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·腹部影像学·

特发性腹膜后纤维化的 ＭＳＣＴ表现

冯京京，陆芳，滑炎卿

【摘要】　目的：探讨特发性腹膜后纤维化（ＩＲＰＦ）的ＣＴ表现特点，提高对该病的早期诊断准确性。方法：回顾性分析

经病理证实的２４例ＩＲＰＦ患者的病例资料，主要观察分析病变的部位、形态、范围、边界、密度、强化方式及邻近器官组织

的受累情况。结果：本组患者的主要ＣＴ表现为肾门水平以下腹膜后区不规则形软组织密度影，近似肌肉密度，增强扫描

病灶可无强化或明显强化；包绕腹主动脉前方和／或两侧１８例，向下累及两侧髂总动脉８例，累及下腔静脉前方４例，累

及肾动脉１例，受累血管均无明显移位；累及输尿管致梗阻性肾积水１８例，其中８例双侧受累。结论：ＩＲＰＦ的 ＭＳＣＴ表

现具有一定特征性，可为临床诊治提供可靠依据。
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　　腹膜后纤维化（ｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｆｉｂｒｏｓｉｓ，ＲＰＦ）的

病理特点为腹膜后组织的慢性非特异性炎症伴纤维组

织增生，包绕腹主动脉、髂动脉、下腔静脉或输尿管等

而产生一系列临床症状，其中以肾积水和肾衰竭最常

见，发生率高达８０％～１００％
［１２］。ＲＰＦ可分为原发性

和继发性［３］，原发性腹膜后纤维化（ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃｒｅｔｒｏ

ｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｆｉｂｒｏｓｉｓ，ＩＲＰＦ）约占本病的２／３，病因未明，

早期糖皮质激素联合免疫抑制剂治疗有效［４］；继发者

约占本病的１／３，病因已明或可明，治疗方法主要针对

原发病和并发症。由于ＩＲＰＦ临床表现缺乏特征性，

实验室检查无特异性指标，治疗方法特殊，因此明确诊

断对临床治疗方法的选择及患者的预后极为重要，影

像学检查尤其是ＣＴ是发现和诊断本病的主要手段。

因ＩＲＰＦ临床少见，相关影像学报道较少，本文回顾性

分析本院收治的２４例确诊患者的临床和ＣＴ资料，旨

在提高对特发性腹膜后纤维化的早期诊断准确性，为

临床治疗方法的选择提供可靠依据。

材料与方法

１．临床资料

搜集本院２００４年１月－２０１６年１月经病理证实

的特发性腹膜后纤维化患者２４例，其中男１４例，女

１０例，年龄４７～８３岁，平均６１．２岁。１８例患者因体

检或腰背部疼痛行超声检查发现肾积水而就诊，５例

因腹痛而就诊，１例因血压升高而就诊。２４例均行

ＣＴ平扫，１８例行ＣＴ增强检查。

２．检查方法

使用ＳｉｅｍｅｎｓＳｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ机或 ＧＥ

ＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄＶＣＴ６４层螺旋ＣＴ机，扫描层厚、层距均

为１０ｍｍ，重建层厚１．００～１．２５ｍｍ。三期增强扫描：

经肘前静脉注射非离子型对比剂碘必乐（３７０ｍｇ

Ｉ／ｍＬ）８０～１００ｍＬ，注射流率３～４ｍＬ／ｓ；延迟时间皮

质 期为２５～３０ｓ、实质期为６０～７０ｓ、延迟期为１５０～
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图１　男，５４岁，左侧腹部胀痛３月余。ａ）ＣＴ平扫示肾门水平包绕腹主动脉的软组织影（箭）；ｂ）ＣＴ增强扫描动脉期，示病灶

