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[Abstract] Objective  To investigate the diagnosis and clinical value of small bowel 

CT three-dimensional imaging in Peutz-Jeghers syndrome. Methods  18 cases of PJS 

confirmed by pathology in changhai hospital were collected, including 9 males and 9 

females. All cases underwent small bowel CT three-dimensional examination. The 

clinical manifestations of these patients were analyzed retrospectively. Results  Skin 

pigmentation were found in 18cases, recurrent abdominal pain as the first symptom in 

18 cases, black stool in 8 cases. 6 cases were present with intestinal obstruction, 5 cases 

with intussusception, 2 cases with intestinal perforation after colonoscopy. 1 case was 

accompanied by left breast fibroadenoma. There were 12 cases (66.7%) of malignant 

polyps, 3 cases of inflammatory polyps (16.7%), 2 cases of villous tubular adenoma (11.1%), 

and 1 case of hyperplastic polyps (5.5%). The location of polyps were 9 cases in stomach, 

18 cases in small intestine, and 16 cases in colon. The size of polyps were from 1.0 cm to 

4.5cm. The polyps were pedunculated or sessile, round or lobulated, Small strips of vessels 

entered the polyps from the intestinal wall after enhancement. The typical target sign and 

double bowel sign were found in the cases with intussusception. Conclusion  The Clinical 

manifestations of Peutz-Jeghers syndrome was special. The small bowel CT three-

dimensional diagnosis of gastrointestinal polyps with or without intussusception was of 

high accuracy, and it could be used as a noninvasive examination for following-up.
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　　Peutz-Jeghers综合征(Peutz-Jeghers syndrome，PJS)又称黑斑

息肉病，是以口唇或肛门附近皮肤色素沉着、胃肠道多发息肉、家族

性遗传为特征的少见疾病
[1]
。随着影像学检查水平的提高，该病的检

出率逐渐增加。国内有关PJS的小肠CT三维成像特点的报道较少。本文

通过回顾性分析我院18例PJS患者的临床和影像特点，探讨小肠CT三维

成像对PJS的诊断及临床应用价值。

　　1  资料与方法

　　1.1 一般资料  搜集我院2010年10月～2017年3月收治的PJS患者

18例，男女各9例，年龄(9～59)岁，平均25岁。18例均有皮肤色素沉

着，18例均有腹痛症状，8例有黑便，6例既往有肠梗阻病史，2例肠镜

后出现肠穿孔，1例伴发左乳纤维腺瘤，10例有家族性遗传史。

　　1.2 扫描前胃肠道准备  患者检查前一天晚上禁食并清洁灌肠，

检查前30min内口服5%甘露醇1000～1500mL，开塞露20mL通便，检查前

15min肌肉注射盐酸消旋山莨菪碱(654-2)10mg。开始检查前用18F导尿

管经肛门注入气体约1000mL以充盈结肠。2例出现肠穿孔的患者直接行

CT检查。

　　1.3 检查机器及扫描参数  应用Siemens Sensation Cardiac 64

层扫描仪，先行全腹部平扫，采用管电压120kV，管电流330mA，层厚

5mm，重建层厚1mm。增强扫描采用双筒高压注射器，经肘静脉注入碘

海醇(350mg I/mL)(50～60)mL，注射速率3.0mL/s，总量1.5mL/kg。增
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【摘要】目的 探讨小肠CT三维成像对
Peutz-Jeghers综合征的诊断及临床应用
价值。方法 搜集长海医院收治的经病理
证实的PJS患者18例，男女各9例，所有
病例均行小肠CT三维检查，分析其CT表
现，并结合临床资料进行回顾性分析。结
果 18例均有皮肤色素沉着，18例均以反
复腹痛为首发症状，8例有黑便，6例有肠
梗阻病史，5例有肠套叠病史，2例肠镜后
出现肠穿孔。1例伴发左乳纤维腺瘤。错
构瘤性息肉12例(66.7%)，炎性息肉3例
(16.7%)，绒毛-管状腺瘤2例(11.1%)，增
生性息肉1例(5.5%)。息肉累及胃9例，小
肠18例，结肠16例。息肉大小(1.0-4.5)
cm，有或无蒂，类圆形或分叶状，增强后
见条状小血管由肠壁进入息肉内。肠套叠
可见典型的“靶征”、“双肠管征”。结
论 Peutz-Jeghers综合征临床表现特异，
小肠CT三维成像诊断胃肠道息肉及有无肠
套叠准确性高，同时作为一种无创检查，
利于定期复查。
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强扫描采用阈值触发方式，启动

