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Abstract
Cronkhite-Canada syndrome (CCS) is a rare clinic 
entity of unknown etiology and has poor prog-
nosis, characterized by gastrointestinal polyposis 
with ectodermal changes. Main clinical manifes-
tations include chronic diarrhea, abdominal pain, 
alopecia, skin pigmentation, and nail changes. 
Here, we report a case of CCS in a 50-year-old 
male and review the relevant literature.
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摘要
Cronkhite-Canada综合征(Cronkhite-Canada 

syndrome, CCS)是以胃肠道多发息肉和外胚
层三联征两大症候群为主, 临床表现为慢性腹
泻、腹痛、脱发、皮肤色素沉着、指(趾)甲
萎缩脱落等. 发病罕见, 病因不明, 预后较差. 
本文报道CCS 1例, 通过病史及内镜检查并结
合文献进行分析讨论, 提高对CCS的认识. 
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0  引言

Cronkhite-Canada综合征(Cronkhite-Canada syn-
drome, CCS)又称为胃肠道息肉-皮肤色素沉着-
指(趾)甲萎缩综合征, 该病的病因和发病机制尚

不清楚, 发病罕见. 2008年于北京中医药大学国

医堂门诊部接诊1例.

1  病例报告

男, 50岁, 主因食欲不振、面部及手掌皮肤色

素沉着8 mo于2008-03就诊于北医三院. 患者从

2007-07开始出现面部及手掌发黑, 食欲不振, 食
之无味, 间断出现腹泻, 稀便, 无黏液及脓血, 脱
发. 于2007-09-18就诊于黑龙江中医药大学附

属医院查: 血常规、尿常规、肾功能、血脂、

血糖、白蛋白、超敏C反应蛋白、感染病筛查

均正常, 肝功能ALT: 41 U/L, AST: 48 U/L稍增

高, 腹部B超: 肝胆胰脾肾未见异常. 给予中药治

疗. 患者于2007-09-24至哈尔滨医科大学附属医

院行肠镜检查示: 结肠多发息肉. 病理: 升结肠: 
黏膜慢性炎, 息肉样增生. 因息肉多、小, 未予

特殊处理, 继续观察. 间断服用中药治疗, 具体

不详. 2008年初患者发现眉毛、腋毛及全身汗

毛开始脱落, 指甲、趾甲变粗糙, 凹凸不平, 全
身皮肤发黑色素沉着, 胸腹部及四肢严重, 背部

较轻, 食欲差, 且舌头发麻, 味觉稍减退, 时有腹

泻, 体质量无明显减轻. 于2008-02-16就诊于郑

www.wjgnet.com

®

■背景资料
胃肠道息肉-皮肤
色素沉着-指(趾)
甲 萎 缩 综 合 征
(CCS)是一种以胃
肠道息肉、色素
沉着与外胚层病
变为主要特征, 发
病率极低, 是非家
族性的综合征. 

■同行评议者
何松, 教授, 重庆
医科大学附属第
二医院消化内科; 
万军 ,  主任医师 , 
中国人民解放军
总医院南楼老年
消化科



州大学第一附属医院, 查24 h尿游离皮质醇、

促肾上腺皮质激素、去氢皮质酮、微量元素、

肝肾功、血脂、血糖等均正常. 未予治疗. 患者

2008-03-10至哈尔滨医科大学附属医院做胃镜

示: 胃内多发息肉. 未予治疗. 患者于 2008-03-18
就诊于北京大学第三附属医院消化科, 患者食

欲不振, 纳差, 食后腹胀, 无明显腹痛, 大便稀, 
每日3-4次, 偶有黏液, 无便血, 乏力, 舌麻, 味觉

稍减退, 口干渴, 睡眠稍差. 既往体健. 家族中无

类似疾病史. 
查体: 全身皮肤发黑, 面部及手掌色素沉着

明显, 趾甲、指甲变厚粗糙, 部分脱落, 头发稀

疏, 眉毛、腋毛及全身汗毛细软、稀疏, 浅表淋

巴结不大, 心肺正常, 腹软, 无压痛, 肝脾未触及, 
双下肢不肿, 神经系统未见异常. 

