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　　1985 年 4 月至 1998 年 10 月 ,我院儿科共收治

小儿肠息肉 591 例 ,其中直肠结肠幼年性息肉 (juve2
nile polyps of colorectum , J P) 581 例 ,幼年性息肉病

(juvenile polypsis , J Ps) 4 例 ,黑斑 - 胃肠息肉病即

P2J 综合征 ( Peutz2Jegher syndrome , PJ S) 3 例 ,家族

性腺瘤性息肉病 (familial adenomatous polyposis ,

FAP) 3 例。复习文献 ,结合我们的临床经验 ,本文

重点综述小儿肠息肉的病理研究及处理。

1 　命名及分类

　　小儿肠息肉的命名及分类标准各家报告不一 ,

我们认为滨野恭一等[1 ]提出的成人肠息肉的命名

及分类标准比较适用于小儿 ,见表 1。在临床工作

中 ,常遇到不同肠息肉疾病有相同病理报告 ,如 J P ,

J Ps 和 PJ S 的息肉均属错构瘤 (hamartoma) ;不同病

理报告又可见于某一种肠息肉疾病 ,如 J Ps 和 PJ S

的息肉可同时存在于错构瘤和腺瘤 ,甚至在 1 枚息

肉的切片中见到不同类型的病理学改变。随着分子

生物学技术 ,特别是基因研究的进展 ,人们对息肉的

病理学认识将会有新的发现。

表 1 　肠息肉的命名及分类

单个或多个
息肉病

遗传性 非遗传性
新生物
管状腺瘤 大肠息肉病
绒毛状腺瘤 FAP
绒毛状管状腺瘤 Gardner 综合征
非新生物
错构瘤
幼年性息肉 幼年性息肉病
PJ S PJ S
炎症性息肉
炎性息肉 炎性息肉
良性淋巴样息肉 良性淋巴样息肉
其它
增生性息肉 增生性息肉

2 　常见小儿肠息肉疾病的病理

2 . 1 　直肠结肠幼年性息肉

J P 是小儿最常见的肠息肉疾病 ,大多发生在 2

～12 岁 ,最年幼者 4 个月。有的可自行脱落。息肉

呈圆形或椭圆形 ,表面光滑或呈颗粒状 ,大多数有

蒂。病理切片显示息肉表面为正常的直肠或结肠粘

膜上皮 ,多无发育不良的上皮 ,部分为肉芽组织代

替 ,缺少平滑肌 ,有丰富固有层。部分腺腔扩大 ,腔

内充满粘液。部分腺管破裂 ,粘液溢入固有层 ,引起

异物反应 ,息肉蒂表面覆盖正常肠粘膜 ,中心为纤维

结缔组织 ,内有扩张的小动脉、静脉和毛细血管。关

于幼年性息肉的性质尚有争议 ,有的学者认为是炎

性息肉 ,有的认为是血管瘤 ,而大多数认为是错构

瘤 ,预后良好。但有个别报道幼年性息肉可发生腺

瘤样改变。

2 . 2 　幼年性息肉病

J P 与 J Ps 是两个不同的疾病。J Ps 的诊断标准

尚未统一。本文采用 Jass 等[2 ]提出的诊断标准 :结

肠/ 直肠幼年性息肉 ≥5 枚 ;全胃肠道有幼年性息

肉 ;不论幼年性息肉数目 ,但有幼年性息肉病家族

史。Sachatello 等 [3 ]将 J Ps 分为三型 : Ⅰ型又称婴儿

型 ,2 岁前出现症状 ,如果不手术 ,则死亡率较高。

幼年性息肉分布在结肠和回肠末端 ,少数病例胃、十

二指肠和小肠也有。1/ 3 病婴合并其它先天性畸

形。Ⅱ型又称结肠幼年性息肉病 (J uvenile Polyposis

Coli) ,该型最常见 ,息肉主要分布于结肠。Ⅲ型又

称弥漫性幼年性息肉病 (diffuse juvenile polyposis) ,

息肉分布在整个肠胃道。既往认为幼年性息肉是错

构瘤 ,无恶变危险性。近年来的研究基本上否定了
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这一观点。O’Riordain 等[4 ]报告 1 例 7 岁男孩 ,结

