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　　摘要：目的　了解青年人大肠癌的预后是否受家族遗传背景的影响。方法　将年龄小于 ４０岁、
经手术治疗、有病理资料、详细的家系调查、并有随访结果的患者分成有家族遗传背景和无家族遗传

背景两组进行分析比较。结果　４４例患者符合上述标准，有家族遗传背景组（Ａ组）１２例，无家族遗

传背景组（Ｂ组）３２例，５年生存率分别为 ８３．３０％（１０／１２）和 ５９．３８％（１９／３２），两组具有显著性

差异（χ２＝５．６４，Ｐ＜０．０５）。Ａ组分化较好和分化较差的癌分别为 ８例和 ４例；Ｂ组分别为 １９例和

１３例。按病理类型计算两组标准化 ５年生存率，分别为 ８４．０９％（３７／４４）和 ５９．０９％（２６／４４）（χ２

＝６．６８，Ｐ＜０．０５）。Ｄｕｋｅｓ分期：Ａ组 Ｂ期 ９例，Ｃ期 ３例；Ｂ组 Ｂ期 １４例，Ｃ期 １８例。按 Ｄｕｋｅｓ分

期计算两组标准化 ５年生存率，分别为 ８８．６４％（３９／４４）和 ６３．６４％（２８／４４）（χ２ ＝６．５８，Ｐ ＜

０．０５）。结论　青年人大肠癌的预后可能受家族遗传背景的影响。有必要综合国内遗传性非息肉病

性大肠癌家系中的青年人病例，与散发性大肠癌家系中的青年人大肠癌进行进一步研究与比较，以

对青年人大肠癌的预后作出正确的评价。
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　　一般认为，青年人大肠癌的预后较差。近年来

