
体格检查,避免误诊.

Apert综合征除了表现为头面部颅骨及手足畸形外,有

文献报道[１１]胎儿时期即存在其他系统畸形,如脑积水、脑

水肿、心脏系统及消化系统的畸形改变等.Apert综合征临

床表现的多部位及多系统性,决定其治疗方式的多样性,需

要临床多学科共同制订治疗方案,分步骤、分系统完成手

术,纠正畸形.本例患儿以手足并指 (趾)为主,颅面部表

现为扁头、眼距增宽、眼部外角下斜及面中部凹陷,无腭裂

表现,智力稍低于同龄人,对答切题,可独立行走,手术要

点主要集中于手部畸形的矫正,因其他原因,本例未进一步

手术治疗.
综上所述,Apert综合征是一种遗传性疾病,手术治疗

是其最佳方法,但因其畸形复杂,无固定手术方式,手术效

果需长期随访,因此,需临床医生仔细、耐心,术前设计方

案,术后精心护理及康复,方可获得最大程度的治疗效果.
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重复肾伴下位重度肾积水误诊
肾囊肿１例报告

福建中医药大学附属第三人民医院泌尿外科 (福州

３５０１０８) 　曹　超　叶　华　甘　晶

重复肾畸形是少见的临床疾病,易漏诊、误诊,我院泌

尿外科收治１例左侧重复肾伴下位重度肾积水患者,术前误

诊为左肾巨大囊肿.现报告如下.

１　病历资料

患者女,６３岁,以 “左肾囊肿术后１６年,复发１４年

余”入院.１６年前在当地医院行 “左肾囊肿切除术”,１４年

前复查时发现左肾囊肿复发,无腰腹疼痛,无尿频、尿急、
尿痛等不适,一直未治疗.１４年来在当地医院多次复查,
囊肿渐大,以近１年增长迅速,无其他不适,于２０２０年６
月２日转诊我院治疗.体格检查:血压１０９/７６mm Hg (１
mm Hg＝０􀆰１３３kPa),心肺听诊未见明显异常;左侧腰部

见一长约１５cm 陈旧性手术疤痕,愈合良好;腹肌软,无压

痛、反跳痛;左肾区叩击痛阳性,右肾区无明显叩击痛.辅

助检查:血常规、肾功能结果均正常.尿常规:白细胞阴

性,隐血１＋.消化系彩超示:肝多发囊肿.泌尿系彩超

示:左肾受压变形,下极见一个巨大无回声团块,大小约

１９􀆰１cm×１８􀆰３cm,内可见斑点样高回声漂浮,右肾大小形

态正常,实质见多个无回声区,大者约４􀆰０cm×３􀆰３cm,
双侧集合系统未见分离征,考虑双肾囊肿.腹部 CT 平扫

示:左侧腹巨大低密度影,左肾复杂囊肿;双肾多发囊肿,
部分伴钙化.腹部增强CT提示:双侧多囊肾,部分伴钙化

(图１).

图１　腹部增强CT示双侧多囊肾

本例患者在住院期间完善相关检查,术前诊断:双侧多

囊肾.予行腹腔镜左肾巨大囊肿去顶减压术,手术经腹膜后

途径,术中发现:可见术中两根输尿管汇合,呈 Y 字形,
输尿管一分支向上向内走行,连接上部肾脏,输尿管另一支

与左肾囊肿相通可能,该支输尿管上段扭曲、与周围组织粘

连明显,找到囊肿内开口处,插入斑马导丝,C臂机透视下

见导丝可进入膀胱,术中证实左重复肾畸形、并肾下部重度

积水,遂改行左侧重复肾无功能下部肾切除术.术后病理回
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报:符合重 复 肾 伴 有 硬 化.术 后 未 发 现 漏 尿,患 者 痊 愈

出院.

２　讨论

重复肾是一种先天性的肾输尿管发育异常,发病率约为

８％[１].重复肾实质分为上、下两部分,表面有一浅沟,具

有共同被膜,两套肾盂肾盏集合系统.可分为完全型和不完

全型:前者两条输尿管完全重复,分别引流上、下肾的尿

液;后者上、下肾的输尿管可在任何部位融合而形成 “Y”
型输尿管,一般正常汇入膀胱.由于上肾部分常发育不良,
上肾盂旋转异常,上肾输尿管常伴结石、结核、狭窄、膀胱

