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先 天 性 静 脉 畸 形 肢 体 肥 大 综 合 征（klipple-

trenaunay syndrome，KTS）是一种以静脉畸形为主的

先天性病变，多发生在下肢，主要表现为皮肤血管瘤

（痣），肢体增粗、增长和浅静脉曲张三联征 [1]。KTS

合并肢体骨折在临床上容易误诊，处理不当，可引起

大出血等并发症，现将郑州大学第一附属医院收治的

1 例 KTS 并胫腓骨骨折诊治分析报告如下。

1    临床资料

患者，男，29 岁，以“右下肢蚓状物伴葡萄球色

素斑 20 年，摔伤致右小腿疼痛，活动受限 1 d 余”入

院。既往史 ：右下肢静脉曲张给予泡沫硬化剂处理，

入院后查体生命体征平稳，专科检查 ：左下肢感觉及

运动均无明显异常，左髋关节活动正常，右膝关节肿

胀，压痛（+），叩击痛（+），右小腿肿胀明显，局部畸形，

局部压痛（+），叩击痛（+），右下肢可见明显静脉曲

张，大腿外侧分布明显，伴有色素斑，呈散在分布，双

下肢不等长，右下肢长于左下肢。入院诊断 ：①右胫

腓骨骨折。②右下肢 KTS。入院后维持生命体征平稳，

完善辅助检查 ：①彩超 ：右下肢动静脉彩超未见明显

异常 ；② X 射线 ：右胫腓骨骨折（见图 1）；③下肢

CTA（见图 2）结果示 ：右胫腓骨骨折 ；KTS。完善术

前准备，入院后第 3 天拟行骨折切开复位固定手术治

疗，术中切开皮肤后创面出血明显，出血量迅速达到

200 ml，尝试给予电凝止血失败，手术终止，立即申请

手术备血，探查发现皮下海绵状样血管网，请血管外

科医师协助手术，血管外科医师结合病史、症状及术

中探查情况证实该患者合并 KTS，为了保守手术顺利

进行，决定暂对出血部位血管给予缝扎止血，后期根

据患者情况决定是否需要进行血管病变处理。为了减

少出血量，手术方式改为外固定支架固定术（见图 3），

图 2    CTA 成像图

图 1    右下肢骨折 X 片
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异常，及时止血及改变手术方式，避免并发症发生。

KTS 合并下肢骨折时需手术治疗时，为了减少并

发症发生，要掌握以下几个要点 ：①加强对该病的认

识，对既往明显静脉曲张或者三联征缺乏认识的患者

不能单考虑单纯静脉曲张。②对于怀疑病变，借助彩

超、造影等影像学检查，以及请专业科室会诊，明确

诊断并评估风险。③完善术前准备，确定手术方案及

应急措施，常规先处理血管病变，后处理原发疾病，

或者同时进行处理。④术中出现出血时积极处理，根

据术中情况调整手术方案，最大程度保证患者生命体

征平稳。术前单纯意识静脉曲张而未意识到 KTS 是

该病误诊增加手术风险及难度的重要原因。手术时发

生血管破裂易导致难以控制大出血，进而出现生命危

险，给临床工作带来了极大挑战。本例患者在处理过

程中虽有不足之处，但是术中发现问题后及时终止手

术，维持生命体征平稳，积极邀请相应科室会诊，在

协助处理下，骨折和出血得到很好的处理，术后积极

治疗，患者恢复可。

总之，对于 KTS 合并长骨骨折管理是一个具有挑

战性的问题，需要认真规划工作。减少并发症发生，

特别在本病合并其他常见疾病时，要认真鉴别，积极

结合血管外科指导意见，选择合适方案积极处理，避

免出现误诊或者漏诊，最大程度减少并发症，还是能

取得满意治疗效果。
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术中输血 4 u，整个手术过程顺利，患肢无菌敷料及弹

力绷带加压包扎，术后给予抗感染、活血、消肿、抗

凝等对症支持治疗，肢体无肿胀，动脉搏动可，术后

10 d 切口愈合可 ( 见图 4），给予间断拆线，患者带着

外固定支架出院。

图 3    术后无菌敷料及弹力绷带加压包扎

图 4    术后 10 d

2    讨论

KTS 是一种以静脉畸形为主的临床综合征，除了

表现三联征，SADIQ 等 [2] 报道过 1 例出现脑室畸形的

病例 ；少数可累及内脏，导致内脏移位 , 当 KTS 合并

下肢骨折时，手术风险 ：①手术过程中出血量大，范

围广，可能无法得到控制，导致失血性休克，严重者

危及患者生命。②术后骨折愈合情况，研究显示骨愈

合延迟是 KTS 的一个共同特点 [3]。本例患者术中发现
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