
作者单位：４３００６４　武汉，武汉科技大学附属天佑医院ＣＴ室
作者简介：简继华（１９７０－），男，湖北仙桃人，主治医师，主要从事

ＣＴ诊断及ＣＴ引导下的介入诊疗工作。

·病例报道·

ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ息肉并巨大空肠套叠一例

简继华
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　图１　ＣＴ轴面增强肠套叠显示呈分层状的肾形肿块，中央可见套入的血管和脂肪。

套入的血管和肠壁呈轻度强化，密度较低，为缺血性表现。　图２　冠状面重组示肠管

呈腊肠样改变，近端见稍低密度（白箭），息肉及中央套入血管（黑箭）显示清晰。

图３　矢状面重组示套入肠管及血管呈缺血样改变，套入血管轻度强化（黑箭）。

图４　病理显示二息肉样肿块由许多大小不等的管状腺体构成，细胞略有不同程度的

异型性，并见出血坏死，累及黏膜和肌层。

　　病例资料　男，１９岁，学生，无明显

诱因出现上腹剧痛２ｈ入院。为持续锐

痛，伴恶心、呕吐，无畏寒、发热。既往有

十二指肠球部溃疡并出血史。体检：Ｔ

３６．８℃，Ｐ８０次／分，ＢＰ１１０／７０ｍｍＨｇ，

痛苦面容，口腔黏膜及嘴唇可见紫癜样

色素沉着，腹肌稍紧张，剑突下压痛

（＋），左中腹扪及包块。实验室检查：

ＷＢＣ１５．９×１０９／ｌ。ＣＴ表现如图１～３，

病理学检查如图４。

讨论 　ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ 综 合 征 由

Ｐｅｕｔｚ在１９２１年和Ｊｅｇｈｅｒｓ在１９４４年

及１９４９年首先报道。这种综合征特征

表现为皮肤黏膜色素沉着和胃肠道错

构瘤性息肉，常在儿童或青少年时被发

现，为不完全性常染色体显性遗传，通

常认为是第１９对染色体ｐ１３．３处含丝

氨酸苏氨酸激酶的１１号抑癌基因发生

突变所导致。色素沉着引起的损伤主

要分布于嘴唇周围、口腔黏膜、舌头、眼

睛等面部。ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ综合征导致

的皮肤黏膜损伤可导致息肉形成，胃肠

道错构瘤性息肉是其特征性表现，尽管

这些息肉常在小肠被发现，其实从胃到

直肠均可发病。临床上常有间断腹痛

病史，主要为息肉导致的小肠套叠，大

多数套叠都可自动复位，少数可引起小

肠梗阻。息肉也可溃疡导致急性出血或慢性贫血［１］。

ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ息肉经常在做钡餐时被发现，ＣＴ上表现为

肠腔内圆形软组织肿块，边缘光滑，口服阳性对比剂有时可进

入鞘部和／或套入部肠腔，可显示低密度的充盈缺损，但ＣＴ对

小息肉的检出率较低（２０％）
［２］。为减少放射损伤，有学者主张

用 ＭＲ肠动描记法对患者进行肠道检查，值得注意的是直径

＜１．５ｃｍ的息肉易漏诊
［３］。

ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ息肉在影像上不具备特征性，与单纯性肠息

肉的鉴别主要依靠临床病理学。ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ息肉也可发生

在胃肠道外，如肾脏、输尿管、胆囊、支气管和鼻腔。患者患胃

肠道以外肿瘤的风险也在增加，Ｈｅａｒｌｅ等对４１９例ＰｅｕｔｚＪｅｇｈ

ｅｒｓ综合征患者进行健康评估发现女性最大的风险是乳腺癌，

６０岁以上发病率达５０％
［４］。

病理上在ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ息肉除具有息肉的特征外，往往可

见肠黏膜和肌层的假性浸润，临床上容易误诊为恶性肿瘤，且

此种息肉有发展成腺癌的可能性。
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