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摘  要 

背景：后尿道瓣膜是先天性后尿路梗阻的常见原因，临床表现多种多样，早期诊断有助于早期解除尿路

解剖性梗阻。但是解除机械尿道后仍有部分患儿可能存在膀胱功能障碍、肾功能继续恶化、反复泌尿系

感染等。方法：回顾总结既往后尿道瓣膜的文献，总结该疾病特点。结果：总结了发病机制、分型、病

理生理、临床表现及诊断、治疗、结局。结论：充分了解后尿道瓣膜的疾病发展，早期诊断、治疗有助

于降低死亡率。解除解剖性尿路梗阻后，应根据尿动力、肾功能等进行个体化随访治疗。 
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Abstract 
Background: Posterior urethral valves are a common cause of congenital posterior urinary tract 
obstruction with a variety of clinical presentations, and early diagnosis can help to relieve ana-
tomical urinary tract obstruction early. However, some children may still have bladder dysfunc-
tion, continued deterioration of renal function, and recurrent urinary tract infections after release 
of the mechanical urethra. Methods: The literature on posterior urethral valves was reviewed to 
summarise the characteristics of the disease. Results: The pathogenesis, staging, pathophysiology, 
clinical presentation and diagnosis, treatment and outcome were summarised. Conclusion: Ade-
quate knowledge of the disease development of the posterior urethral valve, early diagnosis and 
treatment can help to reduce mortality. After relief of anatomical urinary tract obstruction, fol-
low-up treatment should be individualized according to urodynamic and renal function. 
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1. 引言 

后尿道瓣膜是先天性后尿路梗阻(LUTO)最常见的原因之一，在新生儿中发病率约 1/5000 [1]。同时，

也是儿童尿路、肾脏先天性异常疾病中最容易导致慢性肾脏病的原因[2]。目前尚未阐明梗阻的确切机

制，但是很可能是因为男性尿道的正常胚胎发育在妊娠的 9~14 周内发生中断，导致后尿道腔被膜性皱

襞阻塞。早期诊断后尿道瓣膜，有助于及时解除尿道机械性梗阻，从而保护肾功能。经尿道瓣膜切除

术是治疗后尿道瓣膜的首选方式[3]。但是解除机械尿道后仍有部分患儿可能存在膀胱功能障碍、肾功

能继续恶化、反复泌尿系感染等。我将从发病机制、分型、病理生理、临床表现及诊断、治疗、结局

等方面进行阐述。 

2. 发病机制 

正常男性胎儿，在妊娠的 4~6 周，泄殖腔分为肛直肠管和尿生殖窦。随后，中肾管进入头端膀胱尿

道管的开口将尿生殖窦分为两部分，头端形成膀胱和骨盆尿道，尾端(生殖结节)形成阴茎尿道。尿道沟和

皱襞随胎儿的生殖结节变长而产生。随着尿道海绵体部生长，它们向阴茎头的尿道板移动。整个尿道约

在妊娠 14 周完成融合[4]。后尿道瓣膜的发生机制尚未完全阐述，可能是因为男性尿道的正常胚胎发育在

妊娠的 9~14 周内发生中断，导致后尿道腔被膜性皱襞阻塞。学者们提出了几种男性尿道胚胎发育中断的

形式：1) 持续存在尿生殖膜伴尿道管道形成异常；2) 尿道阴道襞过度生长；3) 中肾管插入异常，从前

方插入泄殖腔，造成厚的融合性阻塞性皱襞[4]。目前，后尿道瓣膜确切发病机制仍有待进一步阐明。 

3. 分型 

1919 年，Young 等人根据后尿道瓣膜的尸检报告系列，提出了传统的后尿道瓣膜分型，I 型：位于

后尿道、起源于精阜尾端的两个膜状结构，沿尿道两侧缘上升，附着于前尿道；II 型：起源于精阜的膜
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状结构，附着于膀胱颈处；III 型：位于精阜远端的隔膜，中央有孔[5]。但是 Dewan 等人通过采用膀胱