对大肠癌的遗传现象发现，遗传性非息肉病性大肠

癌（ＨＮＰＣＣ）的预后比散发性大肠癌要好［１］。笔者

对青年人大肠癌的家系进行调查，并进行 ５年以上

随访，以了解青年人大肠癌的预后是否受家族遗传

背景的影响。

１　对象和方法

１．１　对象及分组

对 １９８５年 １月 ～１９９７年 １月收治的年龄小于

４０岁，在本院手术治疗、有病理资料、有详细的家

系调查、进行了随访并有随访结果的病人进行分析

比较。仅选择 ＤｕｋｅｓＢ和 Ｃ期病例。结肠脾曲（含

脾曲）以远为左半结肠，近端为右半结肠。组织学

类型分为分化较好和分化较差两组，分化较好组包

括高、中分化腺癌，分化较差组包括低分化腺癌、黏

液癌、未分化癌。将患者家系中 １～２级亲属患恶

性肿瘤者为家族遗传背景阳性组（Ａ组），无恶性

肿瘤者为家族遗传背景阴性组（Ｂ组）。

１．２　统计学处理

采用 χ２检验，Ｐ＜０．０５为差异有显著性。

２　结　果

２．１　家系调查结果

４４例（４２家系）病人符合上述标准，Ａ组 １２例

（１０家系），Ｂ组 ３２例（３２家系）。Ａ组有 ５个家

系符合 ＨＮＰＣＣ诊断标准（Ａｍｓｔｅｒｄａｍ诊断标准）（见

附图），另 ５个家系不符合 Ａｍｓｔｅｒｄａｍ诊断标准。

２．２　发病年龄与性别

Ａ组：男 ６例，女 ６例；年龄 ２０～３８（平均 ３３）

岁。Ｂ组：男 ２０例，女 １２例；年龄 ２４～３９（平均

３２．２）岁。

２．３　肿瘤发生部位

肿瘤（个）位于右半结肠 Ａ组为 ５３．３３％（８／

１５），Ｂ组为 ２８．１２％（９／３２）；肿瘤位于左半结肠

Ａ组为 ４６．６７％（７／１５），Ｂ组为 ７１．８８％（２３／３２）

（表 １）。经 χ２检验，χ２＝１５．４８，Ｐ＜０．００５。

家系 １　　　　　　　　家系 ２　　　　　　　　家系 ３　　　　　　　　家系 ４　　　　　　　　家系 ５

附图　５个遗传性非息肉病性大肠癌家系

表 １　 两组大肠癌灶（个）部位分布

左半结肠 Ａ组 Ｂ组 右半结肠 Ａ组 Ｂ组

直 肠 ４ ２２ 横结肠 ４ ２

乙状结肠 １ － 肝 曲 － ２

脾 曲 ２ １ 升结肠 ３ ４

盲 肠 － １

阑 尾 １

合计 ７ ２３ ８ ９

２．４　手术方式

Ａ组 １２例和 Ｂ组 ３２例均行根治性肿瘤切除
术。

２．５　５年生存率
Ａ组 ５年生存率 ８３．３０％（１０／１２）；Ｂ组 ５年

生存率 ５９．３８％（１９／３２），两组差异有显著性（χ２

＝５．６４，Ｐ＜０．０５）。
２．６　病理类型及按病理类型计算两组标准化 ５年

生存率

病理类型：Ａ组分化较好的癌 ８例，分化较差的

癌 ４例；Ｂ组分别为 １９例和 １３例，两组无显著性

０５２
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差异（χ２＝０．１９６，Ｐ＞０．０５）。按病理类型计算两

