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　图１　腹部增强ＣＴ冠状面示胃腔内多发息肉样改变（箭）。　图２　腹

部增强ＣＴ矢状面示十二指肠小肠结肠直肠多发息肉样病变（箭）。

图３　胃镜示胃十二指肠弥漫性粘膜增生（箭）。　图４　结肠镜示全结

肠多发息肉改变（箭）。

　　病例资料　患者，男，７２岁。因反复腹泻两年余

入院。入院两年前无明显诱因下出现大便次数增多，

每日４～５次，多为进餐后数小时，不成形便，伴有少量

鲜血，无发热、恶心、呕吐、腹痛等症状，同时出现指甲

脱落，手、脚色素沉着，头发眉毛脱落。服用小剂量强

的松后可缓解症状。两年内患者反复出现腹泻，为黄

色稀水样便，伴指甲脱落，无粘液脓血便，无发热，于营

养补液支持治疗后好转。１月前患者再次出现大便次

数增多，每日４～５次，无明显血便。患者发病至今，体

重下降约２５ｋｇ，伴头晕、乏力、食欲不振症状。患者第

六肋骨陈旧性骨折改变。家族中无类似息肉病及遗传

病的患者。体格检查：生命体征平稳，精神可，呈慢性

病容，轻度贫血貌，形体消瘦。全身毛发较为稀疏，四

肢可见色素沉着，指（趾）甲变薄易脆裂。实验室检查：

血红蛋白１２０ｇ／Ｌ，白细胞计数５．７４×１０
９／Ｌ，嗜酸性

粒细胞百分比０．９％，粪隐血（－），白蛋白２５ｇ／Ｌ。钙

１．３４ｍｍｏｌ／Ｌ，磷０．５ｍｍｏｌ／Ｌ。腹部增强ＣＴ提示：胃

及肠腔内多发息肉样改变（图１、２）。胃镜提示胃十二

指肠弥漫性粘膜增生（图３），病理示息肉样增生，幽门

螺旋杆菌阴性；结肠镜检查提示全结肠多发息肉改变

（图４），病理示增生性息肉，小肠ＣＴ提示胃十二指肠

小肠结肠直肠多发息肉样病变。根据患者病史、临床

表现和辅助检查，诊断为ＣｒｏｎｋｈｉｔｅＣａｎａｄａ综合征。

讨论　胃肠道息肉皮肤色素沉着秃发指（趾）甲

萎缩综合征（ＣｒｏｎｋｈｉｔｅＣａｎａｄａｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＣＣＳ）
［１］是一

种罕见的、可以同时干扰胃肠道及皮肤表面的非家族性息肉病

综合症，以胃肠道多发息肉伴外胚层三联征（脱发、指／趾甲萎

缩、色素沉着）为主要特征，临床罕见。从１９５５年第一次报道

ＣＣＳ起，全世界都有有关ＣＣＳ的病例报道，其中７５％来自于日

本，其次是北美洲和欧洲，发病年龄２６～８５岁，平均６０岁，男女

比例３：２
［２］。ＣＣＳ的发病机制尚不明，可能与精神紧张、过度疲

劳、自身免疫、维生素缺乏与感染有关。

ＣＣＳ的临床表现多样，最常见的是腹泻、味觉丧失、体重下

降、脱发、指甲萎缩、皮肤色素沉着、水肿、贫血、舌炎等［３］。Ｇｏ

ｔｏ
［２］将其分为５个类型：Ⅰ型，以腹泻为首发症状的（３５．４％）；

Ⅱ型，以味觉异常为首发症状的（４０．９％）；Ⅲ型，以口干症状为

主（６．４％）；Ⅳ型，首发症状包括头发脱落和指甲萎缩（９．１％）；

Ⅴ型，最初以食欲减退和全身不适为主，随后出现指甲萎缩、脱

发和味觉异常，但无腹泻（８．２％）。本例患者以腹泻为首发症

状，属于ＧｏｔｏⅠ型。

曹晓沧等［４］的研究表明，ＣＣＳ 累及结肠 （９１．４％）、胃

（８８．６％）、十二指肠（６０％）、空回肠（３７．１％），无累及食管病例，

２２．８％累及全肠道。息肉通常呈结节状或不规则型，呈弥漫样

分布，直径可达数厘米，但多为数毫米。息肉数量差异较大，常

难以计数。颜色多为红色、蓝色或透明状，表面常为糜烂状，多

为半球状，结肠息肉一般无蒂。Ｂａｎｓａｌ等
［５］发现消化道各段Ｘ

线片显示均为无蒂息肉，并首次发现胃部隐窝与破溃的息肉呈

马赛克样分布，而小肠以小息肉为主。ＣＣＳ的病理类型
［２］是不

特定的，主要有四种类型：增生性息肉，管状腺瘤，幼年性（错构

瘤）息肉，炎性息肉。

如今尚无明确的诊断ＣＣＳ的诊断手段，只能依靠病史、体

格检查、胃肠道息肉的内镜检查、影像学、组织学来做出诊断。

内镜检查通常是确诊的主要手段，而新型胶囊内镜技术［６］也为

诊断ＣＣＳ开辟了新的途径。但相对于内镜检查的有创性，ＣＴ

检查突显出了的它的优势，它能迅速、全面的评估患者整个胃

肠道息肉情况，虽然没有内镜检查直观，但能让患者避免的一
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定的痛苦，不失为随访、诊断的一个不错的手段。另一方面，由

