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Abstract
Lower gastrointestinal bleeding caused by vascu-
lar malformation is rare but occupies an impor-
tant position in lower gastrointestinal bleeding of 
unknown causes. Here we report a case of lower 
gastrointestinal bleeding caused by intestinal vas-
cular malformation and Klippel-Trenaunay syn-
drome. For this case, intestinal bleeding caused 
by vascular malformation was treated firstly, and 
comprehensive treatment followed.
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 病例报告 CASE REPORT

Klippel-Trenaunay综合征并肠血管畸形致下消化道出血
1例
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■背景资料
Klippel-Trenaunay
综 合 征 ( K l i p p l e -
Trenaunay syndrome, 
K T S ) 是 一 种 罕 见
的、复杂的脉管畸
形, 病变可侵犯身体
各个部位 ,  如上下
肢、臀部、躯干及
头部等, 但以下肢多
见, 合并消化系血管
畸形比较少见.

Huaren Xiaohua Zazhi  2012; 20(6): 531-533

摘要
肠道血管畸形引起下消化道出血较为少见, 但
在下消化道不明原因出血中占有重要地位, 本
病例肠道血管畸形合并Klippel-Trenaunay综
合征(Klipple-Trenaunay syndrome, KTS). 针对
本病例, 应首要解决脉管畸形所致的肠道出
血, 再联合其他学科进行综合治疗. 
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0  引言

下消化道出血由血管畸形引起者较为少见, 但
肠道血管畸形在下消化道不明原因出血中占

有重要地位; Klippel-Trenaunay综合征(Klipple-
Trenaunay syndrome, KTS)通常可合并包括肠

道血管畸形在内的多系统病变. 现将我院1例因

KTS并肠血管畸形致下消化道出血报道如下. 

1  病例报告

女, 20岁, 因“右下肢肿胀伴反复便血20年”入

院, 便血1-2次/d, 每次约30-50 mL, 每月持续4-6 d, 
大便呈糊状、鲜红色, 无腹痛、腹胀及发热. 入
院查体: 贫血貌, 左下腹深压痛, 全腹未触及包

块, 肠鸣音正常. 右大腿外侧皮肤褐色斑点, 右
下肢轻度浮肿, 皮温较对侧稍升高, 右膝上10 cm
周径38 cm, 膝下15 cm周径34 cm, 右股三角区、

腘窝、小腿肌层均有压痛, Homans征(+). 右足背

及胫后动脉搏动均良好. 左下肢无浮肿, 左膝上

10 cm周径37 cm, 膝下15 cm周径31 cm. 患者5岁
时因“膀胱血管瘤”行手术治疗, 7岁时因“痔

疮”行痔切除手术治疗. 其父母非近亲, 均体健. 
家族无同类病史. 实验室检查: WBC 4.6×109/L, 
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■研发前沿
有 关 K l i p p e l -
Trenaunay综合征
患者的治疗, 视临
床表现和畸形严
重程度而定, 由于
常涉及多个器官, 
大多数患者需要
采用综合评价和
治疗方法.

RBC 3.2×109/L, Hb 82g/L, AFP、CEA、结核抗

体均无异常. 纤维结肠镜检查(图1): 距肛门口约

50 cm见肠黏膜血管充血显露, 至乙状结肠及直

肠黏膜充血呈青紫色, 直肠尚可见团簇状血管, 
余所见肠黏膜正常, 肠腔内无血迹. 右下肢CT: 
右侧大腿中下段外侧及小腿后部肌间隙内大范

围混杂密度影, 其周静脉迂曲、扩张, 周围软组

织肿胀, 考虑血管源性病变, KTS? 血管淋巴管

瘤? 治疗经过: 因患者便血症状较重且年纪尚

小, 行手术治疗并予保肛, 右下肢肌间血管畸形

暂不予特殊处理. 于2011-09-07, 在全麻下行剖

腹探查+降结肠、乙状结肠、部分直肠切除+结
直肠吻合术, 术中见降结肠、乙状结肠及距肛

门口约6 cm以上直肠可见弥漫性充血, 局部血管

瘤形成. 术后患者恢复良好, 便血症状治愈. 复
查血常规: WBC 5.1×109/L, RBC 4.6×109/L, Hb 
112 g/L. 术后病理示(图2): “降结肠、乙状结肠

及部分直肠病变处”肠壁全层可见许多大小不

一、扩张不等的动静脉血管, 符合肠道血管畸

形伴血管瘤形成. 

2  讨论

KTS病因尚不清楚, 可能是胚胎期发育异常, 起
源于血管壁间质组织的先天性遗传[1]. 新近的研

究[2]指出, 编码血管生成的易感基因在 KTS 的发

病中起重要作用. 我们复习了国内文献, 自1962
年发现首例至今已有100多例报道, 均无伴椎内

脊髓外、肾动静脉血管畸形, 国内仅有脾、肠等

内脏血管畸形个案报道. KTS是一种罕见的、复

杂的脉管畸形, 其临床特征为: (1)微静脉畸形, 即
葡萄酒色斑; (2)软组织和骨骼增生肥大, 偶尔伴

有萎缩; (3)非典型性侧支静脉曲张. 
血管畸形引起下消化道出血在外科临床较

为少见, 但肠道血管畸形在下消化道不明原因

出血中占有重要地位, 据报道发病率可占胃肠

道出血的2.6%-6.2%[3]. 有研究[4]认为胃肠道血管

畸形发病与血管持续恒径现象有关, 也有研究[5]

认为形成机制可能是由于黏膜下静脉进入肌层

时, 受肌肉的收缩的影响, 使静脉血流量间断性

阻塞, 血管内压力增加, 逐渐使黏膜下毛细血管

扩张, 毛细血管前括约肌功能丧失, 造成小动静

脉直接沟通. 
目前, KTS的治疗方法, 主要是针对患肢的

减状治疗[6]. 本病例累及结肠, 我科通过切除病

变肠管以解决肠道出血症状, 避免因长期消化

系出血引起的贫血等疾病. 而本病例中, 患者

KTS三大临床特征并未明显影响生活质量, 建议

择期治疗. 对于KTS累及多个器官, 治疗复杂程

度较高, 必需多学科的联合治疗.
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图  2  病理检查结果.
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■同行评价
本 文 报 告 了 1 例
Klippel-Trenaunay
综合征并肠血管
畸形致下消化道
出血 ,  内容详实 , 
图文并茂, 有一定
的学术价值.
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