镜观察、放射学检查，评估解剖结构，对此此分型提出了质疑。他们认为后尿道瓣膜原因是与精阜相连

的单一斜膜，被定义为先天性阻塞性后尿道瓣膜(COPUM)。并且区分了 COPUM 与 Cobb 环，Cobb 环被

定义为后尿道横膜引起的先天性尿道狭窄，其不与精阜相连[6] [7] [8] [9]。但是目前临床上仍采用传统的

分型，因为传统分型更有利于疾病的诊治。 

4. 病理生理 

梗阻性的瓣膜是主要的病理改变。尿道机械性梗阻导致继发性的病理生理改变，其改变的严重程度

取决于原发梗阻的时间和程度。 
大概妊娠 20 周后，肾脏提供 90%以上的羊水来源。适量的羊水对于胎儿肺部、骨骼发育有重要意

义。胎儿期的后尿道瓣膜患儿，由于尿道梗阻，导致排尿减少、羊水减少。羊水过少会造成胎儿存在

于较小的宫腔内，压迫胎儿，影响胸部正常生长，导致肺发育不良[10]。重度羊水过少或肺发育不良会

使胎儿死亡。 
产后后尿道梗阻患儿。会因为尿道梗阻导致膀胱压力升高、膀胱壁肌肉增厚、小梁增生等，严重者

可能形成憩室。部分患儿在瓣膜切除术后，仍存在膀胱功能障碍。在尿动力学中，可能出现肌源性衰竭

伴溢出性尿失禁、膀胱过度充盈、膀胱容量小并且依从性差、膀胱逼尿肌过度活动等[11]。部分患儿因膀

胱高压、输尿管发育不良使膀胱输尿管抗反流机制失调，导致输尿管扩张，这类患儿往往在解除尿路机

械性梗阻后，膀胱输尿管反流得到缓解。但有部分患儿，膀胱输尿管反流或许是由于中肾管发出的输尿

管芽的位置异常。肾脏的病理改变，包括肾积水与进行性肾功能损害。膀胱输尿管反流、膀胱内压力升

高、输尿管芽位置异常均可以产生肾积水。肾功能损害是由于先天性肾发育不良和尿道梗阻。肾发育不

良可能是由于胎儿早期受损或胚胎发育异常所致。肾发育不良为微囊性病变，主要发生在皮质区。诊断

的组织学表现包括肾实质组织紊乱，胚胎肾小管和囊肿，以及间充质结缔组织。肾发育不良导致的肾功

能损害是不可逆的，其最终导致肾功能衰竭。然而，尿道梗阻导致的肾功能损害是可能通过解除尿道机

械梗阻而逆转的。 

5. 临床表现及诊断 

在发达地区，1/3~1/2 的后尿道瓣膜患儿通过产前超声发现[12] [13]。产前 B 超多提示肾积水、膀胱

扩张、膀胱壁增厚、后尿道扩张(钥匙孔征)等[14]。产后诊断的患者临床表现多样，约 1/2 的患者因泌尿

系感染就诊而发现后尿道瓣膜[12]。新生儿期患儿可能出现肺发育不良而引起的呼吸窘迫、尿道梗阻导致

的腹部膨隆等；婴儿期及大龄儿童可能出现生长迟缓、排尿费力、尿失禁、尿频、尿流不顺畅等[15] [16] 
[17]。成年患者也有一些特殊的临床表现，如无精症、不育症等[18] [19]。 

由于许多后尿道瓣膜患者存在肾发育不良或尿路梗阻性疾病或反复感染引起的肾损伤，所以后尿道

瓣膜患者约 25%发展为慢性肾脏疾病[20]。部分患者会进展为终末期肾病，血肌酐大于 1 mg/dL 被认为是

终末期肾病的高危因素[21]。后尿道瓣膜患者常伴肾发育不良，在产前诊断的后尿道瓣膜患儿中，约 60%
存在肾发育不良的产前肾实质改变[22]。后尿道瓣膜导致的慢性肾脏病，通常表现为早期多尿、生长发育

不良、高血压、贫血等，终末期肾病患者可以出现所谓尿毒症症状，包括恶心、厌食。呕吐。虚弱乏力、

注意力缺失、嗜睡，重则出现抽搐、昏迷等。 
排泄性膀胱尿道造影和膀胱镜是诊断后尿道瓣膜的重要方式。排泄性膀胱尿道造影的典型表现为排

尿期后尿道扩张、延长。膀胱镜可以直接观察到后尿道瓣膜而确诊，并且可以在膀胱镜检查期间直接消

融后尿道瓣膜。 
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B 超具有有无创、没有辐射、软组织分辨率高、无需注射对比剂观察脏器血流情况以及实时动态成

