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一例罕见巨大多囊肝并多囊肾肝移植术后病例报道并治疗进展*
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【摘要】目的 目前国内对罕见巨大多囊肝并多囊肾肝移植术后病例报道较少，本文通过分析总结治疗1例罕见巨大多囊肝并多囊肾肝移植术后患者的经验，对该病
的治疗进展以及临床治疗提供借鉴与建议。方法 将我院1例罕见巨大多囊肝并多囊肾肝移植术后患者的诊断、治疗等过程与国内外相关报道进行对比，查
阅相关文献，结合此例患者的临床情况以及影像学表现，探讨对多囊性肝疾病的临床诊疗方法。结果 患者在行肝移植后，病情得到改善。结论 肝移植、
肾移植仍是目前该病的唯一根治手段，TAE治疗可作为辅助治疗手段。对于Gigot Ⅰ、Ⅱ期患者，可使用生长抑素类似物延缓或停止该病进展；对于Gigot 
Ⅲ期患者，可先使用生长抑素类似物延减小肝囊肿体积，待达到肝部分切除术手术指标后再行肝部分切除。
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One Rare Case after Giant Polycystic Liver and Polycystic Kidney 
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Abstract: Objective At present, there are few cases of rare giant polycystic liver and polycystic kidney liver transplantation in China, and this article 
summarizes the experience of treating one patient after rare giant polycystic liver and polycystic kidney liver transplantation, and provides 
reference and suggestions for the treatment progress and clinical treatment of this disease. Methods The diagnosis and treatment of a rare 
patient with giant polycystic liver and polycystic kidney liver transplantation in our hospital was compared with relevant reports at home and 
abroad, relevant literature was reviewed, and the clinical diagnosis and treatment methods of polycystic liver disease were discussed based on 
the clinical situation and imaging manifestations of this patient. Results The patient's condition improved after liver transplantation. Conclusion 
Liver transplantation and kidney transplantation are still the only radical treatment methods for this disease, TAE therapy can be used as an 
adjunct treatment. In patients with Gigot stage I and II, somatostatin analogues can be used to delay or stop progression; For patients with stage 
III Giget, somatostatin analogues can be used to reduce the size of the liver cyst first, and then perform partial liver resection after the surgical 
target of partial hepatic resection is reached.
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1  病例资料
　　患者，女，56岁。患者2020年无明显诱因出现腹胀、腰
痛 ， 进 食 后 症 状 加 剧 ， 就 诊 于 某 县 中 医 院 ， 查 生 化 提 示 肌 酐
137.1μmol/L，尿酸631μmol/L，尿素氮10.1mmol/L，予口服
中药(具体用药不详)后自诉纳差、肢软乏力明显好转，仍感腹
胀、腰痛。2022年8月于某省人民医院行“肝移植”手术，术后
恢复可，无特殊不适。
　　现因发现血肌酐升高3+年，腰酸、血尿3+天于2023年03月
01日门诊以“慢性肾衰竭 代偿期 CKD5期；多囊肾；肝移植术
后”收入贵州中医药大学第二附属医院肾内科，病来精神、纳眠
差，小便调，稀水样大便，约4-5次/日，近期体重下降(具体不
详)。家族中其母亲患有“多囊肝、多囊肾、高血压”病史，因
“尿毒症”去世，父亲健在，兄弟姐妹健在，否认其他家族遗
传病史。查体：生命征平稳，贫血貌；心肺未见明显异常；腹
平坦，无腹壁静脉曲张，未见肠型及蠕动波，腹软，无压痛、
反跳痛及肌紧张，肝脾肋下未扪及，肝肾区无叩击痛，墨菲氏
征阴性，麦氏点压痛阴性，移动性浊音(-)，肠鸣音4次/分，腹
部未闻及血管性杂音；双下肢无水肿。生化全套检查示：总蛋
白 58.3g/L，球蛋白 16.5g/L，间接胆红素 2.7μmol/L，总胆汁
酸 19.1μmol/L，碱性磷酸酶 181U/L，γ谷氨酰转肽酶 213U/L，

胆碱脂酶 3952U/L，尿素 14.2mmol/L，肌酐 299.0μmol/L，尿
酸 346μmol/L，胱抑素C 4.81mg/L，β2微球蛋白 16.07mg/L，
估算肾小球滤过率 14mL/min，余未见明显异常；肝炎标志物
+HIV+TPAb：乙型肝炎表面抗体 阳性(+)，乙型肝炎核心抗体 阳
性(+)，余未见明显异常;血常规检查示：白细胞计数 3.08x109/
L，红细胞计数 3.24x1012/L，血红蛋白浓度66g/L，淋巴细胞绝
对值0.5x109/L，余未见明显异常；尿常规：白细胞+-，蛋白质
++，隐血+++;凝血象：纤维蛋白原4.1g/L，余未见明显异常；下
腹部、盆腔CT：检查结果参阅2023.3.2日腹部CT(图1)：1.原多囊
肝未见显示，现肝脏钙化灶，胰腺周围及下腔静脉旁致密影，结
合病史考虑肝移植术后，胆总管轻度增宽；多囊肾征象，较前变
化不大,建议定期复查(图2)。2.双肾多发结石，新见左肾及左侧输
尿管走行区多发渗出，左侧输尿管小结石可疑。(图3)3.胆囊未见
显示，请结合临床病史，必要时超声检查。
　　诊断：①多囊肝肝移植术后；②多囊肾；③慢性肾衰竭 失代
偿期 CKD5期；④肺部感染(病毒+细菌)。入院后，中医方面予尿
毒营养汤(具体成分:黄芪15g、地锦草15g、党参15g、山药10g、
白术15g、茯苓10g、薏苡仁10g、肉苁蓉10g、神曲10g、黄精
10g、生大黄5g，水煎服，日一剂)内服以补益脾肾、化湿排浊，
予尿毒清颗粒口服通腑泄浊，百令片口服补肺肾、益精气，予益



