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　　摘要：目的　分析大肠家族性腺瘤性息肉病（ＦＡＰ）的临床特点，探讨其手术治疗方法。方法 　

回顾性分析近 １４年多来收治的 ２８例大肠 ＦＡＰ患者的临床特点和治疗方法。２８例中 ２０例有家族

史，６例已发生癌变。结果　 ２８例均行手术治疗，行全结肠切除直肠黏膜剥除回肠造袋肛门吻合术

２５例（８９．３％），其他术式 ３例。手术后无严重并发症发生。术后辅以非甾体类抗炎药，或他莫西酚

治疗。２８例均得到随访 ２～１４年，４例死亡（１４．３％）。余者术后生存质量满意，排便功能良好。未

发现回肠粪袋息肉形成。结论 　手术是治疗家族性腺瘤性息肉病的主要方法，它可预防肠息肉癌

变。术后使用非甾体类抗炎药，或他莫西酚治疗对家族性腺瘤性息肉病的复发有预防作用。
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　　家族性腺瘤性息肉病（ＦＡＰ）为 ＡＰＣ基因突变

所致的常染色体显性遗传病，以大肠黏膜上多发性

息肉为特征。息肉数目常达 １００个至数万。外显

率为 ８０％ ～１００％。男女发病机会相等。据西方

国家报告发病率约为 １∶５０００～２５０００。ＡＰＣ突变

基因携带者其最终癌变率几乎为 １００％［１，２］。尽 管

　　收稿日期：２００３－１２－１０；　修订日期：２００４－０１－１０。

　　作者简介：廖国庆（１９６２－），男，湖南衡东人，中南大学湘雅医院副

教授，主要从事胃肠外科方面的研究。

ＦＡＰ癌变所致的大肠癌仅占全部大肠癌的 １％［３］，

但此种大肠癌是完全可以预防的。因此，及时诊断

和恰当治疗 ＦＡＰ十分重要。我院 １９８８年 ５月 ～

２００２年 １２月共收治 ＦＡＰ患者 ２８例，现报告如下。

１　 临床资料

１．１　一般资料

本组男 ２３例，女 ５例。中位数年龄为２９（１６～

６５）岁。普通型 ２５例，减消型 ３例。有家族史者

２０例。发生癌变者 ６例。其中 １例为次全结肠切
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除回盲部直肠吻合后 １０年，盲肠 息 肉 癌 变 （６５

