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马方综合征来源供肾肾移植 2 例并文献复习

张盟　王亦斌　王於尘　刘如敏　严紫嫣　夏仁飞　曾文利　惠佳亮　周敏捷　徐健　苗芸

【摘要】　目的　探讨马方综合征（MFS）患者供肾肾移植的可行性及临床经验。方法　回顾性分析接受同一

MFS 患者供肾的 2 例受者临床资料及既往文献中 2 例相关报道，总结 MFS 患者供肾肾移植的特点和临床诊疗要

点。结果　该 MFS 患者左、右侧供肾零点穿刺 Remuzzi 评分分别为 1 分、2 分，肾内小动脉壁与其他脑死亡及心

脏死亡供肾相比无明显差异。接受该 MFS 患者肾脏的 2 例受者术后均发生移植物功能延迟恢复，短暂血液透析

后，左肾受者、右肾受者的移植肾功能分别于术后 10 d 和 20 d 起开始逐渐恢复。出院后左肾受者的血清肌酐稳

定于 80～90 μmol/L，右肾受者的血清肌酐仍在下降，截至投稿日，血清肌酐最低为 232 μmol/L（术后 43 d）。

既往文献中报道了 2 例成功使用同一 MFS 患者供肾的肾移植案例，2 例受者均发生了移植物功能延迟恢复，而后

肾功能均恢复正常，截至报道日期，其中 1 例受者持续存活了 6 年，另外 1 例受者于术后第 2 年因新发脑血管疾

病而死亡。结论　MFS 患者是可接受的供肾来源，但术前应审慎评估受者意愿和一般状况，术中妥善处理可能的

肾动脉中膜撕裂，术后警惕各类并发症的发生。
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【Abstract】 Objective  To investigate the feasibility and clinical experience of kidney transplantation from donors
with  Marfan  syndrome (MFS). Methods   Clinical  data  of  2  recipients  undergoing kidney transplantation  from the  same
MFS  patient  were  retrospectively  analyzed  and  literature  review  of  2  cases  was  conducted.  Characteristics  and  clinical
diagnosis and treatment of kidney transplantation from MFS patients were summarized. Results   The Remuzzi scores of
the left and right donor kidneys of the MFS patient during time-zero biopsy were 1 and 2. No significant difference was
observed  in  the  renal  arteriole  wall  compared  with  other  donors  of  brain  death  and  cardiac  death.  Two  recipients  who
received kidney transplantation from the MFS patient suffered from postoperative delayed graft function. After short-term
hemodialysis,  the  graft  function  of  the  recipients  received  the  left  and  right  kidney  began  to  gradually  recover  at
postoperative 10 d and 20 d. After discharge, serum creatinine level of the recipient received the left kidney was ranged
from  80  to  90  μmol/L,  whereas  that  of  the  recipient  received  the  right  kidney  kept  declining,  and  the  lowest  serum
creatinine level was 232 μmol/L before the submission date (at postoperative 43 d). Through literature review, two cases
successfully undergoing kidney transplantation from the same MFS donor were reported. Both two recipients experienced
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delayed graft function, and then renal function was restored to normal. Until the publication date, 1 recipient has survived
for 6 years,  and the other recipient died of de novo cerebrovascular disease at  postoperative 2 years. Conclusions   MFS
patients  may  serve  as  an  acceptable  source  of  kidney  donors.  However,  the  willingness  and  general  conditions  of  the
recipients  should  be  carefully  evaluated  before  kidney  transplantation.  Intraoperatively,  potential  risk  of  tear  of  renal
arterial  media  should  be  properly  treated.  Extensive  attention  should  be  paid  to  the  incidence  of  postoperative
complications.

【Key  words】 Kidney  transplantation;  Marfan  syndrome;  Hereditary  disease;  Arterial  dissection;  Delayed  graft
function; Fibrillin-1; Biopsy; Remuzzi score

 

