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遗传性出血性毛细血管扩张症致反复鼻出血１例

第一作者简介：石书婧，女，硕士，主治医师。Ｅｍａｉｌ：ｓｈｉｓｈｕｊｉｎｇ１６３＠．ｃｏｍ

石书婧１，王会青２，梁　华１，王学霞１，张亚青３，翟建华１，韩振强１，王建国１

（１．河北省眼科医院 耳鼻咽喉头颈外科，河北 邢台　０５４０００；２．邢台医学高等专科学校，河北 邢台　０５４０００；
３．河北省眼科医院 急诊科，河北 邢台　０５４０００）

中图分类号：Ｒ７６５．２３

　　

１　临床资料

患者，女，６３岁。因双侧鼻腔反复出血 １０余
年，加重３ｄ于２０１６年２月入院。患者双侧鼻腔反
复出血１０余年，多由打喷嚏诱发，常可自止，近３ｄ
病情加重，反复鼻腔填塞，效果不佳。既往体健。入

院查体：双手指腹（图１）、双腿内侧（图２）均可见鲜
红或暗红色毛细血管扩张灶，唇部硬腭及舌部

（图３）、双侧鼻腔均可见黏膜下出血点（图４）。鼻
内镜下行电凝止血，术后明胶海绵填塞，恢复好。住

院期间相关检查未见异常，无其他部位出血表现。

出院后仍间断出血，先后３次就诊，均给予电凝止
血。患者逐渐出现贫血，于２０１８年４月因便血入住
省级医院，行结肠镜检查提示小肠出血，内镜下治疗

后未再便血（具体出血部位及术式不详）。

患者家系 ４代 １５例中共 ４例有鼻出血症状
（１男３女），分别为患者母亲、患者哥哥、患者女儿。
患者最后确诊为遗传性出血性毛细血管扩张症（ｈｅ
ｒｅｄｉｔａｒｙｈｅｍｏｒｒｈａｇｉｃｔｅｌａｎｇｉｅｃｔａｓｉａ，ＨＨＴ）。

２　讨论

ＨＨＴ是一种少见的常染色体显性遗传血管发
育异常疾病，也称 ＲｅｎｄｕＯｓｌｅｒＷｅｂｅｒ综合征，男女
均可发病，发病率约１／５０００～１／８００［１］。ＨＨＴ的病
理改变是动静脉之间形成畸形的连接血管，畸形血

管相对脆弱易扩张、破裂出血。

该病的诊断基于 ２０００年国际公布的“库拉索
标准（Ｃｕｒａｃａｏｃｒｉｔｅｒｉａ）［２］：①反复发作的自发性鼻
出血；②口唇、手指、面部、结膜、躯干等部位皮肤黏
膜毛细血管扩张；③内脏（肝脾肺及脑组织）受累；
④有家族遗传史。符合以上 ３条者，可以诊断为
ＨＨＴ。符合两条者为疑似 ＨＨＴ，本病例患者有反复
鼻出血病史１０余年，双手指腹、双腿内侧、唇部硬腭
及舌部、双侧鼻腔均可见毛细血管扩张或黏膜下出

血点，后期患者出现便血提示内脏受累，家系４代
１５例中共４例有鼻出血症状提示存在家族遗传史，
符合以上４条诊断标准。

该病可累及多脏器及部位，临床表现多样，治疗

图１　双手指腹可见多处鲜红或暗红色毛细血管扩张灶　　图２　双腿内侧可见多处条索状鲜红或暗红色毛细血管扩张灶　
　图３　唇部硬腭及舌部可见黏膜下出血点　　图４　鼻内镜下见散在黏膜下出血点
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