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罕见Schnelldorfer D型多囊肝合并多囊肾1例并文献复习

王海林，武国，李敬东

（川北医学院附属医院 肝胆外一科，四川 南充 637000）

摘     要             背景与目的：多囊肝 （PLD） 属一种罕见遗传性疾病，早期一般无特殊临床症状，随其病程进展可以

导致肝肾功能衰竭。归纳 PLD 的病因、发病机制、临床特征，对指导 PLD 诊治有重要的临床参考价值。

笔者报告 1 例 Schnelldorfer D 型 PLD 合并多囊肾 （PKD） 患者诊治过程，并结合文献对病例特点进行总

结，以期加深对该病的认识。

方法：回顾性分析川北医学院附属医院肝胆外科收治的 1 例 PLD 合并 PKD 患者的临床资料，总结 PLD

的病因、发病机制、临床特征，查阅国内外有关 PLD 的文献并加以整理分析。

结果：患者为 38 岁女性，既往多次多胎妊娠史。磁共振成像 （MRI） 检查确诊为 Schnelldorfer D 型 PLD

合并 PKD。目前认为囊肿形成原因是先天性胆管上皮过度扩增和分泌过多液体，女性、雌激素、多胎

妊娠是该病进展的危险因素；计算机断层扫描 （CT） 和 MRI 影像学检查是 PLD 诊断和分型的主要手

段 ； 治 疗 方 式 有 手 术 和 药 物 治 疗 。 患 者 诊 断 明 确 ， 因 经 济 原 因 未 住 院 继 续 治 疗 ， 予 以 保 肝 、 对 症

处理。

结论：PLD 发病机制尚不明确，一般进展缓慢，大多数 PLD 患者早期无明显症状。女性、多次多胎妊

娠及雌激素作用可能是其发生进展的重要危险因素。腹部彩超是首选检查方法，增强 CT 和增强 MRI 是

进一步明确分型及鉴别诊断的检查方法。目前尚无相关权威指南或统一标准指导临床实践。笔者基于

病例特征和文献报道总结的 PLD 诊疗流程可供临床医生日常工作参考，但其规范合理性有待进一步

商榷。

关键词             囊肿；多囊肝疾病；多囊肾疾病

中图分类号： R657.3

多 囊 肝 （polycystic liver disease， PLD） 是 一 类

罕见可致残的先天遗传性疾病，初期一般无症状，

其预后多进展为肝肾功能衰竭。据报道[1]PLD 可表

现 为 单 独 的 常 染 色 体 显 性 存 在 ， 也 可 为 常 显 或 常

隐 多 囊 肾 （polycystic kidney disease， PKD） 的 肾 外

表 现 。 Schnelldorfer 分 型 是 目 前 PLD 最 常 用 的 临 床

分型方法[2]。本文回顾性分析 1 例 PLD 合并 PKD 患

者 的 临 床 资 料 ， 并 查 阅 国 内 外 相 关 文 献 ， 加 以 整

理总结分析，现报告如下。

1     病例报告 

患者　女，38 岁。因“体检发现肝囊肿 8 年，

腹胀 3 月”于 2021 年 3 月 27 日入院。患者 8 年前自

觉 上 腹 部 不 适 行 B 超 检 查 发 现 肝 囊 性 占 位 病 变 ，

当时无腹痛、腹胀、恶心呕吐、畏寒发热等症状，

未 予 以 进 一 步 治 疗 。 近 3 个 月 来 患 者 反 复 出 现 腹

胀 ， 进 食 后 加 重 ， 自 觉 腹 部 增 大 伴 食 欲 减 退 。 既

往 史 ： 无 乙 肝 、 结 核 等 传 染 病 ， 无 高 血 压 、 糖 尿
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病 、 心 肺 系 统 疾 病 ， 无 手 术 史 ， 无 吸 烟 饮 酒 史 。

