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ＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ病合并主动脉夹层一例
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　图１　ＣＴ横轴面扫描示右侧肾上腺及左肾肿瘤性病变（箭），左肾及胰腺多发囊肿。

图２　ＣＴ横轴面扫描示双肾多发囊肿及肿瘤性病变（长箭），胰腺多发囊肿（短箭），主

动脉夹层（箭头）。　图３　ＣＴ冠状面扫描示双肾及右肾上腺肿瘤（箭）。　图４　ＶＲ

图像示双肾及右肾上腺肿瘤（箭）。

　　病例资料　患者，男，４８岁。因突

发胸背部疼痛入院。体检：Ｔ３５．８℃，Ｒ

２６次／分，Ｐ６８次／分，ＢＰ１４６／８２ｍｍＨｇ

（左）、１５８／７８ｍｍＨｇ（右），一般状况可，

全身浅表淋巴结未触及肿大，心肺腹部

检查未见异常。既往有高血压病史，口

服药物治疗，曾于１０年前做过小脑血

管母细胞瘤手术，其母因患肿瘤（类别

不详）去世。ＭＲＩ提示急性主动脉夹

层。主动脉ＣＴＡ示主动脉夹层，双肾、

肝脏、胰腺多发囊肿，双肾及右肾上腺

多发肿瘤性病变（图１～４）。

讨论　ＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ病是一种罕

见的常染色体显性遗传性疾病。其特

征为发生在神经系统或视网膜的血管

母细胞瘤，肾脏透明细胞癌，嗜铬细胞

瘤，以及肝、肾、胰腺、附睾多发囊肿或

肿瘤，其中家族性血管母细胞瘤是 Ｈｉｐ

ｐｅｌＬｉｎｄａｕ病的标志。ＷＨＯ分类将其

划为组织来源不明的肿瘤［１］。Ｈｉｐｐｅｌ

Ｌｉｎｄａｕ病病变可累及多个器官，临床表

现多样，受累器官的病变可同时或先后

出现，间隔时间可长达数年或数十年，

患者就诊于临床各科，常造成漏诊［２］。

临床诊断本病多采用 Ｍａｈｅｒ等提出的

标准：①多发性视网膜血管瘤或小脑血管母细胞瘤；②在视网

膜血管瘤或小脑血管母细胞瘤基础上，有明确的家族史，若无

家族史但有肾上腺嗜铬细胞瘤或肾脏、胰腺、附睾囊肿（或肿

瘤）者。

影像学检查对该病的诊断有很大的价值：ＭＲＩ检查对小脑

及中枢系统血管母细胞瘤有优势，主要表现为小脑及中枢系统

的大囊小结节或单纯囊性、单纯实质性病变，以前者多见。与

其他小脑肿瘤鉴别要点为病灶周围、实体内有较多异常紊乱的

流空血管。胰腺、肝脏、肾脏占位以多层螺旋ＣＴ以及动态增强

扫描为优势，高场强ＭＲＩ及动态增强对腹部病变也很有诊断价

值。本例患者因主动脉夹层就诊，脑部有小脑血管母细胞瘤病

史，腹部有多脏器囊肿及肿瘤，母亲有肿瘤病史，符合 Ｈｉｐｐｅｌ

Ｌｉｎｄａｕ病诊断。

注：１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ
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