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儿童多囊性肾发育不良的ＣＴ和 ＭＲＩ表现（附１１例分析）

马慧静，邵剑波，沈杰峰，姚红莉

【摘要】　目的：探讨儿童多囊性肾发育不良（ＭＣＤＫ）的ＣＴ和 ＭＲＩ影像学特征。方法：回顾性分析经手术病理证实

的１１例 ＭＣＤＫ患儿的ＣＴ及 ＭＲＩ表现，其中男７例，女４例，年龄１～１２岁，平均４．４岁，６例行ＣＴ平扫及增强检查，３

例行 ＭＲＩ平扫，１例行 ＭＲＩ平扫及增强检查，１例患儿行ＣＴ平扫、增强及 ＭＲＩ平扫检查。结果：１１例中 ＭＣＤＫ位于右

侧者３例，左侧８例；异位 ＭＣＤＫ１例，位于Ｌ４～Ｌ５ 椎体左侧缘；左肾节段性 ＭＣＤＫ１例。ＭＣＤＫ合并同侧输尿管畸形３

例。１例ＣＴ平扫及增强检查未发现 ＭＣＤＫ，行 ＭＲＩ检查发现病变。ＭＣＤＫ的主要ＣＴ表现为肾床内无正常肾组织，被

数目不等、大小不一的低密度囊肿影所代替，且囊间互不相通；ＭＲＩ表现为肾区多个Ｔ１ＷＩ呈低信号、Ｔ２ＷＩ呈高信号的囊

性病灶，ＣＴ及 ＭＲＩ增强扫描示囊肿均无强化，间隔可见中度强化。结论：ＭＣＤＫ的ＣＴ和 ＭＲＩ表现有一定特征性，尤其

是 ＭＲＩ可发现细小病变，明显优于ＣＴ。
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　　多囊性肾发育不良（ｍｕｌｔｉｃｙｓｔｉｃｄｙｓｐｌａｓｔｉｃｋｉｄ

ｎｅｙ，ＭＣＤＫ）是小儿泌尿系统中较常见的发育畸形，发

病率约１／２５００，中文文献中未见关于儿童 ＭＣＤＫ的

系统性文献报道。笔者对２００８年８月～２００９年５月

在本院住院治疗、影像学资料完整并经手术病理证实

为 ＭＣＤＫ的１１例患者的病例资料进行回顾性分析，

探讨其ＣＴ和 ＭＲＩ影像学特点，旨在提高对本病的认

识和诊断水平。

材料与方法

１．病例选择

搜集２００８年８月～２００９年５月在本院住院治疗

并经手术病理证实的１１例ＭＣＤＫ患儿的ＣＴ及ＭＲＩ

资料，其中男７例，女４例，年龄１～１２岁，平均４．４

岁。１１例中腹部包块３例，肾功能不全１例，出生后

滴尿２例，５例无任何临床异常表现。

２．检查方法

ＣＴ检查６例，ＭＲＩ检查４例，两项均行者１例。

对于不合作患儿采用６％水合氯醛按０．５ｍｌ／ｋｇ剂量

保留灌肠，然后分别进行ＣＴ或 ＭＲＩ检查。使用ＧＥ

ＨｉｓｐｅｅｄＤｕａｌＣＴ机扫描，患儿取仰卧位，扫描参数：

１２０ｋＶ，１３０ｍＡ，层厚７ｍｍ，层距１０ｍｍ。ＣＴ增强扫

描经静脉团注对比剂优维显（３００ｍｇＩ／ｍｌ），剂量

１．５～２．０ｍｌ／ｋｇ，注射流率为１．５～２．０ｍｌ／ｓ，全腹扫

描模式，并于１５～３０ｍｉｎ后延迟扫描。ＭＲＩ检查使用

ＧＥＳｉｇｎａｌＥｘｃｉｔｅ１．５ＴＨＤＭＲＩ机，正交头线圈，患

儿取仰卧位，常规行横轴面、冠状面 ＦＳＥＴ１ＷＩ和

Ｔ２ＷＩ，ＭＲＩ增强扫描经静脉团注对比剂钆喷酸葡胺

剂量０．２ｍｌ／ｋｇ，注射流率为１．５～２．０ｍｌ／ｓ。ＭＲＩ扫
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　图１　右肾 ＭＣＤＫ。ａ）ＣＴ平扫示右侧肾区多个囊性包块；ｂ）增强扫描示囊肿不