马方综合征（Marfan syndrome，MFS）是一种

遗传性结缔组织疾病，在世界范围内的发病率为

0 .02% [ 1 ]。MFS 患 者 中 约 90% 是 由 原 纤 维 蛋 白

1（fibrillin-1，FBN1）基因突变引起的，该病以常染

色体显性遗传为主，但也有 25% 的患者为非遗传来

源[1-2]。FBN1 是一种细胞外基质结构蛋白，广泛存在

于动脉、肺、皮肤、巩膜、角膜等弹性组织中，能够

为此类组织的拉伸、回弹提供支撑和保持稳定性[3-5]。

当 FBN1 生成减少或抑制 FBN1 聚合成微纤丝，会使

微纤丝网络断裂，最终导致血管壁结构受损、容易扩

张分层[6-8]。MFS 主要表现为主动脉根部瘤、主动脉

夹层、不成比例的长骨过度生长和晶状体异位等[3]，

其严重程度因人而异[9]。目前全球关于 MFS 患者供

肾肾移植的报道仅有 2 例，本文介绍了 2 例使用

MFS 患者供肾的肾移植病例，旨在提供 MFS 供肾肾

移植的临床经验。 

1    临床资料
 

1.1    供者资料

男，31 岁。2023 年 7 月 27 日凌晨 3 时因突发胸

背撕裂样疼痛在当地医院就诊，急诊 CT 示主动脉夹

层（Stanford A 型）（图 1），心脏彩色多普勒超声

（彩超）示主动脉夹层（Stanford A 型）、主动脉窦

部至主动脉增宽并主动脉瓣重度关闭不全。急诊行体

外循环下升主动脉、主动脉弓及主动脉瓣置换术，术

中见心肌水肿明显、复跳无力，予以体外膜肺氧合辅

助循环，术后转入重症医学科。术后 27 h 患者血

压、动脉血氧急剧下降，考虑失血性休克，抢救后血

压稳定于 118/74 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa）。后

继续密切观察，予红细胞、血浆、血小板、冷沉淀等

输注，连续性肾脏替代治疗，美罗培南和万古霉素抗

感染等，病情无明显改善，考虑失血性休克合并心源

性休克、多器官衰竭。术后 9 d，患者仍处于深昏迷

状态，头颅 CT 示脑实质密度弥漫性减低，考虑弥漫

性缺血缺氧性脑病。术后 12 d，患者无自主呼吸，经

神经内科脑死亡评判，符合脑死亡判断标准。供肾获

取经南方医科大学南方医院伦理委员会批准（伦理审

批号：NFEC-OT2023-031）。
 
 

注：供者 CT 示主动脉夹层，为 Stanford A 型，夹层累

及升主动脉（红色箭头所示）。

图 1    供者胸部 CT 表现

Figure 1    Chest CT manifestations of the donor
 

供者器官捐献后，可见供肾动脉近心端有明显的

中膜撕裂。供肾零点穿刺活组织检查（活检）结果示

左肾：未见肾小球球性硬化，未见肾小球节段性硬

化，可见肾小管萎缩，Remuzzi 评分 1 分（图 2A）；

右肾：可见 1 个肾小球球性硬化，未见肾小球节段性

硬化，Remuzzi 评分 2 分（图 2B）。将该 MFS 供者

和其他脑死亡及心脏死亡供者的髂动脉、肾组织进行

病理检查，予以纤维组织染色。相比于正常供者，

MFS 供者髂动脉中膜弹力纤维排列紊乱，有较多的

纤维断裂，但穿刺肾组织中的小动脉未见明显差别

（图 3）。 

1.2    受者资料 

1.2.1   左侧供肾受者　受者 1，女，47 岁。无糖尿病

史，术前群体反应性抗体（panel reactive antibody，

PRA）阴性，经胸心脏彩超示左心射血分数为 69%，

有轻微高血压心脏病改变。4 年前因“头痛、血压升
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高”就诊，查血清肌酐 120 μmol/L，后波动上升至

