
F>7?-?EA?>@6>-C<EAM?<6FFM7>>7D>JBAI6?6-
%X&4;B>E :K= Z>ME<I T6-<EK'#$20'22!

20."#1."200##!904
%9& &:Z':);*W*'&:U('R*Z]V'>?AI4:7?6%

L<K6>-?<?B>]:,:#,$E>D>J?<E67I6FL6D>7%
D>JBAI6?6-P6?B->6QME>-!'A->->E6>-A7KDBAEAD%
?>E6-A?6<7<C?B>A7?6@>7%X&4&A7D>?Z>ME<I'

#$2$'3#2$!"0%0"4
%.&XU'+'bcT'''+*Z[8'>?AI4;B>I<7@%

?>EF<M?D<F><C7>ME<J-ODB<I<@6DAICM7D?6<76-
CA=<EALI>67JA?6>7?-P6?B7<7%FAI6@7A7DOE>%
IA?>KA7?6%]:,:,W>7D>JBAI6?6-!:DA->->E6>-
%X&4,('Z>ME<I'#$#2'#2#2$!104

%"& 赵岩'王佳伟4抗0%氨基丁酸%,型受体脑炎机制
的研究进展%X&4国际免疫学杂志'#$#2'99#9$!

9#.%9#34
%0& ]c:Z+['W*Z+;''cU&i4:M?<6FFM7>

>7D>JBAI6?6-!:7>HJA7K67@CE<7?6>E<C7>ME<6F%
FM7<I<@O%X&4'B67 (>KX #*7@I$'#$2"'2#3
#3$!22##%22#04

%1&[+:SV+'i:Z]V'&UcV b'>?AI4'I676DAI
C>A?ME>-A7K<M?D<F>-<C'B67>->JA?6>7?-P6?B
A7?6%0%AF67<LM?OE6DAD6K,E>D>J?<E>7D>JBAI6?6-

%X&4*HJ;B>E(>K'#$#$'#$#2$!"20%"##4
%3& ;*WcZc(: (4T6=>E-6?O<C-?EMD?ME>A7K

CM7D?6<7<C]:,:,E>D>J?<E-!:D<FJI>H6?O<C
]:,:,%F>K6A?>K-6@7AI67@%X&4RE<DXJ7:DAK
)>E,RBO-,6<I)D6'#$21'39#2$$!!3$%9224

%2$&*+&UZ]R'(*&[*WZ',cTT*;'>?AI4'T1
#d$;D>II%F>K6A?>K7>ME<7AIKO-CM7D?6<7A7K
K>@>7>EA?6<767I6FL6D>7D>JBAI6?6-%X&4gE<7?
Z>ME<I'#$2.'"!2"!4

%22&:̂ Ui:(:Z'(Ub: i'c(*T:i'>?AI4W67%
-B<)B67G>6@AGM4RAEA7><JIA-?6DA7?6%@AFFAAF6%
7<LM?OE6DAD6K#]:,:$,E>D>J?<EA7?6L<KOI6FL6D
>7D>JBAI6?6-A--<D6A?>KP6?B-FAIID>IIIM7@DA7D>E

JE>->7?67@A-7>P%<7->?-?A?M->J6I>J?6DM-!:DA->
E>J<E?%X&4W67-B<)B67G>6@AGM'#$#$'"$#2#$!1"3%
10!4

%2#&YS]WU] :'(csU[%':);WU&&S )'XSc,
*W;,'>?AI4'>7?EAI7>E=<M--O-?>FD<FJI6%
DA?6<7-A--<D6A?>KP6?B6FFM7>DB>DGJ<67?67%
B6L6?<E-%X&4XZ>ME<IZ>ME<-ME@R-ODB6A?EO'

#$#$'32#0$!00#%0014

#收稿日期!#$##%$1%$0!修回日期!#$#!%$9%$2$

#!通信作者'*%FA6I!21#9#$$92!NN4D<F)

!案例分析!

