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尿崩症并蹄铁肾致泌尿系重度扩张积水棻例
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  患者男棳棻椂岁棳因暟自幼多饮暍多尿棳间断发热棻
年棳发现双肾输尿管积水棻棸个月暠入院暎患者自幼
患尿崩症棳未正规治疗棳平素饮水量约椃棶椀斕棷斾暎棻
年前因发热曾在当地医院诊断为暟双肾积水棳蹄铁
肾畸形棳肾性尿崩症暠棳给予双肾造瘘暎术后行泌尿
系顺行造影示双肾及输尿管重度扩张暍积水棳双肾
旋转不良棳以左肾为著暎泌尿系斆斣示蹄铁肾畸
形棳双肾及输尿管重度扩张暍积水暎病情缓解后拔
除双肾造瘘管棳患者再次出现发热棬棾椄棶椂曟棭棳遂来
我院就诊暎门诊查血常规示白细胞棿棶椀暳棻棸椆棷斕棳
血红蛋白棻椃棿旂棷斕棳血小板棽棾椀暳棻棸椆棷斕椈尿常规无
异常棳肾功能暍电解质示尿素氮椀棶椀椂旐旐旓旍棷斕棳肌酐
椆椃毺旐旓旍棷斕棳钾棿棶椀旐旐旓旍棷斕棳钠棻椀棻旐旐旓旍棷斕暎肾
血流图示右肾小球滤过率为椀椃棶椀旐旍棷旐旈旑棳左肾小
球滤过率为椄棸棶棸旐旍棷旐旈旑暎斆斣斦 示双肾旋转不
良棳双肾下极融合棳双肾轮廓增大棳双肾盂暍肾盏明
显扩张暍积水棳双肾皮质变薄椈双侧输尿管跨越髂血
管处略窄棳其近端输尿管明显扩张暍迂曲椈右肾排泄
较对侧延迟椈左肾双支肾动脉椈峡部动脉起自腹主
动脉棳峡部静脉汇入下腔静脉左前壁暎诊断为双肾
旋转不良棳双肾下极融合棬蹄铁肾棭棳考虑为先天发
育畸形暎左肾双支肾动脉椈峡部动脉起自腹主动
脉棳峡部静脉汇入下腔静脉左前壁椈双侧输尿管跨
越髂血管处受压棳狭窄可能椈双肾重度积水暎结合
患者病史棳考虑为肾性尿崩症棳蹄铁肾棳双肾暍输尿
管重度扩张暍积水棳肾积水原因考虑与尿崩症可能
性大暎患者入院后查尿常规斢斍椉椊棻棶棸棸椀棳钾棿棶棻
旐旐旓旍棷斕棳氯棻棸椂旐旐旓旍棷斕棳斆斠棬斉棭为棻棸棻毺旐旓旍棷斕
棬棻椀岁儿童参考范围为棻椄暙椂棽旐旐旓旍棷斕棭暎尿流动
力学检查示最大尿流率为棾棸棶棿旐旍棷旙暎膀胱镜检查
示膀胱容量大棳约棻棸棸棸旐旍棳膀胱黏膜光滑棳未见明
确小梁及憩室棳双侧输尿管口稍宽棳可见持续喷尿椈
逆行造影见双侧输尿管扩张棳输尿管下段未见明显
狭窄暎请内分泌科会诊棳根据患者临床表现暍家族
史及辅助检查棳考虑为遗传性肾性尿崩症可能性大
棬患者叔叔患尿崩症病史棻棽年棭棳建议做基因筛查暎
治疗上根据内分泌科意见棳予以低盐饮食棳复方盐
酸阿米洛利片棳每椂小时棻片起始用药暎服药棽周
后停药棾暙棿天棳再继续服用暎量出为入棳记棽棿小

时出入量棳分记日夜尿量棳监测电解质暍肾功能棳定
时排尿棳训练膀胱功能棳避免泌尿系感染暎经过导
尿暍药物对症治疗后棳患者尿量及饮水量较前明显
减少棳双肾积水明显减轻棳无发热症状暎根据患者
病情棳控制入量在棾棸棸棸旐旍以下棳嘱患者院外严格
控制饮水量并定期来院复查棳院外若导尿及主动入
量控制效果不佳棳为了保存患者肾功能棳后期可考
虑再次行双肾造瘘暎
  讨论 尿崩症是指抗利尿激素棬斄斈斎棭分泌不
足棬或称中枢性尿崩症棭或肾脏对 斄斈斎 反应缺陷
棬又称肾性尿崩症棭而引起的综合征暎患者临床上
表现为多尿暍烦渴多饮暎实验室检查为低比重尿和
低渗尿棳通过禁水加压实验可明确诊断暎尿崩症引
起泌尿系扩张积水临床上较少见棳而尿崩症并蹄铁
肾导致泌尿系重度扩张暍积水极其罕见暎

尿崩症导致泌尿系扩张暍积水患者的临床特点
为椇栙中枢性或肾性尿崩症患者多在幼年起病棳年
龄椉棻棸岁者占椆椀棩暎栚患者棽棿小时尿量多大于
棻棸棸棸棸旐旍棳甚者可达椀棸棸棸棸旐旍暎栛多有数十年病
程棳病变早期均未给予系统有效的诊治棳致患者处
于长期多尿状态暎栜非梗阻性泌尿系扩张和积水
可见于中枢性和肾性尿崩症暎栞男性较女性多见暎
栟与患者职业暍社会因素等有憋尿习惯无明显相关
性暎栠影像学检查和部分患者尿力动力学检查提
示为非梗阻性泌尿系扩张和积水棳最大尿流率并无
降低而绝大多数膀胱逼尿肌压力正常暎栢因长期
多尿暍泌尿系统持续扩张积水可并发尿路感染暍肾
功能损害等暎

患者有下列特征应考虑肾性尿崩症的可能椇栙
有多饮暍多尿暍烦渴病史椈栚斅超或 斖斠斦 提示双
肾暍输尿管及膀胱均明显扩张椈栛无明显排尿困难棳
最大尿流率正常棳但膀胱容量增大棳感觉减退棳大量
剩余尿椈栜尿比重低暍尿液渗透压始终低于血浆渗
透压暎禁饮加压试验可确诊肾性尿崩症暎

在先天性肾性尿崩症导致泌尿系扩张暍积水病
例的治疗方面棳现尚无明显有效的治疗方法暎除有
严重泌尿系梗阻病变存在的病例才考虑外科干预

治疗棳其目的为解除尿路梗阻棳使尿路扩张得以改
善暎
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