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柯兴氏综合征伴发肾错构瘤临床少见，我院诊 

治1倒．报告如下 

1．临床资料 

患者．女 43岁，因发现高血压3年 面部发胖，血肢发麻 

1年于Lg95年加月n日人院．家族成员中无类似府史．查体： 

血压l9／12kPa 全身皮肤菲薄．体毛较多．面部似满月脸． 

展常规m C 2～3／HP，电解质 ，K3．29mmoI／L，Nal45．4 

mmol／L．C1106 1mmol／L．血常规，出凝血时间及肝肾功 

能正常．24tJ~时尿17一羟 17一酮分别为55#mol／24tJ~ 

时．33．65mol／2MJ~时 大剂量地塞米松抑制后l7一羟、17一 

酮分别为4L6／zmol／24tJ~时 48．4m ol／24小时．小剂量地 

塞米松抑制后l7一羟 17一酮分别为50“mol／2 、时 T6．4 

#mol／24~时．大小剂量地塞米松抑制试验均不被抑制．尿 

儿茶酚胺<T80r／24／J,时。胸片示左室稍丰满主动脉增宽 

双肾上腺CT：左肾上腺见一约2．5cm大小椭圆形块影 密度 

均匀 CT值25一盯Hu．边缘光整．心电图，双肾及肾上腺B 

超 垂体MRI未见异常．术前诊断：左肾上腺肿瘤．于l995年 

n月30日在持续硬膜外麻醉下行左肾上糠肿瘤摘除术。术 

中见左肾上腺内有一约3cm×2~5cm~2cm椭圆形肿块 棕 

主褐色 质软 表现有包膜．切面呈黄色油颗粒状．又发现左 

肾下极外侧缘有一约3cm×3crux 2cm肿块 ．灰白间暗褐 

色 质碎软．切面灰白问暗褐色，行荆除术。病理报告：1左 肾 

上腺皮质腺瘤，2．左肾下极血管平精肌脂肪瘤。 

2 讨论 

柯兴氏综合征是最常见的肾上腺皮质疾病，是 

由肾上腺皮质长期分泌过量的皮质醇引起的，病因 
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有多种．本倒为肾上皮质腺瘤。肾错构瘤肾血平滑 

肌脂肪瘤．系常染色体显性基因．是遗传的家族性 

疾病n 。二者同时发生．是偶然或存在内在联系．目 

前尚不清楚。根据临床表现．测定24／J~时17一羟、17 
一 酮和小剂量地塞米橙抑制试验，可确定柯兴氏综 

合征诊断，进一步检查双肾上腺CT 大剂量地塞米 

松抑制试验．可确定肾上腺皮质腺瘤，并可与肾上 

腺皮质癌和柯兴氏病鉴别．肾上腺B超准确性不如 

CT 。肾错构瘤中．80 病人脸部有蝴蝶状皮脂腺 

瘤．其他器管如脑、眼 心、肺亦有病变。大脑发育迟 

缓、智力差、有癫痫发生．多为双肾多发病灶。8O 

为女性，4o岁眦后占多数 。多数无症状，其症状多 

因肿瘤出血或肿瘤破裂出血所致 表现急性腹痛． 

腰部肿块增大．并可伴休克。严重者．肿瘤破裂腹腔 

内出血而作为急腹症就医。B超和CT是最好的检 

查诊断方法．B超表现强回声．CT为负值．据此与 

肾癌区别n 。静脉尿路造影，肾错构瘤与肾癌无区 

别，肾动脉造影有不规则的肿瘤血管．多数为小动 

脉瘤．而无肾癌常见的动静脉瘘。肾上腺皮质腺瘤 

行手术摘除即可．术后行激素替补治疗。肾错构瘤 

系良性肿瘤．小肿瘤可随访。本例为术中偶然发现， 
一 并手术处理。术中应多保留肾组织⋯。我们造用 

吸引器头，边刮边吸尽肿瘤组织。损伤小，出血少． 

简单快速．患者术后恢复顺利．随访两年．无异常。 
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