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Abstract
BACKGROUND
Cronkhite-Canada syndrome (CCS) is a clinically 
rare disease, which is only sporadically reported and 
susceptible to missed diagnosis. Current treatment for 
CCS is mainly symptomatic treatment. 

AIM
To analyze the clinical characteristics of CCS. 

METHODS
The clinical data of 13 patients admitted to the First 
Teaching Hospital of Tianjin University of Traditional 
Chinese Medicine and Chinese PLA General Hospital 
from January 2000 to October 2018 were analyzed 
retrospectively. 

RESULTS
Ectodermal changes and multiple gastrointestinal polyps 
were the main clinical features of 13 CCS patients. 
Glucocorticoids, fecal bacteria transplantation, and 
Chinese herbs were effective. 

CONCLUSION
The incidence of CCS is low, and the diagnosis of CCS 
relies on endoscopic and histological examinations 
and typical clinical manifestations. Glucocorticoids, 
fecal micro-ecological products, and Chinese herbs are 
effective. Currently, there is no unified treatment scheme 
for this rare disease.

© The Author(s) 2019. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

Key Words: Cronkhite-Canada syndrome; Clinical analysis; 
Treatment
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摘要
背景
Cronkhite-Canada综合征(cronkhite canada syndrome, 
CCS)为临床罕见病, 临床多见个案报道, 极易漏诊. 
目前治疗主要以对症治疗为主. 通过对13例患者的
临床特点及治疗进行回顾性分析, 以期提高临床诊
断率及临床疗效. 

目的
分析CCS的临床特点. 

方法
回顾性对天津中医药大学第一附属医院及中国人民
解放军总医院消化科2000-01/2018-10收治的13名患者
的临床资料进行分析.

结果
13例CCS患者以外胚层变化、胃肠道多发性息肉为
主要临床特点, 糖皮质激素、粪微生态制品移植及
中药治疗有效. 

结论
CCS发病率低, 确诊有赖于内镜及组织学检查及典型
临床表现, 目前国内外尚无统一治疗方案.  

© The Author(s) 2019. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

关键词: Cronkhite-Canada 综合征; 临床分析; 治疗

核心提要: 本文通过对13例Cronkhite-Canada综合征患者

的临床特点进行分析, 认为其发病多为中年以后多见, 临
床表现可见胃肠道多发息肉及伴有外胚层的改变. 目前

治疗内科治疗可以采用激素治疗、粪菌移植治疗及营养

支持治疗. 

王红霞, 闫斌, 周正华, 王静, 窦艳. 13例Cronkhite-Canada综合征临床

诊治分析. 世界华人消化杂志 2019; 27(9): 570-575  

URL: https://www.wjgnet.com/1009-3079/full/v27/i9/570.htm  

DOI: https://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v27.i9.570

0  引言

Cronkhite-Canada综合征(cronkhite canada syndrome, 
CCS)又称为胃肠道息肉、色素沉着、秃发及指甲营养

不良综合征, 1955年才被首次报道[1], 该病临床罕见, 国
内1985年才见报道. 多在中年以后发病,目前病因不明, 
多数研究认为是获得性、非遗传性疾病, 国内外均多见

个例报告, 从世界文献中收集的病例来看有75%来自日

本[2]. 近年来对CCS的个案报道日渐增多, 临床医生对该

病的认识逐渐提高. 本文回顾性分析天津中医药大学第

一附属医院及中国人民解放军总医院消化科收治的13
例患者临床资料, 对临床疗效进行分析, 以期提高对本

病诊疗的认识. 

1  材料和方法

1.1 材料 收集2000-01/2018-10天津中医药大学第一附

属医院及中国人民解放军总医院消化科收治的13名
CCS患者的临床资料. 13例均符合CCS诊断主要标准: 
(1)发病年龄以中老年为主, 无息肉病家族史; (2)典型的

消化道症状; (3)有外胚层改变, 如脱发、甲萎缩、皮肤

黏膜色素沉着等; (4)检查证实消化道息肉存在; (5)随着

病情进展, 出现低蛋白血症、贫血等. 
1.2 方法 采用回顾性分析的方法, 将收集的病例资料进

行汇总, 对一般人口学特征、临床表现、辅助检查、治

疗及预后等采用Excel软件进行汇总.
统计学处理 使用SPSS 22.0统计软件进行统计学处

理, 辅助检查是计量资料人口学特征及临床表现为计数

资料, 以百分率表示计学处理.