扫描阈值210Hu，跟踪点为胸主动

脉膈肌水平。扫描时期包括动脉

期及门脉期，动脉期扫描采用阈

值触发后延迟5s，门脉期延迟时

间50s。扫描范围自膈肌至耻骨联

合水平。

　　1.4 图像处理  将薄层数据

进行多平面重组(multi-curve 

plane reformation，MPR)、最

大密度投影(maximum intensity 

projection，MIP)等方法重建，

由2名具有丰富腹部疾病诊断经验

的影像科医师进行阅片，结果不

一致时经协商达到一致。

　　2  结   果 

　　2.1 手术、内镜及病理结

果  18例患者均行经口、经肛内

镜下息肉摘除术或开腹手术治

疗，镜下可见胃肠道多发息肉样

隆起，带蒂、亚蒂或扁平，部分

病灶表面光滑，部分息肉表面粘

膜糜烂、充血。18例均经病理证

实为PJS，其中错构瘤性息肉12例

(66.7%)，炎性息肉3例(16.7%)，

绒毛-管状腺瘤2例(11.1%)，增生

性息肉1例(5.5%)。

　　2 . 2  小肠C T三维成像特

点  18例均发现胃肠道肠壁多发

突向腔内的结节影，部位分别为

胃9例(图1)，小肠18例，结肠16

例。结节大小(1.0～4.5)cm，与

肠壁间呈蒂状或宽基底相连，密

度均匀或中央线状稍高密度影(图

4)，呈类圆形或分叶状(图9)。平

扫结节的CT值约(36～57)Hu，动

脉期为(93～129)Hu，门脉期为

(83～114)Hu。增强扫描结节呈明

显均匀强化，部分带蒂结节于动

脉期见强化程度更高的条索影由

肠壁伸入(图6)。5例患者发现空

肠上段或回肠远段肠套叠，套叠

部的肠管管壁明显水肿、增厚，

呈典型的“靶征”(图13)或“双

肠管征”，增强扫描可见增厚的

肠壁强化程度弱于正常肠壁。同

时平扫时套叠肠管内层与中间层

间可见脂肪密度影(图14)，增强

后还可清晰显示肠系膜分支血管

向套叠的肠管内疝入(图9)。

　　3  讨   论

　　PJS是一种常染色体显性遗

传疾病，HemminkiA等
[2]
报道位于

19p13.3的STK11/LKB1基因的突变

与PJS的发生、发展有着密切的关

系。PJS具有明显的家族聚集倾

向，无明显性别差异。粘膜黑斑

和胃肠道息肉的联合发生提示二

者可能有一个共同的多效性基因

基础
[3]
。本组10例有PJS家族史，

约占55.6%。

　　PJS的主要表现为典型部位

的色素沉着，如口唇、口腔颊黏

膜、指趾皮肤，偶见于会阴。

患者色素沉着多于婴幼儿时期出

现，随年龄增长色素逐渐加深，

青少年时期明显。本组色素沉着

最早者于出生后即见口唇及肢体

末端皮肤散在黑斑，最晚者14

岁。患者色素沉着处常无自觉症

状，故无需特殊处理。PJS的息肉

可发生于胃肠道的任何部位，其

中以小肠最多
[4]
，主要见于空肠

近端及回肠远端。本组胃9例、

小肠18例、结肠16例可见多发

息肉，息肉发生率分别为50%、

100%、88%。

　　PJS的主要病理类型为错构

瘤，其典型病理特点为起源于粘

膜肌层的平滑肌呈树枝样延伸至

息肉的粘膜下层
[5]
。戴益琛等

[6]