肠有 100 枚幼年性息肉 ,少数息肉有腺瘤样不典型

增生 ,类似管状腺瘤 ,其母亲 40 岁 ,因结肠幼年性息

肉而作了结肠切除 ,病理检查主要是幼年性息肉 ,也

有管状腺瘤、绒毛状腺瘤以及有的息肉有严重发育

不良的上皮区。Vaiphel 等[5 ] , Heiss[6 ] 和陈永田

等[7 ]报告小儿 J Ps 息肉发育不良上皮和腺瘤样变发

生率相当高。Jass 等[2 ]报告 J Ps 有两种显微镜病变

型 :幼年性息肉内有腺瘤样不典型增生区 ;幼年性息

肉和腺瘤性息肉同时存在。最近 Jacoby 等[8 ]报告

16 例 J Ps 固有层细胞 10q 22 肿瘤抑制基因位点缺

失。Howe 等[9 ]报告通过对 2 例 J Ps 的 55 名家庭成

员直接检测 Smad 4 基因突变 ,可发现无症状的 J Ps

家庭成员。从而从病理学和基因研究提出 J Ps 有癌

变危险性。

2 . 3 　黑斑 - 胃肠息肉综合征

PJ S 有两个特征 :一是皮肤粘膜有色素斑 ,位于

口唇、口腔颊粘膜、指 (趾)端和手掌 ,褐色和黑色 ,呈

线状、点状或斑状 ,压之不消失。二是胃肠道息肉 ,

大多数发生在空肠、回肠、直肠、结肠、十二指肠和

胃 ,其次是盲肠、阑尾和食道 ,而胆囊、膀胱和尿道十

分少见。息肉大小不一 ,大多数直径0. 5～1. 0 cm ,

少数 < 0. 5 cm ,最大的息肉达 10 cm ×9 cm ×8 cm。

> 0. 5 cm 息肉多呈长蒂或短蒂 ,或宽基底蒂 ,细小

息肉呈半球形。小的息肉粘膜光滑。较大的息肉多

呈桑椹状或分叶状 ,有充血、水肿、糜烂、出血等病

变。息肉间的肠粘膜正常 ,病理学属错构瘤。PJ S

息肉是否恶变争论已久。1957 年 Bartholemew

等[10 ]复习了 PJ S 的大量文献 ,认为 PJ S 胃肠道息肉

不会癌变 ,也没有充分的证据说明 PJ S 胃肠道息肉

的恶性瘤是错构瘤恶变。1989 年 ,Spigelman 等[11 ]

对 St . Mark’s 息肉登记处的 72 例 PJ S 进行随访 ,

16 例 (22 %) 已发生恶性变 ,其中 10 例胃肠道癌 (1

例有 2 个癌)的位置为胃 3 例 ,十二指肠 1 例、十二

指肠空肠曲 1 例、空肠 1 例、结肠 2 例和胰腺 1 例。

7 例胃肠道外癌分别为卵巢 1 例、输卵管 1 例、甲状

腺 1 例、肺 1 例、面部基底细胞癌 1 例 ,未知原发灶

2 例。目前基因研究显示 PJ S 遗传基因位点位于染

色体 19 p1 ,基因连锁分析可用于该病作遗传咨

询[12 ] 。

2 . 4 　家庭性腺瘤性息肉病

曾称为家庭性结肠息肉病或家庭性结肠腺瘤

病。如果不治疗 ,多在 20～40 岁发生大肠癌。一般

在 6 岁后直肠、结肠出现息肉 ,随年龄增长息肉数目

越来越多 ,体积也逐渐增大 ,在 10～20 岁时息肉可

遍及全部结肠和直肠。直肠远端息肉最多 ,也最易

发生癌变。肉眼观察息肉大小不一 ,数目可自数百

枚至数千枚 ,形态也多异 ,有的有蒂 ,有的广基 ,排列

多杂乱无章。我们收治 3 例小儿 FAP。例 1 ,女性 ,

10 岁 ,直肠和结肠有 620 枚息肉 ,另外 2 例均为男

性 ,年龄 12 岁和 10 岁 ,直肠和结肠息肉多到无法计

数。高解春等[13 ]报告 13 例小儿 FAP ,病理检查均

为“不典型”腺瘤 ,其中 2 例因增生上皮细胞突破基

膜而似腺癌 Ⅰ级。近年来不少学者对 FAP 进行分

子生物学研究 ,证实多种癌基因如 ras ,c - myc ,c -

cerB2 ,src 和抑癌基因 ,如 P53 ,APC , WAF1 发生结

构和表达异常 , 其中 APC 基因突变研究最多 ,也最

普遍 ,绝大多数 FAP 病人存在 APC 基因突变[14 ] 。

该基因定位于染色体 5q 21 ,编码相对分子量为

3. 12 ×105 KD的蛋白质。APC 基因的失活可能是

腺瘤向癌转化的关键性限速步骤 ,是大肠肿瘤中最

早突变的基因之一。FAP 病人结肠外病变发生率

也较高 ,Shilyansky 等[15 ]报告 27 例 FAP ,结肠外病

变有 :壶腹周围十二指肠腺瘤 36 % ,胃腺瘤 30 % ,硬

纤维瘤 4 %和骨疣 8 % ,可能与致病基因多效性

有关。

3 　处理

3 . 1 　手指挤捏摘除息肉

直肠结肠幼年性息肉的处理应遵守以下原则 :

