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Abstract
Cronkhite-Canada’s syndrome (CCS) is a rare clinical 
entity of unknown etiology and has a poor prognosis. 
It is characterized by gastrointestinal polyposis with 

ectodermal changes. Main clinical manifestations 
include diarrhea and diffuse gastrointestinal polyposis, 
accompanied by skin pigmentation, alopecia, and nail 
changes. Here we report a case of CCS and performed a 
literature review.

© The Author(s) 2018. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

Key Words: Cronkhite-Canada syndrome; Gastrointestinal 
polyps; Ectodermal changes; Treatment

Jiang N, Yu YN, Ding XL, Tian ZB, Yang L, Jing X, Jiang YP. 
Cronkhite-Canada syndrome: A case report and review of the 
literature. Shijie Huaren Xiaohua Zazhi 2018; 26(28): 1672-1676  
URL: http://www.wjgnet.com/1009-3079/full/v26/i28/1672.
htm  DOI: http://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v26.i28.1672

摘要
Cronkhi te-Canada综合征(Cronkhi te-Canada’s 
syndrome, CCS)是临床罕见病, 病因及发病机制尚
不明确, 该病以胃肠道多发息肉及外胚层两大症候
群为主, 临床表现以腹泻为主, 全消化道多发息肉, 
伴有皮肤色素沉着、毛发脱落、指(趾)甲萎缩脱落
等. 预后较差, 本文报道1例CCS患者并对62篇国内
文献进行回顾性分析. 

© The Author(s) 2018. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

关键词: Cronkhite-Canada综合征; 胃肠道息肉; 外胚层改

变; 治疗

核心提要: Cronkhite-Canada综合征是临床上一种较罕

见的疾病, 目前其病因、发病机制及治疗尚不明确. 本
文就本单位接诊一位患者, 通过基础支持及对症治疗

后, 临床症状完全好转的患者进行报道. 

Cronkhite-Canada综合征1例

姜 娜, 于亚男, 丁雪丽, 田字彬, 杨 林, 荆 雪, 江月萍

在线投稿: https://www.baishideng.com

DOI: 10.11569/wcjd.v26.i28.1672
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0  引言

Cronkhite-Canada综合征(Cronkhite-Canada’s syndrome, 
C C S)又名息肉-色素沉着-脱发-爪甲营养不良综合

征(polyposispig- mentation- alopecia-onycholrophia 
syndrome), 是临床罕见病. 目前该病的病因及发病机制

尚不十分明确. 目前国内外已报道的病例数较少, 针对

该病的治疗通常在营养支持治疗基础上必要时辅助激

素治疗, 疗效尚不明确.