婚育史：已婚，孕 4 产 2。家族史：患者父亲和弟

弟均患有肝多发囊性病病史，其父亲因该病去世，

其 弟 健 在 无 明 显 症 状 。 入 院 查 体 心 肺 无 特 殊 。 腹

部 肝 肋 下 约 4 cm， 可 扪 及 质 地 中 等 、 大 小 及 形 状

不 一 的 包 块 。 实 验 室 检 查 ： 白 细 胞 计 数 （WBC）

为 5.94×109/L， 中 性 粒 细 胞 百 分 比 72.7%， 血 红 蛋

白 （Hb） 为 120 g/L，血小板 （PLT） 为 107×109/L；

丙氨酸氨基转移酶 （ALT） 为 24 U/L，天门冬氨酸

氨基转移酶 （AST） 为 34 U/L，碱性磷酸酶 （ALP）

为 137 U/L， 谷 氨 酰 转 肽 酶 （GGT） 为 119 U/L， 血

浆 白 蛋 白 （ALB） 为 42.9 g/L， 总 胆 红 素 （TBIL）

为 20.6 μmol/L，直接胆红素 （DBIL） 为 6.2 μmol/L；

血清尿素氮 （BUN） 为 3.89 mmol/L，肌酐 （Cr） 为

52 μmol/L； 凝 血 、 输 血 免 疫 、 尿 便 常 规 、 肿 瘤 标

记 物 等 未 见 异 常 。 上 腹 部 磁 共 振 成 像 （magnetic 

resonance imaging，MRI） 平扫+增强+磁共振胆胰管

成 像 （magnetic resonance cholangiopancreatography，

MRCP） 发现：肝脏及双肾体积增大，肝肾实质大

部 分 未 见 显 示 ， 弥 漫 分 布 大 小 不 一 囊 状 影 ， 增 强

扫 描 未 见 确 切 强 化 ； 肝 内 外 胆 管 未 见 扩 张 ， 胆 囊

显 示 不 清 ， 胰 腺 及 胃 肠 受 压 显 示 欠 清 ， 脾 脏 大 小

形 态 未 见 异 常 ； 腹 腔 未 见 游 离 积 液 ， 腹 腔 及 腹 膜

后 无 确 切 肿 大 淋 巴 结 ； 考 虑 PLD 合 并 双 侧 PKD 伴

双肾部分病灶内出血或蛋 白 沉 积 （图 1）。 根 据 病

史 资 料 ， 结 合 MRI 影 像 学 结 果 及 Schnelldorfer 分 型

标 准 [2] （表 1）， 确 诊 为 ：⑴ Schnelldorfer D 型 PLD；

⑵ PKD 合并肝功能异常。住院期间予以保肝、对

症 处 理 ， 后 患 者 因 经 济 原 因 未 继 续 治 疗 出 院 。 对

患者随访 1 年余，患者仍有腹胀、早饱等不适，复

查 肝 肾 功 能 尚 可 代 偿 ， 未 进 一 步 治 疗 ， 持 续 随

访中。

2     讨　论 

检 索 PubMed、 Web of Science、 中 国 知 网 、 中

国 生 物 医 学 文 献 数 据 库 、 维 普 及 万 方 等 数 据 库 ，

时限为建库至 2022 年 10 月 30 日，检索词或检索式

为 “ 多 囊 肝 ”“polycystic liver disease”“ 多 囊 肝 and 

Schnelldorfer D 型”及“多囊肝 and 移植”等。经初

步检索国内外报道的 PLD 文献约 1 600 余篇，二次

检 索 出 PLD 行 移 植 治 疗 文 献 6 篇 ， 其 中 仅 2 篇 文

献[3-4] 报 道 共 计 3 例 患 者 符 合 Schnelldorfer D 型 PLD

分 型 标 准 但 均 未 按 该 标 准 来 诊 断 和 分 型 。 未 检 索

出 基 于 Schnelldorfer 分 型 标 准 确 定 诊 断 的

Schnelldorfer D 型 PLD 的相关文献。

PLD 合 并 PKD 也 称 为 肝 肾 多 囊 病 ， 属 罕 见 的

先天遗传性疾病。PLD 被定义为肝内弥漫性多发囊

肿，数目在 20 个以上[5]。PLD 通常为常染色体显性

A B C

图1　MRI影像学结果　　　　A：矢状位影像；B：冠状位影像；C：水平位影像

表1　PLD的Schnelldorfer分型方法及治疗选择[2]

