
DOI:10郾 15972 / j郾 cnki郾 43鄄1509 / r郾 2015郾 01郾 028 ·个案报道·

收稿日期:2014 - 06 - 16;修回日期:2014 - 11 - 12
*通讯作者,E鄄mail:lijianjun9962@ aliyun. com.

罕见多发泌尿生殖畸形并巨大阑尾 1 例

陈选才,罗志刚,李建军*

(1. 南华大学附属第二医院泌尿外科,湖南 衡阳 421001)

关键词:摇 马蹄肾;摇 隐睾;摇 先天畸形

中图分类号:R691郾 1摇 摇 摇 文献标识码:A

摇 摇 临床中,泌尿和生殖系先天畸形的发病率较低,
而泌尿生殖合并其他内脏畸形的病例更是少见,本
例属于罕见泌尿生殖并消化系多发畸形的案例,现
报告如下。

1摇 病例资料

患者男,18 岁,因右侧阴囊空虚 18 年,右侧下

肢间歇性疼痛麻木 3 年入院,入院查体发现:右侧阴

囊及腹股沟均未触及睾丸,左侧阴囊和睾丸大小无

异常。 腹部及盆腔 CT(图 1)提示:“马蹄肾,左肾旋

转不良,其中右肾体积较小,右侧输尿管开口异位

(开口于前列腺部尿道)合并右输尿管扩张,右输尿

管下段多发小结石,前列腺囊肿,右侧阴囊空虚:隐
睾? 先天性睾丸缺如?冶。 患者行马蹄肾峡部离段

+右肾和右输尿管切除 +腹腔内隐睾切除 +前列腺

囊肿切除 + 阑尾切除术,术中首先发现长约 15 cm
的先天巨大阑尾,于腹膜后找到发育不良并萎缩的

右肾,与左肾下极相连,沿右肾向下分离发现直径约

6 cm 的巨大输尿管,开口于前列腺部尿道,周围组

织受压明显,下段取出三颗约 0. 8 cm 结石;于右侧

腹腔发现约 1. 0 cm 伊 1. 5 cm 伊 3. 0 cm 色暗质软包

块,向下连接精索,证实为腹腔内未下降的睾丸,前
列腺左侧找到一质软小囊肿、边界清楚。 术后诊断

为:(1)马蹄肾,右肾萎缩;(2)右侧隐睾(腹腔型);
(3)先天性巨输尿管;(4)右输尿管下段多发结石;
(5)右输尿管开口异位于前列腺部尿道;(6)前列腺

囊肿;(7)先天性巨大阑尾。 标本病检结果:(1)右
肾萎缩;(2)前列腺囊肿;(3)右输尿管慢性炎症并

纤维组织增生;(4)右侧睾丸未见恶变。 该患者随

访 1 年余,右下肢疼痛麻木消失,复查肾功能、精液

常规等均未见异常。

图 1摇 泌尿生殖多发畸形术前腹部及盆腔 CT 图像摇 A:马蹄

肾;B:巨输尿管;C:前列腺囊肿

2摇 讨摇 摇 论

2. 1摇 马蹄肾

又叫铁蹄形肾,是融合肾畸形的常见类型,1 / 3
以上患者常并发其他畸形[1]。 马蹄肾是胚胎早期

两侧肾胚基在两脐动脉之间被紧挤而融合的结果。
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临床以男性多见。 多数学者认为这种先天性的肾脏