1  病例报告

患者, 男, 60岁, 因“纳差3 mo, 腹泻2 mo, 皮肤色素沉着

1 mo”于2016-11-23收住我院. 患者3 mo前无明显诱因

出现纳差, 味觉减退, 无其他不适. 2 mo前出现腹泻, 约
10次/d, 为黄色稀水样便, 偶伴鲜血, 量少, 无脓液, 自行

口服蒙脱石散, 未见明显好转. 1 mo前出现皮肤色素沉

着, 以面部、双手及前臂为著, 仍伴纳差、腹泻, 伴消

瘦, 体重下降10 kg. 结肠镜提示: 回肠末端及结肠多发

散在黏膜隆起病变, 表面充血水肿. 病理: 黏膜慢性炎伴

活动, 局灶炎性肉芽组织形成, 部分腺体低级别上皮内

瘤变. 诊断为: 回结肠炎(原因待查). 给予蒙脱石散、蜡

样芽胞杆菌、美沙拉嗪治疗, 腹泻无明显缓解, 后于我

院行胃镜提示: 胃底、胃窦及胃体及十二指肠球部可

见多发黏膜隆起, 表面充血, 部分伴有糜烂(图1A-C). 病
理: 中度慢性浅表活动性炎, 部分腺体增生伴轻度不典

型性, Hp(-), 刚果红染色(-)(图2A和B). 患者诊断不清, 为
进一步诊治遂收入院. 既往冠状动脉粥样硬化性心脏病

及阵发性心房纤颤病史10余年, 于3年前行冠状动脉搭

桥术及二尖瓣瓣膜置换术. 查体: P55次/分, BP: 106/56 
mmHg, BMI: 20.0, 神志清, 精神欠佳, 体型中等, 毛发

分布正常, 面部、双手、前臂皮肤色素沉着, 双手指甲

增厚, 部分区域脱落(图3C和D), 心律齐, 各瓣膜听诊区

未闻及病理性杂音, 腹软, 无压痛, 肝脾未及, 双下肢无

水肿. 实验室检查: 白细胞9.16×109/L(3.5×109/L-9.5
×109/L), 血红蛋白153 g/L(130-175 g/L), 嗜酸性粒细胞

计数1.22×109/L(0.02×109/L-0.52×109/L), C反应蛋白

19.82 mg/L(0-5 mg/L), 白蛋白31.15 g/L(44-55 g/L), 尿素

氮21.39 mmol/L(3.6-9.5 mmol/L), 肌酐172 µmol/L(31-132 
µmol/L), 尿酸750 µmol/L(89.2-416 µmol/L), 血钙1.55 
mol/L(2.11-2.52 mol/L), 血镁0.59 mol/L(0.75-1.02 mol/L), 
血磷0.65 mol/L(0.85-1.51 mol/L), 尿蛋白、血凝、EB病

毒、巨细胞病毒、风疹病毒、单纯疱疹病毒、TORCH
抗体八项、结核及免疫学指标未见明显异常. PET-CT
检查: 胃壁、小肠及结直肠壁可见弥漫性增厚, 代谢增

高(图4). 11-25复查结肠镜: 全肠道黏膜见弥漫性地平结

节样及半球形结节样增生, 部分结节表面可见浅溃疡

形成(图1D-F). 病理示: 慢性活动性炎伴糜烂, 黏膜下见

嗜酸性粒细胞增多, 部分腺体呈腺瘤样增生, 见中性粒

细胞浸润(图2C和D). 综合患者病史、症状、体征及辅

助检查, 考虑患者诊断为: (1)CCS- (2)肾功能不全- (3)冠
状动脉粥样硬化性心脏病, 冠状动脉搭桥术后, 心功能

Ⅱ级(NYHA分级)- (4)阵发性心房颤动, 二尖瓣瓣膜置

换术后- (5)高尿酸血症- (6)电解质紊乱(低钙, 低镁, 低
磷). 鉴别诊断: (1)家族性腺瘤病(familial adenomatosis 
polyposis FAP): 二者都可见胃肠道广泛息肉样改变, 同
时可伴有腹泻、便血等胃肠道症状. 但FAP多会有明确

家族史, 胃肠道息肉多为增生性改变, 同时不会伴有色

素沉着、指甲及毛发脱落等改变, 该患者不符合FAP. 
(2)Peutz-Jeghers综合征(Peutz- Jeghers syndrome PJS): 二
者都可出现皮肤色素沉着和胃肠道息肉表现, 但PJS作
为一种遗传性疾病, 为常染色体显性遗传, 多伴有明确

家族病史, 同时发病年龄通常较小, 多于出生后或幼儿

期即发生, 胃肠道息肉样改变以小肠为主. 该患者为老

年男性, 无家族史, 皮肤色素沉着位置及形态不同, 其诊

断不符合PJS. 因患者入院后仍有频繁腹泻, 纳差, 白蛋

白下降至21.77 g/L, 出现低蛋白血症, 分析原因为摄入

不足及肠道丢失过多, 给予营养评估NRS2002评分为4
分. 结合患者原发病, 治疗上积极给予肠外及肠内营养

支持治疗, 输注白蛋白, 并给予修复肠黏膜、调节肠道

菌群、碱化尿液等治疗, 因患者为老年男性, 合并多系

统疾病, 暂未给予激素治疗. 患者经积极营养支持治疗

后其纳差、腹泻逐渐改善, 皮肤色素沉着较前减轻, 复
查血钙、血镁、血磷、肌酐、尿酸均恢复正常. 复评

NRS 2002评分为3分. 出院后指导患者坚持肠内营养, 
双歧杆菌三联活菌胶囊调节肠道菌群及对症支持治疗, 
后指甲及皮肤色素沉着较前明显减轻, 腹泻缓解, 大便