分型

A型

B型

C型

D型

症状

无或轻度

中重度

重度

重度

囊肿数目、大小

少

少、大

多、小

无法计数

正常肝叶/段
>3
≥2
≥1
<1

残余肝组织侧支循环

有或无

无

无

有

治疗选择

不治疗/药物

开窗引流

部分肝切除+开窗

肝移植

多 囊 肾 病 （autosomal dominant polycystic kidney 

disease， ADPKD） 和 常 染 色 体 隐 性 多 囊 肾 病

（autosomal recessive polycystic kidney disease，

ARPKD） 的 肾 外 症 状 ， 也 可 为 常 染 色 体 显 性 多 囊

肝 病 （autosomal dominant polycystic liver disease，

ADPLD） 的单独症状[6]。PLD 发病机制复杂目前尚

无 定 论 ， 当 前 认 为 囊 肿 形 成 是 由 先 天 性 胆 管 上 皮

过 度 扩 增 和 分 泌 过 多 液 体 所 致 ， 环 磷 酸 腺 苷

（adenosine cyclic phosphate， cAMP） 是 调 控 该 环 节

的关键因子[7-8]。另有观点[9-12]认为肝肾多囊病发生

与 胆 管 上 皮 细 胞 纤 毛 功 能 中 关 键 蛋 白 基 因 突 变 有

关 ， 故 可 被 归 类 为 纤 毛 病 或 纤 维 囊 性 病 。 大 多 数

PLD 患者早期或无明显症状，一般进展缓慢，但亦

有阶段性进展加快，有报道[13]称病变肝脏每 0.5~1 年

以 1.8% 的速度增大。女性、多次多胎妊娠及雌激

素作用可能是 PLD 发生进展的重要危险因素[14-15]，

本 研 究 报 道 患 者 有 多 次 多 胎 妊 娠 史 ， 与 既 往 报 道

一致。

PLD 的 临 床 症 状 多 是 由 于 肝 脏 的 囊 性 病 变 增

大 增 多 产 生 占 位 压 迫 所 致 。 最 常 见 囊 肿 病 变 压 迫

胃 十 二 指 肠 等 器 官 出 现 腹 胀 、 早 饱 及 食 欲 减 退 ，

严 重 时 发 生 营 养 不 良 ， 巨 大 囊 肿 挤 压 膈 肌 出 现 胸

闷 、 呼 吸 困 难 症 状 。 本 研 究 中 患 者 临 床 表 现 为 腹

胀 、 早 饱 及 食 欲 减 退 等 症 状 ， 可 能 与 囊 肿 病 变 进

展 引 起 的 占 位 效 应 相 关 。 少 数 巨 大 囊 肿 压 迫 肝 静

脉 、 门 静 脉 及 胆 管 等 ， 引 发 门 静 脉 高 压 、 腹 水 、

脾 大 、 黄 疸 等 症 状 ， 且 晚 期 进 展 为 终 末 期 肝 病 发

生肝衰竭[16-17]。重度 PLD 患者也有发生囊肿扭转、

囊 内 感 染 、 破 裂 出 血 等 ， 但 相 对 少 见[18]。 早 期 或

无 症 状 的 PLD 患 者 肝 功 能 无 明 显 异 常 ， 晚 期 或 者

严重症状者可有 GGT、ALP、AST 等转氨酶和总胆

红素升高的情况[9]，本例患者 GGT、ALP 升高，可

能 是 胆 管 细 胞 激 活 的 结 果[19]。 此 外 ， 囊 肿 合 并 感

染的患者可有糖类抗原 19-9 （CA19-9） 升高，经有

效抗感染后其表达水平可下降[15]。PLD 的诊断目前

尚 无 统 一 标 准 ， 一 般 认 为 无 家 族 病 史 的 患 者 肝 囊

肿数目大于 20 个予以诊断，而对于有家族史的患

者囊肿数目超过 4 个即可诊断[6]。腹部彩超是首选

检查方法，增强 CT 和增强 MRI 是进一步明确分型

及 鉴 别 诊 断 的 检 查 方 法[2,9]， 典 型 影 像 学 表 现 不 难

诊断，对不典型病变亦需与肝包虫、胆管错构瘤、