轻度强化（箭）；ｃ）ＣＰＲ图像示软组织影弥漫性包绕腹主动脉（箭）至两侧髂总动脉；ｄ）ＣＰＲ图像示左侧输尿管局部受粘连

（箭），致其上方尿路扩张、积水（箭）；ｅ）ＭＩＰ图像示左肾功能下降；ｆ）为患者采用甲强龙及环磷酰胺冲击治疗后，ＣＴ增强扫

描动脉期示弥漫性软组织影范围明显缩小（箭）；ｇ）ＭＩＰ图像示左侧输尿管梗阻解除。　图２　男，５４岁，体检超声发现双肾

积水。ａ）ＣＴ平扫示双侧输尿管周围有软组织影包绕，双肾积水；ｂ）ＣＰＲ图像示软组织影呈条索样包绕输尿管，致其以上尿

路扩张、积水（箭）；ｃ）ＣＴ平扫示双侧尿路双Ｊ管置入术后（箭）；ｄ）ＭＩＰ图像示双侧尿路梗阻解除（箭）。　图３　女，６８岁，左

侧腰部酸胀３周。ａ）ＣＴ平扫示骶骨前方局限性软组织肿块（箭）；ｂ）ＣＴ增强扫描动脉期，示病灶明显强化（箭）；ｃ）延迟期示

病灶持续强化（箭）；ｄ）ＣＰＲ图像示左侧输尿管受累，致其以上输尿管及左肾积水（箭）。　图４　男，５６岁，发现血压升高２月

余。ＣＴ增强扫描动脉期，示腹主动脉周围有软组织影包绕，左肾动脉起始部受累狭窄（箭），左肾积水。

１６０ｓ。将 ＣＴ 扫描数据传至后处理工作站，采用

ＭＰＲ、ＣＰＲ和 ＭＩＰ等方法进行图像后处理，观察分析

病变的部位、形态、范围、边界、密度和强化方式及邻近

器官组织受累情况。

结　果

本组２４例患者ＣＴ检查均表现为肾门水平以下

腹膜后间隙内软组织密度影增多，形态不规则，密度较

均匀，与邻近肌肉组织的密度相似；其中１９例呈弥漫

性软组织影（图１），３例呈索条状软组织影（图２），２例

呈软组织肿块影（图３）；边缘清晰１８例，边缘较模糊６

例。不同程度包绕腹主动脉前方和两侧者１８例，向下

累及两侧髂总动脉８例，累及下腔静脉４例，累及肾动

脉１例（图４），受累血管均无明显移位。累及输尿管

致肾积水１８例，其中８例为双侧性。

１８例行增强检查的患者中，病灶在动脉期有明显

强化６例（图３ａ～ｃ）；动脉期强化不明显，静脉期和延

迟期病灶呈渐进性轻度强化１０例（图１ａ～ｂ）；延迟扫

描仍未见病灶强化者２例。

讨　论

１．病因、发病机制和病理特点

１９０５年法国泌尿科医师 Ａｌｂａｒｒａｎ首次提出了腹

膜后纤维化这一概念，１９４８年 Ｏｒｍｏｎｄ报道了２例
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ＲＰＦ患者，并于１９６０年提出本病为一种独立的疾病，