1 000 μmol/L，开始规律血液透析治疗，于 2023 年

8 月 10 日在南方医科大学南方医院行同种异体肾移

植术，接受上述供者左肾，冷缺血时间为 19 h，补体

依赖细胞毒性试验阴性，人类白细胞抗原（human

leukocyte antigen，HLA）相合位点为 4 个。术中及

术后使用巴利昔单抗+甲泼尼龙进行诱导治疗，术后

予以他克莫司+霉酚酸+泼尼松进行免疫抑制维持治

疗。左肾受者术后尿量及血清肌酐变化趋势见图 4。

术后血清肌酐下降缓慢，首日尿量 26 mL，考虑为移

植物功能延迟恢复（delayed graft function，DGF），

于术后 1 d 恢复血液透析，同日移植肾及移植肾血管

彩色多普勒血流成像（color Doppler flow imaging，

CDFI）示：移植肾内血流信号欠佳，肾动脉血流速

度偏低（图 5A）。术后 8 d 血清肌酐为 662 μmol/L，

较前明显下降。左肾受者在术后 10 d 肾功能开始恢

复，于术后 11 d 行末次透析治疗，术后 12 d CDFI

示：移植肾内血流丰富，血管走行显示清晰（图 5B）。

至术后 20 d，血清肌酐下降至 124 μmol/L，尿量为

3 400 mL，并于术后 21 d 出院。出院后随诊血清肌

酐波动稳定在 80～90 μmol/L。 

1.2.2     右侧供肾受者　女，31 岁，无糖尿病史，

PRA 阴性，术前经胸心脏彩超示左心射血分数为

78%，二、三尖瓣和主、肺动脉瓣有少量反流。在

2021 年 9 月因“头晕、恶心、纳差 1 月余”于外院

就诊，血清肌酐达 1 001 μmol/L，诊断为慢性肾病

（chronic kidney disease，CKD）5 期，规律血液透

析，血清肌酐波动于 900～1 100 μmol/L。2023 年

8 月 10 日在我院行同种异体肾移植术，接受上述供

者的右肾，冷缺血时间约 12 h，补体依赖细胞毒性试

验阴性，HLA 相合位点为 4.5 个。术中及术后使用巴

利昔单抗+甲泼尼龙进行诱导治疗，术后予以他克莫

司+霉酚酸+泼尼松进行免疫抑制维持治疗。右肾受

者术后尿量及血清肌酐变化趋势见图 6。当日无尿，

考 虑 为 DGF， 开 始 维 持 血 液 透 析 。 术 后 1   d 行

CDFI，示移植肾内血流信号欠佳（图 7A）。术后

8 d，尿量增至 700 mL，右肾受者于术后 11 d 进行最

后 1 次血液透析，术后 12 d CDFI 示肾内血流丰富，

血管走行显示清晰（图 7B），在术后约 20 d 肾功能

开始恢复。术后 27 d 复查相关指标：血清肌酐下降

至 385 μmol/L，尿量为 2 800 mL，于术后 28 d 出

院。截至投稿日，血清肌酐最低为 232 μmol/L（术

后 43 d）。 

2    讨　论

肾移植是公认的终末期肾病的最佳治疗方式。在

一项具有全国代表性的横断面研究中，2018 年至

2019 年我国 CKD 患病率约为 8 .2%，全国约有

8 200 万 CKD 患者 [10 ]。《中国器官移植发展报告

（2019）》显示，在 2019 年有约 1.2 万名患者进行

 

注：A 图示左肾未见肾小球球性硬化，未见肾小球节

段性硬化，可见肾小管萎缩；B 图示右肾可见 1 个肾小球

球性硬化，未见肾小球节段性硬化。

图 2    供肾零点穿刺活检的病理表现（糖原染色，×400）

Figure 2    Pathological findings of time-zero biopsy of the
donor kidney

 

注：A 图为正常供者髂动脉；B 图为 MFS 供者髂动

脉，可见中膜弹力纤维排列紊乱，有较多断裂的弹力纤维

（红色箭头）；C 图为 MFS 供者肾穿刺组织的小动脉未见

明显病变（红色箭头）。

图 3    MFS 供者与正常供者的血管病理切片（Verhoeff's
Van Gieson 染色，×200）

Figure 3    The vascular pathological sections of the MFS
donor and normal donor

 

图 4    左侧供肾受者术后尿量及血清肌酐变化趋势

Figure 4    Trends of postoperative urinary volume and
serum creatinine in the recipient received the left donor

kidney
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了肾移植手术，但截至 2019 年底，全国仍有约

4.7 万名等待肾移植的终末期肾病患者[11]。使用边缘

供肾，可在一定程度上缓解肾源持续短缺的压力，满

足我国公民日益增加的肾移植需求[12-13]。

MFS患者可能是潜在的边缘器官来源[14]。Farese等[14]