畸形是胚胎发育时期两肾旋转失常,彼此融合所

致[2],患肾由于旋转不良,使肾盂面向前方,肾盏向

后,肾血管多畸形,本病的诊断主要依靠 CT 或者

MRI 检查明确。 马蹄肾的临床症状发展缓慢,常不

受重视,其临床意义在于合并症,因肾脏旋转不全,
输尿管高植入,跨越峡部而受压,因此易引起肾积

水、尿路结石及继发感染等[3],其中尿路结石最常

见,马蹄肾发生肿瘤的易感性增高,且马蹄肾特别容

易引起肾积水、结石及感染等并发症,考虑到需要再

次手术时的困难,故手术采取马蹄肾峡部分离同时

切除萎缩的右肾。
2. 2摇 隐睾

隐睾是常见的小儿先天性泌尿生殖畸形,其发

病原因迄今为止尚未完全阐明,睾丸下降是一个多

阶段、多因素参与的复杂生理过程。 睾丸经腹下降

阶段(胚胎期 8 ~ 15 周)受尾侧睾丸引带增生和颅

侧悬韧带退化的控制,睾丸间质细胞产生的胰岛素

样物质是睾丸引带增生的主要剌激素,并且受抗苗

勒激素(MIS) 的强化,睾酮则促使颅侧悬韧带退

化[4],经腹股沟阴囊下降阶段(胚胎期 25 ~ 35 周)
需要睾丸引带从腹股沟管向阴囊移行,此阶段主要

受雄激素调控下生殖股神经(GFN)释放的降钙素

基因相关肽(CGRP)控制[5]。 睾丸下降异常使睾丸

不能降至阴囊而停留在腹膜后、腹股沟管或阴囊入

口处。 双侧隐睾引起不育达 50% 以上,单侧隐睾达

30%以上。 隐睾易发生恶变,尤其是隐睾位于腹膜

后者,隐睾恶变的几率较普通人高 20 ~ 35 倍。 本例

患者已成年,隐睾位于腹腔,虽对侧睾丸正常,因腹

腔型隐睾恶变几率很高,故将其切除。
2. 3摇 巨输尿管症

多见于儿童,临床统计先天性巨输尿管发病率

男性约为女性的 4 倍,左侧约为右侧的 2 ~ 3 倍[6]。
1923 年首先由 Caulk 描述,其主要原因是胚胎期输

尿管发育速度快于肾脏上升速度,输尿管外膜结缔

组织增生,使输尿管呈扭集、迂曲、扩张、引流不畅而

使其发生逆向蠕动,病变进行性加重,使肌层尤其是

纵肌出现压迫性萎缩,加之炎症细胞积聚,胶原纤维

增生,最终使输尿管肾盂扩张积水[7]。 巨输尿管症

的特点是没有机械性梗阻,具有不同程度的肾积水、
输尿管扩张,无下尿路梗阻及膀胱输尿管逆流等病

变,临床以血尿、感染、腰痛多见,有时以腹部肿块就

诊。 本例属于先天性巨输尿管畸形,术前患者有反

复间歇性右下肢疼痛麻木症状,术后患者疼痛麻木

症状完全消失,根据术前 CT 结果、临床症状及术中

所见考虑由其压迫下肢感觉神经引起,通过查阅国

内外相关文献资料,尚未有上述类似的病例报道,这
是先天性巨输尿管引起罕见临床症状的特殊案例。
2. 4摇 先天性阑尾畸形

临床上比较罕见,正常情况每个人只有一条阑

尾,虽然大小不一,但一般均在 5 ~ 10 cm 左右,在生

长发育过程中会出现一些特殊类型的阑尾,而这些

特殊类型的情况,作为外科医生必须掌握,否则会给

诊治带来困难,常见的阑尾畸形有以下几种类型:
(1)微小阑尾;(2)巨大阑尾;(3)重复阑尾;(4)环
状阑尾;(5)阑尾缺如。 本例患者阑尾长约 15 cm,
属于先天性巨大阑尾,术中发现阑尾与盲肠粘连比

较厉害,由于阑尾太长,容易引起炎症,考虑再次手

术的困难,与患者家属交代并同意后予以切除。
泌尿生殖系统先天畸形临床上发病率较低,根据

中国医科大学遗传室的调查,泌尿系统先天畸形

(UCA) 发生率为 0. 1% ~0. 8%,在全部出生缺陷中占

第 17 位[8]。 研究表明,环境和遗传因素在泌尿生殖系

统畸形的发生中发挥重要的作用,包括母亲在孕期感

染病毒、怀孕的次数以及孕前接触有害化学物质等因

素;这些因素最终引起胎儿基因或染色体异常。 Gorlov
等[9]在60 名隐睾患者中就发现 LGR8 基因突变。 泌尿

生殖系统多发畸形的原因比较复杂,既有环境因素,也
有遗传因素,要确定这些因素与发生泌尿生殖系统畸

形的关系,需要更多的流行病学、遗传学及分子生物学

的证据。 目前认为对于多系统多发畸形的患者,应积

极探索其发病的原因和致畸因素,临床上最适合且最

有效的处理方法仍是手术治疗。
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表 2摇 四组患者临床疗效比较(例)