故又称Ｏｒｍｏｎｄ＇ｓ病。ＩＲＰＦ临床少见，发病率小于１／

２０，０００，男女发病率之比为２：１～３：１，发病年龄多为

５０～６０岁
［４］。根据发病原因，ＲＰＦ又被分为原发性和

继发性腹膜后纤维化［５］。继发性腹膜后纤维化约占本

病１／３，病因明确，常见危险因素包括恶性肿瘤、炎症、

外伤、手术、放射线治疗、某些药物（如麦角新碱）、石棉

纤维及过量吸烟等［６］，治疗无特殊主要针对原发病和

并发症。原发性也称为特发性，发病机制尚不明确，比

较公认的是由Ｐａｒｕｍｓ和 Ｍｉｔｃｈｉｎｓｏｎ提出的ＩＲＰＦ属

于慢性主动脉周围炎的一个发展阶段。近年来ＩＲＰＦ

更多地被认为是一种与ＩｇＧ４相关的自身免疫性疾

病，组织学研究证实病变部位组织内有丰富的ＩｇＧ４

浆细胞浸润伴编?状纤维化［１］。ＩＲＰＦ的诊断需首先

排除继发性腹膜后纤维化的可能。

ＩＲＰＦ大体病理表现为弥漫或团块样灰白色无包

膜胶样物，包绕腹膜后器官或组织如腹主动脉、髂动

脉、下腔静脉或输尿管等。镜下早期表现为活跃的炎

症反应，在疏松的胶原纤维网之间见大量的纤维母细

胞、淋巴细胞、浆细胞、巨噬细胞和血管内皮细胞浸润，

后期表现为纤维组织玻璃样变，细胞成分少见，偶见钙

化。

２．临床表现

ＩＲＰＦ起病缓慢，早期临床症状隐匿，可有腹部或

腰背部钝痛，下肢水肿，低热、乏力、厌食、消瘦等非特

异症状。患者多因体检或因腰背部疼痛行超声检查发

现肾积水而就诊，后期患者常因输尿管梗阻而致肾功

能不全或肾衰竭，少数患者可有胆总管梗阻、门脉高压

及胃肠道梗阻的相关临床症状［８］。Ｇｉｌｋｅｓｏｎ等
［９］发现

体格检查部分患者可出现血压升高，认为可能是肾源

性尿路梗阻致肾素分泌增加或容量负荷增加所致，梗

阻解除后血压可降至正常。本组中１８例患者因体检

或腰背部疼痛行超声检查发现肾积水而就诊，５例患

者因腹痛而就诊，１例因发现血压升高而就诊，肾积水

者达７５％。ＩＲＰＦ所引起的尿路梗阻与其它原因所致

尿路梗阻临床表现虽无差异，但早期治疗方法截然不

同，糖皮质激素联合免疫抑制剂对ＩＲＰＦ早期患者治

疗效果较为理想，因病变不可逆，对于晚期患者需要手

术解除输尿管梗阻［１０］。本组病例中部分早期患者采

用了甲强龙及环磷酰胺冲击治疗，一月余后复查ＣＴ

发现病灶明显缩小，输尿管梗阻解除。部分晚期患者

只能通过手术方式解除尿路梗阻暂时缓解肾积水症

状，所以及时正确的诊断对ＩＲＰＦ患者早期治疗方案

的选择及预后具有很大的影响［１１］。

３．ＣＴ表现及诊断

ＩＲＰＦ尚无严格的统一诊断标准。迄今对ＩＲＰＦ

尚无特异性实验室检查方法，主要异常为贫血、炎性反

应及肾功能异常，如Ｃ反应蛋白、血沉和白细胞计数

升高，部分患者血清ＩｇＧ４水平升高，因此不能通过实

验室检查明确诊断，ＩＲＰＦ的诊断主要依靠影像学检

查［１０］。目前认为ＣＴ扫描速度快、分辨率高、无创伤

性、覆盖范围大、性价比高，是发现和诊断ＩＲＰＦ的较

好方法［１２］。ＣＴ平扫典型表现为分布在脊柱两旁、肾

门以下的质地均匀的不规则形软组织影，两侧对称或

非对称性分布，边界可清晰或模糊，病变可局限或广

泛［１］。一般起源于腹主动脉下段，范围较大者沿腹主

动脉长轴走行，下方可达骼总动脉周围，沿途常于前方

或两侧包绕下腔静脉和输尿管，与其分界不清，无推移

征象［１３］。８０％以上的患者可出现单侧或双侧输尿管

受侵＂三联征＂，即输尿管腔外增多的软组织包绕输尿

管、输尿管局部狭窄致以上集合系统扩张积水、输尿管

向中线移位，对ＲＰＦ的诊断有重要提示意义
［１４］。本

