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摘要：目的 探讨先天性孤立肾（ＣＳＫ）患者病情特点。 方法 收集了 ２０１２—２０２０ 年北京协和医院诊断为先天性孤

立肾的患者，对其病例资料及术后随访结果进行分析。 结果 共纳入本院 ２３３ 例 ＣＳＫ 患者，男性 ５８ 例，女性１７５ 例。
其中最常见伴发畸形为生殖道畸形，其次为先天性脊柱侧凸。 １５％的 ＣＳＫ 患者存在其他肾脏相关疾病。 ５ 例患者

行泌尿外科手术，随访中均未出现术后并发症。 仅 １ 例肾部分切除术后 １ 年出现复发转移，遂行二次手术治疗。
结论 发现 ＣＳＫ 畸形的同时，有必要进行全身多系统的评估。 此类患者即使症状隐匿也应定期监测，就诊治疗过程

更需谨慎保护肾功能。
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　 　 先天性孤立肾（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｓｏｌｉｔａｒｙ ｋｉｄｎｅｙ，ＣＳＫ）
是指出生时即表现为单侧肾缺如、萎缩或无功能，其
发病率约为 ０ ０５％［１］。 据统计，产前诊断为孤立肾

的胎儿中，２２ ４％伴发肾脏异常（如异位肾、多囊肾、

肾盂积水等），２４ ５％伴发肾外畸形［２⁃３］。 一般情况

下，ＣＳＫ 患者可正常生存，终身不需要治疗。 而伴

发其他系统畸形（如生殖系统、心血管系统、骨骼系

统等）或伴发泌尿系相关疾病（如肾结石、 肾积水、
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肾盂输尿管狭窄、肾肿物等）的 ＣＳＫ 患者，则可能需

要接受手术治疗。 因此，针对 ＣＳＫ 患者一方面需要

进行多系统筛查，另一方面针对伴发泌尿系统病变

的 ＣＳＫ 患者，更需要做到早发现、早治疗。

１　 资料与方法

１ １　 一般资料

回顾性搜集了 ２０１２—２０２０ 年就诊于北京协和

医院，且诊断中出现“孤立肾” “单侧肾缺如” “单侧

肾发育不全”或“单肾”等关键词的病例，通过阅览

相应病史，排除一侧肾根治性切除术所致的获得性

孤立肾，最终从单中心筛选出 ２３３ 例 ＣＳＫ 患者。
１ ２　 伴发畸形

２３３ 例 ＣＳＫ 患者中，其中男性 ５８ 例（２４ ８９％），
女性 １７５ 例（７５ １１％）。 在 １７５ 例女性 ＣＳＫ 患者

中，７９ 例（４５ １４％）伴发生殖系统畸形，其中最常见

表现 为 阴 道 斜 隔 （ １７ ６０％）， 其 次 为 双 子 宫

（１３ ７３％）、双宫颈（７ ７２％）、残角子宫（５ ５８％）、
单角子宫（５ １５％）、先天性阴道闭锁（３ ４３％）等。
５８ 例男性 ＣＳＫ 患者中，仅 １ 例伴发生殖系统异常，
表现为先天性精囊异常和无精症。