于胃肠道多发息肉，在家族性腺瘤样息肉病和幼年性息肉病等

疾病中均可发生，故单从内镜及ＣＴ检查中很难确诊，所以临床

病史在诊断ＣＣＳ就显的尤为重要。

在治疗方面，从国内外大规模循证医学可以了解发现，激

素治疗已成为目前首选的经验用药，糖皮质激素是最有效的选

择［２］。除此，综合治疗还包括息肉电切术和肠内／肠外营养，这

些治疗方法都可以有效改善患者的预后和生活质量，对于纠正

腹泻、体重下降及改善外胚层病变有着明显疗效。

目前ＣＣＳ虽尚未被归于胃肠道癌前疾病，但据统计，有

１２．５％的患者息肉发展成癌症
［７］，因此密切监测或去除息肉对

于ＣＣＳ仍是极需重视的。但在众多、弥漫性的息肉中找出数个

恶性息肉有时是困难的，这时一个有效的方法就是对患者进行

有效的治疗后随访腹部增强ＣＴ检查，非肿瘤性的息肉可减小

或消退，而残存的息肉，特别是最大径大于１ｃｍ的，应重点监测

或在内镜下直径切除。
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　　病例资料　患者，女，２７岁，因发现左侧乳房包块１０月余

入院。查体：左乳外上象限约８点钟方向距乳头３．０ｃｍ处可扪

及大小约３．０ｃｍ×２．０ｃｍ质中包块，边界清楚，活动度可，皮肤

形态及色泽未见明显异常，无酒窝征及桔皮样变，乳头无内陷、

无溢液，双侧腋窝未扪及肿大淋巴结。

影像学检查表现：乳腺彩超检查提示双乳腺体层分布清

晰，稍增厚，光点稍增粗，分布不均，间有低回声，左乳８点钟位

置见大小约２．６ｃｍ×１．８ｃｍ混合回声团，边界清晰，形态规则，

可见侧方声影，其内见大小１．６ｃｍ×１．５ｃｍ的强回声区，后方

伴声影。超声诊断：乳腺纤维腺瘤？乳腺癌？ＣＴ检查示左乳

腺外上象限皮下脂肪层内横截面约１．９ｃｍ×１．７ｃｍ类软组织

密度结节影，其上部可见不规则脂肪密度影，其内多发点状稍

高密度影，结节内侧与乳腺分界不清，其外缘边界较清晰。ＣＴ

诊断：左侧乳腺良性病变，表皮样囊肿可能（图１～３）。

手术所见：术中见左乳房８点钟方向、距乳晕约３．０ｃｍ位

置可扪及一直径约１．５ｃｍ×２．０ｃｍ大小包块，呈囊实性，质中，

包膜完整，边界清楚，表面光滑。术中诊断：左乳纤维腺瘤。决

定行左乳腺腺叶切除术，使用电刀沿包块腺叶边缘电切，完整

切除包块及局部腺叶，切除包块后送病理活检。

病理所见：灰色囊肿一个，已剖囊壁为复层鳞状上皮，囊内

充满角化物。病理诊断：左侧乳房表皮样囊肿（图４）。

讨论　表皮样囊肿是一种良性表皮或皮下组织的病变，来

自胚胎发育过程中迷离的残余外胚层组织，一般分为先天性和

获得性两类。先天性少见，多好发于桥小脑角区、颅底、额窦及

肢端骨等处［１］。表皮囊肿的病因尚未完全明确，通常认为有以

下几种原因：①胚胎组织残留学说，认为表皮样囊肿是由于原

始胚胎细胞的残留形成；②毛囊阻塞所致，鳞状细胞过度增生；

③外伤（如隆胸或穿刺）时将表皮细胞植入乳腺深部生长增殖；

④毛囊炎使皮脂腺结构肿胀，在真皮内形成囊肿；⑤乳腺纤维

囊性增生、腺瘤或叶状肿瘤等乳腺病变导致柱状上皮鳞状化

生，形成表皮样囊肿［７］。

发生于乳腺的病变较为罕见，多为先天性，女性多见。国

内有乳腺表皮样囊肿的超声表现报道［２７］，而未见ＣＴ表现的报

道。乳腺表皮样囊肿形成主要原因有以下几点：①与胚胎组织

残留有关，认为表皮样囊肿是由于原始胚胎细胞的残留形成；

②外伤（如隆胸或穿刺）时将表皮细胞植入乳腺深部生长增殖；

③乳腺纤维囊性增生、腺瘤或叶状肿瘤等乳腺病变导致柱状上

皮鳞状化生，形成表皮样囊肿。乳腺表皮样囊肿病理主要表现

与其他部位表皮样囊肿表现基本一致，为只有一个囊腔的单房

性囊肿，囊壁为复层鳞状上皮，囊内为干酪样角化物，并混有脱

落表皮细胞、胆固醇及钙盐沉积［３，６９］。文献报道乳腺表皮样囊
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