先天性胆管囊状扩张症中的 caroli 病等相鉴别，对

病因的鉴别可行基因检测辅助诊断[20]。

早 期 无 症 状 的 PLD 患 者 一 般 不 需 治 疗 ， 心 理

安 抚 、 观 察 随 访 即 可 ， 有 症 状 的 进 展 肝 囊 肿 以

“延缓进展、缓解症状、减少病灶”为治疗原则，

主 要 包 括 药 物 与 手 术 两 大 治 疗 类 别 。 药 物 治 疗 主

要有：⑴ 停用外源性雌激素，如前所述雌激素是

PLD 的重要危险因素，故未来研究方向可能将其作

为 潜 在 治 疗 靶 点[15,21]；⑵ 生 长 抑 素 类 似 物 如 奥 曲

肽 、 兰 瑞 肽 等 ， 能 与 囊 壁 表 面 相 关 受 体 结 合 降 低

胆管上皮细胞 cAMP 水平从而抑制胆管细胞增生和

囊 液 分 泌 ， 进 而 抑 制 肝 囊 肿 生 长[22]。 此 疗 法 效 果

短暂且个体差异较大，停药后囊肿将继续增长[23]；

⑶ 熊 去 氧 胆 酸 ， 是 肝 和 胆 管 上 皮 细 胞 的 Ca2+ 激 动

剂 ， 可 通 过 PI3K/Akt/MEK/ERK1/2 通 路 抑 制 胆 管 上

皮细胞囊性增生从而延缓肝囊肿增长[24]；⑷ 托伐

普坦，是一种血管升压素 V2 受体拮抗剂，其作用

机制是通过减少 cAMP 来抑制胆管上皮细胞的自噬

使 肝 囊 肿 形 成 受 阻[25-26]。 手 术 方 式 有 ：⑴ 囊 肿 穿

刺抽液+硬化治疗，把囊液吸除后将硬化剂置入囊

腔使囊壁上皮细胞破坏减少囊液产生和囊腔闭合，

此方案适合直径>5 cm 的单个巨大囊肿[5]；⑵ 开窗

去 顶 术 ， 适 合 轻 症 、 位 置 浅 表 的 多 发 肝 囊 肿 或 者

穿 刺 抽 液 硬 化 效 果 欠 佳 的 病 例[27]， 随 着 外 科 技 术

的 进 步 ， 该 手 术 更 多 选 择 经 腹 腔 镜 实 施 ， 部 分 患

者 可 能 发 生 术 后 出 血 、 胆 汁 漏 、 腹 水 、 囊 肿 复 发

等 问 题 ；⑶ 肝 叶/段 切 除 术 ， 对 中 重 度 PLD 患 者 ，

如残余肝段在 1 个以上[9] 或者预保留有效肝体积达

到 25%~30%， 在 不 满 足 肝 移 植 指 征 时 选 择 肝 切 除

术 可 明 显 减 少 病 肝 体 积 和 改 善 严 重 压 迫 症 状 ， 但

手 术 风 险 和 并 发 症 发 生 率 较 开 窗 去 顶 术 更 高 [5] ；

⑷ 肝移 植 ， 对 于 长 期 受 严 重 症 状 影 响 生 活 质 量 、

没有足够残余肝组织及肝功能 Child-Pugh 分级 B 或

C 级的 PLD 患者[18]，是目前唯一可治愈的方法。但

由于供肝短缺，PLD 优先级不靠前，临床医师需严

格评估病情及把握肝移植指征。

两项最新的文献综述[28-29]对目前肝囊肿的治疗

策 略 总 结 均 提 到 前 文 所 述 的 药 物 治 疗 及 手 术 治 疗

方 式 。 值 得 注 意 的 是 ， Olaizola 等[29] 强 调 了 雌 激 素

通 路 在 PLD 中 成 为 有 前 途 的 靶 点 和 避 免 或 抑 制 雌

激 素 的 重 要 性 ， 雌 激 素 受 体 拮 抗 剂 和 调 节 剂 可 能

对 女 性 PLD 的 治 疗 有 意 想 不 到 效 果 。 一 项 病 例 报

告[30]描述了 1 例 59 岁的 ADPLD 伴乳腺癌女性患者，

用他莫西芬治疗后囊性病变肝体积从 311 mL 降至

22 mL，无需进一步行经皮引流或手术。本研究患
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多 囊 肾 病 （autosomal dominant polycystic kidney 

