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患者女，53岁，1997年在广东省人民医院诊断“多囊

肾、多囊肝”。既往有葡萄糖⁃6⁃磷酸脱氢酶缺乏和子宫

切除病史，否认病毒性肝炎病史。因“反复腹胀”曾多次

住院诊治，腹部彩超提示腹腔积液、多囊肾及多囊肝，在

1997年和 2005年两次行肝囊肿穿刺抽液术，术后症状可

缓解。2011年开始出现顽固性腹水，多次行腹腔穿刺引

流，症状缓解。2012年 11月因终末期肾脏病开始行血透

治疗，但腹水仍反复。2015 年 1 月因“顽固性腹水”至我

院介入科住院，辅助检查提示血清转氨酶正常，病毒性肝

炎指标均阴性，血清白蛋白 27.05 g/L。腹部增强 CT可见

下腔静脉肝段受压呈线状改变，肝中、肝右静脉受压呈线

状，部分中断，腹腔大量积液，见图 1。上腹部增强MR可

见下腔静脉肝段局部狭窄，肝中、肝右静脉稍狭窄，腹腔

大量积液；经右股静脉行下腔静脉及肝静脉造影显示下

腔静脉肝段未见显影（考虑完全闭塞），其侧支增多、增粗

且迂曲，测得腔静脉压力约 22 cm H2O；因无法到达肝静

脉，遂经左颈内静脉行上腔静脉及肝静脉造影，结果显示

肝左静脉及上腔静脉显影，腔静脉肝段未见显影（考虑完

全闭塞），测得肝左静脉压力约 17cm H2O，见图 2。因腔

静脉肝段完全闭塞，无法行支架植入术及球囊扩张术，建

议行肝移植。因患者经济原因无法行肝移植，目前仍以

血液净化（每周 3 次）、血透中输注人血白蛋白及腹腔穿

刺放液（每周 1次，约 3000～4000 ml/次）以缓解顽固性腹

水症状。

讨论 常染色体显性多囊肾病（ADPKD）是最常见的

遗传性肾脏病，发病率约为 1/1000～1/400，主要表现为双
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维持性血液透析多囊肾患者伴顽固性腹水一例
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注：A、B示多囊肾及腹水；C、D示多囊肝及腹水

图 1 腹部增强 CT
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注：A：下腔静脉；B：上腔静脉

图 2 静脉造影
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侧肾脏出现大小不一的囊肿，囊肿进行性增大，最终破坏

肾脏结构和功能，导致终末期肾衰竭而需行肾脏替代治

疗。除累及肾脏外，多囊肝是最常见的肾外表现，尽管大

多数多囊肝常无症状，但少数由于显性囊肿或广泛囊性

病变引起肝静脉流出道梗阻从而导致顽固性腹水、肝肿

大、腹痛等一系列临床表现，预后差，病死率高，而多囊肝

所致的肝静脉流出道梗阻罕见 [1]。查阅文献，将先前报道

的 5例维持性血液透析多囊肝及多囊肾伴顽固性腹水患

者和我院的 1例患者进行临床资料比较，见表 1。6例患

者中有 5例为女性。所有患者均有肝内下腔静脉和肝静

脉的外在压迫。1例合并有下腔静脉和/或肝静脉叠加血

栓形成，死亡。5例经证实的未合并肝静脉血栓闭塞患者

中，1例死亡，2例联合肝切除和囊肿开窗术，1例行肝静

脉支架置入术，共 1 例因腔静脉肝段完全闭塞而无法行

支架植入术及球囊扩张术，只能继续腹腔穿刺引流缓解

症状。3例患者通过手术解决了肝静脉流出道梗阻。

顽固性腹水是肝静脉流出道梗阻的最常见表现，在

所有研究患者中出现，但对于多囊肝所致的肝静脉流出

道梗阻诊断无特异性，且常被误诊为肝硬化所致，确诊需

借助超声、CT、MR和血管造影等影像学检查。多普勒超

声具有简便、无创，易于在床边检查等特点，可作为筛选

的首选方法，但对有明显肠胀气、大量腹水或不配合的患

者诊断能力下降，具一定局限性，且受人为因素影响较

大。CT和MR对肝静脉流出道梗阻诊断敏感性优于多普

勒超声，且易于发现多囊肝解剖结构异常压迫肝静脉或

门静脉致血流方向异常及异常的侧支静脉形成。腔静脉

造影分辨力高，可测量压力梯度，在发现异常后可视情况

决定是否选择介入下治疗。

多囊肝是常染色体显性多囊肾病的常见肾外表现，

大多数无症状时不需治疗。当囊肿体积过大或广泛囊肿

病变时可致肝静脉流出道梗阻，虽临床上并不常见，但在

出现肝肿大、腹痛、食欲缺乏和顽固性腹水等表现时需注

意鉴别。由于肝静脉流出道梗阻大多病程长，预后差，在

通过超声、CT、MR 或血管造影等检查确诊后，建议尽早

行手术治疗。根据病情可选择囊肿酒精硬化 [5]、肝切除联

合囊肿开窗术 [6]、门⁃腔静脉分流术、介入下球囊扩张或支

架置入术、肝部分切除术或肝移植术等方式治疗。
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表 1 多囊肾及多囊肝合并腹水患者临床资料比较
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