组标准化 ５年生存率，Ａ组为 ８４．０９％（３７／４４），Ｂ

组 ５９．０９％（２６／４４），差异显著（χ２ ＝６．６８，Ｐ ＜

０．０５）（表 ２）。
表 ２　 按病理类型计算两组标准化 ５年生存率（ｎ）

病理类型
标准化

人数

Ａ组

原生存率
预期生存

人数

Ｂ组

原生存率
预期生存

人数

分化较好 ２７ ６／８ ２０ １３／１９ １８

分化较差 １７ ４／４ １７ ６／１３ ８

合计 ４４ ３７ ２６

２．７　Ｄｕｋｅｓ分期及按 Ｄｕｋｅｓ分期计算两组标准化

５年生存率

Ｄｕｋｅｓ分期：Ａ组 Ｂ期 ９例，Ｃ期 ３例。Ｂ组 Ｂ

期 １４例，Ｃ期 １８例。两组无显著性差异 （χ２ ＝

３．４１６，Ｐ＞０．０５）。按 Ｄｕｋｅｓ分期计算两组标准化

５年 生 存 率：Ａ 组 为 ８８．６４％ （３９／４４），Ｂ 组

６３．６４％ （２８／４４），差 异 显 著 （χ２ ＝６．５８，Ｐ ＜

０．０５），（表 ３）。
表 ３　 按 Ｄｕｋｅｓ分期计算两组标准化 ５年生存率（ｎ）

Ｄｕｋｅｓ分期
标准化

人数

Ａ组

原生存率
预期生存

人数

Ｂ组

原生存率
预期生存

人数

Ｂ期 ２３ ７／９ １８ １３／１４ ２１

Ｃ期 ２１ ３／３ ２１ ６／１８ ７

合计 ４４ ３９ ２８

３　讨　论

一般认为，青年人大肠癌的预后较差，其原因

是组织学类型较差（以黏液腺癌、低分化腺癌较

多），浸润型癌多，浸润广，生长快，淋巴结转移率

高，分期晚，根治性切除率低。遗传性非息肉病性

大肠癌（ＨＮＰＣＣ）是一种常染色体显性遗传性疾病，

具有发病年龄较轻（平均 ４５岁）、肿瘤好发于脾曲

近端的结肠、不伴有结肠息肉病、常有结肠重复癌

和其它部位腺癌、家族中有多癌倾向等特点。由于

该病比散发性大肠癌发病要早 １０～２０年，因此在

ＨＮＰＣＣ家系中，青年人大肠癌比较常见，本文 Ａ组

的一个 ＨＮＰＣＣ家系 ２年内先后出现了 ３例青年人

大肠癌患者。

１９９０年国际 ＨＮＰＣＣ协作组制订了 ＨＮＰＣＣ的临

床诊断标准（Ａｍｓｔｅｒｄａｍ诊断标准 Ｉ）［２］：（１）家系中

至少有 ３例组织学证实的大肠癌，其中 １例应为其

他 ２例的一级亲属，除外家族性腺瘤病。（２）至少

连续 ２代发病。（３）至少 １例在 ５０岁之前被诊断。

由于诊断标准 Ｉ没有包括大肠以外的肿瘤，１９９８年

又制订了 Ａｍｓｔｅｒｄａｍ诊断标准 ＩＩ［３］，即家系中至少有

３例 ＨＮＰＣＣ相关的癌，包括大肠癌、子宫内膜癌、小

肠癌、输尿管或肾盂癌等，其余同标准 Ｉ。本文有家

族背景的１０个家系中，５个家系符合 Ａｍｓｔｅｒｄａｍ诊断

标准，其中 ３个家系符合标准 Ｉ，２个符合标准 ＩＩ。

本文两组患者年龄相似，两组均行根治性肿瘤

切除术，但 ５年生存率有显著性差异（χ２＝５．６４，Ｐ

＜０．０５），具有家族遗传背景者预后明显好于无家

族遗传背景者。

Ａ组肿瘤多发生在右半结肠，Ｂ组肿瘤多发生

在左半结肠（Ｐ ＜０．００５）。文献报道［４，５］，遗传性

非息肉病性大肠癌病理类型多见黏液腺癌、低分化

腺癌，但预后较好。Ａ组有 ４例黏液腺癌，均生存 ５

年以上。Ｂ组有 １３例分化较差的癌，只有 ６例生

存超过 ５年。按病理类型构成标准化后，消除两组

间病理类型构成不同对预后的影响，计算两组 ５年

生存率，两组间差异有显著意义（Ｐ ＜０．０５），说明

同样为分化较差的癌，有家族背景者预后较好。

Ａ组 Ｄｕｋｅｓ分期 Ｂ期较多，而 Ｂ组 Ｄｕｋｅｓ分期 Ｃ

期较多。按 Ｄｕｋｅｓ分期计算两组标准化 ５年生存

率，消除两组间 Ｄｕｋｅｓ分期构成不同对预后的影响，

计算两组 ５年生存率，两组间差异有显著意义（Ｐ

＜０．０５），同样说明了有家族背景者预后较好。

有家族遗传背景者，由于在家系中已经出现过

大肠癌患者，对大肠癌的警惕性较高，出现症状后，

就诊早，能做到早诊断、早治疗，也是 ５年生存率较

高的原因之一。

近年还发现［６］，大肠癌的预后和能否检出 ＤＮＡ

错配修复基因（ＭＭＲ）及微卫星不稳定性（ＭＲＩ）有

关。在 ＨＮＰＣＣ 家 系 中，有 ＭＭＲ 基 因 （ｈＭＳＨ１，

ｈＭＳＨ２）突变或虽未检出突变但肿瘤 ＭＲＩ超过 ５０％

者，比未检出 ＭＭＲ 基 因突变 及肿 瘤 ＭＲＩ者 预后

要好。

目前国内报道的遗传性非息肉病性大肠癌家

系，少则几个，多则十几个，因此，有必要综合国内

遗传性非息肉病性大肠癌家系中的青年人病例，与

散发性大肠癌家系中的青年人大肠癌进行比较，以

对青年人大肠的预后作出正确的评价。

１５２
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·病例报告·

先天性升、降结肠异位伴横结肠旋转不良１例
谢家东，刘道生

（贵州省桐梓县楚米镇卫生院，贵州 遵义 ５６３００２）

关键词：肠／畸形；病例报告

中图分类号：Ｒ５７４．５　　　　文献标识码：Ｄ

　　患者　男，５０岁。因转移性阵
发性右下腹疼痛（偶有左下腹偏内侧

疼痛）１个月余，加重 ２ｄ入院。既往
健康无类似病史；体查：体温 ３７．９℃，
脉搏 １００次，呼 吸 ２２次，血 压 １３０／
９０ｍｍＨｇ。右下腹麦氏点偏内侧压痛
及反跳痛。白细胞 １１．８×１０９／Ｌ，中
性 ０．８２。Ｂ超：肝、脾、胰无异常。胸
透：心、肺正常。诊断：慢性阑尾炎急