1-2次/d, 为成形软便, 无便血. 2018-06, 随访患者, 无腹

泻, 皮肤色素沉着、指甲脱落完全缓解(图3A和B), NRS 
2002评分为0分. 建议患者复查胃肠镜, 自觉症状完全缓

解且合并多系统疾病, 反复房颤发作, 暂不同意复查. 

2  讨论

CCS又称息肉-色素沉着-脱发-爪甲营养不良综合征, 
是一种获得性的非遗传性的疾病, 1955年由美国两位

医师Cronkhiter和Canada[1]首先对该病进行报道. 1966
年Jarnum和Jensen将本病命名为Cronkhite-Canada 
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syndrome. 目前国内外共有近500例报道, 临床罕见, 故
临床医生容易对其认识不足, 导致漏诊和误诊. 该病男

性多于女性, 男女比例为3:2[2], 国内62例CCS患者, 男
女比例为2.5:1; 平均年龄为55.76岁±4.42岁. 病因尚不

十分明确, 有研究表明可能与感染、砷中毒、生长因

子缺乏及IgG4等免疫紊乱有关[3,4]. 

临床表现以胃肠道多发息肉及外胚层三联征(皮肤

色素沉着、毛发脱落、指(趾)甲萎缩脱落)为主[5]. 胃肠

道息肉分布可遍及整个消化道, 以胃、结肠最常见; 息
肉呈弥漫分布, 多为无蒂或广基大小不等息肉, 常为数

十或数以百计, 息肉黏膜充血水肿明显. 病理学上多表

现为慢性炎性改变, 腺体减少, 间质明显水肿, 伴炎性

图  1  治疗前胃肠镜表现. A: 胃底多发结节样隆起; B: 胃体散在红色黏膜隆起, 局部黏膜出血; C: 胃体近景观察黏膜病变性质; D: 回肠末端

可见黏膜水肿, 局部溃疡形成; E: 回盲部可见多发散在结节样增生, 表面充血; F: 近景观察肠壁黏膜病变情况. 

图  2  治疗前胃肠镜病理表现. A: 部分腺体较增生伴轻度不典型性(HE×100); B: (HE×40)黏膜呈中度慢性活动性炎, 可见大量炎性细胞浸润; C: 

黏膜呈中度慢性活动性炎伴糜烂(HE×200); D: 可见嗜酸性粒细胞及中性粒细胞浸润, 部分腺体呈腺瘤样增生伴轻度不典型增生(HE×200).

图  3  治疗前后皮肤及指甲表现. A: 指甲剥离脱落; B: 皮肤色素沉着; C: 皮肤色素沉着改善; D: 指甲恢复.

A B C

D E F

A B C D

A B C D
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细胞浸润; 也可为炎性增生性、腺瘤性或幼年性息肉[6]. 
回顾资料发现57/62出现毛发脱落, 59/62出现指甲脱落, 
54/62出现皮肤色素沉着. 62例患者, 均行胃肠镜及病理

检查, 可见黏膜增粗、息肉样或腺瘤样改变, 其中3/62
例患者内镜病理提示为恶性肿瘤, 余均为良性病变, 主
要为炎性增生性息肉或腺瘤. 已有文献指出, 随着疾病

进展CCS恶变发生率呈现逐渐升高趋势, 组织学研究发

现, CCS息肉存在进一步发展为腺瘤及腺癌的趋势[7], 因
此定期随访胃肠镜, 及时监测仍十分必要[2]. 

