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摘  要 

泌尿生殖道淀粉样变性是一种罕见的疾病，其症状和影像学表现与恶性肿瘤相似，常表现为无痛性肉眼

血尿。本文报告了一例在吉林省人民医院泌尿外科接受治疗的病例，病变累及输尿管下段和部分肾盂，

导致输尿管和肾盂扩张积水，最终行全程肾输尿管切除术。文章简要介绍了该病的临床表现、诊断标准

及治疗方案，强调早期发现和确诊的重要性，以避免不必要的手术切除。 
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Abstract 
Genitourinary amyloidosis is a rare disease with symptoms and imaging manifestations similar to 
those of malignant tumors, often presenting as painless gross hematuria. This article reports a case 
treated at the Department of Urology, Jilin Provincial People’s Hospital, in which the lesion involved 
the lower part of the ureter and part of the renal pelvis, leading to dilatation of the ureter and renal 
pelvis with hydronephrosis, and ultimately a full nephroureterectomy. The article briefly describes 
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the clinical manifestations, diagnostic criteria, and treatment options for this disease, emphasizing 
the importance of early detection and confirmation of diagnosis to avoid unnecessary surgical re-
section. 
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1. 引言 

淀粉样变性是一组由错误折叠蛋白质形成不溶性纤维(淀粉样蛋白)并在细胞外异常沉积，进而导致

进行性器官功能障碍的疾病[1]-[3]。泌尿系淀粉样变性多局限于膀胱，上尿路(肾盂/输尿管)局限性淀粉样

变性属临床罕见事件。值得注意的是，该部位病变因临床表现、影像学特征及内窥镜下形态与上尿路尿

路上皮癌(UTUC)高度相似，常导致术前误诊，进而引发非必要肾输尿管切除术，凸显了提高对该病认识

及精准诊断的重要性[4]-[6]。本文旨在结合文献复习及讨论泌尿道局限性淀粉样变性，现报道如下。 

2. 资料与方法 

2.1. 临床资料 

患者，女，69 岁，因发现肉眼血尿 8 个月，加重 1 日入院。病程中无尿频、尿急、尿痛，无腰部疼

痛等不适症状。既往高血压病史 30 余年。腔隙性脑梗死病史 9 年。12 年前行心脏射频消融手术。2021
年因“肺结节”行手术治疗，术后病理回报恶性肿瘤，未行放疗及化疗。冠状动脉粥样硬化性心脏病史 1
年。辅助检查：尿沉渣定量(尿液)：红细胞 4178/UL。泌尿系超声(2022-11-21 吉林省人民医院)：左肾结

石，左肾盂积水，左侧输尿管扩张，左输尿管下端透声差。泌尿系 CT (2022-11-21 吉林省人民医院)：左

侧输尿管下端壁增厚，注意占位性病变，继发其上方输尿管及肾盂扩张积水。双肾 + 输尿管 CT 多期增

强扫描(2022-11-22 吉林省人民医院)：左侧输尿管下段及壁内段占位性病变，考虑肿瘤，输尿管癌可能性

大，继发以上水平输尿管及肾盂、肾盏扩张积水(见图 1)。 
 

 
(a)                             (b) 

Figure 1. Pre-treatment contrast-enhanced CT of the kidney and ureter in ureteral 
amyloidosis shows, (a) Abnormal wall thickening of the lower left ureter with 
mild enhancement was observed, (b) Left hydronephrosis was present 
图 1. 输尿管淀粉样变性治疗前肾输尿管增强 CT 示，(a) 左侧输尿管下端

管壁异常增厚，可见轻度强化，(b) 左肾盂积水 
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2.2. 方法 

经完善相关检查，科内讨论：根据影像学资料诊断为输尿管肿瘤，考虑恶性可能性大，拟在全麻下

行腹腔镜左侧输尿管肿瘤根治性切除术。 

2.3. 病理观察 

术后病理：下段输尿管可见溃疡，部分尿路上皮增生，间质急慢性炎，相连膀胱壁上皮剥脱，部分

尿路上皮反应性增生，并见急慢性炎，上段中段输尿管管腔扩张，固有层急慢性炎，间质水肿，肾实质

局部慢性炎，膀胱壁切缘未见恶性病变(见图 2)。病理会诊报告(吉林大学白求恩第一人民医院)：甲基紫

(+)，刚果红(+)。输尿管下段、局部肾盂淀粉样变伴输尿管全程、肾盂积水。 
 

 
Figure 2. Ureteral biopsy, Amyloidosis of the lower ure-
ter and localized renal pelvis  
图 2. 输尿管病理活检，输尿管下端、局部肾盂淀粉

样变 

3. 讨论  

3.1. 发病情况 

淀粉样变性主要分为原发性和继发性两大类型。原发性(AL 型)淀粉样变性是最常见的系统性亚型，

其核心发病机制在于单克隆浆细胞异常增殖，产生具有淀粉样形成倾向的免疫球蛋白轻链片段(如 κ 或 λ
轻链)。这些错误折叠的轻链蛋白沉积于组织器官中，造成进行性损害。AL 型常与浆细胞疾病相关，如

多发性骨髓瘤及华氏巨球蛋白血症，流行病学研究证实其在西方国家占据主导地位[3] [7]。继发性(AA 型)
淀粉样变性则由慢性炎症性疾病(如类风湿性关节炎、强直性脊柱炎、炎症性肠病)或慢性感染持续刺激肝