强化，间隔有中度强化。　图２　右肾 ＭＣＤＫ。ａ）Ｔ１ＷＩ示右侧肾区多个小圆形囊

性病灶；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈高信号，右肾区无正常肾结构。

描序 列 及 参 数 如 下。Ｔ１ＷＩ：ＴＥ

４．９ｍｓ，ＴＲ６００ｍｓ，矩阵３２０×１６０，

激励次数４，视野２８ｃｍ×２８ｃｍ，层

厚 ６ ｍｍ；Ｔ２ＷＩ：ＴＥ ８５ ｍｓ，ＴＲ

４０００ｍｓ，矩 阵 ２８８ × １６０，视 野

２８ｃｍ×２８ｃｍ，层厚６ｍｍ，激励次数

４；ＭＲＵ：ＴＲ３０００ｍｓ，矩阵３２０×

１２８，激 励 次 数 １，视 野 ２８ｃｍ×

２８ｃｍ，层厚２．４ｍｍ。

结　果

１．病变特点

１１例患儿中 ＭＣＤＫ 位于左侧

者８例，右侧３例。其中异位ＭＣＤＫ

合并同侧输尿管异位开口１例，患肾

位于Ｌ４～Ｌ５ 左侧缘，输尿管异位开

口于阴道；ＭＣＤＫ合并同侧巨输尿

管１例；ＭＣＤＫ合并同侧巨输尿管

及巨输尿管异位开口１例；节段性多

囊性肾发育不良１例，病变在左肾上

中极；健侧肾盂积水１例；健侧肾脏

代偿性肥大５例；囊性发育不良肾体积大于健侧正常

肾３例，小于健侧肾８例。

２．ＣＴ表现

６例 ＭＣＤＫ中右侧２例，左侧４例（其中１例合

并同侧巨输尿管畸形）。ＣＴ平扫表现为患肾被数目

不等、直径大小０．９～３．１ｃｍ的囊肿所替代，各囊肿孤

立存在，互不相通，囊间可见厚薄不一的软组织密度间

隔；增强检查示囊肿不强化，间隔显示中度强化，延迟

扫描对比剂一直未见进入囊内（图１ａ、ｂ），且患侧输尿

管未见显影。合并同侧巨输尿管畸形１例，表现为输

尿管全段极度扩张。１例亚型 ＭＣＤＫ，即节段性多囊

性肾发育不良［１］，表现为左肾上中极被２个囊肿所替

代，直径分别为２ｃｍ和５ｃｍ，仅肾下极可见正常强化

的肾结构，延迟１５ｍｉｎ后扫描对比剂始终未进入囊

内，但输尿管可见对比剂充盈。

３．ＭＲＩ表现

４例 ＭＣＤＫ中左侧３例，右侧１例。右侧１例为

ＭＣＤＫ合并同侧巨输尿管及巨输尿管异位开口。此４

例囊性发育不良肾体积均小于健侧肾脏。ＭＲＩ平扫

显示患肾内有数个至十余个大小不一、Ｔ１ＷＩ呈低信

号、Ｔ２ＷＩ呈高信号的囊状影，囊肿直径０．３～１．９ｃｍ，

其内有间隔，在Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ均呈等信号（图２ａ、ｂ）。

增强检查示囊肿不强化，间隔可见强化。ＭＲＵ显示

患肾呈多个大小不等的孤立囊性高信号影，各囊之间

界限清楚，互不相通；或见中心性大囊，周围环绕多个

小囊，类似砚盘样改变（图３）。１例合并同侧巨输尿管

者清楚显示全段输尿管扩张（图４）。

另外，１例３岁女童，ＣＴ平扫及增强检查显示右

肾形态与肾脏功能正常，左肾区域未见肾脏结构，也未

能检出 ＭＣＤＫ；Ｂ超检查提示右侧孤立肾及左肾缺

如，但患儿出生后即有滴尿病史，经加行 ＭＲＵ检查，

发现左侧肾区无正常肾脏结构，但在Ｌ４～Ｌ５ 水平左

侧缘清楚可见十余个孤立存在的 Ｔ１ＷＩ呈低信号、

Ｔ２ＷＩ呈高信号串珠状囊肿影，各囊肿孤立存在，最大

者直径＜１ｃｍ，提示左侧异位 ＭＣＤＫ（图５ａ、ｂ），但

ＭＲＵ未能显示其输尿管异位开口，后经手术及病理

证实为 ＭＣＤＫ并输尿管异位开口。

讨　论

ＭＣＤＫ在儿童中并非少见，临床多以腹部包块就

