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先天性肾动静脉畸形自然消退的血管造影

及临床分析

陈耀庭　许林锋　孙宏亮

　　【摘要】　目的　探讨先天性肾动静脉畸形（ｒＡＶＭ）自然消退的血管造影（ＤＳＡ）表现及其原因。
方法　详细报道 １例先天性 ｒＡＶＭ的患者，由于持续性血尿于第一次 ＤＳＡ检查后 ７ ｄ行第二次 ＤＳＡ
检查，病灶消失，出现自然消退，并结合文献报道的病例（３ 例）对血尿时间、分型等临床资料及 ＤＳＡ
表现进行总结分析。 结果　本病例第一次肾动脉 ＤＳＡ显示明显的畸形血管和动静脉瘘的 ｒＡＶＭ 征
象，第二次肾动脉 ＤＳＡ显示上述征象消失，超选择 ＤＳＡ时显示一条出血小血管并顺利行肾动脉栓塞
术，随访 ３０个月无复发血尿和相关并发症，ＣＴ检查未见异常。 包括文献报道共 ４ 例先天性 ｒＡＶＭ出
现自然消退，均以 ＤＳＡ明确诊断，其共同临床特点包括静脉曲张型、大量血尿、间歇性血尿、ＤＳＡ后血
尿消失或改善。 结论　ＤＳＡ是诊断 ｒＡＶＭ的最敏感及了解 ｒＡＶＭ 动态变化最直接的方法，大多数先
天性 ｒＡＶＭ仍需介入或外科治疗，其自然消退的具体原因尚未完全明确，需进一步深入研究。
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　　肾动静脉畸形（ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｉｏｖｅｎｏｕｓ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ ，ｒＡＶＭ）是一种肾脏少见的先天性血管性疾病，流行病发
病率约 ０畅０４％，畸形血管的破裂常导致临床上的肉眼血尿、腰痛、血块引起的尿路梗阻等症状。 但 ｒＡＶＭ出
现自然消退情况的文献报道很少。 现详细报道 １ 例经两次数字减影血管造影（ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａ唱
ｐｈｙ，ＤＳＡ）确诊 ｒＡＶＭ且出现自然消退的患者，并结合相关文献（共 ４例）资料对其动脉造影和临床特点进行
综合分析，旨在提高对此现象的认识及探讨其可能原因。

资料与方法

１畅临床资料：患者男，５０ 岁，因持续性、无痛性全程肉眼血尿 ３０ ｄ 就诊。 患者无腹部外伤、肾脏手术和
活检病史，３０ ｄ前无明显诱因出现持续性、无痛性全程肉眼血尿，于当地医院住院。 住院后即予止血、输血、
对症治疗（具体不详），行尿液、血液检查并行腹部 Ｘ线片（ＫＵＢ）和顺行性静脉肾盂造影检查（ ＩＶＰ）、泌尿系
彩色多普勒超声、常规 ＣＴ增强扫描等检查，均未能明确诊断，行膀胱镜检查见左侧输尿管开口有新鲜血尿
喷出，膀胱和右侧输尿管开口未见异常。 经上述检查已排除泌尿系统的肿瘤、结核、结石、感染以及血液病、
自身免疫性疾病。 行股动脉插管双肾动脉 ＤＳＡ检查诊断为肾动静脉瘘（ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｉｏｖｅｎｏｕｓ ｆｉｓｔｕｌａ，ｒＡＶＦ）（图
１，２）。 诊断明确后即转送我院进一步治疗。

