一般

持续存在，具有诊断意义。本例患JL EI唇、颊粘膜、双

手各指及双趾均可见蓝黑色色素沉着斑点，口唇为

甚，并有典型的家族遗传病史，存在因小肠息肉引起

的肠套叠，符合PJ综合征的诊断。

徐晓华主任医师(内科)：PJ综合征可有家族

史，为常染色体显性遗传。男女均可发病，向下一代

遗传机会相等。临床表现以粘膜色素沉着、胃肠道多

发陛息肉为主。该病应与以下疾病相鉴别：①家族l生
结肠息肉综合征：息肉几乎全部分布于结肠，数量较

PJ综合征多。(喜)Laugier-Hunziker综合征：多于中青

年时期发病，为胃肠道多发腺瘤样息肉，没有明确的

遗传倾向和恶变报道。③幼午陛结肠息肉综合征：多

发于儿童，结肠为主，主要为炎性息肉。④

Cronkhite—Canada综合征：是一种获得性、非遗传性

疾病，消化道息肉可在短时间内迅速出现和消失。PJ

综合征无症状者门诊随访观察即可。胃和结肠息肉

可经胃镜、纤维结肠镜摘除，胃肠道息肉出现梗阻症

状或恶变时，或者小肠息肉可疑者等有症状时再考

虑手术。利用胃镜、小肠镜可以广泛的切除胃肠道息

肉，但对于小肠远端的息肉比较困难，必要时应该借

助手术治疗方能达到效果。

崔华雷副主任医师：本例临床主要表现为腹痛、

呕吐和贫血，并由于消化道多发息肉导致反复发生

肠套叠。研究表明息肉最常发生在小肠(空肠>回肠

>十二指肠)，其次是大肠和胃。不论息肉发生在何

处，均有诊断意义。息肉组织学上表现为错构瘤，有

研究认为对于PJ综合征引起的错构瘤是恶性病变，

癌变率可达5．4％。从以上情况来讲，全面切除息肉

才能彻底解决顽固性肠套叠。传统的治疗方式是开

腹切除肠道息肉，其创伤大，对患儿术后恢复不利。
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由于我院腹腔镜手术的熟练开展，可利用腹腔镜观

察肠道情况，在适量延长切口基础上将小肠内较大

的息肉置于体外进行摘除，在息肉较多的情况下，还

可以应用肠镜进入小肠内施行息肉的切除。

谷继卿主任医师：该患儿PJ综合征诊断明确，

肠套叠反复发生，符合手术治疗指征。在继往治疗

中，发生过过多的切除病变肠管造成短肠综合征导

致死亡的病例。本例患JLfi与化道息肉布满小肠，结

肠中有无病变尚不清楚，考虑到其病变的复杂性，是

否可以应用胃镜、结肠镜、腹腔镜三镜联合治疗本

病，即先经过胃镜检查胃内情况；再应用结肠镜解决

下消化道情况；最后在进行腹腔镜手术，应用消毒的

结肠镜进行小肠检查。应用三镜联合治疗在国内尚

无相关报道，具体的手术操作尚待探讨，术前应做好

积极准备。

治疗经过及结果

患儿于人院第5天在全麻下利用三镜联合治疗

P—J综合症。手术方法如下：经术前禁食、补液、胃肠

减压等准备，于静脉复合麻醉下先行胃镜检查，患儿

取左侧卧位，经口腔插入胃镜，见胃粘膜轻度充血、

胃大弯近幽门处可见巨大息肉5 cm x 6 cm x 5

cm，粘膜发白，呈菜花样，圈套息肉根部，将其电凝

切除，因息肉过于巨大，将其粉碎，以利经肠道排出。

转结肠镜手术，患儿转换体位为截石位，经肛门插入

结肠道循腔进镜，见结肠粘膜红肿，无明显息肉样

物，撤除结肠镜，转为平卧位，予气管插管，行腹腔镜

腹腔探查术，见小肠表面无明显异常，从回盲部开始

探查小肠，见距蔡氏韧带50 cm处小肠肿胀明显，肠

腔内有肿物约5 cm x 4 cm，较软，无法移动，疑为

巨大息肉，且肿物附近肠管及肠系膜肿胀，考虑为反

复套叠部位，遂决定由此处切开肠壁。延长腹壁切口

1．5 cm，将含肿物在内的肠管提出腹腔外，将肠管横

断，见其内为巨大息肉，约5 cm x 4 cm×4 cm。将

包括息肉在内的肠管完全切除，将消毒好的结肠镜

置人肠腔，术者循腔进镜。助手辅助结肠镜向小肠远

端探查，见自蔡氏韧带至回盲部200 cm左右肠腔内

散在大小息肉15枚，直径约1～2 om，分别圈套息

肉根部将其切除取出。最后缝合肠管，行端端吻合后

关腹。

术后给予禁食、胃肠减压、静脉抗感染补液治

疗，患儿恢复良好。术后第2天肠鸣音恢复，术后第

5天进食，第7天腹部切口拆线，第8天出院。目前

已随诊半年，患儿无任何不适。

我院对PJ综合征患儿施行三镜联合治疗国内

尚无报道。在国内进行腹部手术治疗该病中，均需开

腹。因胃肠道内存在多发息肉，单纯切除一段肠管常

不能解决症状，因此有切除多段肠管或反复手术的

病例，且治疗效果不佳。我科应用三镜联合治疗，为

PJ综合症患者提供了较好的治疗手段。该手段不仅

可一次性解决疾病，且具有痛苦小、创伤轻微、无明

显并发症等特点，值得在今后的治疗中加以推广。
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