disease， ADPKD） 和 常 染 色 体 隐 性 多 囊 肾 病

（autosomal recessive polycystic kidney disease，

ARPKD） 的 肾 外 症 状 ， 也 可 为 常 染 色 体 显 性 多 囊

肝 病 （autosomal dominant polycystic liver disease，

ADPLD） 的单独症状[6]。PLD 发病机制复杂目前尚

无 定 论 ， 当 前 认 为 囊 肿 形 成 是 由 先 天 性 胆 管 上 皮

过 度 扩 增 和 分 泌 过 多 液 体 所 致 ， 环 磷 酸 腺 苷

（adenosine cyclic phosphate， cAMP） 是 调 控 该 环 节

的关键因子[7-8]。另有观点[9-12]认为肝肾多囊病发生

与 胆 管 上 皮 细 胞 纤 毛 功 能 中 关 键 蛋 白 基 因 突 变 有

关 ， 故 可 被 归 类 为 纤 毛 病 或 纤 维 囊 性 病 。 大 多 数

PLD 患者早期或无明显症状，一般进展缓慢，但亦

有阶段性进展加快，有报道[13]称病变肝脏每 0.5~1 年

以 1.8% 的速度增大。女性、多次多胎妊娠及雌激

素作用可能是 PLD 发生进展的重要危险因素[14-15]，

本 研 究 报 道 患 者 有 多 次 多 胎 妊 娠 史 ， 与 既 往 报 道

一致。

PLD 的 临 床 症 状 多 是 由 于 肝 脏 的 囊 性 病 变 增

大 增 多 产 生 占 位 压 迫 所 致 。 最 常 见 囊 肿 病 变 压 迫

胃 十 二 指 肠 等 器 官 出 现 腹 胀 、 早 饱 及 食 欲 减 退 ，

严 重 时 发 生 营 养 不 良 ， 巨 大 囊 肿 挤 压 膈 肌 出 现 胸

闷 、 呼 吸 困 难 症 状 。 本 研 究 中 患 者 临 床 表 现 为 腹

胀 、 早 饱 及 食 欲 减 退 等 症 状 ， 可 能 与 囊 肿 病 变 进

展 引 起 的 占 位 效 应 相 关 。 少 数 巨 大 囊 肿 压 迫 肝 静

脉 、 门 静 脉 及 胆 管 等 ， 引 发 门 静 脉 高 压 、 腹 水 、

脾 大 、 黄 疸 等 症 状 ， 且 晚 期 进 展 为 终 末 期 肝 病 发

生肝衰竭[16-17]。重度 PLD 患者也有发生囊肿扭转、

囊 内 感 染 、 破 裂 出 血 等 ， 但 相 对 少 见[18]。 早 期 或

无 症 状 的 PLD 患 者 肝 功 能 无 明 显 异 常 ， 晚 期 或 者

严重症状者可有 GGT、ALP、AST 等转氨酶和总胆

红素升高的情况[9]，本例患者 GGT、ALP 升高，可

能 是 胆 管 细 胞 激 活 的 结 果[19]。 此 外 ， 囊 肿 合 并 感

染的患者可有糖类抗原 19-9 （CA19-9） 升高，经有

效抗感染后其表达水平可下降[15]。PLD 的诊断目前

尚 无 统 一 标 准 ， 一 般 认 为 无 家 族 病 史 的 患 者 肝 囊

肿数目大于 20 个予以诊断，而对于有家族史的患

者囊肿数目超过 4 个即可诊断[6]。腹部彩超是首选

检查方法，增强 CT 和增强 MRI 是进一步明确分型

及 鉴 别 诊 断 的 检 查 方 法[2,9]， 典 型 影 像 学 表 现 不 难

诊断，对不典型病变亦需与肝包虫、胆管错构瘤、

先天性胆管囊状扩张症中的 caroli 病等相鉴别，对

病因的鉴别可行基因检测辅助诊断[20]。

早 期 无 症 状 的 PLD 患 者 一 般 不 需 治 疗 ， 心 理

安 抚 、 观 察 随 访 即 可 ， 有 症 状 的 进 展 肝 囊 肿 以

“延缓进展、缓解症状、减少病灶”为治疗原则，

主 要 包 括 药 物 与 手 术 两 大 治 疗 类 别 。 药 物 治 疗 主

要有：⑴ 停用外源性雌激素，如前所述雌激素是

PLD 的重要危险因素，故未来研究方向可能将其作

为 潜 在 治 疗 靶 点[15,21]；⑵ 生 长 抑 素 类 似 物 如 奥 曲

肽 、 兰 瑞 肽 等 ， 能 与 囊 壁 表 面 相 关 受 体 结 合 降 低

胆管上皮细胞 cAMP 水平从而抑制胆管细胞增生和