转入我院时血压体征平稳，轻度贫血貌，腹部无压痛、肿块，双肾区无血管杂音、无叩击痛，三腔尿管接
袋并持续膀胱冲洗，尿管及尿袋为暗血色尿液，有少量血凝块。 患者自述血尿颜色和血凝块比转院前有所
改善。 入院查尿常规示 ＲＢＣ ６４ １２８ 个／ＨＰ，ＷＢＣ ６８８４ 个／ＨＰ；活化部分凝血活酶时间（ＡＰＴＴ）２１畅６ ｓ（正常
２４畅５ ～３６畅０ ｓ），凝血酶原国际比值（ ＩＮＲ）１畅０１（正常 ０畅８５ ～１畅１５）；血常规示 Ｈｂ １０７ ｇ／Ｌ，ＷＢＣ ７畅３４ ×１０９ ／
Ｌ，ＰＬＴ １８７ ×１０９ ／Ｌ；肝、肾功能正常。 行双肾 ６４ 排螺旋 ＣＴ多期增强扫描以及扫描后的 ＣＴＡ、ＭＩＰ重建均未
见畸形血管、动静脉瘘、肾实质栓塞后等异常征象。
于我院行第二次双肾动脉 ＤＳＡ检查（两次相隔 ７ ｄ）显示：双肾动脉主干及其分支形态正常，动脉中晚期

及实质期肾实质染色均匀，未见肿瘤染色、畸形血管（即 ｒＡＶＭ 的 ｎｉｄｕｓ）、ＡＶＦ、造影剂滞留和经过介入栓塞
术后的肾实质充盈缺损等表现（图 ３，４）。 以微导管对左肾动脉各分支先后超选择 ＤＳＡ检查，见下极一条小
血管出血征象，未见 ｒＡＶＭ的征象（图 ５）。 造影后以聚乙烯醇颗粒栓塞出血小血管。 栓塞后造影复查，该出
血动脉消失，该部分肾实质呈充盈缺损区。

２畅文献检索：通过万方医学网、ＣＢＭｄｉｓｃ、ＣＮＫＩ、ＰｕｄＭｅｄ、Ｍｅｄｌｉｎｅ 等数据库检索 １９８０ ～２００９ 年发表有关
先天性 ｒＡＶＭ的中英文原始文献，对相同的病例总结其临床、ＤＳＡ等的特点。

结　　果

１畅此病例转归及随访：患者第一次肾动脉 ＤＳＡ检查显示相当于左肾盂、肾实质中下极的明显 Ｎｉｄｕｓ 和
ＡＶＦ征象，应诊断为静脉曲张型 ｒＡＶＭ。 第二次肾动脉和超选择插管 ＤＳＡ检查显示左肾上述的表现消失，只
见下极一条出血小血管为小血管破裂出血。 前后两次的 ＤＳＡ检查显示 ｒＡＶＭ出现自然消退。 栓塞出血小
血管后 １ ｈ血尿已明显改善，术后 ２８ ｈ肉眼血尿完全消失，无血块排出，３ ｄ后复查尿 ＲＢＣ ２ 个／ＨＰ，ＷＢＣ ０
个／ＨＰ，血 Ｈｂ １０８ ｇ／Ｌ，肝肾功能、血压正常。 为排除先后两次肾动脉血管造影引起细小动脉痉挛的情况，患
者在栓塞后的第 ７天复查 ＣＴ显示除栓塞的肾动脉分支外，左肾动脉及其他分支充盈良好、分布正常，左肾
下极少部分梗死灶，未见动脉狭窄、畸形血管及动静脉瘘其他异常征象（图 ６，７）。 随访 ３０个月无复发血尿，
无高血压、肝肾功能损害等栓塞相关并发症。

２畅病例特点：Ｙｏｓｈｉｋｉ 等［１］ 、Ｉｎｏｕｅ等［２］ 、Ｋｕｂｏｔａ等［３］分别报道 １ 例先天性的 ｒＡＶＭ出现自然消退的临床
表现。 我们在总结 ｒＡＶＭ时亦曾提到此病例［４］ ，但未具体报道。 现将此 ４ 例的临床特点总结见表 １。

讨　　论

根据畸形血管网的形态结构，一般将先天性的 ｒＡＶＭ分为两种类型：静脉曲张型和动脉瘤型［５］ 。 其诊断
方法仍然是影像学检查。 当 ＩＶＰ显示肾集合系统的充盈缺损时，提示局部的上皮性肿瘤或者血块［６唱７］ 。 一
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表 1　４例先天性 ｒＡＶＭ自然消退的临床特点