所有 ＣＳＫ 患者中 ３１ 例（１３ ４２％）患者出现骨

骼系统异常，其中先天性脊柱侧凸最常见 １６ 例

（６ ９０％），其次为先天性脊柱后凸 ６ 例（２ ５８％）。
此外还包括 ２ 例先天性肛门闭锁、１ 例先天性巨结

肠和 １ 例唇腭裂。
１ ３　 伴发泌尿系统疾病

ＣＳＫ 中 ３５ 例（１５ ０２％）伴有肾脏相关疾病（表
１）。 其中 ５ 例因泌尿系相关疾病入住本院泌尿外

科行相关手术，２ 例因泌尿系结石行输尿管软镜碎

石术，２ 例因肾盂输尿管连接处狭窄行肾盂输尿管

成形术，１ 例因孤立肾肾癌行机器人辅助腹腔镜孤

立肾部分切除术，且因术后复发行腹腔镜腹盆腔肿

物切除术。

２　 结果

２ １　 泌尿外科 ＣＳＫ 患者围术期资料

５ 例入住泌尿外科的患者术中均未输血。 术后

肌酐比术前肌酐上涨 ０ ～ １５ μｍｏｌ ／ Ｌ，术后较术前血

红蛋白下降 １～１８ ｇ ／ Ｌ，其住院时长为 ５ ～ １９ ｄ，各手

术均未出现围术期并发症。

表 １　 ＣＳＫ 患者伴发的泌尿系统疾病情况

Ｔａｂｌｅ １　 Ｕｒｉｎａｒｙ ｓｙｓｔｅｍ ｄｉｓｅａｓｅ ｉｎ ｔｈｅｓｅ ＣＳＫ ｐａｔｉｅｎｔｓ

ｄｉｓｅａｓｅ ｔｙｐｅ ｃａｓｅｓ ｎｕｍｂｅｒ （ｎ，％）

ｃｈｒｏｎｉｃ ｒｅｎａｌ ｉｎｓｕｆｆｉｃｉｅｎｃｙ １０（４ ２９）

ｈｙｄｒｏｎｅｐｈｒｏｓｉｓ １０（４ ２９）

ｕｒｏｌｉｔｈｉａｓｉｓ ８ （３ ３９）

ｃｈｒｏｎｉｃ ｒｅｎａｌ ｆａｉｌｕｒｅ ８ （３ ３９）

ｒｅｎａｌ ｍａｌｉｇｎａｎｔ ｔｕｍｏｒ ６ （２ ５７）

ｒｅｎａｌ ｃｙｓｔ ６ （２ ５７）

ｈｙｄｒｏｎｅｐｈｒｏｓｉｓ ５ （２ １４）

ｃｈｒｏｎｉｃ ｇｌｏｍｅｒｕｌｏｎｅｐｈｒｉｔｉｓ ５ （２ １４）

ｎｅｐｈｒｏｔｉｃ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ３ （１ ２９）

ａｃｕｔｅ ｒｅｎａｌ ｉｎｓｕｆｆｉｃｉｅｎｃｙ ３ （１ ２９）

ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｕｒｅｔｅｒｏｐｅｌｖｉｃ ｊｕｎｃｔｉｏｎ ｓｔｒｉｃｔｕｒｅ １ （０ ４３）

２ ２　 随访

远期随访中，电话随访 ４ 月 ～ ８ 年，５ 例患者均

肾功能正常，除第 ５ 例患者因右肾透明细胞癌出现

腹盆腔转移，需行二次手术切除转移灶之外，其他患

者未出现二次手术的需求。

３　 讨论

先天性孤立肾包括解剖性单侧肾缺如或功能性

单侧肾无功能。 ＣＳＫ 大多是产前筛查期间发现，通
常在妊娠中晚期。 ＣＳＫ 在超声中可表现为肾窝空

虚，空虚的肾窝可能会被肾上腺或肠道填满。 对侧

肾可代偿性增大，且当对侧肾前后径与横径之比大

于 ０ ９ 时更有提示意义［４］。 且随着技术进步，近年

来应用超声检出 ＣＳＫ 的敏感度高达 ９８％［５］。 但超

声可能会遗漏异位肾组织，因此 ＣＳＫ 最终确诊需借

助肾图。
ＣＳＫ 可以与其他的先天异常相关联，其中最常

见为肾盂输尿管反流。 另外 １ ／ ３ ＣＳＫ 患者出现肾外

畸形，诸如心脏、生殖道、胃肠道等系统畸形，甚至是

伴发某种畸形综合征，如 Ｍａｙｅｒ⁃Ｒｏｋｉｔａｎｓｋｙ⁃Ｋｕｓｔｅｒ⁃
Ｈａｕｓｅｒ（ＭＲＫＨ）综合征、腮⁃耳⁃肾综合征等［２］。 因此

针对 ＣＳＫ 患者常需要全身多系统检查，以及早发现

伴发畸形并对症处理。
大多数 ＣＳＫ 患者并不表现肾损伤，即使滤过率

轻度下降一般也不会出现明显症状，此时多不需特

殊处理。 但 ＣＳＫ 远期出现慢性肾功能不全的风险

９９２
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增加，因此建议 ＣＳＫ 患者平时注意饮食起居，如控

制蛋白质、盐摄入等，并适当减少撞击类运动（如拳

击、极限滑雪等） ［６⁃７］，以避免单肾损伤的风险。 另

外，早期开始定期随访肌酐、尿蛋白、尿微量白蛋白、
肾脏超声以及血压等指标具有重要意义，以便及早

发现异常并及时采取肾脏保护措施。
如果 ＣＳＫ 出现单肾疾病 （如肾结石、肾肿物

等），其处理措施应更谨慎。 ＣＳＫ 肾结石在手术方式

的选择上，常遵循双肾患者肾结石的治疗原则，即肾

结石＞２ ｃｍ 选择经皮肾镜碎石术，肾结石≤２ ｃｍ 选

择输尿管镜碎石术［８］。 ＣＳＫ 肾肿物是保留肾单位

术式的绝对适应证，其选择包括冷冻消融或者部分

切除两种，二者疗效及安全性接近［９⁃１０］，均可作为备

选方案。
综上所述，ＣＳＫ 患者常伴发其他畸形，因此需

进行全身多系统的筛查以明确伴发畸形。 ＣＳＫ 患

者虽病情隐匿，大多数患者可无明显肾功能异常，但
还需要定期监测肾功能。 若出现肾脏相关疾病，在
进行手术治疗时，应谨慎操作，最大限度保留肾

单位。
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