2  结果

2.1 流行病学特征 本组病例男性11例(84%), 女性2例
(16%), 发病年龄44-81岁(表1), 平均年龄60.9岁, 病程2
月-5年. 本组病例来源: 北京市2例, 辽宁省3例(其中1例
有国外生活史), 河南省2例, 天津市2例, 河北省2例, 山
西省1例, 吉林省1例. 
2.2 首次就诊症状、临床表现及实验室检查 食欲不

振、腹泻、消瘦、胃肠息肉及合并外胚层改变为本病

常见临床表现. (1)食欲不振、厌食3例(23%), 常伴有味

觉减退; (2)慢性腹泻者6例(46%), 多为间歇性发作, 黄色

糊状便或大量稀水样便; (3)查体发现胃肠镜息肉就诊

者2例(15%), CCS息肉多呈胃肠道弥漫散在分布, 无蒂, 
圆球形, 一般仅0.5 cm大小, 表面光滑, 粉红色, 有大量黏

液附着; (4)体重下降8例(61%), 下降最多者约20 kg; (5)
腹痛3例(23%), 主要位于上腹、脐周或全腹部, 间断性

隐痛、钝痛或绞痛; (6)4例贫血(30%), 均为轻度贫血, 最
低108 g/L(表2); (7)7例(53%)出现脱发, 1例合并出现腋

毛、阴毛脱落; 1例合并出现眉毛脱落; (8)5例(38%)出现

低蛋白血症, 最低18.3 g/L(表2); (9)11例(92%)出现皮肤

色素沉着, 多见于口周、四肢皮肤; (10)11例(92%)出现
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指(趾)甲脱落, 常见新旧指(趾)甲交替出现. 
2.3 内镜表现及病理 本组病例均完善胃镜、肠镜检查. 
完成小肠镜检查者1例, 未发现异常; 小肠造影检查1例, 
未见异常; 胶囊内镜检查1例, 内镜下见十二指肠蓝紫色

改变, 未见息肉. 胃镜发现息肉6例, 结节样增生3例, 本
组病例中, 食管均未见明显异常, 病变位于胃窦2例, 贲
门以下至胃窦广泛分布5例, 十二指肠1例; 肠镜发现息

肉9例(具体部位见表3). 本组患者共完成胃镜病理检查

15次(表4), 共完成结肠病理21次(表5), 完成回肠末端病

理5次, 慢性炎症3例(60%), 炎性息肉1例(20%), 增生性

息肉1例(20%), 5例患者病理见大量嗜酸性粒细胞浸润. 
2.4 误诊情况 1例误诊为炎症性肠病, 接受糖皮质激素

和美沙拉嗪缓释颗粒剂治疗; 2例误诊为胃多发息肉, 进
行内镜下治疗并接受质子泵抑制剂治疗; 1例误诊为嗜

酸性胃肠炎, 接受糖皮质激素治疗. 
2.5 治疗与随访 本组患者均接受静脉营养支持治疗, 在

表  1  发病年龄分布

     
年龄 ＞80 70-60 60-50 50-40

n  (%) 1 (7) 5 (38.4) 3 (23) 3 (23)

表  2  血红蛋白及血清白蛋白实验室指标

     序号 血红蛋白(g/L) 血清白蛋白(g/L)

1(M) 134 26.8

2 (F) 126 39.3

3(M) 108 42.5

4(M)  141 38.2

5(M)  111  22.1

6(M) 139  29.1

7(M)  151 24.8

8(M) 109 18.8

9(M)  131 26.8

10(M) 155 38.2

11(M) 148  34.1

12(F) 115  34.1

13(M) 120 26.8

表  3  肠息肉分布部位

     部位 全大肠 乙状结肠至升结肠 乙状结肠至回盲部 降结肠至升结肠 横结肠至升结肠

n 4 1 2 1 1

表  4  胃镜病理分型

     病理分型 慢性炎症 增生性息肉 炎性息肉 萎缩性胃炎 胃角异型增生

n  (%) 5 (33.3) 7 (46.6) 1 (6.6) 1 (6.6) 1 (6.6)

表  5  肠镜病理分型

     
肠镜病理 慢性炎症 炎性息肉 增生性息肉 管状腺瘤 管状绒毛状腺瘤

n  (%) (大肠) 0 3 (14.2) 10 (47.6) 7 (33.3) 1 (4.7)

n  (%) (回肠末端) 3 (60)    1 (20)      1 (20) 0 0
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此基础上, 6例患者接受糖皮质激素治疗; 4例接受粪微

生态制剂移植治疗; 1例患者接受糖皮质激素及粪微生

态制剂移植联合治疗; 1例患者接受口服中药治疗; 1例
因肺部恶性肿瘤死亡. 