实验室检查可见低蛋白血症、电解质紊乱、低钙

血症等. 回顾发现45/62例患者均有低蛋白血症, 其中30
例(48.4%)伴有低钾血症、23例(37.1%)伴低钙血症, 多
数给予对症营养支持治疗后可缓解, 这与CCS患者病变

范围弥漫致吸收不良、纳差导致摄入减少及腹泻等引

起丢失过多等有关, 当患者病情得到进一步控制, 多数

可得以缓解[8,9]. 通过回顾研究尚未发现CCS合并肾功能

不全患者, 本例患者入院后肾功能异常, 完善检查未发

现肾性及肾后性因素导致肾功能异常, 且给予营养支

持、充分补液后, 肾功能恢复正常, 考虑患者肾功能不

全为肾前性肾功能不全. 
临床上CCS诊断依据主要有: (1)中老年人, 男性多

见; (2)多无阳性家族史; (3)临床有纳差、腹痛、腹泻等

症状; (4)有外胚层病变表现: 皮肤色素沉着、指(趾)甲
萎缩、脱发等; (5)全胃肠道多发息肉; (6)病理示息肉有

上皮细胞覆盖, 腺体增生呈囊性扩张, 细胞间质水肿并

可见炎性细胞浸润[5]. 本文中报道病例为老年男性, 无
既往史及家族史, 临床表现为纳差、味觉减退、腹泻及

消瘦, 同时伴有皮肤色素沉着及指(趾)甲脱落萎缩, 胃
肠镜提示广泛多发息肉, 病理提示炎症浸润, 符合诊断

标准, CCS诊断明确. 
目前该病尚无明确治疗方法, 临床治疗主要分为保

守治疗及手术治疗, 保守治疗以营养支持治疗为主, 必
要时可辅以小剂量糖皮质激素延缓病情进展[10]. 外科

手术治疗主要针对于有严重胃肠道并发症的患者如梗

阻、套叠等[11]. 该患者给予肠外及肠内营养支持治疗等

治疗后, 纳差、腹泻缓解, 皮肤色素沉着较前减轻. 回顾

显示, 34/62例患者单纯营养支持治疗, 其中共19/34例患

者进行随访, 好转15/19, 死亡4/19; 15/62例患者营养支

持联合激素治疗, 其中11/15例患者进行随访, 好转9/11, 
死亡2/11; 3/62例患者营养支持联合手术治疗, 其中2/3
例患者进行随访, 均好转. 通过本例个案报道及回顾性

研究可发现, 营养支持为CCS的首要治疗手段, 多数患

者可通过营养支持治疗好转. 同时根据患者症状缓解程

度, 必要时加用激素或手术治疗. 

文章亮点

病例特点

以腹泻、纳差为首发表现, 同时伴有皮肤色素沉着及

指甲脱落. 

临床诊断

Cronkhite-Canada综合征又称息肉-色素沉着-脱发-爪
甲营养不良综合征.

鉴别诊断

需与表现为胃肠道广泛息肉、指甲脱落萎缩、色素沉

着等疾病鉴别.

实验室诊断

可有低蛋白血症、电解质紊乱等表现, 免疫学指标多

无明显异常.

影像学诊断

胃肠镜及影像学检查可见全消化道多发结节样隆起. 

病理学诊断

胃肠活检组织可见慢性炎症, 伴有或不伴有轻度不典

型增生等. 

治疗方法

多以营养支持治疗为基础, 辅以调节肠道微生态药物, 
必要时可加用激素治疗. 

相关报道

目前针对该病的报道, 多数为个案报道, 辅以文献回

顾. 可通过大量文献阅读, 汇总该病病例, 获得病因、

发病特征及治疗方面更多证据支持. 

图  4  PET-CT表现. 由箭头指示可见胃壁及肠壁弥漫增厚, 代谢增强.

 文章亮点
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经验教训

本例病例诊断明确, 通过基础营养支持及对症支持治

疗, 临床症状得到缓解. 但因患者基础疾病较多, 未能

完成随访胃肠镜, 获得更进一步预后支持. 后续可根据

患者情况进一步完善. 
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