直肠指诊手指触勾到的细蒂息肉 ,可用手指将息肉

向骶侧压挤 ,并抠断取出 ,1 h 后再作指检 ,如无大

出血则可回家 ,并告诉家长 ,如便血量大 ,伴心慌、出

汗 ,就立即复诊 ;直肠指诊手指能勾到的粗蒂息肉 ,

可用缝线结扎蒂部后切除息肉 ;凡小儿便血 ,直肠指

检未触及息肉者 ,均应作小儿纤维结肠镜检查 ,如发

现息肉 ,电切或激光切除。切下息肉应作病理检查。

无蒂息肉禁忌用手指挤捏摘除 ,以免损伤肠壁 ,引起

大出血。

3 . 2 　经纤维结肠镜摘除息肉

小儿纤维结肠镜因管径细 ,损伤小 ,已广泛用于

临床。国内报告受检最小者为 56 d 婴儿。Vaiphel

等[5 ]报告 11 例小儿结肠 J Ps ,平均用纤维结肠镜检

查 2～9 次 ,最多的 1 例达 51 次。纤维结肠镜是目

前治疗小儿结肠息肉最常用的方法 ,有的医院已用

电子肠镜取代纤维结肠镜。

3 . 3 　术中经小肠切开内窥镜摘除息肉

J Ps ,PJ S 和 FAP 也常有小肠和胃息肉。长期以

来采用肠切开摘除息肉或当肠套叠并发肠坏死、一
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段肠管密集息肉以及探查发现息肉癌变者均应作肠

切除。由于术中触诊不能发现微小息肉 ,即使行肠

切除 ,亦不能保证治疗彻底 ,有时需作多次手术。有

报道多次肠切除后出现短肠综合征者。目前已开展

剖腹术中经肠切开插入小儿纤维结肠镜摘除 PJ S 和

J Ps 小肠息肉的技术[7 ,16 ] 。Rodriguez2Bigas 等[17 ]报

告 6 例 FAP 和 2 例 J Ps 行术中肠镜检查 ,发现胃、

十二指肠、空肠和回肠息肉 (1 例空肠幼年性息肉癌

变) 。小肠内窥镜检查和摘除息肉的优点 :内窥镜能

直视息肉 ,较触诊精确 ;只需 1～2 处肠切开 ,有些病

儿可免除肠切除。术中小肠内窥镜摘除息肉后仍会

复发。

3 . 4 　根治手术的适应证及术式

FAP 病人不治疗 ,随着年龄增长 ,直结肠癌发

生率增高 ,唯手术才能达到根治。结肠 J Ps 病儿的

息肉数目多 ,分布广泛 ,病理检查往往部分息肉 (有

时息肉局部)显示有发育不良上皮或腺瘤样变 ,如有

J Ps 家庭史 ,癌变的危险性是很高的 ,应作根治手

术。手术的原则是切除全部病肠 ,但尽可能保留肛

门括约肌功能。

直肠结肠切除回肠造口术 :该术式切除了全部

病肠 ,消除了息肉复发和癌变危险 ,但永久性回肠造

口影响小儿的生长发育 ,并发症多 ,护理难。

结肠切除、回肠直肠吻合术 :该术式保留了直

肠 ,术后基本上保留了肛门排便功能 ,对术后排尿和

性功能影响小 ,但需定期做肠镜检查。保留直肠 ,癌

的发生率随访 5 年为 5 % ,23 年为 59 %[15 ] 。

结肠切除、直肠粘膜剥离切除和回肠经直肠肌

鞘拖出术 ( Soave 手术) :该术式切除了全部结肠和

直肠粘膜 ,保留了肛门括约肌 ,术后早期大便次数

多 ,有污粪 ,特别是夜间污粪。许多学者设计了各型

回肠储袋。以减少术后大便次数。Shilyansky 等[15 ]

复习文献报告 , FAP 和溃疡性结肠炎病人 Soave 手

术加储袋与不加储袋 ,术后排便次数无显著差异 ,且

储袋术盆腔感染发生率高 ,大的储袋不易排空 ,以及

储袋炎发生率亦较高。
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