临床好转: 全部患者中, 糖皮质激素治疗组、粪菌

移植(fecal microbiota transplantation, FMT)治疗组、糖皮

质激素FMT联合治疗组、中药治疗, 均获得临床好转, 
主要表现为头发再生, 体重增加. 

内镜好转: 糖皮质激素治疗组中1例1年后复查胃

肠镜息肉基本消失, 随访10年复查胃镜未见息肉, 结肠

可见结肠0.3 cm扁平息肉, 行内镜下钳除; 粪微生态制

剂移植治疗组中, 3例患者粪微生态制剂移植后10 mo复
查, 息肉明显消失(图1); 1例患者接受糖皮质激素及粪

微生态制剂移植联合治疗, 7 mo糖皮质激素逐渐减量并

接受3次FMT后胃肠镜表现明显较前好转.  

3  讨论

CCS是罕见的非遗传性疾病, 男女均可发病, 男性多于

女性, 多在中年以后发病, 国外亦有15岁男性发病的个

案报道[3], 主要特征为弥漫性胃肠道息肉伴皮肤黑斑、

脱发、指(趾)甲萎缩、腹泻、腹痛、厌食、味觉减

退、体重下降、贫血、低蛋白血症等. 本病最常见的最

初的症状是腹泻和味觉障碍. 通常腹泻之后是皮肤和指

甲的变化. 患者也有完全或部分食欲丧失, 体重减轻, 持
续性或间歇性腹痛. 胃肠道吸收不良导致营养不良、贫

血、电解质紊乱和蛋白质丢失肠病. 息肉分布可以遍及

整个胃和结肠(90%), 小肠(80%), 直肠(67%), 但食管罕

见[4], 这些息肉获得的组织病理学标本显示, 这些息肉

与幼年息肉、腺瘤性息肉或炎性息肉相似, 但它们还

具有显著的基质和固有层水肿变化、嗜酸性炎症、囊

性扩张和腺体扭曲[5]. 经典的CCS皮肤病三联征包括脱

发、皮肤色素沉着和指甲营养不良. 图2为典型的CCS
皮肤和指甲表现; 图3为典型胃肠息肉表现. 
CCS的病因目前尚不清楚. 到目前为止, 还没有强有力

的证据表明家族倾向. 本组资料中亦无家族史的患者. 
既往研究表明CCS具有常见于胃肠道其他免疫紊乱的

组织学特征, 息肉处IgG4阳性细胞数显著增多提示可能

有免疫机制参与[4,6], 临床病例证实激素治疗本病有效, 
这些都说明CCS发病可能与自身免疫相关. 临床报道患

有CCS的患者的指甲基质病理学组织学评估显示基质

肉芽肿. 由于基质性高肉芽肿常见于多种炎性指甲疾病

中, 本研究指出, 炎症过程可能是CCS的重要致病因素

之一[7]. 
CCS诊断主要依据典型的外胚层改变和消化道息

肉的存在. 消化内镜是本病最直接的检查手段[4]. 日本

学者Goto[2]根据本病的发病经过, 将其分为5型:Ⅰ型(腹
泻型), Ⅱ型(味觉减退型), Ⅲ型(口腔干燥型), Ⅳ型(腹部

不适型)及Ⅴ型(毛发脱落型), 以前两型最常见. CCS无
明显的遗传性和家族性, 息肉广泛分布在胃、小肠、

结肠, 具有典型的肠外表现. 息肉有恶变倾向, 文献报告

CCS合并恶性肿瘤概率为13%[8]. 
到目前为止, 对于CCS尚缺乏有效的治疗手段, 文

献报道常用的治疗方法主要是内科保守治疗和外科治

疗. 内科保守治疗: 糖皮质激素、膳食补充剂、免疫调

节剂、柳氮磺胺吡啶、抗肿瘤坏死因子抗体和抗生素

均显示出一定的疗效[9]. 通过静脉营养和肠道内要素营

养等方法补充热量、电解质、维生素、微量元素等. 有
报道进行单纯营养支持治疗, 患者皮肤毛发症状消失并

在以后随访的5年内未出现复发迹象[10]. 文献报道多数

患者伴有胃酸缺乏或降低, 故应慎用抑酸药物. 对于有

HP感染的CCS患者可行根除HP根治治疗, 临床症状可

部分消失[11]. 味觉减退的CCS患者在硫酸锌治疗后味觉

