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ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ综合征一例
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　图１　ａ）ＭＲＩ冠状面显示十二指肠及空肠病变呈混杂Ｔ２ 信号（箭）；ｂ）ＤＷＩ示十二

指肠球部病变弥散受限呈高信号（箭）；ｃ）ＣＴ增强门静脉期显示回肠局部“同心圆”状

套叠征象（箭）；ｄ）ＣＴ增强冠状面重建显示十二指肠病变（箭）及胃壁小结节（长箭）；

ｅ）电子肠镜显示回肠末端多发隆起性病变；ｆ）ＨＥ染色显示空肠错构瘤性息肉。

　　病例资料　患者，男，２０岁，发现十

二指肠，结肠多发隆起性病变７年余。

在当地行胃镜及肠镜示胃肠道多发息

肉，予以胃肠道多发息肉切除术。今为

进一步诊治来我院。实验室检查：血红

蛋白１１３ｇ／Ｌ，红细胞压积３６．６％，平均

血红蛋白含量２３．２ｐｇ，平均血红蛋白浓

度３０９ｇ／Ｌ。影像检查：ＭＲＩ平扫 ＋

ＤＷＩ显示：胃、十二指肠，部分小肠，结

肠内多发占位，其中十二指肠病变呈分

叶状伴不全性肠梗阻（图１ａ），ＤＷＩ上呈

高信号（图１ｂ）。ＣＴ小肠结肠双期增强

显示：十二指肠，部分小肠，结肠内多发

占位，结合临床，符合ＰＪ综合征，十二指

肠新生物较大伴不全肠梗阻。多段肠管

见环靶征，考虑肠套叠可能（图１ｃ、ｄ）。

肠镜及胃镜检查：回肠末端多发隆

起性病变（图１ｅ）。回盲部，阑尾，升结

肠，直肠均可见隆起病变，表面稍充血。

胃体小弯侧见隆起性病变，球部降部见

一巨大的息肉样新生物从球部至降部乳

头附近，表面不平，有糜烂，球腔狭窄。

病理结果：①十二指肠球部炎性增生性

息肉；②阑尾绒毛状腺瘤；③回盲瓣粘膜

呈慢性炎症改变；④升结肠符合ＰＪ息

肉之病理改变（图１ｆ）。

讨论　ＰｅｕｔｚＪｅｇｈｅｒｓ综合征（Ｐｅｕｔｚ

Ｊｅｇｈｅｒｓｓｙｎｄｒｏｍ，ＰＪＳ），又称家族性黏

膜皮肤黑色素斑胃肠道息肉病，简称黑

斑息肉综合征。最初由Ｐｅｕｔｚ
［１］和Ｊｅｇｈ

ｅｒｓ
［２］于１９２１年和１９４９年分别报道而

得名，为一罕见先天性常染色体显性连

锁遗传性疾病，以胃肠道的错构瘤息肉

为特征，大部分在小肠，伴有黏膜的色素

沉着。近几年相关报道均以结肠多见。

病理上错构瘤性息肉由胃肠道的正常细胞组成，然而组织结构

是明显变形的［３］。黏膜的色素沉着主要出现在口唇、口周、眼

周、鼻孔周围和颊黏膜处。临床诊断依据病理学证实是错构瘤

性息肉并且至少有以下两个临床特征：①家族遗传史；②皮肤

黏膜色素斑；③胃肠道多发性息肉
［３］。本病的发病年龄较早，

有约一半的患者到２０岁时曾多次反复出现症状
［４］。３０岁左右

时贫血、直肠出血、腹痛、梗阻或者套叠是ＰＪ综合征患者的并

发症，有近半数的患者有套叠的经历。近年来，随着分子生物

学的研究的深入，已经证实了ＰＪ综合征息肉有恶变潜能。ＰＪ

综合征患者一生中恶变的可能接近６０％，多发生在小肠
［５］，其

恶变潜质越来越受到关注，且患者肠外恶性肿瘤的发病概率也
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增加，常见的肠外肿瘤包括胰腺，乳腺，生殖系统（卵巢、睾丸

