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特发性腹膜后纤维化的 ＭＲＩ诊断

李治群，夏黎明

【摘要】　目的：探讨特发性腹膜后纤维化（ＩＲＰＦ）的 ＭＲＩ表现。方法：回顾性分析８例经穿刺活检病理证实的ＩＲＰＦ

患者的 ＭＲＩ图像资料。所有患者均行腹部 ＭＲＩ常规扫描，其中５例同时行增强扫描，４例行ＤＷＩ检查，５例行 ＭＲＵ检

查。结果：ＩＲＰＦ呈类圆形或不规则形软组织信号，包绕腹膜后大血管及输尿管等腹膜后器官，早期病变呈稍长Ｔ１、稍长

Ｔ２ 信号，动态增强扫描动脉期示病灶明显强化，ＤＷＩ上呈稍高信号；中晚期病变Ｔ２ＷＩ信号逐渐减低，呈等信号或低信

号，动态增强扫描动脉期及静脉期无明显强化，延迟期呈轻度不均匀强化，ＤＷＩ上呈不均匀稍低信号。当病变包绕输尿管

时，ＭＲＵ检查可见一侧或双侧输尿管变细，病变段以上输尿管积水及肾盂积水。结论：ＭＲＩ多序列检查有助于ＩＲＰＦ的

诊断及鉴别诊断，有较大的临床应用价值。
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　　特发性腹膜后纤维化（ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌ

ｆｉｂｒｏｓｉｓ，ＩＲＰＦ）是一种少见的临床疾病，发病率仅

１／２０００００
［１］，国内外相关文献报道甚少。其影像诊断

比较困难，容易误诊。相对于其它影像学方法，磁共振

成像具有较好的软组织分辨力，对本病的诊断具有一

定的优势。笔者搜集了本院近年来确诊的ＲＰＦ８例患

者的病例资料，对其 ＭＲＩ表现进行回顾性分析，旨在

提高对本病的诊断水平。

材料与方法

搜集２００６年９月～２００８年１２月本院确诊的８

例ＲＰＦ患者的病例资料，其中男５例，女３例，年龄

３２～５８岁，平均年龄４４．５岁。６例经手术病理证实，２

例经穿刺活检病理证实。

本组病例主要临床表现为腹痛３例，消瘦乏力７

例，腰骶部疼痛４例，纳差３例，双下肢肿胀２例，恶

心、呕吐１例。所有患者均无明确外伤、手术、出血及

恶性肿瘤等病史。

实验室检查：血沉（３３～９２ｍｍ／１ｈ）加快６例；血

肌酐（５８８～２１７３ｍｍｏｌ／ｌ）升高３例；贫血４例，血红蛋

白为６３～１０４ｇ／ｌ；碱性磷酸酶（１７９～３５５Ｕ／ｌ）升高３

例；血尿、蛋白尿５例，肾功能不同程度受损４例。

所有患者均行 ＭＲＩ检查，５例行增强扫描，５例行

ＭＲＵ检查，４例行 ＤＷＩ检查。使用 ＧＥｓｉｇｎａＨＤ

１．５Ｔ磁共振扫描仪，采用８通道体部线圈及呼吸门

控。扫描序列及参数如下。① 横轴面 Ｔ１ＷＩ：ＴＲ

２２０ｍｓ，ＴＥ４．２ｍｓ，视野４０ｃｍ×４０ｃｍ，矩阵２５６×

１６０，激励次数１，层厚６ｍｍ，层间距１ｍｍ；②横轴面

９３３放射学实践２０１１年３月第２６卷第３期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｍａｒ２０１１，Ｖｏｌ２６，Ｎｏ．３



图１　腹膜后纤维化（早期病变）。ａ）Ｔ１ＷＩ示主动脉周围软组织信号影（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病变呈稍高信号；ｃ）ＤＷＩ示病变呈