[677>E综合征新诊疗2例报道并文献复习

冯春森2!廖盎然2!李!伟2!蒋佳奇2!王!萍##

"陆军第九五八医院*24肾病泌尿科%#4皮肤科!重庆9$$$#$#

!!"摘!要#!该院于#$23年22月#"日收治2例先天性精囊囊肿伴同侧肾缺如"[677>E综合征#患者!因其

他疾病就诊时发现膀胱靠右侧包块!经';(磁共振成像(膀胱镜及前列腺按摩确诊$[677>E综合征属先天性疾

病!极其罕见!通过';(磁共振成像等辅助检查可确诊!对无临床症状(精液质量正常!且囊肿较小无其他畸形

合并者可进行临床观察!暂不需给予手术治疗$

"关键词#!先天性疾病%!精囊囊肿%!肾缺如%![677>E综合征%!新诊疗%!病例报告

!"#!2$4!3"3"546--742$$3%..234#$#!4$34$!3 中图法分类号$W"3242
文章编号$2$$3%..23"#$#!#$3%2"29%$9 文献标识码$,

!!由[UZZ*W首次报道了以先天性精囊囊肿伴同

侧肾缺如为主要特征的泌尿生殖系统畸形'故被称为

[677>E综合征%2&)该病一般情况下无临床症状'多在

体检或因其他疾病诊疗时发现)有症状者多表现为

尿频(尿急(排尿困难等'会阴不适和射精后疼痛等非

特异性症状%#&'伴有感染时可有发热和明显的尿路刺

激症状%!&)该病临床上极其少见'现将本院因其他疾

病诊疗时发现的2例[677>E综合征报道如下)

C!临床资料

!!患者'男'#$岁'未婚未育)因呕吐伴右下腹痛不

适#K于#$23年22月#"日到本院门诊就诊)呕吐

2次为胃内容物'后未再出现呕吐'来院就诊时腹痛已
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好转)考虑为胃肠型感冒'经专科治疗后痊愈)入院

时超声检查时发现右肾缺如'膀胱靠右侧发现无回声

区'经会诊后收入肾病泌尿科)专科查体!外生殖器

未见异常'双侧睾丸发育正常'附睾(精索触及正常)

直肠指检提示肛门收缩有力'前列腺正常大小'中央

沟存在'于前列腺右上方可触及囊性肿物'表面光滑'

质软'无压痛'未能触及肿块底部'余未触及新生物'

退指后指套无血染)精液常规检查提示外观呈灰色

黏稠'精液量!4.F&'液化度不良'液化时间2B'异

常精子2$/'精子活力L级'活动率为0$/'精子密

度1$̀ 2$3"&)腹部超声检查提示右肾区及右下腹未

探及肾脏样回声'膀胱靠右侧可探及!41DF 2̀4.DF
无回声区#图2$)全腹部';检查提示右肾未见显

影'左肾代偿性增大'右侧精囊肿大"囊肿'向前压迫

膀胱#图#$)盆腔磁共振成像#(WU$检查提示右侧精

囊腺增大'精囊管迂曲较宽处直径约24"DF+膀胱充

盈可'壁光滑'腔内未见异常信号影#图!$)膀胱镜检

查提示膀胱黏膜光滑完整'未见新生物'左侧输尿管

开口正常(喷尿'输尿管间嵴向右侧逐渐变窄直至消

失'未能找到右侧输尿管开口+双侧精囊开口融合为2
个'前列腺按摩可见精囊喷液正常'无出血#图9$)

!!注!膀胱靠右侧探及!41DF 2̀4.DF无回声区)

图2!!腹部超声检查

!!注!:4右肾未见显影'左肾代偿性增大+,4右侧精囊肿大"囊肿'向

前压迫膀胱)

图#!!全腹部';检查

!!注!右侧精囊腺增大'精囊管迂曲'较宽处直径约24"DF)