像特点[23]，是后尿道瓣膜诊断、评估病情的重要检查手段。产前 B 超可通过发现肾积水、膀胱后尿道

扩张提示后尿道瓣膜，另外，泌尿系超声可以评估梗阻性肾积水的严重程度，还可以评估肾实质皮质的

厚度等。 
放射性核素扫描用于检测肾实质异常并且可以评估梗阻程度。放射性核素扫描分为静态放射性核素

扫描和动态放射性核素扫描。静态放射性核素扫描常使用放射性示踪剂锝[99mTc]-DMSA，用于评估两

侧肾功能差异和检测局灶性肾实质异常。动态放射性核素扫描可以评估肾脏排泄功能[24]。放射性示踪剂

经静脉注射后由肾单位摄取，主要通过肾小球滤过和近端小管分泌进入肾小管管腔，随后进入膀胱。所

以，该检查在血清肌酐较为正常的患者中才能发挥作用。 

6. 治疗 

随着胎儿外科的发展，后尿道瓣膜已经可以进行产前干预。然而产前干预仍处于发展阶段。1987 年

开始了第 1 例缓解胎儿尿路梗阻的产前手术——放置膀胱羊膜腔分流管[25] [26]。目前产前干预措施包括

膀胱羊膜腔分流置管、后尿道瓣膜消融、膀胱造瘘、输尿管造口等[27] [28]。Holmes 等学者对 14 例后尿

道瓣膜胎儿进行手术干预，干预措施包括 9 例膀胱羊膜腔分流置管、2 例后尿道瓣膜消融、2 例胎儿膀胱

造瘘术、1 例输尿管造口术。干预结果为 5 例婴儿死于早产和呼吸衰竭、1 例分流失败、肺肾发育不良而

终止妊娠、8 例存活，随访 11.6 年，5 例伴慢性肾脏疾病，其中 2 例接受肾移植[29]。Sananes 等学者观

察了 30 例接受后尿道瓣膜激光电灼疗法的胎儿，4 例终止妊娠，24 例在平均 35 周胎龄出生，7 例死于

新生儿期[30]。可见产前干预治疗后尿道瓣膜并发症率和死亡率非常高，死亡率约 33.3%~43% [28] [29] 
[31]。所以仅对一些特定胎儿采用产前干预：中期妊娠严重羊水过少导致宫内或新生儿期死亡风险较高的