统计了国内近10年文献报道的750

例PJS患者，错构瘤性息肉占全部

息肉的65.6%，20.6%为腺瘤性息

肉，还包括增生性息肉、炎性息

肉和幼年性息肉等病理类型。本

组患者的病理类型主要为错构瘤

性息肉，约66.7%，与报道相仿。

PJS具有发病早，生存期长，病情

反复的特点
[7]
。随年龄的增长，

息肉体积逐渐增大，数目增多，

可引起腹痛症状，位于小肠、结

肠的多发息肉可致肠套叠、肠梗

阻等。本组患者100%(18/18例)有

反复腹痛症状，44.4%(8/18例)有

黑便，33.3%(6/18例)有不完全

性肠梗阻，27.8%(5/18例)有肠

套叠。当出现肠套叠或肠梗阻时

常需行外科手术切除部分病变肠

管。另外PJS具有肿瘤易感性，多

数学者认为有着错构瘤-腺瘤-腺

癌的发展过程。本组即有2例病理

提示回肠绒毛-管状腺瘤，其中一

例伴部分腺体低级别内瘤变。PJS

息肉发生癌变或发生胃肠道外恶

性肿瘤的风险可高达13.87%
[6]
。

因此对PJS患者的定期随访以便及

时发现早期癌变、进而降低死亡

率显得尤为重要，小肠CT三维成

像作为一种无创检查，具有检查

时间短、简便、可重复性强等优

点，可作为PJS的有效随访手段。

　　小肠CT三维成像可清晰胃肠

道内息肉呈多发大小不一的软组

织密度结节影，边缘可光滑或不

光滑，呈类圆形或分叶状，病灶

密度均匀或中央见树枝状高密度

影(平滑肌组织)
[8]
，增强扫描动

脉期结节呈明显均匀强化，延迟

后持续强化。此外CT还可清晰显

示息肉的蒂，本组病例中部分结

节内于动脉期可见更高强化的条

索影自肠壁伸入结节内部，仔细

观察发现条索影与肠系膜上动脉

分支血管相连，考虑为小血管

影，提示PJS息肉血供丰富。本组

中1例绒毛-管状腺瘤性息肉可见

息肉的蒂明显强化，且有血管影

伸入息肉内部，另一例错构瘤性

息肉亦可见此征象。

　　小肠CT三维成像还可清晰显

示病变部位肠壁有无水肿增厚、

肠腔有无狭窄、有无肠套叠及肠

梗阻近端肠管的扩张程度。当患
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者存在肠套叠或肠梗阻时，肠镜

常无法进镜，而CT扫描可同时显

示肠腔内外及腹腔情况。套叠体

部呈典型的“靶征”或“双肠

管征”，套叠尾部呈“彗星尾

征”，套叠的内层和中间层之间

可见脂肪密度影，增强后还可见

旋涡状血管伸入肠管中。MPR还可

多角度显示病灶的形态、大小、

数目及肠梗阻的管腔狭窄部位，

为术前定位及手术方案的制定提

供重要参考依据。另外通过肠系

膜血管的容积成像可显示息肉的

血供情况及周围肠管有无坏死，

有利于早期发现患者有无血运障

碍性肠梗阻
[9]
。

　　综上所述，小肠CT三维诊断

胃肠道息肉及有无肠套叠准确性

高，同时作为一种无创检查，利

于定期复查。但也有一定的局限

性，如有辐射，不能像内镜一样

取活检进行定性诊断并治疗性摘

除息肉，患者肠道准备差时直接

影响诊断。
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图1-3 男，15岁，口唇及四肢末端黑斑13年，反复腹痛，病理为错构瘤性
息肉。图1示胃腔内2枚乳头状及类圆形息肉（白箭）；图2示十二指肠及升
结肠内息肉（白箭）。图3示树枝状的平滑肌组织（HE染色，×400）。图
4-6 男，32岁，反复便血20余年，口唇及四肢末端散在黑斑，其母亲及1姐
确诊为PJS，病理为增生性息肉。图4示横结肠类圆形结节（白箭），内见
线状高密度影（黑弯箭）；图5增强后线状影被掩盖，内见点状强化灶（黑
弯箭）；图6 冠状位可见蒂明显强化（黑弯箭）。图7-10 男，25岁，间断
腹痛10余年，颜面部见散在黑斑，病理为错构瘤性息肉。图7 CT平扫示左
上腹部空肠多发结节影（白箭），边缘显示不清；图8 动脉期清晰显示空

肠内大小不等结节影（白箭），内可见迂曲的小血管影（黑弯箭）。图9 门脉期冠状位显示空肠内强化的结节影（白箭），呈类圆形、分叶状。图10 
乙状结肠内一带蒂息肉（白箭）。图11-14 男，9岁，腹痛伴便血3年，口唇部见散在黑斑，病理为错构瘤性息肉。图11示乙状结肠腔内直径3.4cm结
节（白箭），图12轴位、图13冠状位分别示动脉期结节中度强化，内见更高强化血管影（黑弯箭）。图14显示套叠的肠管呈靶征，中央见脂肪密度影
（黑箭）。
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