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蓝色橡皮疱痣综合征是一种罕见的先天性静脉

血管畸形疾病，男女均可发病，以男性多见 [1-3]，临床

表现以皮肤和消化道出现海绵状或毛细血管状血管

瘤、贫血及消化道出血为主，也可以累及其他脏器，

如肝脏、肾脏、脾脏、甲状腺及中枢神经系统等 [4-5]。

1    临床资料

女性患者，76 岁，患者 1 个月前无明显诱因解黑

便，总量 100 ～ 150 ml，1 或 2 次 /d，无恶心、呕吐，

无腹痛、腹胀，无里急后重感，在外院予以草药治疗

3 d（具体药物不详）后上述症状无明显缓解。患者

2 周前再次无明显诱因解黑便，总量 150 ～ 200 ml，

2 或 3 次 /d，伴有四肢浮肿，无呕血、腹痛及腹胀等

不适，遂就诊于宁夏回族自治区人民医院急诊科，急

查血常规 ：白细胞 2.58×109/L，血小板 242×109/L，

红细胞 1.27×1012/L，血红蛋白 21.0 g/L。立即告知病

危，静脉输注同型红细胞悬液，行凝血全套 ：D- 二

聚体 3.331μg/ml，氨基端脑肽钠前体 483.6 pg/ml，双

下肢血管 B 超检查示未见明显异常，胸片 ：双肺间质

性改变，心影增大 ；腹部 B 超 ：肝弥漫性病变，肝囊

肿，门静脉扩张 ；心脏扇扫 ：少最心包积液 ；胸腹部

CT ：肝脏体积增大，肝脏实质及肝表面多发低密度灶

并点状高密度影，考虑良性病变，肝脏弥漫性病变，

多发血管瘤并肝包膜下积液 ? 肝脏、肾上腺、胃壁、

肠道多发性点状钙化 ；胆囊壁增厚 ；脾脏内多发等密

度灶，脉管瘤可能 ；右肾旋转不良，右肾积水 ；左肾

上极高密度结节 ；双侧附件区及会阴右侧低密度灶 ；

胸腹壁及右侧大腿内测多发皮下结节 ；盆腔少量积

液 ；肺气肿 ；双肺及胸膜下多发磨玻璃结节 ；心影增

大，心包积液。颅脑 CT ：脑萎缩。予以止血、输血、

抑酸、保护胃黏膜及补液等对症治疗，急诊科医师急

请消化内科医师会诊，会诊结果以黑便原因待查收入

院，病程中患者无头晕、头痛，无恶心、呕吐，无咳

嗽、咳痰，无心悸、胸闷及气短，无腹胀、腹痛及腹

泻，精神欠佳，饮食差，小便正常，体重无明显下降。

无特殊既往史、个人史及家族史。入院查体 ：发育正

常，营养一般，神志清楚，精神萎靡。自动体位，贫血

面容，平车推入病房，呼吸平稳，查体合作，回答切题。

全身皮肤黏膜颜色苍白，腹部可见隆起性海绵状瘤体，

多发，无蜘蛛痣、出血点、皮下瘀斑，皮肤弹性正常，

皮肤温度正常。

入院后完善相关检查，予以告病危、心电监护、

止血、抑酸、保护胃黏膜及补液等对症治疗，2016 年

4 月 18 日复查血常规 ：白细胞 3.03×109/L，血小板

106×109/L，红细胞 3.59×1012/L，血红蛋白 87.0 g/L。 

患者皮状散在包块，请皮肤科医师会诊行局部病灶取

活检送病理，病理诊断报告 ：角化过度，表皮厚度大

致正常，表皮下可见大小不等的官腔，管壁厚薄不一，

部分腔内可见淡粉色液体，部分腔内可见红细胞。皮

损改变倾向 ：静脉畸形（Bean 综合征），免疫组织化
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学染色结果 ：CD34（+），D2-40（-）（见图 1）；2016

年 4 月 20 日 血 常 规 ：白 细 胞 3.77×109/L， 血 小 板

144×109/L，红细胞 2.71×1012/L，血红蛋白 70.0 g/L。

电解质：钠 146 mmol/L，钙 2.09 mmol/L，镁 1.18 mol/L。

患者病情平稳后行胃镜检查（见图 2），积极完善相关

检查后行内镜下聚桂醇联合金属钛夹止血（见图 3），

择日行结肠镜检查（见图 4）。术后常规予以抑酸护

胃、补液、预防感染等对症治疗，患者病情好转准

予出院。 图 1    腹部局部病灶活检    （×4）

A：胃体可见团状隆起，最大约 1.8 cm×1.8 cm，表面呈墨蓝色，部分顶部可见充血；B：十二指肠球部可见一团状隆起，最大约

1.8 cm×1.2 cm，表面呈墨蓝色，部分顶部可见充血；C：十二指肠降部可见一团状隆起，最大约 1.8 cm×1.2 cm，表面呈墨蓝色，部分顶

部可见充血。

图 2    胃镜

A                                                            B                                                             C

A ～ C：胃体病变止血；D、E：胃体病变十二指肠球部止血；F：胃体病变十二指肠降部止血。

图 3    内镜下聚桂醇联合金属钛夹止血

A                                                                          B                                                                        C

D                                                                          E                                                                         F
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2    讨论

该患者查胸腹部 CT 提示肝脏、脾脏、肾上腺、

胃壁及肠道多发性点状钙化，考虑蓝色橡皮疱痣综

合征累及上述脏器，其发生机制可能与 9 号染色体

上短臂基因的突变、C-kit 的表达上调和 TIE2 基因

的突变有关 [6-8]。

该患者以黑便首次来本院急诊科就诊，后收入

消化内科，首先予以对症治疗，并请皮肤科医师会

诊行皮肤活检诊断为蓝色橡皮疱痣综合征 ；其次行

胃镜检查示 ：胃体、十二指肠球部及十二指肠降部

可见一团状隆起，表面呈墨蓝色，部分顶部可见充血。

结肠镜检查结果显示 ：回盲部、横结肠、脾区及降结

肠可见团状隆起，最终明确诊断为蓝色橡皮疱痣综合

征并上消化道出血。而目前治疗该病的方法多样，

有药物、内镜及手术治疗等 [9-11]。该例胃体病变患者

采用内镜下聚桂醇联合金属钛夹止血，而其中脾区、

降结肠病变行单纯的内镜下聚桂醇硬化治疗，首次

止血成功率达 100%，术后无发热、腹痛、无近期再

出血等并发症，但远期疗效仍需进一步随访观察。

蓝色橡皮疱痣综合征是一种罕见疾病，临床上

以消化道出血为主的患者需要考虑本病，而内镜下

聚桂醇联合金属钛夹治疗蓝色橡皮疱痣综合征并上消

化道出血疗效肯定，值得临床推广应用。
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A：回盲部；B：横结肠；C：脾区；D：降结肠。其中脾区、降结肠病灶行单纯的内镜下聚桂醇硬化治疗。

图 4    结肠镜

A                                                          B                                                               C                                                        D
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