结合症状及体征, 怀疑CCS. 为明确诊断, 于
2008-03-21行胃镜检查示: 食管S-CJ 40 cm, 黏膜

光滑, 血管网清晰, 齿状线不规整, 贲门口松弛. 
胃底正常, 黏液池清, 胃体花斑, 角切迹花斑稍

不平, 胃窦花斑并多发息肉样病变, 呈圆形, 条

430                 ISSN 1009-3079 (print) ISSN 2219-2859 (online)    世界华人消化杂志    2011年2月8日    第19卷    第4期

状, 大小不一, 0.6-3.0 cm, 呈山田Ⅱ-Ⅲ型息肉充

血, 表面小区扩大, 活检软. 幽门正常. 十二指肠

球黏膜变薄, 降部黏膜结节不平, 部分充血, 绒
毛变平. 结合患者指甲改变以及脱发考虑CCS. 
诊断: CCS. 病理结果: (1)十二指肠降部及球降

交界: 中度慢性炎症. WS- ; (2)“窦大弯息肉”

浅层黏膜轻度慢性炎伴小凹略弯曲变长; WS-; 
(3)“窦小弯息肉”轻度慢性炎伴轻度充血、

水肿, 小凹上皮增生, 小凹弯曲变长; WS-; (4)角
切迹: 浅层黏膜未见明显异常. WS-; (5)“窦大

弯”体黏膜轻度慢性炎伴灶性淋巴细胞浸润. 
WS-. 具体见图1所示. 结合临床, 病变符合CCS
的息肉改变. 

最终确诊为CCS. 患者拒绝激素等西医治

疗, 后至北京中医药大学孔光一教授处进行中

医治疗. 中医辨证为脾胃不足、瘀血阻络, 治法: 
活血化瘀、和络调中. 方用丹参30 g、赤芍15 
g、当归6 g、郁金10 g、半夏10 g、黄芩10 g、
麦冬20 g、桂枝6 g、甘草5 g、砂仁后下6 g、白

术10 g、炒山栀10 g、槐米10 g、蟅虫打10 g、
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图  1  2008-03-21
胃镜及病理检查结
果. A: 胃体部: 多发

息肉样改变, 呈圆

形、条状, 呈山田

Ⅱ-Ⅲ型息肉充血; 

B: 胃窦部; C: 十二

指肠降部: 黏膜变

薄, 呈结节不平, 部

分充血, 绒毛扁平; 

D: 十二指肠球降交

界病理: 浅层黏膜

水肿, 局部有淋巴

细胞浸润; E: 窦大

弯息肉病理; F: 窦

小弯息肉病理.

■相关报道
曹晓沧等分析了
35例中国人CCS
临 床 特 点 ,  发 现
患者以胃肠道多
发息肉伴外胚层
三联征为主要表
现 ,  慢 性 腹 泻、
腹痛、体质量下
降、贫血、水肿
等症状最为常见, 
2例患者合并癌变.
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红花6 g、太子参10 g、生苡仁20 g、柴胡10 g、
青陈皮各6 g. 应用此法加减变化调整半年余. 以
后根据病情变化以补气养血, 养阴清热, 平调阴

阳为法, 方用生黄芪15 g、当归10 g、赤白芍各

10 g、怀牛膝10 g、蛇舌草15 g、杜仲10 g、麦

冬30 g、石斛10 g、黄芩10 g、柴胡10 g、半夏

10 g、枸杞10 g、丹参40 g、砂仁后下8 g、甘草5 
g、白术15 g、青陈皮各6 g、太子参15 g、枳壳

10 g、生苡仁30 g、桂枝8 g、制首乌15 g、干姜

3 g、菊花10 g. 此后以此方为主, 并根据病情调

整方药. 
患者坚持中医治疗2年, 患者于2010-05-26

在北医三院复查胃镜: 食管S-CJ 40 cm, 黏膜光

滑, 血管网清晰, 齿状线不规整, 贲门口不松弛. 
胃底花斑, 黏液池清, 胃体花斑, 血管透见, 角切

迹光整、花斑, 胃窦花斑, 血管透见, 可见陈旧出

血点. 幽门正常. 十二指肠球及降部未见异常. 诊
断: 慢性萎缩性胃炎. 病理结果: (1)窦小弯: 浅层

黏膜轻度慢性炎(轻度活动). WS-; (2)体小弯: (挤
压)轻度慢浅炎(活动性). WS-(图2).

目前患者无明显不适症状, 四肢躯干部色

素沉着消失, 仅面部及手掌部少许色素沉着, 指
(趾)甲已经脱落长出完整正常新甲, 毛发亦重新

长出. 目前该病例仍在随访中.