性发作。行阑尾切除术。术中在腹右

侧未探及升结肠、盲肠和阑尾，右侧腹

后壁见降结肠和乙状结肠。降结肠近

端向上至肝下作 １２０°转折，向左下走
行形成升结肠。未探及明显的横结肠

（见附图），在左下腹偏内侧见盲肠和

明显肿胀 的 阑 尾。切 除 阑 尾 送 病 检

后，继续探查腹腔内器官是否有其它

脏器异位或畸形。胃及十二指肠位置

形态正常，无腹膜系带或腹膜索带压

迫，空肠与回肠无扭转，各段结肠无先

天性狭窄，肝、脾等腹内其他器官无异

位。术后病理诊断为慢性阑尾炎急性

发作。术后 ８ｄ痊愈出院。

　　收稿日期：２００４－０１－０６。

　　作者简介：谢家东（１９６６－），男，贵州遵

义人，贵州省桐梓县楚米镇卫生院住院医师，

主要从事普外方面的研究。

附图　升、降结肠异位伴横结肠旋
转不良示意图

讨论　先天性肠旋转不良（或先
天性肠回转不全），发生率为 ６０００个
出生婴儿中有 １例，可造成肠管解剖
位置的异常或肠系膜不固定，可引起

不同的临床症状并不少见。多数在新

生儿期出现症状，少数在婴儿或儿童

期发病。北京儿童医院 １９５５～１９９０
年共收治肠旋转不良 ２０９例，其中新
生儿 １１３例。单纯的升、降结肠异位
伴横结肠旋转不良在临床中极 为 罕

见，目前尚未见报道。本类病例若不

发生临床症状，一般很难发现或想到

类似变异畸形，只有在处理腹部的其

它疾病时在术中发现。其发生原因是

否由于内脏转位错误（内脏反位）或

肠旋转不良，造成全身内脏位置相反

以及 盲 肠、升 结 肠 停 留 在 腹 腔 左 侧

（盲肠左旋）（曹献廷．手术解剖学．北
京：人民卫生出版社，１９９４．６５０）正
常情况下，肠在胚胎时期的发育过程

中，即第 ６周开始，中肠袢以肠系膜上
动脉为轴作逆时针 ９０°旋转，使肠袢
由矢状位转为水平位。第 １０周，肠袢
从脐腔中陆续返回腹腔，并继续逆时

针旋转 １８０°，头支转到左侧，尾支转
到右侧。空肠和回肠位居腹腔中部。

盲肠突最初位于肝下，随后降至右髂

窝，升结肠随之形成。降结肠尾段移

向中线形成乙状结肠。而该患者可能

是在胚胎时期肠的发生和旋 转 过 程

中，出 现 肠 旋 转 不 完 全 或 反 向 旋 转

（即顺 时 针 方 向 旋 转），头 支 转 到 右

侧，尾支向左侧旋转，当盲肠突转到肝

下时，肠旋转发生障碍而停止旋转，使

尾支未完全转到左侧，导致横结肠旋

转不良或横结肠回转不全而缺如，随

后盲肠突由肝下下降至左下腹，形成

左位升结肠。由于该患者盲肠、升结

肠系膜未完全与后腹膜融合成为“游

动盲肠”，对疑为阑尾炎的患者，且疼

痛部位不固定，应考虑有先天性结肠

异位或游动盲肠的可能，在排除其它

疾病后，若需手术，其手术切口以选择

剖腹探查切口为主。

２５２




