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E8_B4_A8_E6_80_A7_E6_c22_610179.htm 海绵肾属常染色体隐

性缺陷疾病，表现为先天性的良性肾髓质性病变。常于40岁

以后被发现，易误诊为肾结石和尿路感染。【发病机理】海

绵肾属常染色体隐性缺陷疾病，其病理特征是远端集合管扩

张，形成小囊和囊样空腔。扩张的集合管与近端正常的集合

管相通，在与肾盏连接处直径正常或相对缩小。常并发结石

、感染和肾内梗阻，肾其余部分结构和发育正常。海绵肾一

般为双侧性，80％患者部分或所有乳头受累，也有单侧性或

仅累及一个乳头者。肾小管液在该处积聚，导致感染和结石

。肾脏大小正常或轻度增大，有一半患者伴钙盐沉着。【临

床表现】患者出现症状多在40岁以后，该病虽为散发，但有

家族发病倾向的报道，同一家族中有2人以上或几代人发病。

常见症状为反复发作的肉眼或镜下血尿，尿路感染症状，腰

部、上腹部绞痛或有排石史，个别表现为无痛性肉眼血尿。

其临床症状是因为扩张小囊中尿液滞留继发感染， 由出血或

结石所引起。大部分病人肾功能尚属正常，虽然有肾小球滤

过率下降、肾浓缩功能降低、尿液酸化不良或有肾小管酸中

毒等，但很少发展到肾衰尿毒症，所以，一般预后较好。临

床上常易误诊为多发性肾结石、泌尿系感染。病变局限、轻

微者可无临床症状。海绵肾最常见的异常表现为吸收性高尿

钙症，发生率达59％，肾排泄钙增多所致的高尿钙症仅占18

％，提示海绵肾与肾结石患者有相同的代谢异常。尿路结石

患者中海绵肾发生率3.5％～13％ 。【诊断】患者常因出现肾



结石致反复发作性疼痛、血尿及泌尿系感染症状来就诊，在

行/ 线检查时被发现，泌尿系平片和静脉尿路造影特别是大剂

量静脉尿路造影能显示出海绵肾的特征而确诊。泌尿系平片

显示钙化或结石位于肾小盏的锥体部，呈簇状、放射状或多

发粟粒状。逆行肾盂造影常不能显示其特征。静脉尿路造影

显示肾盂肾盏正常或肾盏增宽，杯口扩大突出，于其外侧见

到造影剂在扩大的肾小管内呈扇形、花束状、葡萄串状和镶

嵌状阴影。囊腔间不相通。由于结石密度不均匀，边缘不整

齐，环绕于肾盂肾盏周围的多数囊腔似菜花状，用大剂量静

脉尿路造影剂造影更能清晰显示以上特点。【鉴别诊断】本

病需与肾结核、肾钙盐沉着作鉴别诊断。1． 肾结核：一般

为单侧性，早期静脉尿路造影显示肾盏呈虫噬状改变。尿沉

渣涂片可发现抗酸杆菌，多有持续性逐渐加重的尿频、尿急

、尿痛病史。体检可发现有附睾肿块，输精管串珠样结节。2

．肾钙盐沉着：肾集合管内及其周围弥散性钙盐沉着，比海

绵肾表现更为广泛， 晚期可影响全肾并伴有肾功能减退，而

无肾小管扩张和囊腔形成的特征性改变，另外还同时有原发

性甲状旁腺功能亢进或肾小管酸中毒的症状和体征。【治疗

】髓质海绵肾现无法针对病因治疗，主要是针对并发症进行

治疗。双侧髓质海绵肾无特殊临床症状和并发症时不需特殊

治疗， 可定期复查和随访，若出现并发症时按不同情况予以

处理。1．并发症的治疗：并发肾结石者应养成多饮水的习惯

，每天尿量要超过#$$$%&amp.， 以减少钙盐沉着。并发高尿

钙患者应长期服用噻嗪类利尿剂。尿钙正常的尿结石患者，

可口服磷酸盐类药物。2． 手术治疗：如为单侧或节段性病

变， 可考虑行肾切除或部分肾切除，以去除结石和尿路感染



病因。手术治疗前一定要慎重， 因为海绵肾一般为双侧性，

只有在全面仔细地检查证实病变确为单侧者，且患者对侧肾

功能正常时，才能行手术治疗。3． 预防和治疗泌尿系感染

。4．治疗肾小管酸中毒。 100Test 下载频道开通，各类考试

题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