2  讨论

CCS由美国两位医师Leonard Wolsey Cronkhite Jr
和Wilma Jeanne Canada于1955年首先报告[1]. 1966

年Jarnum和Jensen将本征命名为Cronkhite-Canada
综合征. 本病罕见, 目前国外文献报道超过400多
例, 胃肠道息肉恶变发生率在10%左右[2]. 小儿很

少报道, 有75%为日裔人种[3]. 国内至2010-03共
报道44例. 病因迄今未明. 多数研究认为是一种

获得性、非遗传性疾病, 可能与感染、缺乏生

长因子、砷中毒、免疫紊乱有关[4,5]. 大部分患

者发病有诱因, 如精神刺激、过度劳累、长期

服药或手术等. Senesse报道砷中毒可致外胚层

与黏膜损害, 并从血、指甲中测得砷的存在. 提
示砷中毒可能是其诱因. 亦有研究表明CCS患者

存在高滴度抗核抗体和IgG4水平升高, 并同甲

状腺机能减退和自身免疫性疾病相关[6,7], 因此

CCS病因可能与自身免疫异常有关. 本病例患者

无砷中毒病史, 既往体健, 无长期服药病史及手

术史, 辅助检查排除感染因素, 患者自诉长期在

外奔波劳累, 精神压力较大, 情绪不稳定, 精神

紧张, 故考虑患者的病因可能跟劳累和情绪精

神等有关. 
CCS以胃肠道多发息肉伴外胚层变化如脱

发、指(趾)甲萎缩脱落、皮肤色素沉着等为特

征. 偶有伴发味觉减退、周围神经病变、白内

障、舌乳头萎缩、脑萎缩、多发性骨髓瘤等疾

病[8,9], 但Goto[10]发现在日本大约41%的患者以

味觉减退, 为首发表现, CCS胃肠道息肉分布可

遍及整个消化道, 以胃、结肠最常见, 其次是直

肠、小肠, 尚无发生于食管的报道. 息肉呈弥漫

分布, 大小不等, 多为无蒂或广基息肉, 常数十

■创新盘点
激素治疗本病的
有效性虽未被大
规模循证医学证
实, 但已成为首选
的经验用药. 而该
例患者未曾用过
激素等西医方法
治疗, 完全经中医
治疗, 随访2年半, 
患者目前患者症
状和胃镜检查均
明显好转, 该病例
仍在随访中. 

图  2  2010-05-26胃镜及病理结果. A: 

贲门部: 黏膜光滑, 血管透见; B: 胃窦部: 

黏膜花瓣, 血管透见; C: 十二指肠降部: 

未见异常; D: 体小弯病理: 黏膜水肿, 淋

巴细胞浸润.