岁），１例为左半结肠切除后直肠癌变（４８岁）。

１．２　手术方式

本组 ２８例病人全部行手术治疗。除 １例为全

结肠切除，回肠造口术（２９岁）；１例有多灶性肝转

移，不愿接受回肠肛管吻合而行回直肠吻合；１例

因低位直肠癌变行全结肠切除小肠造口外，其余

２５例（８９．２９％）均行全结肠切除直肠黏膜剥除回

肠造袋肛门吻合术（ＩＰＡＡ），其中行 Ｊ形袋 ２４例，Ｓ

形袋 １例。造袋长度为 ６～７ｃｍ，用切割器或手缝

成型。１９９９年以前均做保护性回肠造口，３个月后

关闭。此后 ５例均用管状吻合器，未做回肠造口。

２　结　果

２．１　术后并发症及死亡情况

术后 ３例切口感染，无吻合口漏发生。亦无其

它并发症。本组无手术死亡。

２．２　病理检查结果

所有切除的标本均经病理检查，６例癌变。

２．３　随访

全部病例均得到随访，随访时间为 ２～１４年。

随访期间，死亡 ４例，１例因脑血管意外于术后 ２

年死亡，２例分别于术后 １年半和 ３年 ４个月死于

肝转移，１例术后 ４年死于腹腔硬纤维瘤复发。复

发 ３例，其中 １例行 ＩＰＡＡ术后 １１年发现十二指肠

癌，行胰十二指肠切除，现仍健在；２例发生了腹壁

／腹腔硬纤维瘤，其中 １例切除腹壁巨大肿瘤后 ２

年又出现腹腔硬纤维瘤，导致肠梗阻拒绝治疗死

亡，另 １例在切除腹腔部分肿瘤后，仍遗留肠系膜

根部肿瘤，坚持服用三苯氧胺，肿瘤缩小，至今仍在

观察中。但此例的胞兄（为本组病例），行手术治

疗后，未发生纤维瘤。其余 ２１例存活病例生活质

量满意，排便次数白天 ４～６次，晚上 ０～２次。无

肛门失禁。

３　讨　论

ＦＡＰ诊断不难，纤维结肠镜检查仍然是最可靠

的方法。８０％以上的突变基因携带者在 １５岁时能

够检出息肉。因此，家族中发现有 ＦＡＰ患者，其直

系亲属应在 １０～１５岁时开始行结肠镜检。如未发

现息肉则患 ＦＡＰ可能性较小。为稳妥起见，在青年

期仍应复检 １次。但要注意 ＦＡＰ的减消型，此型患

者息肉数目少、出现晚，本组有 ３例，分别在 ５５，４９

岁和 ４６岁就诊。国外从 ９０年代即开展基因诊断，

在确定患者的 ＡＰＣ基因突变基因型后，有利于后代

的筛查，敏感性和特异性均较高但是也带来一些心

理和社会问题［３］。基因诊断有多种方法，其中截短

蛋白检测 （ＰＴＴ）可检出 ８０％ 以上的 ＡＰＣ基因突

变，但费用较高。笔者曾用 ＰＴＴ对 ７个家族患者只

进行了第 １５号外显子［４］（突变好发部位）检测，仅

发现 ３例有突变，因为 ＡＰＣ基因很大，筛查比较费

时。故目前应用于临床普查仍有一定距离。

预防性手术治疗是防止癌变的惟一有效办法，

手术时机应在发生癌变的平均年龄（３５岁左右）之

前。一般以 １７～２０岁为宜。本组 ３０岁以前手术

１８例，其中已有 ３例发生恶变。故笔者倾向于采

用 ＩＰＡＡ手术，其理由是：（１）切除了全部可发生癌

变的大肠黏膜，保留了肛门括约肌功能；（２）如行

回直肠吻合，需终身直肠镜检查，且仍有癌变危险；

（３）ＩＰＡＡ是目前公认为最佳术式［５，６］，已无争议。

虽然有报道 ＩＲＡ（回肠 －直肠吻合术）术后的排便

功能较 ＩＰＡＡ要好，但 残留的 直肠 有较高 的癌变

率［７］。国外近年来主张不留直肠肌鞘而是游离直

肠至肛提肌水平，作极低位的直肠切除，用双吻合

器吻合，这样虽避免了麻烦的直肠黏膜剥除，但残

端仍遗留有少量直肠黏膜，仍有癌变危险，文献［８］

也报告远期有腺瘤形成。并指出，回肠储袋中息肉

的生成，多发生在行此手术后 ８～１０年，性质以绒

毛膜状腺瘤为特征，其原因不清楚，可能与残留的

直肠黏膜有关。Ｏｏｉ等［９］报道，在 ＩＰＡＡ术后 ３年

和 ５年，肛管移行上皮细胞也可发生癌变，所以

ＦＡＰ患者术后要长期随访。术中笔者采用暂时阻

断双侧髂内动脉进行直肠远段黏膜剥除，出血极

少，肛侧从齿状线上 ２ｃｍ开始向上剥离，肌鞘长度

为 ６ｃｍ左右，吻合口恰在肛管黏膜移行区。术后口

服易蒙停可减少大便次数，减轻肛门部肠内容物的

刺激。术后应定期复查，观察有无吻合口狭窄并及

时处理。

ＦＡＰ患者 ＡＰＣ突变的基因型决定其表型的多样

性，即使是同一家族也可能有所不同。导致远期死

亡的最主要原因为十二指肠癌和肠系膜或腹膜后

硬纤维瘤，十二指肠肿瘤常出现在乳头附近，内镜

检查如发现有腺瘤时应及时电凝切除。胃底腺瘤

很少发生恶变。本组 １例术后 １１年发生十二指肠

７７２
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癌，及时手术现仍存活。ＦＡＰ患者硬纤维瘤的发生

率可高达 ３２％，生长在腹壁较易发现，本组有 １

例。腹内硬纤维瘤常可在超声或 ＣＴ检查发现，虽

为良性病变，但常累及小肠系膜包绕大血管和输尿

管，易导致肠梗阻、肾积水。病变广泛时难以切除

或切除后极易复发，三苯氧胺对稳定病变有一些疗

效［１０］（１０％）。近来 Ｐｏｒｉｔｚ等［１１］报告用阿霉素、氮

烯咪胺和顺铂化疗取得较好效果。对残存的腺瘤

长期 口 服 ＮＳＡＩＤｓ有 抑 制 其 生 长 的 作 用，因 为

ＮＳＡＩＤｓ可以抑制 ＣＯＸ２的形成［１２，１３］。新近上市的

ＣＯＸ２抑制剂如塞来息布（西乐葆）和罗非息布（万

络）对胃黏膜影响较小，其疗效如何尚待观察。
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第三届《布加综合征诊疗进展》学习班报名通知
由郑州大学（原河南医科大学）第一附属医院主办的国家级继续医学教育项目第三届“布加综合征诊疗进展学

习班”［项目编号：２００４－０４－０１－０１４（国）］，将于 ２００４年 ９月 ８～１２日在郑州举办，届时邀请浙江大学医学院附

属第一医院郑树森院士、北京大学第一医院黄莛庭教授、北京协和医院管珩教授和郑州大学第一附属医院许培钦教

授等国内知名专家作精彩的专题报告，会议还就布加综合征在诊断和治疗方面的新理论、新技术等进行讲座。学习

期间将进行多场手术观摩。参加学习班的代表将获得国家级继续医学教育 Ｉ类学分 １０分。学费 ６００元，资料费 ５０

元，食宿统一安排，费用自理。欢迎全国县级以上医院普外科、血管外科、放射介入科、超声科和手术室等有关人员

参加。

联系人：郑州大学第一附属医院继续教育办公室张红主任或普外科党晓卫医师

联系地址：河南省郑州市建设东路 １号，邮政编码：４５００５２，联系电话：０３７１－６９１３０９５　０３７１－５０２２６５２

Ｅ－ｍａｉｌ：ｖｌ＿ｉｎｓｔｉｔｕｔｅ１０８６＠１６３．ｃｏｍ

郑州大学第一附属医院

２００４年 ３月

８７２