均匀高信号，包绕主动脉，边界清晰。

Ｔ２ＷＩ：ＴＲ６０００ｍｓ，ＴＥ１０２ｍｓ，视野４０ｃｍ×３０ｃｍ，

矩阵３２０×２２４，激励次数４，层厚６ｍｍ，层间距１ｍｍ；

③冠状面 ＦＩＥＳＴＡ：ＴＲ３．８ｍｓ，ＴＥ１．７ｍｓ，视野

４２ｃｍ×４２ｃｍ，矩阵 ２２４×２５６，激励次数 １，层厚

６ｍｍ，层距１ｍｍ，ＴＩ２００ｍｓ；④动态增强扫描：ＴＲ

３．２ｍｓ，ＴＥ１．５ｍｓ，视野４０ｃｍ×４０ｃｍ，矩阵２５６×

２５６，激励次数０．７３，层厚３．２ｍｍ，层间距－１．６ｍｍ，

ＴＩ７．０ｍｓ。高压注射器经肘静脉团注 ＧｄＤＯＴＡ

２０ｍｌ及生理盐水１０ｍｌ，流率２．５ｍｌ／ｓ，延迟１８ｓ开始

扫描，所采集图像经ＡＤＷ４．２软件包进行后处理；⑤

横轴面ＤＷＩ：ＴＲ１２００ｍｓ，ＴＥ８０ｍｓ，视野４０ｃｍ×

４０ｃｍ，矩阵１２８×１３０，激励次数４，层厚６ｍｍ，层间距

１ｍｍ，ｂ值＝６００ｍｍ２／ｓ；⑥ＭＲＵ：ＴＲ５０００ｍｓ，ＴＥ

１３００ｍｓ，视野４０ｃｍ×４０ｃｍ，矩阵３８４×２８８，层厚６０ｍｍ。

结　果

本组中病变位于腹膜后Ｌ２～Ｓ１ 水平主动脉和／或

下腔静脉周围，２例呈类圆形包绕腹主动脉或下腔静

脉；其余６例呈不规则形，其中４例包绕左侧肾门结

构，２例包绕右侧肾门，３例沿主动脉向下发展包绕髂

总动脉，１例向上发展包绕肠系膜上动脉。病灶直径

４．４～１１．７ｃｍ，平均（８．７±２．４）ｃｍ。

８例患者Ｔ１ＷＩ上病变均呈稍低信号（图１ａ、２ａ），

Ｔ２ＷＩ上２例呈中等信号，２例呈稍高信号（图１ｂ），病

变内部信号较均匀，４例呈低信号或稍低信号（图２ｂ），

ＦＩＥＳＴＡ图像上呈较均匀的低信号，包绕高信号的大

血管及肾门小血管（图２ｃ）。所有病变均未见明显坏

死囊变区。动态增强扫描：２例病变早期即有明显均

匀强化，随后强化程度逐渐增大，时间信号曲线呈缓

慢上升表现；３例病变早期无明显强化，中晚期呈轻度

略不均匀强化，病变周边部分强化程度高于病变中心

（图２ｄ～ｆ）。

５例行 ＭＲＵ检查，示左肾积水３例（图２ｇ），右肾

积水２例（图３ｂ）。受累输尿管受压变细，走行僵直。

病变水平以上的输尿管及肾盂扩张积水。ＤＷＩ检查１

例，示病灶呈稍高信号（图１ｃ），３例患者病灶呈不均匀

稍低信号，病变中央稍低于周边信号（图２ｈ），平均

ＡＤＣ值为（１．１０±０．２１）×１０－３ｍｍ２／ｓ。

５例患者行腹部ＣＴ检查，病变呈类圆形或不规

则形、等密度或稍高密度肿块影，包绕腹主动脉、下腔

静脉及／或一侧肾门结构，密度基本均匀，边界不清。

多期增强扫描示２例病变动脉期明显强化，其余３例

早期强化不明显或轻度强化，延迟期强化明显且不均

匀，病灶中央强化程度低于周边。

４例患者行超声检查，病变呈稍低回声包绕腹主

动脉，边界不清，内部回声较均匀，超声多普勒显示病

灶内无明显彩色血流信号，一侧肾脏及输尿管积水。

３例患者行静脉肾盂造影，显示一侧肾脏及输尿

管上段积水，中度２例，重度１例，输尿管中上段局部

走行僵直，轻度移位，管腔逐渐变细。

６例患者行输尿管松解术，术中见病变呈灰白色，

为致密纤维组织包裹腹膜后大血管和一侧肾门结构，

分界不清，无法完全分离及切除病变组织。术后患者

肾积水得到不同程度的缓解。术后病理切片镜下显示

病变内大量纤维组织增生及胶原纤维，伴不同程度的

炎性细胞浸润，偶见玻璃样变、泡沫细胞、小血管周围

炎。２例患者在ＣＴ引导下行穿刺活检术，送检组织

切片镜下示大量纤维组织及胶原纤维增生，伴大量炎

性细胞浸润，可见小血管炎和血管周围炎。

所有患者术后均采用皮质激素类药物和免疫抑制

剂联合治疗。其中３例患者随访半年，１例患者随访１

年，影像学检查（１例 ＭＲＩ、１例超声、２例ＣＴ）结果显

示２例病变范围未见明显变化，２例病变范围稍有缩

小。

讨　论

１．ＲＰＦ的临床及病理

腹膜后纤维化是指腹膜后纤维组织大量增生，包

绕大血管、输尿管及神经组织等，甚至压迫腹腔器官。

目前一般认为ＲＰＦ是一种自身免疫性或过敏性疾病，

分为特发性和继发性两种，特发性ＲＰＦ约占全部病例

的２／３，其发病原因目前还未完全阐明
［２］。有学者认
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图２　腹膜后纤维化（中晚期病变）。ａ）Ｔ１ＷＩ示腹膜后病变呈稍低信号，边界不清（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病变呈低信号（箭）；ｃ）

