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【摘要】 目的 探讨马蹄肾合并肾输尿管肿瘤的诊断与治疗方法。方法 回顾性分析 6 例马蹄肾并发肾或输尿

管肿瘤患者的临床资料，其中马蹄肾并发肾癌 3 例，马蹄肾并发输尿管癌 2 例，马蹄肾并发肾盂癌 1 例。介绍各类患者

的临床表现、诊断及治疗方法。结果 3 例肾癌患者 1 例行根治性肾切除术，1 例行腹腔镜肾部分切除术，1 例放弃治

疗。2 例输尿管癌 1 例行肾输尿管全长切除术，1 例行输尿管肿瘤切除术。1 例肾盂癌患者行肾输尿管全长切除术。手

术过程均顺利，术后患者恢复良好，无外科并发症。结论 马蹄肾合并肾输尿管肿瘤临床罕见，手术治疗是首选治疗方

案。术前通过影像学评估血管及集合系统变异，术中对峡部的妥善处理是手术成功的关键。
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【Abstract】 Objective To study the methods for diagnosis and treatment of renal cell carcinoma and upper urinary tract transitional cell

carcinoma in horseshoe kidney．Methods The clinical data of six patients with renal cell carcinoma or upper urinary tract transitional cell carcino-
ma in horseshoe kidney were retrospectively analyzed． Three cases were renal cell carcinoma，two cases with ureteral carcinoma and one case with
renal pelvic carcinoma． The clinical features，diagnosis and treatment of these six cases were discussed． Results One of these three renal cell car-
cinoma patients underwent radical nephrectomy，one patient performed laparoscopic partial nephrectomy，another one gave up for treatment． One of
these patients with ureteral carcinoma and another patient with renal pelvic carcinoma were undergone with radical nephroureterectomy，and only
carcinoma had been removed in another one with ureteral carcinoma． Conclusion Renal cell carcinoma and upper urinary tract transitional cell
carcinoma in horseshoe kindney are rare，operation is the first choice for their treatment． The key of surgical treatment depends on management of
isthmic blood vessel variation and carefully dissecting retroperitoneal space．
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马蹄肾是肾融合畸形的常见类型，发生于胚胎发育