胎儿，且核型正常及胎儿尿液评估肾功能良好。对于这些胎儿，可以考虑在极为擅长胎儿手术的胎儿中

心进行产前干预。尽管胎儿外科技术在近些年取得了巨大进步，但是尚不是成熟技术，它仍存在很大的

发展空间[32]。 
出生后诊断为后尿道瓣膜的患儿，解除尿道机械性梗阻的唯一方式是手术切除。膀胱镜检查可以通

过直视膀胱观察到后尿道瓣膜，并且在膀胱镜下直接切除后尿道瓣膜是首选治疗方式，它的优点在于创

伤小、保护膀胱功能、降低肾功能下降的风险。目前膀胱镜下后尿道消融术已经相对成熟，大部分患儿

可通过消融瓣膜解除尿道机械性梗阻并且受益于该手术[33] [34]。在近些年的一些单中心报道中，即使是

一些资源匮乏的发展中国家，膀胱镜下后尿道瓣膜消融术并发症率也较低。喀麦隆一家妇儿医院对 18 例

患儿进行膀胱镜下后尿道瓣膜消融术，术后残余瓣膜率 16.7%，尿道狭窄率 11.2%，与一些发达地区并发

症率相当[35]。对于无法耐受手术或麻醉的患儿，多采用膀胱内留置尿管，并监测电解质，因为患儿可能

经尿液流失大量的水和电解质。对于无法行膀胱镜后尿道瓣膜消融的患儿，还有一些其他手术方式帮助

患儿引流尿液，包括：1) 膀胱造口术，该方式也可以很好地引流尿液，降低膀胱压力。但是通过留置尿

管和膀胱镜下瓣膜消融术，已经足以引流膀胱尿液，故膀胱造口术仅适用于无法留置尿管或瓣膜消融的

患儿；2) 高位分流术，指输尿管或/和肾盂造口。但是对于这种手术方式存在争议，部分学者认为高位分

流破坏了膀胱充盈与排空循环，可能影响膀胱功能[36]。支持高位分流术的学者认为，短暂性的高位分流

并不会影响膀胱功能，同时可以充分引流肾盂内尿液从而改善肾功能[37]。所以高位分流应该把握好其适

应症，对于严重肾盂输尿管扩张的后尿道瓣膜患者，当膀胱梗阻解除后，肾积水持续存在或加重、肾功

能未见好转，可考虑同时进行高位分流术。 
解除尿路梗阻后或成功引流尿液后，并不意味着后尿道瓣膜的治疗就已经结束，在这些操作后应该

持续关注并及时治疗膀胱功能障碍、监测肾功能并及时处理慢性肾脏疾病的并发症等。瓣膜消融术后仍
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有部分患者存在持续性肾积水、输尿管扩张，这些患者可能提示存在膀胱功能障碍。消融术后膀胱功能

障碍包括膀胱顺应性低、逼尿肌收缩不稳定、小膀胱容量等。治疗膀胱功能障碍目的是降低膀胱压力，

防止肾功能损害，延缓终末期肾病。常用的行为治疗方式包括排尿行为矫正、定时排尿计划等，但是这

项治疗需要儿童和家属高度积极性并且依从性好。药物治疗包括抗胆碱能药物，如奥昔布宁、托特罗定

等，它们可以减少膀胱充盈阶段不受控制的逼尿肌收缩并增加膀胱容量。Young H. Kim 等学者观察 21
例 PUV 患儿术后进行抗胆碱能药物治疗，改善了大部分患儿的顺应性，减少了逼尿肌不稳定，改善了膀

胱可控性[38]。Casey Jessica T.等学者在一项研究中，研究者对 18 例、平均年龄 3.4 个月的后尿道瓣膜消

融术后婴儿早期应用奥昔布宁，直到婴儿完成如厕训练，结果表示早期应用抗胆碱能药物改善了婴儿的

排尿压、膀胱顺应性、低容量膀胱[39]。其他治疗方式包括：1) 清洁间歇导尿，可以定期排空膀胱，防

止膀胱过度膨胀，减少反流同时改善膀胱壁血液循环，预防反复泌尿系感染和反流造成的肾功能下降[40]；
2) 生物反馈和盆底肌训练，这项治疗是指导儿童如何识别、控制参与排尿的盆底肌；3) 电刺激疗法，指

植入可刺激骨盆肌肉收缩、调节逼尿肌活动的非侵入性设备；4) 肉毒毒素，通过向逼尿肌或尿道括约肌

注射肉毒毒素，从而阻断周围传入神经末梢释放神经递质，抑制传出神经支配的肌肉收缩，但是 Ibrahim
等学者对 20 例后尿道瓣膜消融术后有严重膀胱功能障碍患儿的膀胱颈进行肉毒毒素注射，发现似乎并不

能改善这些患儿的预后结果[41]，并且肉毒毒素是否长期安全有效需要进一步研究。 
尽管可以产前诊断、早期干预后尿道瓣膜患儿，但是仍有部分患儿发展为终末期肾病，这可能与部

分后尿道瓣膜患儿肾脏先天性发育不良相关。这些患儿需要进行肾脏代替治疗，包括肾脏透析和肾移植。

一项研究对比接受肾移植的后尿道瓣膜患儿与其他基础原发病的终末期肾病接受肾移植的患儿，随访

7.4~10.2 年，移植成功率基本相等[42]。但是接受肾移植治疗的后尿道瓣膜患者，可能在移植 10 年后移

植肾丧失风险增加，这可能与膀胱功能障碍有关。未来需要进一步研究膀胱功能障碍对长期移植肾存活

是否存在影响，及时有效的干预膀胱功能是否可以改善这一影响。 
随着产前诊断、早期干预的发展，后尿道瓣膜死亡率已经明显下降。儿外科及泌尿外科医生应该意

识到即使解除机械性尿路梗阻后，后尿道瓣膜需要长期随访影像学、尿动力检查及肾功能，及早识别并

提倡个体化治疗。 
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