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科室泌尿生殖外科病因已有证据提示囊肿的发生是由于收集

管和肾小管及其之间连接部的结构，在发育过程中存在缺陷

。一头为盲端的排泄管与有功能的肾小球相连即成为囊肿。

当这些囊肿增大时，就压迫邻近的肾实质，造成局部缺血而

毁坏其功能并堵塞正常的肾小管，最终导致肾功能的进行性

损害病理 大体上看，肾脏体积增大，表面满布大小不等的囊

肿。从切片上看见，则可观察到囊肿是散布于肾实质内的，

罕见有钙化。囊肿液常呈琥珀色，但也可是血性的。在显微

镜下，囊肿内壁由单层细胞组成，肾实质则显示肾小管四周

有纤维变性并可找到继发性感染的证据。肾血管球表现为数

量减少，其中有些呈玻璃样变性。在成人，肾小动脉表现为

显著增厚。临床表现 （1）症状：因梗阻、感染或囊肿内出

血而增重的肾脏对肾血管蒂的牵拉，可引起一侧或双侧肾内

痛。镜下或肉眼全程血尿常见且可相当严重，造成原因尚不

明了。当血块或结石下行时可表现肾绞痛。患者可自行发现

有一腹部包块。感染（塞战、发热、肾区痛）是多囊肾的常

见并发症。膀胱刺激症状可以是首发症状，随着肾功能不全

的发生，可出现头痛、恶心呕吐、乏力、体重减轻。 （2）

体征：常可触及一侧或双侧肾脏，表面呈结节感。并发感染

时，可有压痛。60%～70%的病人可出现高血压，随即可找到

心脏扩大的证据。出现肾盂肾炎或囊肿发生感染时，可出现

发热。尿毒症期可有明显的贫血和体重减轻。眼底镜检查可

发现典型的中到重度的高血压改变表现。 （3）实验室检查



：贫血不仅可由慢性失血引起，更多的是因尿毒症所伴发的

对造血机能的抑制所致。尿常规可见蛋白尿及肉眼或镜下血

尿，脓尿和菌尿也属常见。尿浓缩功能发生进行性减退。肾

清除率试验可显示各种程度的肾功能受损情况。约有1/3的多

囊肾患者是以尿毒症而被发现的。 （4）X线检查：在腹平片

中，双侧肾影通常增大，甚至达5倍于正常大小，肾脏长度超

过16cm时应疑有此病。在排泄性静脉造影时行体层摄影有助

于确立诊断，体层摄影可显示透明的多发囊肿。在体层摄影

及逆行尿路造影片中，肾脏常增大而肾盏形态则十分怪异（

如蜘蛛样畸形）：肾盏增宽、变平、扩大并常弯曲包绕四周

四周的囊肿。这种改变往往在一侧肾脏较轻甚至不发生，因

而易导致误诊为肿瘤或其他肾疾病。囊肿并发感染时，肾四

周炎可使肾影及至于腰大肌影都模糊不清。血管造影可显示

囊肿四周弯曲的小血管及囊肿本身所形成的rdquo.影（无血

管分布）。 （5）CT扫描：在过去用于确诊多囊肾的非侵入

性诊断技术中，CT是最理想的。多发囊肿薄薄囊壁内布满的

囊液及较正常增大了的肾脏，使这一成像方式在确诊时极为

精确（95%）。 （6）肾核素检查：ldquo.冷点&rdquo.。 （7

）超声检查：超声影象用于多囊肾的诊断优于排泄性尿路造

影及肾核素检查。 （8）器械检查：膀胱镜可发现膀胱炎，

此时尿中含有异常成分。有时还可见到输尿管口喷血。输尿

管插管及逆行尿路造影则很少采用。鉴别诊断 （1）双肾积

水（由先天性疾患或后天性输尿管梗阻所致）：可出现双侧

胁腹部包块并有肾功能受损的表现。但肾盂静脉造影及超声

检查将显示这些表现与多囊肾有很明显的不同。 （2）双侧

肾肿瘤：本病罕见，但在尿路造影片中可与多囊肾非常想象



。当多囊肾中一侧肾较小或尿路造影未显示扭曲变形时，要

与一侧肾肿瘤鉴别就有困难。但肿瘤常只局限于肾脏的某一

部分，而多囊肾之囊肿则满布整个肾脏。单侧肾肿瘤其总肾

功能可以是正常的，而多囊肾其总肾功能则往往已受损。CT

或肾血管造影可用来鉴别这两种疾病。闪烁扫描或超声检查

亦有助于鉴别诊断。 （3）Von Hippel-Lindau病（小脑血管瘤

性囊肿、视网膜血管瘤病及胰腺肿瘤或囊肿）：此病双肾的

多发囊肿或腺癌可进行性发展。尿路造影或肾断层X光摄影

术可显示多囊肾，据其他特征性表现可下此诊断。CT、血管

造影、超声影象或闪烁摄影术则可确定诊断。 （4）结节性

硬化（阵发性抽搐、智力发育迟滞及皮脂腺瘤）：皮脂腺瘤

常累及皮肤、大脑、视网膜、骨骼、肝脏、心脏及肾脏。肾

脏病损通常为多发性双侧性的，在显微镜下可见到血管脂肪

瘤。尿毒症期行尿路造影易提示为囊肾，其他特征性表现

及CT和超声景象可以作鉴别。 （5）单纯性肾囊肿：通常为

单侧单发，总肾功能正常。尿路造影可显示为单一病损，而

多囊肾则是双侧且为多发的病损。并发症 （1）肾盂肾炎：

是多囊肾的常见并发症，其原因尚不明了。可以不出现症状

，尿中脓细胞很少甚至没有。涂片染色或定量培养可作出诊

断。枸橼酸镓-67扫描摄影术可确定感染的部位包括脓肿的位

置。 （2）囊肿感染：可引起肾区疼痛并有压痛，且出现发

热。要鉴别是多囊肾感染还是肾盂肾炎并不轻易，此时行镓

扫描摄影术将很有帮助。 （3）血尿：极少数病例可出现活

动性持续性肉眼血尿，甚至可危及生命。治疗 除非有不常见

的并发症，否则可采取保守及支持疗法。 （1）一般措施：

患者需低蛋白饮食（摄取蛋白量为0.5～0.75/kg/d），并强制



天天至少饮3000ml液体。体力劳动应量力而行，禁止剧烈的

运动。当患者处于肾功能不全失代偿期时，按尿毒症治疗。

此时，高血压应得到控制，并可行备注透析。 （2）手术：

尚无证据表明切除囊肿或减轻囊肿的压迫能改善肾功能。若

发现有一大囊肿压迫了上段输尿管造成梗阻并使肾功能进一

步受损，则可将其切除或抽吸其内囊液。当肾功能不全的程

度危及患者生命时，应考虑行透析治疗或做肾移植。 （3）

并发症的治疗：肾盂肾炎应得到严密治疗，以防肾功能进一

步受损。囊肿感染时需行切开引流。当一侧肾脏的出血严重

，十分凶险时，可做肾切除或肾动脉检塞，亦可做节段动脉

栓塞。伴发的疾病（如肿瘤、梗阻性结石）都需要外科手术

治疗。预防及预后 本病发生于儿童，预后极差，35～40岁后

才表现出临床症状和体征的大部分患者，其预后要好得多。

尽管相互间有较大差异，但这些患者通常在确诊后5～10年内

死亡，除非行有效的透析治疗或肾脏移植。 100Test 下载频道

开通，各类考试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