组别 n 显效 有效 无效 总有效率

用药加心理干预组 28 20 7 1 96. 4% a

常规护理组 28 9 10 9 75. 0%
心理干预组 28 14 10 4 85. 7%
用药组 28 13 12 3 89. 2%

摇 摇 与常规护理组比较,a:P < 0郾 05

3摇 讨摇 摇 论

FD 的病因和发病机制尚未阐明,目前认为,精
神、心理因素在 FD 的病理机制中起重要作用[7]。 FD
人群中抑郁、焦虑、睡眠障碍等精神症状显著高于正

常人群[8鄄9],从而影响其身心健康、生活质量及临床疗

效。 研究指出,必须重视疾病的精神因素,当单纯的

生物疗法效果差或无效时,要及时辅以抗抑郁药及心

理支持治疗,特别是对存在抑郁等情绪障碍的功能性

消化不良患者更要引起足够的注意[10],药物治疗辅

以心理护理干预可明显改善功能性消化不良患者的

健康相关生活质量,使患者获得较好的远期效果。
FD 患者的治疗目前仍以抑酸、促胃肠动力、抗

HP 菌等对症治疗为主,精神症状明显者可加用三环

类抗抑郁药或选择性 5鄄羟色胺再摄抑制剂等。 氟西

汀作为一种选择性 5鄄羟色胺再摄取抑制剂,对于 FD
患者的抑郁等精神症状有较好疗效[11]。 本研究中,
实验组在常规药物加氟西汀治疗的基础上,配合心理

护理干预措施。 通过对患者进行健康宣教,提高患者

对本病的认识,解除患者恐惧心理;动员家属积极参

与诊疗过程,加强心理疏导,形成“医护—患者—家属

—社会冶四位一体的良好沟通网络,同时根据治疗过

程当中患者心理变化个体化调整干预的方向与重点,
确保心理疏导的效果最大化。 本文结果表明,用药组

加心理护理组 SAS、SDS 评分在治疗后均明显优于对

照组(P <0. 05),临床疗效用药组加心理护理组也优

于其它组(P <0. 05),说明通过心理护理干预可以有

效缓解患者焦虑及抑郁的情绪,从而提高临床疗效,
值得临床进一步研究及推广。

参考文献:
[1] 摇 Futagami S,Shimpuku M,Yin Y,et al. Shimpuku Patho鄄

physiology of Functional Dyspepsia [ J] . J Nippon Med
Sch,2011,78 (5):280鄄285.

[2] 摇 Silva RA,Pinheiro RT,Silva RA,et al. Functional dyspep鄄
sia and depression as an associated factor[J] . Arq Gastro鄄
enterol,2006,43(4):293鄄298.

[3] 摇 Theodor AV,Roxana G,Andrei MV. Functional dyspepsia
today [J] . Maedica,2013,8(1):68鄄74.

[4] 摇 李敬阳,刘畅,洪英杰,等. 综合性治疗功能性消化不良的

临床观察[J]. 中国心理卫生杂志,2004,18(6),432鄄434.
[5] 摇 杨广富. 行为护理的提出与探讨[J] . 中国行为医学科

学,2002,11(6):702鄄705.
[6] 摇 汪向东,姜长青,马弘,等. 心理卫生评定量表手册

[J] . 中国心理卫生杂志(增订版),1999:12.
[7] 摇 Yarandi SS,Christie J. Functional dyspepsia in review:

pathophysiology and challenges in the diagnosis and man鄄
agement due to coexisting gastroesophageal reflux disease
and irritable bowel syndrome [ J ] . Gastroenterol Res
Pract,2013,16:1鄄8.

[8] 摇 Sattar A,Salih M,Jafri W. Burden of common mental dis鄄
orders in patients with functional dyspepsia [ J] . J Pak
Med Assoc,2010,60(12):995鄄997.

[9] 摇 Futagami S1,Shimpuku M,Yamawaki H,et al. Sleep dis鄄
orders in functional dyspepsia and future therapy [ J] . J
Nippon Med Sch,2013,80(2):104鄄109.

[10] 摇 傅根莲,金淑. 心理护理在功能性消化不良治疗中的作

用[J]. 现代中西医结合杂志,2005,14(7):931鄄932.
[11] 摇 Wu CY,Chou L,Chen Hpl. Effect of fluoxetine on symp鄄

toms and gastric dysrhythmia in patients with functional
dyspepsia [ J ]. Hepatogastroenterology, 2003, 50 ( 49 ):
278鄄283.

(此文编辑:蒋湘莲

詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭詭

)

摇 摇 (上接第 111 页)
[6] 摇 石明,韩平,魏强,等. 先天性马蹄肾临床分析(附 21

例报告)[J] . 华西医学,2005,20(2):322.
[7] 摇 胡少军,陈跃东,王均,等. 先天性巨输尿管症的诊治(附

17 例报告)[J]. 现代泌尿外科杂志,2008,13(2):100鄄102.
[8] 摇 傅煜,李岭. 泌尿生殖系统的发育过程及其先天畸形

的相关基因[ J] . 中国优生与遗传杂志,2008,16(5):
1鄄3.

[9] 摇 Gorlov IP,Kamat A,Bogatcheva NV,et al. Mutations of
the GREAT gene cause cryptorchidism [ J] . Hum Mol
Genet,2002,11(19):2309鄄2318.

(此文编辑:蒋湘莲)

411 Medical Science Journal of Central South China,January 2015,Vol. 43,No. 1