于 2006 年报道了 2 例成功使用同一 MFS 患者供肾的

肾 移 植 案 例 ， 供 者 47 岁 ， 受 者 分 别 为 37 岁 和

53 岁，二者均发生 DGF，截至报道日期，前者存活

了 6 年，后者术后第 2 年因新发脑血管疾病而死亡。

MFS 患者死亡的主要原因是主动脉夹层，通常死亡

年龄<45 岁 [3 ,  15]。主动脉夹层是始于主动脉根部的

扩张[16]，随着时间进展，约 1/3 的 MFS 患者其夹层

撕裂可以延伸到胸主动脉，甚至是腹主动脉等[17]。

目前关于 MFS 对肾脏影响的文献较少，尚没有

充 足 的 证 据 表 明 MFS 对 肾 功 能 有 直 接 影 响 [ 1 8 ]。

FBN1 基因突变主要影响弹力纤维的生成，大动脉和

中动脉富含弹力纤维，因此受影响较大[3]，而外周小

血管受累的相关报告十分罕见[19-20]。肾脏虽然是一个

高度血管化的器官，但以小动脉、微动脉和毛细血管

为主，肾功能直接受累不明显[21-22]。相比于正常人

群，MFS 患者群体中，肾囊肿的发生率更高、数量

更多、发病时间更早，可能是其肾小管更易扩张导

致[18, 23-24]。在本研究中，MFS 供肾肾内小动脉壁与其

他脑死亡或心脏死亡供肾相比无明显差异，但髂动脉

和肾动脉存在明显中膜撕脱。Sbar 等[25] 曾对 2 例有

镜下血尿和蛋白尿的 MFS 患者进行肾组织活检，光

镜下肾小球改变以系膜基质局灶性增多伴早期硬化为

主，内皮下微纤丝排列不规则，小动脉中可见少量弹

性纤维碎裂。此外，有研究表明，FBN1 在 CKD 纤

维化过程中表达增多，从而加快诱导内皮细胞凋亡和

毛细血管密度降低，加重慢性纤维化[26-27]。在一项小

鼠模型的实验中，FBN1 低表达组小鼠的蛋白尿水平

和肾小球纤维化程度都显著低于野生组小鼠[28]。在另

外一项 MFS 小鼠模型的对照实验中，相比于野生

组，MFS 组小鼠的肾组织中肾小球数量和肾小球毛

细血管密度等都显著减少，肾小球基质中纤维连接蛋

白显著减少，肾动脉、肾静脉和微血管的血流量也显著

降低[21]。

我国肾脏移植科学登记系统显示，尸体供肾肾移

植受者术后 30 d 的平均血清肌酐为 150 μmol/L，受

者/移植物的 1 年和 3 年存活率分别为 97.8%/95.7%

和 96.9%/93.3%[11]。根据有关研究显示，尸体供肾肾

移植的 DGF 发生率为 24.3%，发生 DGF 的受者中，

约 50% 的受者在术后 10 d 肾功能开始恢复[29]。在既

往文献中，Farese 等[14] 报道的 2 例成功的 MFS 供肾

肾移植案例，2 例受者均发生 DGF，后肾功能均恢复

正常，截至报道日期，其中 1 例受者已存活了 6 年，

在术后第 6 年肌酐清除率为 50 mL/min；另外 1 例受

 

注：A 图为术后 1 d 移植肾及移植肾血管彩超示肾内

血流信号欠佳，肾动脉血流速度偏低；B 图为术后 12 d 移

植肾及移植肾血管彩超示肾内血流丰富，血管走行显示清晰。

图 5    左侧供肾受者术后移植肾及移植肾血管彩超结果

Figure 5    Color Doppler ultrasound results of
postoperative renal allograft and renal allograft vessels in

the recipient received the left donor kidney

 

图 6    右侧供肾受者术后尿量及血清肌酐变化趋势

Figure 6    Trends of postoperative urinary volume and
serum creatinine in the recipient received the right donor

kidney
 

注：A 图为术后 1 d 移植肾及移植肾血管彩超示肾内

血流信号欠佳；B 图为术后 12 d 移植肾及移植肾血管彩超

示肾内血流丰富，血管走行显示清晰。

图 7    右侧供肾受者术后移植肾及移植肾血管彩超结果

Figure 7    Color Doppler ultrasound results of
postoperative renal allograft and renal allograft vessels in

the recipient received the right donor kidney
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者于术后第 2 年因新发脑血管疾病而死亡，肌酐清除

率为 70 mL/min。本研究中，MFS 患者的供肾零点穿

刺标本 Remuzzi 评分分别 1 分、2 分，符合供肾

要求，但病理活检可能无法评估供肾整体的血管解

剖和灌注状况。左、右肾受者同时发生 DGF 的原因

可能是 MFS 患者出现休克以及抢救时器官灌注不

足、发生缺血-再灌注损伤，但损伤通常可逆。左肾

受者在 10 d 内肾功能开始恢复，术后 20 d 血清肌酐为

124 μmol/L；而右肾受者在术后约 20 d 肾功能开始恢

复，术后 27 d 血清肌酐为 385 μmol/L，与既往报道

和普通供肾移植的水平相似。MFS 供肾肾移植受者

的长期术后肾功能恢复程度与其他脑死亡或心脏死亡

供肾肾移植受者相比可能无明显差异，但仍需持续监

测与评估。供肾状况则可通过供者病史、生化指标及

炎症因子检测、供肾零点活检、肾脏彩超等进行综合

评估，并尽可能缩短热缺血和冷缺血的时间[30-34]。高

龄、术前 PRA 阳性和全身状况较差的受者不宜选用

此类供肾。

在长期随访过程中，MFS 供者的移植肾动静脉

血管狭窄或扩张、夹层、中膜撕裂和动脉瘤形成的风

险仍然不容忽视[14, 35-36]。因此，术前应审慎评估供肾

动脉状况，术后也需长期监测移植物动静脉吻合口状

况，必要时采取外科手术和血管支架置入等方式以重

建血运[37-38]。

综上所述，MFS 患者是一个可接受的供肾来

源，但术前应审慎评估受者意愿和一般状况，术中妥

善处理可能的肾动脉中膜撕裂，术后警惕各类并发症

的发生。
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