第 4 周，其在一般人群中的患病率约为 0． 25%。马蹄肾

畸形更常见于男性，其男女比例约为 2∶ 1。马蹄肾合并

肿瘤的病例更为罕见，最常见的肿瘤为肾透明细胞癌，肾

或输尿管移行细胞癌，其它伴随肿瘤还包括乳头状肾细

胞癌、Wilms 瘤、嗜酸细胞瘤、肾肉瘤等
［1］。北京友谊医院

泌尿外科自 1997 年至 2010 年收治马蹄肾合并肾输尿管

肿瘤患者 6 例，回顾分析其临床资料，现报告如下。
1 病例报告

病例 1: 男性，58 岁。主因间断发作左腰部绞痛，并

向下腹及会阴部放射 1 个半月入院。体检左侧下腹部压

痛，可触及直径约 10 cm 球形肿块，活动度差，压痛明显，

左肾区叩击痛阳性。CT 提示双肾下极于腹主动脉前融

合，左肾体积增大，左肾区可见 10． 5 cm ×7． 7 cm 占位，密

度不均匀，平扫 CT 值19 ～47 Hu，增强17 ～78 Hu，并可见

斑块状钙化灶。肿块与脾内侧，左侧腰大肌及降结肠分

界不清，腹膜后可见增大的淋巴结。左输尿管上段扩张，

管壁增厚。考虑为马蹄肾合并肾细胞癌。患者家属放弃

治疗，随访 6 个月后患者因肿瘤转移死亡。
病例 2: 男性，37 岁。主因体检发现左肾占位 2 周

入院。体检无明显阳性体征。CT 检查提示双肾下极于

腹主动脉前融合，左肾下极可见 3． 8 cm × 2． 7 cm 软组

织占位，突出于肾轮廓外，占位密度不均匀，平扫 CT 值

21 ～ 34 Hu，增强 23 ～ 72 Hu。考虑为马蹄肾合并肾细胞

癌。患者全麻下行腹腔镜右肾部分切除术，术后恢复顺

利。病理结果: 右肾透明细胞癌Ⅱ级。随访 3 年未见肿

瘤复发及转移。
病例 3: 女性，47 岁。主因突发性腹部胀痛，检查发

现右肾区占位 2 个月入院。查体无明显阳性体征。CT
检查提示双肾下极融合，右肾见一巨大肿块影，大小

12． 6 cm ×8． 2 cm，其内密度不均，见更低密度区及点条

状钙化，平扫 CT 值 12 ～ 39 Hu，增强 18 ～ 126 Hu。在全

麻下行马蹄肾峡部离断，右肾癌根治术。病理结果: 右

肾透明细胞癌Ⅱ级。术后恢复顺利，并行干扰素生物治

疗，随访 5 年未见肿瘤复发及转移。
病例 4: 男性，54 岁。主因右侧腰部疼痛 2 个月入

院。查体无明显阳性体征。CT 检查提示双肾下极融

合，右侧肾盂可见 3． 4 cm × 2． 6 cm 占位，平扫 CT 值 11
～ 66 Hu，增强 36 ～ 83 Hu。右肾上极强化程度低于正常

肾组织，右肾上腺区可见 3． 5 cm ×2． 4 cm 占位，平扫 CT
值 1 ～ 65 Hu，增强 21 ～ 71 Hu。患者于全麻下行马蹄肾

峡部离断，右肾输尿管全长切除术，手术顺利，术后恢复

良好。病理结果: 右肾盂乳头状移行细胞癌Ⅱ级，癌瘤

侵透肌层至肾盂周围脂肪，并侵犯肾实质至被膜下，侵

犯同侧肾上腺，肾门部淋巴结 1 /1 枚见癌转移。患者术

后继续行化学治疗，随访 2 个月无转移及复发。
病例 5: 男性，68 岁。主因左侧腰部胀痛伴有肉眼

血尿 1 个月入院。体检左肾区叩击痛阳性。CT 检查提

示双肾下极融合，左侧肾盂积水，左侧输尿管扩张，最大
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直径 12 mm。输尿管膀胱入口上方局部管壁增厚，腔内