诊，其病因尚未完全明了，目前多认为系胎儿早期输尿

管上段和（或）肾盂的供血血管损伤导致肾盂、输尿管

闭锁致后肾退化，肾小管呈囊性扩张，输尿管缺如或粗

大呈条索状。ＭＣＤＫ无家族性
［２］，男性多见，多为单

侧发病，左侧多见［３］，节段性受累多位于肾上极，

１０％～２０％患儿伴有对侧肾及输尿管畸形。本组１１

例中全部为单侧发病，且左侧为多，占７２．７％，与相关

文献一致［３］；此外，有３例 ＭＣＤＫ伴同侧输尿管畸形，

１例伴对侧肾积水，１例为节段性病灶。

ＭＣＤＫ影像表现有一定特征性，表现为患侧肾区

有多个状如葡萄的囊肿样结构，囊肿间互不相通［４，５］，
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清楚显示左侧异位 ＭＣＤＫ呈串珠样高信号囊状影（箭）；ｂ）ＣＴ示左肾

区未见肾影显示。

图３　左肾 ＭＣＤＫ，ＭＲＵ示左肾区

中心性大囊，周围小囊围绕，似扩张

之肾盂肾盏结构（箭），右肾盂积水。

图４　ＭＲＵ示右侧 ＭＣＤＫ（短箭）

合并右侧巨输尿管畸形（长箭）。

图５　左侧异位 ＭＣＤＫ。ａ）ＭＲＵ

囊肿数目不等，大小不一，单个囊肿直径１～３ｃｍ，多

无正常肾实质及肾盂结构，增强后囊肿无强化，间隔为

疏松结缔组织内含岛状肾组织和软骨灶，可中度强化。

患肾的体积一般小于健侧，部分也可大于健侧肾脏。

但是年龄大于２岁的患儿，其健侧肾脏常表现为代偿

性增大［２］，本组１１例 ＭＣＤＫ中５例年龄在３～４岁，

其对侧正常肾脏均有不同程度代偿性肥大。值得注意

的是ＣＴ、Ｂ超对于 ＭＣＤＫ可发生漏诊，而 ＭＲＩ尤其

是 ＭＲＵ 可以明显提高病变的检出率，可清楚显示

ＭＣＤＫ的细微结构、整个 ＭＣＤＫ全貌及巨输尿管畸

形等合并症，可较好地作出定位及定性诊断［６］。本组

１例患儿曾做Ｂ超和ＣＴ检查均漏诊，经 ＭＲＩ检查得

以发现病变，并经手术和病理证实。笔者建议临床疑

似病例应常规进行 ＭＲＩ检查。

儿童 ＭＣＤＫ的诊断并不难，但应与肾脏其它囊性

病变鉴别。①肾盂肾盏重度积水：儿童肾盂肾盏积水

最常见的病因系肾盂、输尿管连接处狭窄导致肾盂、肾

盏极度扩张，肾实质变薄。ＣＴ或 ＭＲＩ平扫示

扩张的肾盂、肾盏呈多个囊状结构，但各囊之

间与肾盂均相通，肾盂与输尿管交界处狭窄，

增强扫描延迟示对比剂进入肾盂、肾盏内。

ＭＣＤＫ因肾脏完全无功能
［７］，增强扫描无对比

剂进入囊内，且各囊间不相通，输尿管往往不

显示，以此可资鉴别；②囊性部分分化型肾母

细胞瘤：系肾母细胞瘤的一种特殊类型，表现

为肾区内一大的囊状包块，其内有多个房性分

隔，各小囊肿间互不相通，有部分正常肾组织

存在，增强扫描肿块可见包膜及周围受压的正

常肾组织强化。也有文献报道 ＭＣＤＫ发展为

Ｗｉｌｍ′ｓ瘤的可能性为１／２０００
［８］；③婴儿型多

囊肾：是一种常染色体隐性遗传性疾病，多双

侧发病，其病理特点是肾小管扩张呈管状或囊

状，但都是微小囊肿。ＭＲＩＴ１ＷＩ上呈低信号、

Ｔ２ＷＩ呈高信号，增强表现极有特征性，表现为

双肾乳头至皮质呈放射状或车轮状排列的低

信号影，与 ＭＣＤＫ易鉴别。

总之，ＭＣＤＫ的ＣＴ和 ＭＲＩ表现均有一

定特征性，尤其是 ＭＲＩ（ＭＲＵ）对其检出率高，

可发现细小病变，较ＣＴ和Ｂ超优越，可作为临

床首选的检查方法。
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