A

C

B

D
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或为数以百计, 呈结节状或不规则状, 息肉黏膜

充血水肿明显, 黏膜皱襞增厚, 巨大的黏膜皱襞

在胃大弯最显著. 组织病理学上多表现为胃、肠

慢性炎性改变, 腺体减少, 腺腔囊状扩张, 囊内大

量黏液, 间质明显水肿, 伴炎性细胞浸润; 也可为

炎性增生性、腺瘤性或幼年性息肉(错构瘤). 
临床上消化道症状表现为慢性腹泻、腹

痛、便血等. 其中腹泻是最突出的临床表现, 多
为水样便、糊状便, 极少出现便血或脓血便. 曹
晓沧等[12]分析了35例中国人CCS临床特点, 发现

患者以胃肠道多发息肉伴外胚层三联征为主要

表现, 慢性腹泻、腹痛、体质量下降、贫血、

水肿等症状最为常见, 2例患者合并癌变. 慢性

腹泻多数学者认为腹泻可能与胃肠道息肉过度

分泌、脂肪和碳水化合物吸收不良、肠道中获

得性双糖酶缺乏、免疫力低下及肠道菌群失调

有关. 
CCS皮肤表现为弥漫性色素沉着, 好发于面

部和手掌、足跖、手背、足背等处; 也可表现

为斑点状, 多见于口唇及其周围、口腔黏膜、

会阴等处. 90%患者有毛发脱落, 常为泛发性, 如
头发、眉毛、胡须、腋毛、阴毛、四肢毛发等

皆可脱落. 常并发明显的甲改变, 表现为甲营养

不良、甲分离、甲脱落等. 以前认为CCS外胚层

的变化是继发于胃肠道吸收不良, 但后来发现

很多患者外胚层改变要早于胃肠道症状数周甚

至数月, 二者的关系目前尚不清楚. 
消化内镜是诊断本病最为直观的检查方法, 

其中胃镜和结肠镜是确诊CCS的主要手段, 胶囊

内镜和双气囊电子小肠镜正逐步开展. 
CCS诊断主要依据如下: (1)成年发病, 男性

多见; (2)无家族史; (3)全胃肠道多发息肉, 表现

为腹泻、腹痛伴食欲不振、纳差、体质量下降

等症状; (4)有外胚层病变如皮肤色素沉着、脱

发、指(趾)甲萎缩等; (5)病理活检示息肉有上皮

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[13,14]. 
本例患者发病及临床表现较为典型, 男性, 

成年发病, 无家族病史, 症状先出现手掌部、面

部色素沉着, 后出现食欲不振, 腹泻, 稀便, 脱发, 
再后来出现眉毛、腋毛及全身汗毛开始脱落, 指
甲、趾甲变粗糙, 凹凸不平, 部分脱落, 同时出现

味觉减退. 行胃肠镜见多发息肉, 结节状或不规

则状, 呈山田Ⅱ-Ⅲ型息肉充血表现. 病理见: 胃
肠道慢性炎症改变, 间质水肿, 伴有淋巴细胞浸

润. 符合CCS诊断的5条, 故可以明确诊断.

CCS的治疗方法包括内科保守治疗和外科

手术治疗. 内科保守治疗包括营养支持治疗、

糖皮质激素、抗生素、抗凝剂、组胺受体拮抗

剂等药物治疗及内镜下息肉摘除. 少数患者仅

接受营养支持治疗可获部分缓解[15]. 内镜下息

肉摘除适用于局限、单发息肉, 可改善症状, 但
术后有复发报道. 目前激素治疗本病的有效性

虽未被大规模循证医学证实, 但已成为首选的

经验用药, 小剂量激素治疗患者可长期缓解, 同
时胃肠切除术后及内镜下息肉摘除复发者应用

激素治疗仍可获得满意疗效[16,17], 激素治疗的机

制可能与减轻胃肠道炎症及抑制自身免疫反应

等有关. 
外科手术治疗适用于息肉癌变、消化道梗

阻及蛋白丢失性肠病者, 且激素治疗效果不理

想或禁忌时也可手术治疗[18-21]. 
CCS病情常进行性发展, 预后较差. 若有

足够的支持治疗可有效改善患者的生活质

量, 降低病死率, 40%-50%的患者长期存活, 而
50%-60%的患者无论采取何种治疗方法在确诊

后2年内死亡, 女性的预后似乎更差[12]. 患者常

死于CCS的并发症, 如胃肠道出血、继发感染、

全身衰竭、恶病质、充血性心力衰竭等. 
本病例未采用激素、手术等内外科治疗, 

应用中医中药治疗 ,  目前患者无明显不适症

状, 四肢躯干部色素沉着消失, 仅面部及手掌部

少许色素沉着, 指(趾)甲已经脱落长出完整正

常新甲, 毛发亦重新长出. 2010-05胃镜检查与

2008-03比较: 息肉基本消失, 呈现慢性胃炎表

现. 至今随访3年, 患者目前生活、精神状态良

好. 该病例仍在随访中. 
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中国科技信息研究所发布《世界华人消化杂志》
影响因子 0.625   

本刊讯 一年一度的中国科技论文统计结果11月26日由中国科技信息研究所(简称中信所)在北京发布. 《中国

科技期刊引证报告(核心板)》统计显示, 2009年《世界华人消化杂志》总被引频次3 009次, 影响因子0.625, 综

合评价总分49.4分, 分别位居内科学类48种期刊的第6位、第9位、第6位, 分别位居1 946种中国科技论文统计

源期刊(中国科技核心期刊)的第87位、第378位、第351位; 其他指标: 即年指标0.112, 他引率0.79, 引用刊数

473种, 扩散因子15.72, 权威因子1 170.03, 被引半衰期4.0, 来源文献量752, 文献选出率0.93, 地区分布数30, 机

构分布数30, 基金论文比0.39, 海外论文比0.01. 

经过多项学术指标综合评定及同行专家评议推荐, 《世界华人消化杂志》再度被收录为“中国科技论文

统计源期刊”(中国科技核心期刊). (编辑部主任: 李军亮 2010-11-28)


