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肠型贝赫切特综合征的诊治现状

闫朝岐 综述　杨维良 审校

（哈尔滨医科大学附属第二医院 普通外科，黑龙江 哈尔滨 １５００８６）

　　摘要：贝赫切特综合征，即白塞氏病，是以复发性口、外生殖器溃疡和虹膜炎为主的侵犯多系统
的自身免疫性疾病，累及消化道者并出现溃疡者称为肠型贝赫切特综合征。由于其不常见，且病情一

般较重，为了加强对其的认识，笔者复习相关文献，对该病的病理及临床特点、诊断和治疗等方面的进

展作一综述。 ［中国普通外科杂志，２００７，１６（９）：９０４－９０５］
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　　贝赫切特综合征，即白塞氏病
（ｂｅｈｃｅｔ′ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＢＤ），是以复发性
口、外生殖器溃疡和虹膜炎为主的侵

犯多系统的自身免疫性疾病。ＢＤ累
及消化道者并出现溃疡者称为肠型

贝赫切特综合征 （ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｂｅｈｃｅｔ′ｓ
ｄｉｓｅａｓｅ，ＩＢＤ）。由于 ＩＢＤ不常见，但
病情一般较重，故临床医生 应对其

应有所了解和熟悉，以利对本病的

诊治
［１］
。

１　概　述

ＩＢＤ一般在 ＢＤ发病４～５年以后
出现，约占全部 ＢＤ的 １．４％ ～２３％
［２－４］。日本、地中海沿岸及中东各国

为多发地区。发病者主要为青壮年，

平均年龄 ３６．２岁，男女比为 １．１∶１，
男性病情比女性重

［５］
。病因不清，大

部分学者认为以感染、环境等外源性

因素为主，遗传学等内源性因素为

辅，即具有一定遗传学因素的个体，

在感染、环境等因素的作用下，发生

免疫紊乱，导致 ＩＢＤ［６－７］。

２　病理学特征

ＩＢＤ可累及全消化道［３］
，以回盲
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部邻近肠管为多见。其基本病理改