2·

罕少疾病杂志  2024年8月 第31卷 第 8 期 总第181期

(收稿日期：2023-06-25)
(校对编辑：韩敏求)

肾结透汤(具体成分白茅根20g、荷叶30g、生大黄20g、生龙骨
15g、生牡蛎15g、丹参15g、当归15g、生甘草10g、结肠透析，
每次100mL，一日三次)行结肠透析通腑泄浊；西医方面予谷胱
甘肽片口服护肝，予苯磺酸左氨氯地平片、卡维地洛片、硝苯地
平缓释片口服控制血压，予非布司他片口服抑制尿酸生成，予呋
塞米注射液以利尿减轻心脏负荷。对症支持治疗20d后，患者腹
胀、腰痛情况较前好转，为寻求肾移植要求转院。
　　患者，中年女性，病程长，家族中有患同类型疾病，肝移植
后以肾衰竭以及肺部感染为主要表现，其临床表现为腰酸、腰

痛，肢软乏力，双下肢水肿，伴肉眼血尿、恶心欲吐、心慌，偶
有干咳。根据患者肝移植前下腹部CT平扫肝脏影像(图1)，结合
Gigot分型，可以判定该患者多囊肝属于Ⅲ型，此种类型的肝实质
体积小于囊肿总体积，肝移植为最好的治疗手段。该患者肝移植
后生活质量得到明显改善，腹胀、腹痛消失，腰痛症状缓解，腰
酸胀未得到明显改善。从肝移植后CT(图4A)上可以看到患者肝脏
体积以接近正常水准，但仍可见多囊肾(图4B)。针对患者多囊肾
情况，肾移植是最好的治疗手段，但患者肺部感染严重，目前只
能行对症支持治疗，待生命体征平稳、排除手术禁忌症后再行肾
移植手术。

患者肝移植前影像学表现：图1 多囊肝；图2 多囊肾；图3 多囊肾合并肾结石。图4 图4A患者肝移植后影像学表现，图4B多囊肾。

2  讨   论
　　多囊肝(PLD)包括两种遗传性疾病：常染色体显性遗传性多
囊肝(PCLD)和常染色体显性遗传性多囊肾(ADPKD)的部分表型，
具有明显的家族遗传性，且多见于女性[1]。有研究表明[2]女性的荷
尔蒙，尤其是雌激素与PLD的发病息息相关。该病发病率目前尚
不清楚，且极有可能被低估[3]。由于肝脏与肾脏的囊性病变导致
器官体积增大，从而压迫周围脏器及血管，故容易出现腹胀、腹
痛、腰痛、双下肢水肿等临床表现。
　　随着对多囊性肝疾病临床研究的深入，生长抑素类似物为
目前被临床证明唯一对此疾病有明显疗效的药物[4]，其中以奥曲
肽、帕西瑞肽、兰瑞肽为代表药物，它们均能延缓PLD进展，减
小肝囊肿体积，缓解相关症状，但使用奥曲肽的患者会产生一定
的耐药性(6个月后药效降低)，且停药后有一定机率反弹[5]；兰瑞
肽的疗效与其使用剂量息息相关，停药后4月仍有相关疗效[6]；
相较于奥曲肽，帕西瑞肽稳定性更好，且具有更为广泛的生长
抑素受体谱[7]，故临床疗效更好。近几年，国外的相关研究显示
[8]，经导管肝动脉栓塞术(TACE)治疗对Gigot Ⅲ期PLD患者有着
相对积极的作用，可作为辅助治疗手段。除此之外，肝囊肿开窗
引流术、经皮穿刺抽吸硬化术、肝切除术、肝移植术等方法对不
同程度的PLD患者也起到一定的治疗作用，针对肝功能损害严重
患者，肝移植仍是目前唯一能根治的方法[9]。也有研究表明[10]，
PLD的发生发展与囊肿发育的信号传导有关，有大量的实验证明
阻断相关的传导通路对PLD的治疗起一定作用。同时，也有研究
称[11]，胆管细胞自噬与肝囊肿形成相关，其也是一个潜在治疗靶
点，但这项研究目前仅停留在动物实验阶段，无法应用于临床。
　　综上所述，对于Gigot Ⅲ期PLD患者，可先使用生长抑素类
似物停止PLD进展，减少肝囊肿体积，结合对症治疗，改善肝功
能，缓解临床症状，待达到肝切除手术指征后再行肝部分切除术
切除病变部分，以期改善患者生存情况；若遇药物不耐受者，也
可考虑应用TAE辅助治疗，以延缓或停止PLD进展、减少肝囊肿
体积，减轻患者负担。在不考虑经济负担、供体适配、移植后自

身免疫反应等情况下，肝移植仍是PLD目前唯一的根治手段。
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