病例 性别 年龄（岁）

临床表现

血尿至首次

ＤＳＡ 时间
首次 ＤＳＡ后
血尿情况

两次 ＤＳＡ
之间时间

ＤＳＡ 表现

间歇性血尿 分型及大小 部位 处理

１［１］ 男 ５０ N２ 个月 消失 ６ 个月 有 Ⅰ型ａ，小 右肾 无

２［２］ 女 ２６ N２ 年 消失 ８ 个月 有 Ⅰ型，小 右肾 无

３［３］ 男 ２８ N７ ｄ 消失 １ 年 有 Ⅰ型，小 右肾 无

４　 男 ５０ N１ 个月 改善 ７ ｄ 无 Ⅰ型，小 左肾 有ｂ

　　注：ａ：Ⅰ型，静脉曲张型；ｂ：以 ＰＶＡ 栓塞出血小血管

般的超声检查可用于血尿初步查因，但是不能诊断 ｒＡＶＭ，彩色多普勒超声及其频谱分析可以区别囊性病变
的性质以及显示 ｒＡＶＭ血液湍流信号、引流静脉的动脉样波形，但是不能区分是静脉曲张型还是动脉瘤型
ｒＡＶＭ［６唱８］ ，且难于发现细小病变的 ｒＡＶＭ。 ＣＴ扫描，特别是多层螺旋 ＣＴ多期增强扫描及其图像后处理不但
能发现 ｒＡＶＭ的畸形血管以及 ＡＶＦ，而且可以清晰显示畸形血管的形态并进行术前分型，在显示病变方面可
达到 ＤＳＡ一致的效果，有利于选择最合适的治疗方法［７，９唱１０］ 。 有学者认为多层螺旋 ＣＴ在显示 ｒＡＶＭ的立体
结构、鉴别血管丰富的肾占位等方面优于 ＤＳＡ［１０］ ，但此方面的病例数报道较少，需进一步研究证实。 目前，
肾动脉 ＤＳＡ仍是诊断 ｒＡＶＭ 的金标准，其最大的优点在于对 ｒＡＶＭ 准确的诊断、分型以及发现小型的
ｒＡＶＭ，同时能进行超选择性的经导管动脉栓塞术［４，７，１０唱１２］ 。 由此 ４ 例 ｒＡＶＭ的影像学诊断过程可发现，术前
的 ＩＶＰ、彩色超声以及动态增强 ＣＴ检查均未能发现畸形血管、动静脉瘘等的 ｒＡＶＭ征象，均为ＤＳＡ首次发现
ｒＡＶＭ的典型表现，在未经任何治疗后再次的 ＤＳＡ却表现完全不同的造影表现，且病变周围的肾实质仍保持
良好的染色，未发现有栓塞后的表现（充盈缺损）。 由此可见，ＤＳＡ 在诊断和观察 ｒＡＶＭ，特别是其细小的
Ｎｉｄｕｓ出血后局部动态演变方面，是最直接的方法，亦是诊断 ｒＡＶＭ自然消退的金标准。
一般认为，无症状的 ｒＡＶＭ 不需要治疗，以临床追踪观察为主［５，１３］ 。 症状性的 ｒＡＶＭ 一经诊断不能自

愈，必须通过经肾动脉经导管动脉栓塞术或外科手术才能得到根治，而且包括肾动静脉瘘在的治疗目前首
选经导管动脉栓塞术治疗。 ｒＡＶＭ出现自然消退的报道不多，目前文献报道仅 ３ 例，但 Ｙｏｓｈｉｋｉ 等［１］

认为随

着 ＤＳＡ在肾血管性病变诊断的应用增加，一些以前难于诊断或隐匿的 ｒＡＶＭ得到明确的现象也会增多。 与
ｒＡＶＭ相比，大脑与硬脑膜的 ＡＶＭ出现自然消退的情况则有较多病例的报道［１４唱１５］ 。 由经皮肾活检术后的获
得性 ｒＡＶＦ所致的肉眼血尿患者，大多数可经过内科保守治疗自愈［２唱３］ 。
此病例的第一次肾动脉 ＤＳＡ不应单纯诊断为 ｒＡＶＦ而应诊断为静脉曲张型 ｒＡＶＭ。 此型 ｒＡＶＭ的组织