变为小血管炎，伴发穿孔为特征的较

显著的多发溃疡、多发穿孔和坏死性

病变；以肠道肿块为表现者，其病理

特征为炎性肉芽肿并有溃疡形成，以

直径 ＞３．Ｏｃｍ单发溃疡较多，溃疡较
深并有慢性穿透趋势。溃疡可分为

局限型和弥漫型
［８］
：局限型溃疡，数

量多，主要集中在回盲部，典型的溃

疡表现为圆形或者椭圆形，深而呈穿

凿状；弥漫型溃疡，表现为浅表性阿

佛他样溃疡
［９］
，在钡剂造影时不易发

现，而在纤维肠镜检查时比较容易发

现。结肠弥漫性溃疡则类似溃疡性

结肠炎和 Ｃｒｏｈｎ病。

３　临床表现

本病临床表现复杂多样，缺乏特

异性，多在口腔溃疡、外生殖器溃疡

和虹膜炎等症状发作后数年出现腹

痛，多为反复发作的右腹部胀痛及黏

液血便，可伴低热，便秘多于腹泻。

也有以消化道出血、穿孔、肛周脓肿

和肠梗阻为首发症状的。腹部检查

有时可扪及实质性的压痛肿块，伴发

急性穿孔时，表现为急性弥漫性腹膜

炎的体征
［８－１０］

。

４　诊断与鉴别诊断

由于本病临床症状不典型，诊断

颇为困难，因此只有了解各部位的各

种损害及其特点，如观察舌尖微循

环，可见蕈状乳头萎缩；皮肤有红晕

的结节性红斑样损害和有红晕的毛

囊炎样损害。通过仔细询问病史，进

行全面检查，结合胃肠道长期反复发

作与缓解的慢性病程，针刺反应阳性

等
［９］
，进行综合分析，有助于减少误

诊和漏诊。

对那些不典型的高度怀疑 ＩＢＤ
者，需要根据病情选择以下辅助检

查。

（１）实验室检查：活动期，血沉、
黏蛋白、唾液酸等多增高，部分患者

血浆铜蓝蛋白阳性，少数病例冷球蛋

白阳性。ＨＬＡ－Ｂ５（＋）对本病的诊
断有较大帮助。

（２）影像学检查：经钡剂灌肠检
查能确认典型的溃疡及其部位。单

克隆抗体 ９９Ｔｃ闪烁照相术的阳性率
可达 ７０％左右，可以协助诊断［１１］

。

ＣＴ和 ＭＲＩ也能显示肠道内的小病
灶
［１２－１３］

。

（３）纤维内镜检查：通过小肠镜
可直观病变肠段，取病理活检，有助

于确诊 ＩＢＤ。尤其是双囊小肠镜，不
仅能全面检查小肠，发现病变，进行

活检、标记等处置，还能进行小肠镜

下的治疗。胶囊内镜作为无创检查

技术对本病的诊断很有发展潜力。

而术中小肠镜检查作为手术的补充

方法，仍有一定的价值
［１４－１５］

。

ＩＢＤ与 Ｃｒｏｈｎ病有许多相似之处，
关于 两 者 的 关 系 尚 有 不 同 意 见。

Ｃｒｏｈｎ病可有口腔溃疡，主要表现为
消化道节段性的溃疡或增生，肠道内

可呈铺路卵石样改变；溃疡性结肠炎

表现为下消化道的溃疡，主要为乙状

结肠的病变，可以由下向上发展至回

肠。钡剂灌肠或纤维结肠镜等检查

有助于鉴别诊断。
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５　治　疗

５．１　非手术治疗
由于 ＩＢＤ行病变肠段切除术后有

２０％ ～８０％的术后复发率，有些文
献
［１６］
报道甚至高达 ８７．５％，同时，手

术并不能改变 ＩＢＤ的自然病程，常难
以达到治愈效果。所以对无外科并

发症的 ＩＢＤ大部分可以进行内科药
物治疗，如服用硫唑嘌呤、地塞米松、

抗 ＴＮＦ单克隆抗体和营养支持等，可
取得良好的疗效

［１７－１８］
。

５．２　手术治疗
对那些出现严重并发症，如急性

肠穿孔和梗阻的 ＩＢＤ，应掌握手术时
机，采取手术治疗。对严重贫血及重

度营养不良者，术前、术后应加强营

养支持，配合全身治疗将有助于巩固

手术疗效，减少并发症和防止 ＩＢＤ复
发
［２，１９］
。术中要注意以下几点：（１）

肠穿孔多发生在回盲部附近，但在其

它部位也可以发生，故在术中要仔细

地全面探查，尤其是不能遗漏多部位

的穿孔。（２）对已穿孔的病灶不应作
肠修补，应采用病变肠段切除。根据

病变范围决定切除范围，直到肠管两

切端的组织正常，但是对小肠多发性

穿孔者，在切除时应注意正确评估病

变范围及病变程度，尽量避免不必要

的大范围切除，以免造成短肠综合

征。必要时，结合术中肠镜检查，判

断病变范围，指导手术。（３）ＩＢＤ合
并回结肠肿块者，应行术中冷冻病理

切片，避免将慢性穿透性溃疡误诊为

晚期结肠癌。（４）左半结肠穿孔行肠
切除术后应行结肠造瘘术，直肠阴道

瘘应先行乙状结肠单腔造瘘，１个月
后行直肠阴道瘘修补术，待全身情况

好转后再行肠吻合术。（５）对切除范
围以外的可疑穿孔的部分散在肠溃

疡，应做预防性修补，但是由于“火

山”型溃疡的 ＩＢＤ容易发生穿孔，所
以还是以采取病变肠段切除较为合

适
［２］
。

常见的术后并发症有肠瘘和消化

道出血。肠瘘应先行非手术治疗，避

免在活动期内再手术。部分患者经

环孢菌素和全肠外营养等治疗，肠瘘

有可能愈合。经非手术治疗肠瘘长

期不愈者，待全身情况改善、病情稳

定后行择期手术。对于术后合并消

化道大出血，经内科各种止血措施无

效，出血危及生命者宜手术切除出血

病灶。

术后 ＩＢＤ复发，一般发生在术后
２年左右，部位多在吻合口附近，有文
献
［５］
报道可以通过内镜注射少量酒精

治疗复发性溃疡，取得较好的疗效；

但是可能导致肠穿孔，应慎重使用。

目前对激素治疗尚有不同意见
［１７，２０］

，

多数学者认为激素和免疫抑制剂对

ＩＢＤ急性期有效，为了防止诱发术后
感染，术前应短期停用激素和免疫抑

制剂；术后应早期、联合使用免疫抑

制剂和激素，可能对缓解病情，预防

上述并发症的发生起到一定的作用。

临床常用的激素和免疫抑制剂是地

塞米松加硫唑嘌呤
［１７］
。
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