囊 液 分 泌 ， 进 而 抑 制 肝 囊 肿 生 长[22]。 此 疗 法 效 果

短暂且个体差异较大，停药后囊肿将继续增长[23]；

⑶ 熊 去 氧 胆 酸 ， 是 肝 和 胆 管 上 皮 细 胞 的 Ca2+ 激 动

剂 ， 可 通 过 PI3K/Akt/MEK/ERK1/2 通 路 抑 制 胆 管 上

皮细胞囊性增生从而延缓肝囊肿增长[24]；⑷ 托伐

普坦，是一种血管升压素 V2 受体拮抗剂，其作用

机制是通过减少 cAMP 来抑制胆管上皮细胞的自噬

使 肝 囊 肿 形 成 受 阻[25-26]。 手 术 方 式 有 ：⑴ 囊 肿 穿

刺抽液+硬化治疗，把囊液吸除后将硬化剂置入囊

腔使囊壁上皮细胞破坏减少囊液产生和囊腔闭合，

此方案适合直径>5 cm 的单个巨大囊肿[5]；⑵ 开窗

去 顶 术 ， 适 合 轻 症 、 位 置 浅 表 的 多 发 肝 囊 肿 或 者

穿 刺 抽 液 硬 化 效 果 欠 佳 的 病 例[27]， 随 着 外 科 技 术

的 进 步 ， 该 手 术 更 多 选 择 经 腹 腔 镜 实 施 ， 部 分 患

者 可 能 发 生 术 后 出 血 、 胆 汁 漏 、 腹 水 、 囊 肿 复 发

等 问 题 ；⑶ 肝 叶/段 切 除 术 ， 对 中 重 度 PLD 患 者 ，

如残余肝段在 1 个以上[9] 或者预保留有效肝体积达

到 25%~30%， 在 不 满 足 肝 移 植 指 征 时 选 择 肝 切 除

术 可 明 显 减 少 病 肝 体 积 和 改 善 严 重 压 迫 症 状 ， 但

手 术 风 险 和 并 发 症 发 生 率 较 开 窗 去 顶 术 更 高 [5] ；

⑷ 肝移 植 ， 对 于 长 期 受 严 重 症 状 影 响 生 活 质 量 、

没有足够残余肝组织及肝功能 Child-Pugh 分级 B 或

C 级的 PLD 患者[18]，是目前唯一可治愈的方法。但

由于供肝短缺，PLD 优先级不靠前，临床医师需严

格评估病情及把握肝移植指征。

两项最新的文献综述[28-29]对目前肝囊肿的治疗

策 略 总 结 均 提 到 前 文 所 述 的 药 物 治 疗 及 手 术 治 疗

方 式 。 值 得 注 意 的 是 ， Olaizola 等[29] 强 调 了 雌 激 素

通 路 在 PLD 中 成 为 有 前 途 的 靶 点 和 避 免 或 抑 制 雌

激 素 的 重 要 性 ， 雌 激 素 受 体 拮 抗 剂 和 调 节 剂 可 能

对 女 性 PLD 的 治 疗 有 意 想 不 到 效 果 。 一 项 病 例 报

告[30]描述了 1 例 59 岁的 ADPLD 伴乳腺癌女性患者，

用他莫西芬治疗后囊性病变肝体积从 311 mL 降至

22 mL，无需进一步行经皮引流或手术。本研究患
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者 的 多 胎 多 次 妊 娠 史 可 能 是 PLD 进 展 的 重 要 危 险

因 素 ， 其 目 前 分 型 属 Schnelldorfer D 型 PLD， 鉴 于

该 患 者 目 前 肝 肾 功 能 尚 可 代 偿 和 不 愿 行 肝 移 植 治

疗 ， 雌 激 素 受 体 拮 抗 剂 可 能 对 缓 解 其 病 情 有 一 定

疗 效 。 笔 者 参 照 Schnelldorfer 分 型 及 相 关 文 献报道

的治疗方案，形成了 PLD 的诊疗流程 （图 2），以供

参考。

综上所述，PLD 发病机制复杂目前尚无定论，

一般进展缓慢，大多数 PLD 患者早期无明显症状。

女 性 、 多 次 多 胎 妊 娠 及 雌 激 素 作 用 可 能 是 其 发 生

进展的重要危险因素。腹部彩超是首选检查方法，

增强 CT 和增强 MRI 是进一步明确分型及鉴别诊断

的 检 查 方 法 。 目 前 尚 无 相 关 权 威 指 南 或 统 一 标 准

指 导 临 床 实 践 。 笔 者 基 于 病 例 特 征 和 文 献 报 道 总

结 的 PLD 诊 疗 流 程 可 供 临 床 医 生 日 常 工 作 参 考 ，

但其规范合理性还需更多研究证据来证实。
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