脏过度产生血清淀粉样蛋白 A (SAA)所致，异常升高的 SAA 经裂解后形成淀粉样蛋白 AA 沉积。该型在

巴基斯坦等亚洲国家具有较高的地域性发病率[4] [7]。此外，还存在家族性淀粉样变性(由特定基因突变

如转甲状腺素蛋白基因突变引起)及老年性系统性淀粉样变性(Senile systemic amyloidosis, SSA) (主要源于

野生型转甲状腺素蛋白沉积)等相对少见的类型[4]。 
依据淀粉样蛋白沉积的解剖分布范围，该病可划分为系统性(全身性)与局限性两类。系统性淀粉样变

性(主要为 AL 型、AA 型、遗传性及 SSA)呈进行性发展，可累及多个器官系统(如心脏、肾脏、肝脏、神

经系统、胃肠道)。心肌受累可导致限制性心肌病和心力衰竭，肾脏受累可表现为肾病综合征和肾功能衰

竭，预后通常较差[4]。局限性淀粉样变性则主要表现为淀粉样蛋白沉积局限于单一器官或组织，疾病进

展相对缓慢，较少直接危及生命[3]。 

https://doi.org/10.12677/acm.2025.1572063


甘志豪 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2025.1572063 853 临床医学进展 
 

3.2. 诊断 

原发于输尿管的局限性淀粉样变性尤为罕见。截至当前文献记载，全球范围内报道的确诊病例仅数

十例，患者年龄分布为 17~84 岁，高峰发病率集中于 50~70 岁女性群体[8] [9]。其病理本质为淀粉样蛋白

在输尿管壁沉积形成局灶性梗阻病变，但因计算机断层扫描(CT)、磁共振成像(MRI)及输尿管镜检表现与

UTUC 存在高度重叠性，临床实践中二者鉴别诊断极具挑战性[2] [9] [10]。多数病例需经根治性肾输尿管

切除术后病理检查方能明确诊断[2]。相较于输尿管恶性肿瘤，淀粉样变性病灶的钙化现象少见，增强 CT
排泄期通常不显示明确占位效应，且病变周围区域罕见淋巴结转移征象[10]；MRI 特征性表现为 T2 加权

像(T2WI)呈均匀低信号，弥散加权成像(DWI)序列显示扩散受限。然而，上述影像学特征缺乏绝对特异性，

尚不足以实现与上尿路恶性肿瘤的可靠鉴别[10] [11]。组织病理学检查构成诊断金标准：刚果红染色下淀

粉样蛋白沉积物呈现砖红色阳性，并在偏振光显微镜下显示特征性苹果绿双折光现象[1]；电子显微镜可

直观观察到直径 7~10 nm 的无分支杂乱排列淀粉样原纤维。此病理确认流程是明确输尿管淀粉样变性的

最终依据[11] [12]。 

3.3. 治疗 

随着细长输尿管镜等器械的技术进步，输尿管镜活检已成为确诊输尿管淀粉样变性并实施保守治疗

的有效手段。参照胃肠道淀粉样变性中淀粉样蛋白主要沉积于黏膜下层及固有肌层的病理特征[13]，输尿

管病变的诊断需获取包含黏膜下层的深部组织标本。然而深部活检存在输尿管穿孔风险，故建议在活检

前行影像学评估输尿管壁厚度以规避并发症。鉴于其临床表现与恶性肿瘤的高度相似性，推荐对拟行肾

输尿管切除术且尿路上皮癌细胞学阴性的病例，术前常规实施输尿管镜活检，以实现输尿管淀粉样变性

与恶性肿瘤的鉴别诊断[13]。 
输尿管局限性淀粉样变性较为罕见，无标准临床治疗方案，可观察随访和行输尿管扩张术等保守治

疗，出院后输尿管局限性淀粉样变性是一种罕见的临床疾病，目前尚未确立标准化的治疗方案。对于病

情稳定的患者，可采取观察随访或输尿管扩张术等保守治疗策略，出院后通过连续的影像学随访即可有

效监测疾病进展。当病变严重时，则需考虑手术干预，具体术式包括：输尿管节段性切除及断端吻合术、

输尿管膀胱吻合术、回肠输尿管吻合术，或输尿管全切术/肾输尿管切除术[9] [14]。文献报道其术后复发

率较低。此外，局部应用二甲基亚砜，或口服秋水仙碱及皮质类固醇等药物亦被证实具有一定疗效[12]。
总体而言，输尿管局限性淀粉样变性临床过程及预后相对良好，若病变能被完全切除，则可达到治愈[10]。 

鉴于泌尿道淀粉样变性本身罕见，而输尿管局限性病变则更为少见，同时其影像学及内窥镜表现与

恶性肿瘤(如输尿管癌)相似，导致术前明确诊断存在显著困难。因此，对于影像学提示输尿管肿瘤的患者，

强烈建议行输尿管镜下活检或术中快速冰冻病理检查。术前明确诊断至关重要，有助于避免不必要的肾

输尿管全切术，使患者获益并减少潜在的手术创伤，对疑似输尿管肿瘤患者的精准诊断与合理治疗具有

重要临床意义。 

声  明 

该病例报道已获得病人的知情同意。 
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