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图 1 肾门平面增强 CT 示双肾被无数大小不等的囊肿所取代,右肾门前

后分别有 6cm @ 7. 5cm@ 6cm 的囊肿压迫排泄系统,致肾功能受损。

图 2 平扫 CT右肾盂有一结石 (箭 ) , 双肾密布多个大小不等之囊肿,其

中右肾和左肾表面有数个呈高密度表现。  图 3  双肾下极平面, 注射

50ml 60% 优维显后近 6min 仍未见对比剂排泄。  图 4  左、右肝均有大
小不等的囊肿,右肝为多,后段更甚。
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  多囊病又名先天性肾囊肿病、囊胞肾、双侧肾发育不全综

合征、多囊肾、双肾良性多房性囊瘤、Perlmann 综合征等。因其

常伴有多囊肝或脾和胰的囊肿及颅内动脉瘤,故称其多囊病[ 1]

为宜。有文献[ 1]统计 1941年~ 1978 年间我国共报道 30 例。我

院自 1999 年6 月16 日~ 2001 年4 月3 日应用 CT 诊断2 个家族

5 个病例,分析报道如下。

病例资料  本组 2 个家族中分别为兄弟, 姐弟及姐之女

儿,1 例为外伤后 CT 检查发现肝肾疾病, 另 4 例病程 1 天~ 3

年。5 个病例的年龄及临床表现见表 1。

表 1  2个家族 5个病例的临床资料

病例 年龄(岁) 临床表现

家族一

 兄 50   腰背痛
 弟 44   下肢浮肿
家族二
 姐 62   心悸、纳差、血压升高并时有发

热
 弟 41   腰背痛、血尿、右腹肿块
 姐之女 31   面部浮肿

5例均行腹部 CT 平扫, 1 例加作了盆腔 CT 平扫, 2 例行肝

肾增强扫描和延迟扫描。4 例用螺旋 CT 机, 1例用普通 CT 机;

扫描层厚 10mm、层距 10mm, 螺距为 1。增强扫描使用 60%优维

显 50ml从肘前静脉手推注射完后立即扫描全肾, 肾门区延迟

6min再扫描。5 例中 3 例肾形仍保存。2 例肾失去原有形态。

肾增至 12cm@ 13cm@ 14cm~ 12cm@ 13cm@ 23cm, 表面均有或深

或浅的分叶, 肾皮质、髓质因均被无数大小不等的圆或类圆形

水样密度灶所取代而呈蜂窝状(图 1)。部分较大的肿块压迫肾

盂肾盏, 4 例双肾表面 1. 5cm @ 1. 5cm 左右的高密度小结节影,

其 CT值 64~ 78HU, 肾盂、肾盏结石各1 例(图 2) ; 2 例肾囊状间

隔内有小点状钙化灶。2例增强扫描显示正常肾实质有增强表

现, 1 例肾盂、肾盏内有对比剂分泌, 另 1 例在注射 50ml 60% 优

维显 6min 后仍未见肾盂内有对比剂(图3)。所有 5 例肝脏均有

无数圆形水样密度影, 其中兄弟俩均右肝多于左肝, 后段尤甚

(图 4) , 另一家族 3例左右叶肝囊肿密集程度相似, 5 例均无门

脉高压、肝内胆管扩张和食管静脉曲张, 脾脏亦均无异常, 1 例

胰头有一直径约 8mm 的小囊肿。余 4 例胰无异常, 1 例见左侧

精索内静脉略扩张。1 例左输尿管中段有一直径约 2mm 的小

结石, 1 例盆腔扫描未见卵巢囊肿, 子宫无异常。

讨论

11 多囊病的诊断和鉴别诊断

如有肝和双肾实质弥漫性囊肿性病变的 CT

特征和典型的家族史, 诊断较易。但临床上本病

应与肾结核、肝肾包虫病、肾肿瘤、肾盂积水、慢性

肾盂肾炎及腹腔其它器官的囊肿等鉴别[ 1]。两肾

改变有时可不对称, 有 10% ~ 30% 的病例可无肝

多囊性改变表现[ 2] , 对仅双肾或单侧肾脏发病者

的诊断和鉴别诊断均进一步探讨。

肾肿瘤、慢性肾盂肾炎均不难在 CT 上与多囊

病鉴别, 腹部其它部位的囊性疾病也易为 CT 确

诊。肾结核患者常可在尿中找到结核杆菌 , CT 常

可显示其肾盂、输尿管增厚的特征性征象
[ 2]

,也不

难鉴别。肾盂积水常可在输尿管发现结石等导致

梗阻的原因, 还可在延迟增强扫描上显示有对比

剂聚积在肾内囊状结构内。肝肾包虫病在 CT 上

与本病确难鉴别, 可借助流行病史和补体结合试

验。

与有家族遗传性病史的肾囊肿性疾病鉴别。

在周康荣等[ 2]详细描叙的 9 类肾囊性疾病中, 有

遗传病史者多达 4 类 5种。

Von Hippe-l Lindau 综合征与多囊病的鉴别要

点是前者 10% ~ 35% 的患者同时有起源于肾实

689放射学实践 2003年 9月第 18卷第 9期  Radiol Pract ice, Sept 2003,Vol 18,No. 9



质或囊肿壁的多发性、易广泛转移的恶性肿瘤; 部分病例还有

视网膜血管瘤,中枢神经系统血管瘤等肾外系统、器官的疾患,

而且前者罕有肾功能衰竭,发病率也远较后者低。

本病与结节性硬化症的相似之处是常伴肾功能衰竭和多

发肾囊肿,不同之处是后者常伴有精神发育迟缓、癫痫和皮肤

病变,其次 80%的患者伴发肾血管平滑肌脂肪瘤, 有时血管平

滑肌脂肪瘤很小或脂肪成分很少,若作薄层 CT 扫描有利诊断。

肾髓质囊肿性病变与多囊病不同之处是其双肾缩小, 且轮

廓光滑。见于髓质或皮、髓质交界处, 皮质变薄; 皮、髓质无明

显分界, 囊肿较小, 完全位于肾实质内。增强偶见对比剂聚积

在扩张的肾小管内,延迟扫描可见类似于髓质造影的表现。

婴儿型多囊肾的病理特点是肾收集管扩张和肝内胆管扩

张及纤维化为特征
[3]