图!!!盆腔 (WU检查

!!注!:4膀胱黏膜完整未见新生物'左侧输尿管开口正常(喷尿+,4

输尿管间嵴向右侧逐渐变窄直至消失'未能找到右侧输尿管开口+'4

双侧精囊开口融合正常'前列腺按摩可见精囊喷液正常'无出血)

图9!!膀胱镜检查

D!讨!!论

!!2329年[UZZ*W首次报道了[677>E综合征'并

认为该病为先天性疾病)[677>E综合征是因为胚胎

在妊娠第.#2!周发育过程中'中肾管发育为输精
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管(射精管(附睾等生殖管道'其末端近排泄腔称为输

尿管芽'逐渐分化成为输尿管和肾集合系统形成后

肾%9%.&);:̂ *(cW:等%"&研究证实'当中肾管发育

异常抑制了输尿管芽与后肾芽基的相互作用及其随

后的融合'导致肾脏(输尿管发育不全)输尿管芽无

法与中肾管末端分离导致射精管闭锁'部分输尿管遗

迹则会停留在精囊腺'从而造成腺管阻塞或闭锁'导

致同侧肾脏发育不全及精囊囊性扩张'可能合并其他

泌尿生殖系统畸形'如肾发育缺如(多囊肾(两性畸

形(输尿管发育不全或异位开口于精囊(隐睾和尿道

下裂等)该病极其罕见'发病率为#429"2$万%0&'病

变位于左侧与右侧比例为2a#%1&)

[677>E综合征一般情况下无临床症状'多数患者

在因其他疾病诊疗或体检时发现'部分有症状者发病

较隐匿'多数患者在#$#.$岁性生活活跃期被发

现%3&)主要由于精液排泄不畅而导致盆腔及会阴部

胀痛不适'尿路刺激征(排尿困难(射精痛(血精(反复

前列腺炎(附睾炎等'偶伴不孕%#&)如出现感染可有

发热等表现)直肠指检时部分患者可触及囊性肿块'

影像学检查如,超(';((WU检查均表现为一侧精囊

囊肿合并同侧肾缺如'囊肿均位于精囊区及膀胱的后

方(前列腺的上方'其周围可见精囊腺管结构%2$&+尤其

是 (WU检查对软组织分辨率更高'可进一步区分囊

肿的成分和性质'鉴别囊内蛋白含量及有无出血'具

有明显的特征性'有助于提高对该病的诊断准确

率%22&'建议优先选择)建议对精液正常且无症状者在

膀胱镜检查的同时行前列腺按摩'可了解精囊液排泄

通畅情况)

精囊囊肿合并同侧肾缺如属于先天性发育异常'

多无症状'对无症状且不影响生育功能者可保守观

察'定期随访%2#&)手术指征!#2$引起相应泌尿系及生

殖系症状+##$因射精管梗阻导致不育+#!$囊肿最大

直径大于或等于.DF'且明显压迫与其相邻的膀胱后

壁(前列腺(直肠等器官)目前'常用的手术方式有超

声引导下经直肠或会阴穿刺抽液(经尿道囊肿去顶

术(开放囊肿切除术(腹腔镜囊肿切除术(机器人辅助

腹腔镜囊肿切除术等)对急性精囊囊肿伴感染者需

积极抗感染治疗后再给予手术治疗)曹家栋等%2!&报

道2例经直肠超声穿刺抽液治疗该病'短期症状改善

明显'"个月复查未达到手术预期效果'且远期疗效仍

需进一步随访观察'不推荐首选)经尿道囊肿去顶术

目前尚鲜见相关疗效的文献报道'需进一步商榷)由

于精囊解剖位置深'骨盆入口小'开放手术无法充分

暴露'操作空间极小'容易损伤周围组织)随着医疗

技术及腔镜的发展'233.年将腹腔镜手术用于精囊囊

肿切除'具有创伤小(腔镜视野广(出血少等优点'并

逐渐成为安全(有效的手术方式'已成为治疗精囊囊

肿的首选方法%22&)但近年来'随着机器人辅助腹腔镜

手术的发展'使外科微创技术正式步入机器人辅助的

新时代'与传统腹腔镜手术比较'其具有手术创伤小(

出血少(时间短等明显优势%29&)但因机器人辅助腹腔

镜手术费用较高'且仅个别大型医院才具备此设备'