ＦＩＥＳＴＡ示病变（箭）包绕主动脉及左肾门结构，其内包绕的左肾门血管清晰可见，左肾盂轻度积水；ｄ）增强扫描动脉期示病

变无明显强化；ｅ）静脉期示病变无明显强化；ｆ）延迟期示病变呈轻度不均匀强化，病变周边部分强化较中央部分明显；ｇ）

ＭＲＵ示左侧肾盂、肾盏轻度扩张积水；ｈ）ＤＷＩ示病变信号不均匀，以低信号为主，周边信号稍高（箭）；ｉ）镜下示纤维组织增

生伴大量胶原纤维，有少许炎性细胞浸润（×１００，ＨＥ）。

为是不溶性脂质（腊样质）经腹主动脉或髂总动脉斑块

漏入腹膜后引起超敏反应，形成慢性主动脉周围炎或

动脉周围炎所致［３，４］，但这种假说无法解释青少年病

例。因此，特发性 ＲＰＦ可能为多种原因所致。其余

１／３ＲＰＦ病例则是继发于恶性肿瘤或其它刺激因素，

如外伤、手术、感染及出血等［５］。本组８例患者均为特

发性。

绝大多数ＲＰＦ发生于第二腰椎至上段骶椎水平

的腹膜后区域，包裹腹主动脉、髂总动脉、下腔静脉及

一侧或双侧输尿管，导致下肢水肿、一侧或双侧肾积

水。极少数病变可发生于腹腔或盆腔内，包绕小肠系

膜、十二指肠、结肠、膀胱等组织器官［６，７］。本组病例

均位于腹膜后Ｌ２～Ｓ１ 水平。早期病变多以腹主动脉

为中心，其前缘一般为后腹膜边界，境界清晰，后缘与

其周围组织结构分解不清，形态不规整，致密，呈灰白

色。光镜下，病变早期疏松的胶原纤维网内见大量的

成纤维细胞、炎性细胞及毛细血管增生，病变组织内富

含水分，此时称为不成熟纤维组织。随着病情进展，成

纤维细胞、炎性细胞和毛细血管逐渐减少，甚至消失，

胶原纤维增生，形成肉芽肿并机化，病变内水分逐渐减

少，形成致密的硬化纤维组织，即为成熟纤维组织［８］。

临床上ＩＲＰＦ主要表现为腹痛、腰骶部疼痛不适、

乏力纳差、消瘦及下肢水肿等。治疗以肾上腺皮质激

素和硫唑嘌呤等免疫抑制剂为主，早期病变治疗效果

较好。肾积水严重者可行输尿管松解术。

２．ＲＰＦ的 ＭＲＩ表现

ＲＰＦ表现为主动脉和／或下腔静脉周围的类圆形

或不规则软组织肿块，包绕主动脉和下腔静脉，分界不

清，此时病变组织只是逐渐“填充”腹膜后间隙，并包裹

大血管、神经等组织，其邻近组织器官受压移位现象并

不明显，中晚期病变范围较大时对邻近组织器官可产

生一定的推挤作用，致使其移位。这与腹膜后恶性肿

瘤的生长特点有所不同，有助于鉴别诊断。

ＲＰＦ早期病变范围较小，多位于主动脉及下腔静

脉周围，极少数病例可呈条带状紧贴于盆腔后壁［９］。

由于病变组织内富含新生毛细血管及水分，因此 ＭＲＩ

示病变呈均匀稍长Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号。由于流空效应，

在 ＭＲＩ平扫图像上主动脉及下腔静脉呈低信号，与周

围病变组织的高信号形成明显对比，清晰的勾勒出病

灶的范围，在ＤＷＩ图像上更明显（图１）。这是 ＭＲ成

像的一个优势，而ＣＴ平扫则难以分辨病变的边界。

注射对比剂后动脉期病变即呈明显强化，随时间推移
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强化逐渐显著，时间密度曲线呈缓慢上升的斜坡形。