,可分两型: ¹ 新生儿型以肾受累为主, CT

呈双肾皮、髓质内无数小囊肿, 双肾增大, 胚胎小叶明显 , 增强

示肾皮、髓质相延长; º 儿童型则以肝受累为主,也称先天性肝

纤维化,肾脏病变较轻微。CT 上见局部胆管扩张,肝纤维化在

CT上或呈小圆形低密度或呈非节段性条索状低密度影。这两

型相对具特征性,不难诊断, 也较易与其它肾囊性疾病鉴别。

与无家族遗传史或家族遗传史不明的肾多发囊肿性疾病

鉴别诊断。双肾或单侧肾多发单纯性囊肿与多囊病的不同之

处是前者的囊肿数量少,且无肾功能衰竭和高血压倾向。

本病与多发囊肿性肾( multicystic kidney)的鉴别要点是后者

虽在 CT 上也呈全肾由无数大小各异的呈水样密度的肿块组

成,但在增强后见不到有功能的肾实质[ 2]。

多房囊肿性肾肿瘤( multilocular cystic nephroma)或多房性肾

囊肿( multilocular renal cysts) [ 4]的 CT 特点是有厚间隔分隔的单

个或多个充满液体的囊肿, 伴有环状、星型或颗粒状钙化,其发

病年龄呈双极性: 婴儿和儿童以男性多见, 成人则以女性多见,

且此为少见病变[ 2]。

21 多囊病的家族遗传性发病倾向

有报道 1 家 8个兄弟姐妹中有 6 个均有肾囊肿 ,其下一代

中又有 5 人患有肾病, 有文献[ 1]报道 40 人的家族中有 17 人发

现多囊肾。根据这一规律, 我们应建议患此病的所有家族成员

均作有关影像检查 ,以便及时检出无症状患者, 并酌情作有针

对性或预防性 (防止肾功能受损)的治疗。如本组大部分病例

均有较大肾囊肿压迫或阻塞肾脏排泄系统,可选择性地行囊肿

去顶开窗术或介入治疗, 可延长患者的寿命或最大限度地改善

患者的生活质量。
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图片读解答案

孔平

  诊治经过  呼吸科以大叶性肺炎、胸

膜炎收入院。经抗炎治疗 1 周, 患者咳

嗽、胸痛症状减轻, 但低热。入院第 8 天,

患者左下肢肿痛,经 B 超检查诊断为左下

肢深静脉血栓形成,进一步行胸部螺旋 CT

增强扫描,发现左肺动脉干和两侧下肺动

脉内均有充盈缺损征象(图 3) , 确诊为双

肺动脉栓塞并肺梗死。

讨论  肺动脉栓塞 ( pulmonary em-

bolism, PE) 又称肺栓塞, 是由内或外源性

栓子填塞肺动脉或其分支引起肺循环障

碍的临床和病理生理综合征, 发生肺出血

或坏死者称肺梗死[1]。由于血管堵塞的

程度、发生速度和心肺的基础状态不同,

PE 的临床表现也复杂多样,加之缺乏必要

的诊断检查手段, 使得本病极易误诊、漏

诊;同时, 本病也给人以少见病的印象而

不被重视。有资料显示 PE 在我国已经成

为常见的、严重危害人类健康的心血管疾

病,其诊断和治疗问题必须引起高度重

视。近年影像学实践证明螺旋 CT 检查已

成为诊断 PE 的最具价值且实用的方

法[ 2]。

螺旋 CT 表现: ¹ 早期病例可见区域

性肺纹理稀疏、纤细、肺透亮度增强的征

象, 未受累部分可呈现肺纹理相应增多。

º 发生肺梗死时, 则可出现特征性的楔形

肺实变, 其基底紧贴胸膜、尖端指向肺门;

实变区密度可均匀, 亦可见支气管气相或

低密度坏死区;常伴局部胸膜增厚和少量

胸腔积液。» 当肺动脉分支栓子形成时,

其血管较正常肺纹理明显增粗, 走形僵

直, 呈索条状向外延伸, 连于楔形肺实变

影的尖端。笔者称这种征象为/ 栓塞血管

征0, 并认为此征高度提示 PE 的存在, 肺

炎、肺结核和肺肿瘤等均无此征象。出现

多个/ 栓塞血管征0时, CT 平扫即可基本确

定 PE 的诊断。¼螺旋CT增强扫描发现肺

动脉充盈缺损现象时, 则PE确诊无疑。

本例两下肺均有多发楔形实变影, 左

肺可见明显的/栓塞血管征0, 已经明显提

示 PE 的存在, 应及时进行螺旋 CT 增强扫

描明确诊断, 但是由于我们对 PE 的 CT 征

象认识不足, 而将本例误诊为肺炎。本例

也提示我们应进一步提高肺栓塞的诊断

意识,充分认识其 CT 征象, 及时地进行螺

旋 CT 增强扫描, 对减少肺栓塞的误诊、漏

诊是非常重要的。
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