等）［６］。除错构瘤性息肉外，患者还可合并存在有多种类型息

肉，是一种癌易感综合症。

以往小肠部分的息肉常难以发现，多在钡餐造影时被发

现。近几年，随着胶囊内镜及小肠镜的临床应用，以及影像学

检查技术的发展，特别是ＣＴ小肠灌肠造影（ＣＴＥ）和磁共振小

肠灌肠造影（ＭＲＥ）技术的发展，因其具有良好的对比度和三维

成像能力，已越来越多用于小肠疾病如ＰＪｓ的诊断和随访
［７］。

研究表明在≥１０ｍｍ的息肉上面，ＭＲＩ和胶囊内镜的敏感度相

当［８］。

本例报道的影像学表现与以往文献上报道的基本一

致［９，１０］。ＣＴ表现为胃、小肠及结肠多发大小不等均质息肉，密

度可混杂，病变很少单独出现，病变较大可时呈分叶状，ＭＰＲ

可清楚的显示病变的全貌和对周边组织的压迫。部分可并发

肠梗阻，表现为肠腔的狭窄并其上肠管扩张、积气。还可并发

肠套叠（同心圆征、半月征）。ＭＲＩ表现为肠道大小不等多发结

节状混杂信号影，对组织结构及病变的细节显示更清楚。ＤＷＩ

扫描显示病变呈稍高信号，ＤＷＩ上明显高信号及边界不清，周

围组织的侵犯可提示恶变的可能。

ＰＪ综合征的鉴别诊断主要包括家族性腺瘤样息肉病

（ＦＡＰ），多发错构瘤综合征（Ｃｏｗｄｅｎｓｙｎｄｒｏｍｅ），ＢａｎｎａｙａｎＲｉ

ｌｅｙＲｕｖａｌｃａｂａ综合征（ＢＲＲＳ），Ｐｒｏｔｅｕｓ综合征，ＣｒｏｎｋｈｉｔｅＣａｎａ

ｄａ综合征等，上述疾病都可伴有息肉或息肉样改变，虽然息肉

的影像学表现并不独特，但特定的临床特征和影像学特征相结

合，一般鉴别不难。

总之，ＰＪ综合征是临床一个少见病，了解其临床表现及早

期诊断是很重要的，通过临床和一定的影像学检查方法早期诊

断该疾病对该病可能的恶变及并发症的出现早期进行影像学

随访、复查及干预，可以提高患者的生存质量并延长生存期，降

低患者的死亡率。
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国际心血管磁共振协会中国区
第二届心血管磁共振学术会议（第一轮通知）

　　心血管磁共振（ＣＭＲ）是近年发展最快的无创心血管成像技术，已成为评价心脏形态和功能、心肌组织结构和病理生

理变化最重要影像学方法，广泛应用各种心血管疾病诊断、鉴别诊断、指导治疗、治疗疗效和预后评价等。国际心血管磁

共振协会（ＳＣＭＲ）是国际引领心血管磁共振成像临床应用推广、新技术开发、交叉学科合作、学术交流、教育、培训非营利

性学术团体。

ＣＭＲ中国区委员会定于２０１６年１１月１８～２０日在北京国际会议中心召开ＳＣＭＲ中国区第二届论坛。本次会议将

由ＳＣＭＲ中国区委员会、中国国际科技会议中心和首都医科大学附属北京安贞医院共同主办。本次会议宗旨是促进和

推广心血管磁共振在我国的临床应用，规范心血管磁共振成像临床应用适应症和检查，推进心血管磁共振新技术和新方

法的临床应用，促进和加强国内外及多学科在ＣＭＲ的临床应用和研究交流与合作，为从事临床工作医生、基础和生物工

程研究人员及科学家提供研究与学习交流的平台，从而促进全球心血管磁共振成像临床应用，为临床和患者提供高水平

医疗服务。

本届会议的主题是「交流、合作、普及」，意在促进临床与基础、影像与临床、国内与国外的学术交流和科研合作，推广

和普及心血管磁共振成像在我国的临床应用。届时我们将邀请国内外著名的放射科、心脏内科、心脏外科、心血管磁共振

成像序列开发和基础研究的临床专家和科学家参加本次会议并做专题演讲和学术报告。

（丁香园）
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