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１　临床资料　死者女性，５０岁，因左下肢红斑伴左下肢肥

大，皮下蚯蚓状团块５０年，加重２年；左下肢疼痛，高热６ｄ，

以左下肢ＫｌｉｐｐｅｌＴｒｅｎａｕｎａｙ综合征（ＫＴ综合征）、左下肢皮

内淋巴管炎入院。查体见左下肢较健侧明显增粗增长，左下

肢足背、踝部至腹股沟、腹部皮肤有大片暗红色无痛性红斑，

左下肢大隐静脉行程区可见蚯蚓状团块，以小腿内侧为多，

左侧小腿皮肤触痛。左侧股动脉、足背动脉搏动减弱。左下

肢静脉彩超示腘静脉受压，大隐静脉扩张。ＭＲＩ血管造影检

查：左下肢明显较右侧粗大。左侧大腿中下段至小腿可见多

支动脉与静脉间有异常交通，大量的静脉曲张，走行扭曲，可

见少数静脉呈瘤样扩张。入院后在全麻下行左小腿皮下组

织切除术＋左小腿原位自体全厚皮肤整张植皮术。术后病

情平稳，术后１７ｄ起时有胸闷心慌，术后２２ｄ症状加重，突

然心跳呼吸停止，抢救无效死亡。

２　尸检所见　甲床发绀，胸腔暗红色积液左侧３５０ｍｌ，右侧

２００ｍｌ。双肺动脉及多个分支内见灰红色条索状物。右肺质

量６６０ｇ，左肺质量６３０ｇ，两肺切面有粉红色泡沫状液体溢

出。肝脏明显肿大，质量１９００ｇ，切面红黄相间。下腔静脉

内发现一条长７ｃｍ 的红白相间的条索状物，直径０．７～
１．２ｃｍ。下腔静脉扩张淤血，直径２．５ｃｍ。双侧卵巢暗红，可

见多处直径０．２～１ｃｍ不等的囊肿，囊内充满血凝块。子宫

体未见，宫颈肥大，直径４ｃｍ，紫红色。左侧大腿皮下见紫蓝

色突起的曲张静脉，左大腿外侧皮肤切开见皮下浅静脉高度

迂曲扩张呈球形，直径２ｃｍ，腔内充满红白相间的血栓。其余

脏器无特殊。镜检：大腿浅静脉腔内可见血栓形成，静脉壁厚

薄不一，平滑肌部分不连续或缺失，血栓附着处有肉芽组织将

血栓部分机化，管壁周围充血出血，灶性炎细胞浸润。肺：两侧

肺动脉及其分支内可见血栓性栓子阻塞，有的栓子与支气管

壁紧密相连，有少量肉芽组织增生，周围充血、出血，周围肺组

织淤血、水肿。下腔静脉内见混合性血栓。肝脏小叶中央静

脉及周围肝窦高度扩张淤血，肝细胞脂肪变性及坏死，炎细胞

浸润。脾脏：脾窦高度扩张淤血，部分区域可见大量大小不等

的扩张血管，并有血栓形成，有的血栓部分机化。双侧卵巢、输

卵管黏膜固有层及肌层、宫颈肌层及阔韧带内见大量管壁厚

薄不一、管腔大小不等的血管弥漫分布，多数管壁较薄，内衬单

层上皮，无或有少量平滑肌；有的血管有较厚的平滑肌，排列紊

乱；少数管腔较大呈囊状；阔韧带内较大的血管腔中见新鲜血

栓。内脏各器官广泛充血，心外膜、心肌间质、主动脉外膜、喉

头黏膜、气管黏膜下层及外膜、胰腺间质、胃黏膜、肾盂黏膜灶

性出血。病理诊断：（１）临床有左小腿皮下组织切除术＋左小

腿原位自体全厚皮肤整张植皮术史。肺动脉主干及分支血栓

栓塞致急性肺淤血、出血，肺水肿；下腔静脉血栓栓塞致急性肝

淤血肿大。肝细胞灶性坏死；急性脾淤血；及其余各脏器淤血

并灶性出血（心外膜、气管黏膜、胃黏膜等）；双侧胸腔积液（左

３５０ｍｌ，右２００ｍｌ），双手甲床发绀。（２）左下肢肥大及左下肢

浅静脉曲张伴血栓形成；脾脏、卵巢、输卵管、阔韧带及宫颈血

管瘤伴脾脏、阔韧带血管瘤中血栓形成。死亡原因：肺动脉主

干及分支血栓性栓塞。

３　讨　论　ＫＴ综合征是一种少见的先天性外周血管畸形

病变，其典型表现为：皮肤毛细血管瘤、肢体浅静脉曲张、骨

与软组织肥大三联征。本例尸检除可见一侧下肢呈现典型

的肢体肥大、浅静脉曲张和皮肤血管瘤外，ＭＲＩ血管造影检

查可见左侧大腿中下段至小腿多支动脉与静脉间有异常交

通，大量的静脉曲张，走行扭曲，少数静脉呈瘤样扩张。尸检

还可见脾脏、卵巢、输卵管、阔韧带及宫颈等多处内脏器官都

有血管瘤，左下肢曲张的浅静脉内及脾脏、阔韧带血管瘤中

有血栓形成。本例尸检表明 ＫＴ综合征是一种累及部位广

泛的疾病，临床有必要进行内脏病变的检查，进行相应处理。

该例死者在术后１７ｄ出现胸闷心慌，术后２２ｄ症状加重，呼

吸心跳停止。尸检可见肺动脉主干及分支血栓栓塞，应为直

接的死亡原因；另见左下肢浅静脉曲张伴血栓形成，脾脏、阔

韧带血管瘤中血栓形成，这几处血栓均可能为肺动脉栓子的

来源。术后１７ｄ出现的症状及数天后呼吸心跳停止应为栓

子间断性脱落直至完全阻塞肺动脉的结果。
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