异位开口等原因,导致上肾段肾积水多见[２].
重复肾畸形缺乏典型临床表现,常在体检时发现,B

超、CT往往难以确诊.静脉肾盂造影 (IVP)作为重复肾

畸形的首选检查方法,既能反映肾脏的分泌功能,又可观察

到全尿路的大体解剖形态,但其易受肠道气体干扰,且重度

肾积水时不显影,有时会对临床诊断造成困难.CTU 能清

楚直观地显示重复肾输尿管的走行,诊断符合率高[３],但仍

受到肾排泄功能的影响.磁共振尿路造影 (MRU)不依赖

患者的肾功能情况,但其价格昂贵,限制了其在临床的推广

使用.在以上手段仍难以诊断时,膀胱镜检查＋逆行肾盂造

影不失为一个良好的选择,不仅能直视下观察输尿管的开口

及位置,还可以清晰显影上尿路的结构形态,且不受肾脏分

泌功能的影响[４].
本例左侧重复肾下肾积水,几乎完全占据左侧腹腔,肾

囊肿发展至如此之大临床罕见,术前应警惕重复肾积水、巨

大肾盏憩室等引起可能[５].分析本例误诊的原因有:１)患

者双侧多囊肾,既往行过左肾囊肿去顶减压术,先入为主认

为是该侧肾囊肿复发;２)临床思维局限,对肾囊肿合并重

复肾畸形认识不足;３)术前彩超、CT 平扫均提示左肾囊

肿,增强CT亦未见囊肿与集合系统相通;４)重复肾伴上

位肾积水常见,下位肾积水罕见,而本例重度积水位于左肾

下极,忽视了对重复肾积水的鉴别.本例患者形成如此巨大

重复下肾积水,可能是由于之前行肾囊肿切除术造成局部组

织粘连、输尿管扭曲引流不畅引起.
本例患者属于不完全型重复输尿管,若术前即行逆行肾

盂造影检查,则可能诊断出重复肾畸形,不应单凭增强 CT
结果即制订手术方案.若巨大肾囊肿不能完全排除其他疾病

的,术中应仔细探查,向肾门方向寻找有无重复输尿管的存

在,术前放置输尿管导管、术中注射美兰,防止误行肾囊肿

切除术,造成术后尿漏[６]、尿源性囊肿形成等不良后果.
总之,重复肾畸形临床相对少见,特别是合并肾囊肿时

容易误诊,临床医师应加强对本病的认识,术前完善 B超、

CT、IVP检查,必要时行逆行肾盂造影、CTU 或 MRU 等

检查,严格执行手术操作规范,避免造成误诊误治.
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医源性肾上腺皮质功能不全合并
库欣综合征１例报告

厦门医学院附属第二医院内分泌科 (厦门３６１０２１)
沈小燕　柯文志１　罗芳涛　林鹭平　林志华　陈美贞

涂壹长

１　厦门市第三医院重症医学科

继发性肾上腺皮质功能减退症的患者中,医源性肾上腺

皮质功能是主要原因之一,此类患者同时存在肾上腺皮质功

能不全及库欣综合征表现,可能伴随严重血电解质紊乱,低

钠血症是临床常见的血电解质紊乱,严重急性低钠血症可引

起神经系统损害及血压下降等症状.本文对我院诊治的１例

医源性肾上腺皮质功能不全合并库欣综合征患者临床资料进

行分析,现报告如下.

１　病历摘要

患者男,６４岁,以 “腰背部疼痛、活动受限２月余”
为主诉于２０１３年８月入住我院骨科.２个月前无明显诱突

感腰背部疼痛,呈进行性加重,伴屈伸活动受限.高血压病

２年,血压最高达１７０/９０mm Hg (１mm Hg＝０􀆰１３３kPa),
长期口服 “依那普利５mgqd、络活喜５mgqd”治疗,血

压未监测,近半年自行停药.入院查体:血压１４８/８６mm
Hg,全身皮肤菲薄,双前臂皮肤多个淤点、淤斑,多个融

合,压之不褪色.T１０~１２棘突旁压痛及叩击痛,屈伸活动时

明显.辅助检查:全身骨质密度提示骨质疏松.腰椎 MRI:

L２、T１２及 T８ 椎体新鲜压缩性骨折,L４~５椎体陈旧性压缩性

骨折.胸部CT:双肺炎症;双肺多发细小结节.入院第２
天查血钠１４２mmol/L,入院诊断:骨质疏松.入院第６天

２０:００因突 发 神 志 不 清,胡 言 乱 语,查 体:血 压 １２６/７０
mm Hg.头颅 MRA:双侧丘脑陈旧性腔隙性脑梗死;双侧

额顶枕叶髓质及双侧侧脑室旁脱髓鞘改变.生化提示血钠

１１８􀆰８mmol/L,同步尿钠５２􀆰６mmol/L,２４h尿量２L.尿

本周氏蛋白阴性.抗结核抗体阴性,PPD 阴性.患者出现

急性严重低钠血症并出现神经系统症状,尿钠明显高于正

常,进一步查血皮质醇节律,０８:００时６３􀆰０６nmol/L,１６:

００时４０􀆰７３nmol/L,０:００时２７􀆰０３nmol/L.再次复查０８:

００时血皮质醇:７４􀆰０９nmol/L,参考值 (２４０~６１８nmol/
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