这可能是由于病变内的炎症反应以及新生血管通透性

较高，对比剂很容易经毛细血管渗透至组织间隙内。

由于病灶内含水分较多，且以胶原纤维为主，水分子扩

散受到一定的限制，因此ＤＷＩ检查示病变呈稍高信

号。少数病例可仅局限于一侧肾门周围，包绕一侧输

尿管导致肾积水。ＭＲＵ可显示一侧输尿管中上段局

限性管腔狭窄变细，病变水平以上的输尿管及肾盂肾

盏扩张积水。

随着病情进展，病变范围增大呈不规则形，肉芽肿

形成并机化，毛细血管、炎性细胞及水分逐渐减少，因

此中晚期病变Ｔ２ＷＩ上信号逐渐减低，呈等信号或低

信号。增强扫描动脉期及静脉期病变无明显强化，延

迟期可有轻度强化，一般病灶中心强化程度低于周边，

这可能是由于病变中心纤维组织较周边更成熟、毛细

血管含量更少的缘故。同时由于毛细血管的内皮细胞

已逐渐发育完善，其通透性减低，对比剂经毛细血管渗

透到周围组织间隙以及从组织间隙重吸收入血管的时

间较长，因此病变强化较慢，且持续时间较长。当病变

向两侧发展时，可包裹一侧或双侧输尿管、肾门甚至部

分肾皮质，但是很少累及肾实质，因此Ｔ２ＷＩ及增强图

像上肾皮质一般较完整。ＭＲＵ检查可见一侧或双侧

输尿管管腔变细，走行僵直，病变部位以上输尿管扩

张，肾盂积水，肾皮质变薄。由于病变逐渐形成硬化致

密的纤维组织，水分子逐渐丢失，因此ＤＷＩ图像上呈

不均匀稍低信号，病变中心信号稍低于周边信号。纤

维组织成熟度越高，ＤＷＩ上信号越低。

ＭＲＩ多序列检查不仅可以确定ＲＰＦ病变的大小

范围及受累器官，还有助于鉴别诊断，并可为病变的病

理分期提供一定的信息，协助临床做出正确的诊断及

制定合适的治疗方案。同时，ＭＲＩ由于其较高的软组

织分辨力、任意平面成像的优势及多序列扫描的结合，

可作为ＲＰＦ患者随访的一种简单、有效的方法。

３．鉴别诊断

腹膜后炎性肌纤维母细胞瘤：炎性肌纤维母细胞

瘤是一种少见肿瘤，多见于青少年，可发生于肺、四肢、

中枢神经系统、腹盆腔。发生于腹膜后者较少见，可包

绕腹膜后组织及肾门结构，与ＲＰＦ较难鉴别。病变多

呈分叶状或团块状，ＭＲ图像上呈不均匀稍长Ｔ１、长

或稍长Ｔ２ 信号，增强扫描呈持续渐进性强化，确诊依

赖于病理及组化。

腹膜后其它原发性肿瘤：淋巴瘤是腹膜后较常见

的恶性肿瘤之一，多发生于大血管周围，呈结节融合

状，对腹膜后组织呈推移改变而非挤压。ＭＲＩ平扫病

变呈均匀长 Ｔ１、稍长 Ｔ２ 信号，其Ｔ１ 信号较ＲＰＦ稍

低。增强扫描病变无明显强化，有助于鉴别。ＤＷＩ检

查示病变呈稍高信号。另外，腹膜后淋巴瘤常伴有纵

隔、颈部等其它部位的淋巴结侵犯。

其它腹膜后肿瘤都有一定的特点，如脂肪（肉）瘤

内含有脂肪高信号，应用脂肪抑制技术可确诊；平滑肌

肉瘤、神经鞘瘤和副神经节瘤等一般体积较大，多位于

脊柱两侧，容易发生坏死、囊变或出血，Ｔ２ＷＩ上病灶

内可见囊状高信号，增强扫描实体部分可明显强化。

腹膜后转移瘤：腹膜后转移瘤患者多有恶性肿瘤

病史，病变呈结节融合状或分叶状软组织影，病灶中心

容易坏死、囊变呈长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，增强扫描呈环状

强化。

肾脏肿瘤：ＲＰＦ病变范围较大，包裹一侧肾门或

肾实质时，应与肾脏肿瘤鉴别。肾脏肿瘤一般可见包

膜，多破坏正常肾实质，增强扫描可见局部肾实质破

坏、缺损，晚期可见肾静脉内癌栓形成。而ＲＰＦ只是

包裹、挤压肾脏，一般不造成肾实质破坏，增强扫描肾

脏轮廓完整。

另外，腹膜后淋巴结结核信号与ＲＰＦ相似，呈稍

短Ｔ１、短Ｔ２ 信号，但前者多为结节状或结节融合状，

增强扫描呈环状强化，比较容易鉴别。

ＲＰＦ是一种少见病，临床确诊有一定的困难，但

其 ＭＲＩ表现有一定的特异性，应用 ＭＲＩ多序列检查

有助于ＲＰＦ的早期诊断及鉴别诊断，可指导临床及时

制订合理的治疗方案，以期获得满意疗效。
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