故限制了机器人在临床的广泛应用)

通过本例患者临床资料分析及文献复习'提示

[677>E综合征是一种先天性疾病'且非常罕见)在临

床工作中对精囊囊肿患者需引起高度重视'需完善腹

部';((WU检查'明确是否合并其他泌尿系畸形)对

无症状(精液质量正常且囊肿较小无其他畸形合并者

可密切观察'定期随访)对有症状或不育者建议给予

手术治疗'其目的为缓解症状'提高生育力)手术方

式可根据患者及医院条件选择行腹腔镜手术或机器

人辅助腹腔镜手术'对该病均具有较好疗效)
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!案例分析!

一家系父子二人同患R&:#W相关性膜性肾病报道

李静娴2!陈!鸣## !田!明#

"24华中科技大学同济医学院附属同济医院!湖北 武汉9!$$!$%#4中国人民解放军

3.1#3部队医院肾内科!湖北 武汉9!$$2##

!!"摘!要#!家族性膜性肾病"g(Z#是一种免疫复合物沉积引起的肾小球疾病!呈家族聚集现象!该疾病的
发生与人类白细胞抗原的显著免疫遗传学相关联!也与家族成员接触相似的生活环境相关$该文报道了一家
系父子二人在相近的时间里同诊断为g(Z!同时血清中 (型磷脂酶:#受体对应抗体为阳性$

"关键词#!家族性膜性肾病%! (型磷脂酶:#受体%!环境因素%!人类白细胞抗原

!"#!2$4!3"3"546--742$$3%..234#$#!4$34$9$ 中图法分类号$W.
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!!膜性肾病#(Z$是成年人肾病综合征#Z)$的主

要病理类型之一'特发性膜性肾病#U(Z$占原发性肾

小球疾病的"4$/##141/'发病高峰在9$#"$岁'

男女比例为#a2'蛋白尿是 (Z最显著的特征'1$/
以上的患者尿白蛋白定量大于!@"#9B'!$/#.$/
患者合并有镜下血尿'肉眼血尿少见'严重患者伴有

不同程度的血清白蛋白水平降低%2%#&)(Z的具体病

因仍不清楚'Vc 等%!&研究发现'空气污染会导致

U(Z发病风险升高)随着基因层面的研究'在U(Z
发病机制方向的不断深入'以及家族性膜性肾病

#g(Z$个案病例不断增加'提示该病的发生与基因可

能有关)诊断U(Z的/金标准0是肾穿刺活检'特征

性的病理学改变是肾小球毛细血管袢上皮侧出现大

量免疫复合物沉积)目前'g(Z在国内外仅仅是散

在报道'数据少'而 ( 型磷脂酶:#受体#R&:#W$相

关性 (Z的家族聚集性报道更是在国内外少见)现

报道华中科技大学同济医学院附属同济医院肾内科

收治的#例患者'二者为同一家系'父子关系'经肾穿

刺活检诊断为R&:#W相关性 (Z'该报道可增加国

内外在该邻域研究的案例'促进g(Z的研究)

C!临床资料

C4C!基本检查资料!患者2'男'".岁'#$#2年22月

无明显诱因出现颜面及双下肢水肿'#$#2年2#月收

入华中科技大学同济医学院附属同济医院肾内科住

院治疗'既往体健'否认糖尿病(高血压(冠心病(肝炎

等病史'无手术创伤史'无药物及食物过敏史'入院前
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