学特点是动、静脉之间分布着许多细小扭曲的血管网织状结构，即 Ｎｉｄｕｓ征象。 这种畸形的血管缺乏弹力纤
维，多数位于肾脏集合系统移行上皮的黏膜固有层下方，常因异常血管破裂而导致大量血尿。 但（先天性）
ｒＡＶＦ是单纯的动脉与静脉之间的交通，缺乏 Ｎｕｄｉｓ 结构，因而在血管造影中通常只显示增粗的引流静脉而
没有显示畸形血管，因此在血管造影时表现为动脉更早期的引流静脉显影。 目前亦没有 ｒＡＶＦ自然消退的
文献报告。 ｒＡＶＭ出现自然消退的自然进程、具体机制尚不清楚［１唱３］ ，但有几种假说：Ｋｕｂｏｔａ 等［３］认为其中的

一种机制是这种畸形的血管比正常血管更容易形成血栓，原因是 Ｎｉｄｕｓ内的血流流速、方向不是恒定的，Ｎｉ唱
ｄｕｓ内压力平衡容易受的多种因素改变，譬如大量的肉眼血尿引起的肾盂填塞、微出血、造影和选择性插管
的过程、动脉硬化以及避孕药等因素均可引起 Ｎｉｄｕｓ 内部分乃至整个畸形血管的血栓形成；Ｉｎｏｕｅ 等［２］则认

为出血后血肿压迫促进血栓形成，继发的血管痉挛和水肿亦能减慢血流为形成血栓提供可能，上述引起的
血流动力学变化可以导致亚急性或慢性血栓形成，这种现象甚至与病变的大小、供血动脉数量有关，病变越
小、单一动脉供血更容易出现自然消退的可能。
对表 １的 ４例 ｒＡＶＭ的一些共同的特点进行临床和 ＤＳＡ影像相关方面的分析［１唱４，８唱９，１４唱１５］ ，ｒＡＶＭ自然消

退有以下的一些特点：（１）ｒＡＶＭ为静脉曲张型，且病变小、分流量小。 此病例与已报道的 ３ 例分型一致，说
明细小的静脉曲张型 ｒＡＶＭ更容易出现自然消退的倾向。 （２）由单一动脉供血。 （３）临床症状主要是大量
的无痛性肉眼血尿，血尿经过保守治疗、造影后会出现改善或消失，即临床上的“自愈”，“自愈”时出血处血
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栓形成。 但是，这种血尿的“自愈”不等于病灶的消失，其最终诊断仍需要影像学证实。 （４）间歇性血尿。 仅
见于静脉曲张型 ｒＡＶＭ。 血尿“自愈”后再次复发，说明血栓再通或畸形血管的其他部分破裂。 或许多次的
间歇性血尿最终导致整个病灶的血栓形成，畸形血管消失，达到病理上的自愈。 （５）患者确诊 ｒＡＶＭ以及消
失均行肾动脉 ＤＳＡ的证实，术中导丝导管损伤供血动脉内膜、小凝血块栓塞等可能促进病变的血栓形成。
但亦需注意由插管造影引起的细小动脉痉挛的情况导致的病变暂时性的消失，这种情况可以痉挛消失后血
管复通并再次出现 ｒＡＶＭ的表现。 已报道的 ３例以及此病例已排除此种可能，但其具体的原因有待更多的
病例的综合分析。
综上所述，肾动脉 ＤＳＡ检查不仅是诊断 ｒＡＶＭ的最敏感方法，对出血后的畸形血管的动态影像演变也

是一种很好的观察方法。 当然，在临床实践中我们不应抱有侥幸心理，仍应强调正确的操作程序，在诊断明
确时就应当及时行介入经导管动脉栓塞术或外科手术治疗。 但当限于某些因素患者不愿意、不能或不适合
治疗时［２唱３］ ，在需要再次 ＤＳＡ检查时就要注意其潜在的影像变化，毕竟一个 ｒＡＶＭ病例行两次或以上 ＤＳＡ检
查是相当少见的。 以上论述的一些临床特征的原因与 ｒＡＶＭ自然消退的有一定的关系，但此现象的自然进
程尚未明确，需要进一步深入研究。
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