密度不均，管腔大小 19 mm × 15 mm，其内见软组织密

度，平扫 CT 值 12． 5 ～ 42． 0 Hu。尿常规红细胞 25 个 /
HP。膀胱镜检查可见左侧输尿管口处有乳头状肿物突

出，约 1． 5 cm × 1cm。患者身体状况差，手术行左侧输

尿管肿瘤及远端输尿管切除，近端输尿管结扎。病理为

输尿管乳头状移行细胞癌Ⅲ级，侵透肌层达外膜。术后

恢复良好，随访 18 个月患者因脑梗死及肿瘤转移死亡。
病例 6: 女性，64 岁。主因间歇、全程、无痛肉眼血

尿半年，伴左侧腰痛 1 个月入院。体检左肾区叩击痛阳

性，输尿管走行区压痛阳性。B 超检查提示左肾体积增

大，几乎被扩张肾盂所占据，液性暗区直径 5． 6 cm，输尿

管上段扩张，直径 1． 5 cm。尿常规红细胞满视野。静脉

肾盂造影左肾未显影，逆行造影左侧输尿管平髂嵴水平

见充盈缺损。患者手术中见双肾下极融合，离断马蹄肾

峡部，行左肾输尿管全长切除术。病理结果: 左侧输尿

管上段移行细胞癌Ⅲ级，侵透肌层并侵犯肾被膜、肾实

质及肾盂黏膜。术后恢复顺利，随访 10 个月患者因肿

瘤转移死亡。
2 讨论

马蹄肾是融合肾畸形的常见类型，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。由于马

蹄肾旋转不良，尿液引流不畅，慢性尿路梗阻常引起结

石及感染等并发症。Buntley 于 1976 年报告了对 111 例

马蹄肾合并肿瘤病例的分析结果。迄今为止，全世界报

道的马蹄肾合并肿瘤病例已经超过 200 例，其中最为常

见的是肾透明细胞癌和尿路上皮移行细胞癌，我国仅见

个案报道。我们报告的病例中有 2 例病理证实为肾透

明细胞癌，3 例为移行细胞癌。马蹄肾发生透明细胞癌

的几率较正常肾脏并无明显增高，且其预后与肿瘤细胞

分化及临床分期有关，与是否合并马蹄肾畸形无关。但

是马蹄肾患者发生尿路上皮移行细胞癌的几率是正常

人的 3 ～ 4 倍，可能是由于马蹄肾慢性尿路梗阻，引起尿

路结石形成和泌尿系统感染所致。在我们的病例中，移

行细胞癌患者均为出现临床症状后发现，肿瘤分化程度

差，具有浸润性，并且预后较差。提示我们对于马蹄肾

患者应加强预防和体格检查，去除马蹄肾感染和结石因

素，及早发现和治疗肿瘤
［2 － 3］。马蹄肾肾癌多为单侧发

生，罕有双侧同时发病报道
［4］。

马蹄肾解剖异常包括几个方面: 肾脏旋转上升不

良; 动静脉血管解剖变异，有多支血管支配; 两侧马蹄肾

于峡部相连; 输尿管于峡部腹侧通过，可能受到压迫。
马蹄肾的动脉变异较为复杂，可来源于肠系膜下动脉，

腹主动脉，对侧肾动脉、髂总动脉和髂内动脉等。变异

的肾 静 脉 也 可 回 流 进 入 对 侧 肾 静 脉、髂 总 静 脉 等。
Glodny 等

［5］
对 185 例马蹄肾患者进行了研究，发现右肾

动脉数平均为 2． 4 支，右肾静脉平均为 2． 4 支。左肾动

脉平均为 1． 9 支，左肾静脉平均为 1． 7 支。马蹄肾峡部

拥有独立的血供，异常的血管会跨过肾盂输尿管连接部

或上段输尿管，引起尿路梗阻。
由于马蹄肾存在诸多解剖变异，为了在术前对患者

的病情进行准确评估，制定个体化手术治疗方案，完善

的影像学检查是必须的。多层螺旋 CT 可以进行血管和

收集系统重建，帮助我们判断肿瘤位置，分辨肿瘤和肾

脏血供，并且对峡部的处理提供参考
［6 － 8］。血管造影也

是评价马蹄肾血供的重要方法，术前行血管造影检查可

帮助明确肾脏和肿瘤血供，必要时行动脉栓塞治疗有利

于减少术中出血和术中灵活应变处理
［9 － 10］。

目前研究认为，对于马蹄肾伴发肾输尿管肿瘤患

者，无手术禁忌证者，应积极手术治疗。马蹄肾肾癌可

有多种病理类型，包括肾透明细胞癌、乳头状肾癌和腺

癌等，也可发生下腔静脉瘤栓及远处转移
［11 － 12］。治疗

方法通常采用肾癌根治性切除术，手术需切断马蹄肾峡

部，切除病变侧肾脏并清扫淋巴结。文献报道，马蹄肾

合并肾肿瘤的患者中，2 /3 的肿瘤可累及峡部。在本组

2 例肾癌手术病例中，1 例有峡部受累。马蹄肾峡部多

由独立动脉供血，术前对于峡部血供的判断很重要，通

过影像学明确动脉走行，判断两侧集合系统交界区域。
术中阻断峡部血供，切断峡部时尽量避免损伤集合系

统，如有集合系统损伤应进行缝合修补，并妥善缝合峡