组病例均排除了继发性腹膜后纤维化的可能，２４例患

者中２例表现为软组织肿块、１９例表现为弥漫性软组

织影、３例呈索条状软组织影，形态不规则，密度均匀。

２２例患者的病变范围与文献描述相一致，病变局限于

肾门水平以下和骶骨岬之间，两侧不超过输尿管路径

外侧２ｃｍ；仅２例患者病变向下达盆腔，表现为骶尾骨

前方局限性软组织肿块。６例病灶处于炎症早期，边

缘较模糊；１８例病灶的纤维化成熟度更高，边缘清晰。

１８例ＩＲＰＦ不同程度包绕腹主动脉前方和／或两侧，沿

着血管匍匐式生长，８例累及两侧髂总动脉，４例累及

下腔静脉，１例累及肾动脉，对血管仅为包绕或受压狭

窄而无明显推移改变。１８例伴有输尿管受压致肾盂

输尿管扩张积水，其中８例为双侧受累，６例出现肾功

能不全。文献报道少数病变严重者可累及整个后腹膜

腔，患者可出现胆总管梗阻扩张、门脉高压改变及胃肠

道梗阻等相关影像学征象，本组患者中未出现这些表

现。

增强扫描有利于观察病变的细微组织结构，根据

病理阶段的不同，ＩＲＰＦ强化方式也有所不同
［１０］。本

组１８例行增强检查者中６例动脉期可见病灶明显强

化，１０例动脉期病灶强化不明显、静脉期和延迟期呈

渐进性轻度强化，另外２例延迟期仍未见明显强化。

ＩＲＰＦ强化方式取决于纤维化的成熟程度，早期血管

和炎性细胞数量多，动脉期即可明显强化；随着纤维化

程度的进展，病灶多表现为渐进性强化，持续时间较

长。对于范围较大的病灶，一般中心部分强化程度略

低于周边，是由于病变中心较周边纤维化程度更高，所

含毛细血管及炎性细胞更少。后期因病灶主要为大量

无血管及无炎症细胞的纤维化组织，病灶几乎无强化。

多层螺旋ＣＴ的多平面重组图像能更好地显示病
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变的形态、范围、边界和邻近器官组织受累情况，延迟

期增强扫描可较好地显示尿路梗阻的部位和程度。

ＣＴ引导下穿刺活检可以早期明确诊断，并除外继发

性腹膜后纤维化。

４．鉴别诊断

ＩＲＰＦ鉴别诊断主要包括腹膜后淋巴瘤、淋巴结

转移癌、间叶组织源性肿瘤或神经源性肿瘤，原发性输

尿管肿瘤等［１５１６］。①淋巴瘤：范围较广，除腹膜后淋巴

结外还可累及腹、盆腔器官，表现为肝、脾、胰和肾肿大

和胃肠道管壁增厚，并常见纵隔、颈部淋巴结增多增

大。淋巴结融合呈不规则肿块或多结节样形态，边缘

清晰，密度均匀，少见坏死和钙化。病变累及大血管后

方使血管前移，脊椎前间隙增大；②淋巴结转移瘤：多

有下腹部、盆腔、会阴及下肢恶性肿瘤病史，病灶中心

容易坏死表现为增强扫描时的环形强化，对血管及周

围结构有推移现象，较少引起输尿管狭窄及肾积水。

③间叶组织源性肿瘤或神经源性肿瘤：多位于脊柱一

侧，以单发肿块、结节为主，体积可较大，边界清，易发

生坏死、囊变、出血或钙化，对后腹膜血管以推移为主，

增强扫描实体部分可强化。④原发性输尿管肿瘤：多

为腔内生长，病变较小，可早期引起肾积水和血尿；肿

瘤较大时向外侵犯周围结构，尿液脱落细胞镜检多可

确诊。

总之，ＩＲＰＦ起病隐匿，临床表现和实验室检查无

特异性，早期激素加免疫抑制剂治疗可能有效。

ＭＳＣＴ平扫可显示病变的部位、范围、边界、密度及邻

近器官组织受累情况，增强扫描可反映病变的分期、组

织成分、与周围血管的关系等，是目前检出和诊断ＩＲ

ＰＦ的无创性、性价比高的影像学检查手段。
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