恢复, 消化道症状也逐渐好转[12]. 文献有西罗莫司治疗

本病的报道, 在2 wk和8 wk内分别具有明显的临床疗效

和内镜下明显改善[13]. 本组病例中使用激素及FMT治疗

均取得满意疗效. 对于较大息肉可考虑行高频电凝切除

以减少癌变几率. 中医中药治疗本病辨病为虚劳者较

多, 认为病位在脾、肝、肾三脏. 治疗以健脾益肾为主, 
临床多见个案报道. 外科治疗: 手术切除病变肠段被认

为是保守治疗无效时的方法[14]. 
FMT是通过建立消化道正常菌群结构来治疗肠

道菌群失调的消化道疾病, 最早报道见于1958年, 用于

治疗伪膜性肠炎. 近年来FMT应用于难辨梭状芽孢杆

菌感染性肠炎、炎症性肠病、肠易激综合征、疲劳综

合征、胰岛素抵抗型糖尿病、特发性血小板较少性紫

癜、多发性硬化症, 还可用于治疗肠道免疫缺陷和过

敏、肥胖、非酒精性脂肪肝、帕金森病和儿童自闭症

等与肠道微生态失衡相关的疾病[15]. 本组患者中5例患

者接受了FMT治疗, 3例患者临床症状改善明显, 临床疗

效显著, 期待更进一步的研究, 为CCS的治疗提供更好

的治疗方法. 

文章亮点

实验背景

Cronkhite-Canada综合征(cronkhite canada syndrome, 
CCS)为消化科临床罕见病, 目前文献大多以个案报道

为主, 由于认识不足, 常导致患者治疗延迟. 临床无统一

的治疗方案. 通过对13例患者的临床特点及治疗进行回

顾性分析, 以期提高临床诊断率及临床疗效. 

 文章亮点
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实验动机

分析总结CCS的临床特点, 提高临床诊断, 为疾病的治

疗提供新的方法. 

实验目标

总结CCS患者的临床特点及有效的治疗方法. 

实验方法

采用回顾性分析的研究方法. 

实验结果

对CCS的临床特点进行的系统总结, 明确发病年龄, 胃肠

道息肉常见部位及病理情况, 主要就诊症状. 目前治疗

主要以基础营养支持及糖皮质激素治疗为主, 粪菌移植

(fecal microbiota transplantation, FMT)为有效的治疗方法. 

实验结论

以中年患者发病为主, 胃肠道多发息肉为主要表现, 可
伴有脱发、色素沉着、脱甲等外胚层改变, 可伴有贫血

A

B

图  1  镜检息肉结果. A: 治疗前; B: 治疗后.

A B C D

患者 健康人

图  2  Cronkhite-Canada综合征皮肤和指甲表现. A: 与健康人相比, CCS患者手部皮肤色素沉着变化; B: 指甲脱落, 呈现新甲和旧甲交替; C: 

双足皮肤色素沉着; D: 面部色素沉着.

A B C D

图  3  Cronkhite-Canada综合征胃肠息肉表现. A: 胃底部可见多发息肉, 表面充血, 并见黏液附着; B:十二指肠部可见多发息肉形成; C: 乙状

结肠可见多发息肉形成; D: 降结肠可见多发息肉形成, 表面充血.
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和低蛋白血症. 基础营养支持治疗、糖皮质激素治疗有

效, FMT有望成为新的治疗方法. 

展望前景

随着临床报道的增多, 消化科医生对CCS有了更深入的

认识, 目前关于糖皮质激素、FMT等实验研究正在临床

广泛开展, 有望提高CCS患者的生存率. 
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