部断面。手术切口的选择需充分考虑峡部处理的需要，

如峡部靠近患侧肾脏，经腰切口即可充分暴露峡部。如

果峡部靠近对侧肾脏，经腰切口会导致峡部暴露困难，

此时我们推荐采用经腹入路。
对于小于 4． 0 cm 肾脏肿瘤，肾部分切除术同样适

用于马蹄肾
［13］。我们完成 1 例腹腔镜右肾部分切除

术，肿瘤最大直径为 3． 8 cm，位于肾脏下极。术前通过

CT 血管重建判断肿瘤血供，发现肾动脉为 2 支，术中超

选择性阻断下极动脉，完整切除肿瘤。因此我们认为，

腹腔镜肾部分切除术同样适用于马蹄肾伴发的肾脏肿

瘤，但是术前必须明确肿瘤血供，术中采用超选择方法

阻断肾动脉能够尽量减少肾功能损害。Tobias － Macha-
do 等

［14］
报告了腹腔镜马蹄肾半肾切除的经验，随着腹

腔镜手术技术的进步，腹腔镜技术可更多地在马蹄肾手

术中得要应用。
马蹄肾合并肾盂及输尿管肿瘤以移行细胞癌最为

多见，也有鳞状细胞癌的报道
［15 － 16］。马蹄肾患者发生

尿路上皮移行细胞癌的概率高于普通人群，可能是由于

马蹄肾慢性尿路梗阻，引起尿路结石形成和泌尿系统感

染所致。标准的治疗方法是肾输尿管全长切除术。处

理峡部仍然是手术的关键步骤。峡部处理不当主要并

发症有两个: 一是术后创面破裂出血，二是尿瘘。所以

在处理峡部时缝合要确切，术后按照肾部分切除进行护

理。对于切除过程中怀疑集合系统损伤者，缝合集合系

统后可静脉注射美蓝，观察有无漏尿，或术前行健侧输

尿管置管，术中逆行注入美蓝明确缝合是否严密。
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总而言之，马蹄肾合并肾及输尿管肿瘤临床罕见，

处理相对困难。术前充分检查，评估马蹄肾峡部位置、
血供情况和集合系统情况十分重要，马蹄肾峡部的处理

是手术成功的关键。随着腹腔镜技术的进步，运用腹腔

镜进行马蹄肾手术可进一步减少患者的损伤。
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对于病因构成的性别差异，本研究显示: CGN 与

DN 所占比率在不同性别中差异很小，而 HT 差异很大，

且具有统计学意义，这与 2007 年陈洪等
［6］

报道的北京

市新入透析患者中，不同病因的性别构成比差异是一致

的。男性患者中 HT 明显高于女性患者，这可能与男性

高血压患病率高、吸烟、肥胖、发现高血压后依从性差，

不能规律控制血压、生活不规律等有关。
在不同年龄的患者中，发病的主要原因亦有区别( 表

3) ，CGN 随年龄的增长所占比率逐渐降低，这与继发性肾

损害( 糖尿病及高血压) 主要多发于老年有关。糖尿病随

着年龄的增长其所占比率逐渐增高，且具有统计学意义，这

与糖尿病本身发病以老年人高发病密切相关，而高血压在

40 ～59 岁之间达最高，随着年龄继续增长反而降低，这可能

是由于随着年龄的继续增长高血压所致心脑血管疾病所引

发的病死率增高，故而所占比率减低。而在小于 40 岁者其

原发病，第一原因是不明原因，这可能与年轻人健康体检

少，而发病时往往已达晚期，失去最佳诊断时机有关，亦可

能与医疗工作者对其不够关注有关。
本研究不足之处是样本量尚小，其代表性有限，病

因中不明原因占很大比率，但我们仍可看到透析患者病

因构成的变化趋势。
总之，近年来透析患者的病因构成发生了较大的变

化。CGN 仍是 MHD 的第一位原因，但其所占比率在逐渐

降低，而糖尿病肾病和高血压所占比率逐渐升高，且已经

趋于接近国外水平，这与近年来代谢性疾病( 主要是糖尿

病) 患病率升高密切相关。同时我们亦应该注意到发病

的年龄在病因构成中的作用，随着我国社会人口老龄化

的进程、社会经济的发展和人们生活方式的改变，糖尿

病、高血压患病率仍会增加，相应的糖尿病、高血压肾损

害致 CRF 所占比率还会大幅度上升。因此加强代谢性疾

病的防治，对预防 CRF 的发生有重大意义
［7］。另外本文

中不明原因患者所占比率很大，一部分为数据丢失者，另

一部分为急诊透析入组，既往病史不详，故加强健康宣

教、普及医疗知识、定期体检，早发现、早诊断、早治疗亦

是应是我们医疗工作者长期坚持的方针。
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