
现代生物医学进展 www.shengwuyixue.com Progress inModern Biomedicine Vol.11 NO.4 FEB.2011

特发性腹膜后纤维化一例并文献复习
王建涛 刘 斌 赵 祯 匡安仁△

（四川大学华西医院核医学科 四川成都 610041）

摘要 目的：分析腹膜后纤维化( RPF)的诊断以及治疗情况,以提高对 RPF的认识。方法：回顾性分析我科 18F-FDG PET/CT诊断
的 1例 RPF患者的临床资料，并对相关文献进行复习。结果：本例患者以腹胀及右下腹部隐痛不适就诊，腹部 CT表现为腹主动
脉周围肿块，18F-FDG PET/CT显示腹膜后间隙中线大血管周围糖代谢增高肿块，经 CT引导下穿刺及手术病理确诊为特发性腹膜
后纤维化。结论：腹膜后纤维化属罕见病，CT、MRI在诊断中有较重要作用，PET/CT在 IRPF的诊断及治疗随访中有比较重要的
价值，在治疗方面，糖皮质激素治疗效果较好，晚期常需要手术治疗。
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ABSTRACT Objective: To evaluate the diagnosis and the treatment of the retroperitoneal fibrosis. Methods: The process of diagno-

sis for one patient with Idiopathic Retroperitoneal Fibrosis was analyzed and the literatures about RPF in recent years were reviewed.
Results: A soft-tissue mass surrounding the abdomina1 aorta in retroperitoneum was showed by CT scan in a 41 year old inpatient male,
and the 18F-FDG PET/CT showed strikingly 18F-FDG uptake in the mid-abdominal region at the level of the CT-documented retroperi-
toneal mass without other sites of pathological uptake. The patient was confirmed as IRF through under CT guidance and surgical pathology.
Conclusion: RPF is a rare disease, CT/MRI is important in diagnosis, 18F-FDG PET/CT has some advantages compared to the other im-
age exams, and it is useful in the follow up. Glucocorticoid has a good effectiveness in treatment of the cases, while surgery is needed for
the patients in late stage.
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腹膜后纤维化(retroperitoneal fibrosis, RPF)是腹膜后纤维
组织的慢性非特异性炎症，本病发生率很低,容易误诊。本文结
合我院诊断的一例特发性 RPF病例复习相关文献，分析 RFP
的诊断治疗情况及 18F-FDG PET/CT在其中的应用价值。

1 临床资料

患者，男性，41岁，汉族，2月前患者无明显诱因出现腹胀，
以中下腹为主，血常规未见异常，外院 B超未见异常，未予处
理。半月前，患者出现食欲差，排便困难，服中药后未见缓解。1
周前患者无明显诱因出现右腹部隐痛不适，晚间症状加重，无
恶心呕吐，发热寒战等，肿瘤标志物：CA199 106.10U/ml
（<22U/ml），甲胎蛋白 4.11ng/ml(<8ng/ml)，癌胚抗原 2.35ng/ml
（<3.4ng/ml），CA125 8.09U/ml（<35ng/ml），腹部增强 CT（图 1）
显示腹膜后间隙大血管周围见软组织密度影，腹主动脉，下腔
静脉及输尿管未见明显移位，其内少许钙化，右肾及输尿管上
段轻度积水；考虑转移性肿瘤或淋巴瘤可能。

患者入住我院中西医结合科，入院后查体：患者神志清醒，全身
皮肤巩膜无黄染，颈静脉无怒张，心界正常，心率齐，各瓣膜区
未闻及杂音及心包摩擦音。胸廓对称，双肺呼吸音清晰，未闻及
干湿咯音及胸膜摩擦音，腹部外形平坦，全腹触诊柔软，右腹轻
度压痛，无反跳痛，腹部未触及包块，肝脏及脾脏肋下未触及，
双侧肾脏未触及，双下肢无水肿。初步诊断：腹部团块影待诊：
淋巴瘤？转移性肿瘤？其他？

入院后实验室检查：免疫球蛋白 G 19.10g/L（8-15.5gL），
免疫球蛋白 A 3840.00mg/L（836-2900mg/L）,抗核抗体 +1:100
斑点型。骨髓穿刺病理：造血与脂肪组织之比为 1:2，粒红比为
2-4:1，巨核细胞 1-2个 /HPF，三系细胞未见明显异常，网状纤
维未见增加，骨髓造血细胞增生稍低下，余未见其他特殊病变。
禁食状态下静脉注射 18F-FDG 11.99mCi后行全身 PET/CT 显
像，图像（图 2-3）显示腹膜后间隙中线大血管周围（上界约平双
肾血管，下界至双侧髂内外血管分叉水平） 见一大小约
12x6x4.2cm的软组织密度肿块，边界欠清晰，密度不均匀，包
饶腹主动脉、双侧髂总动脉及下腔静脉，近段输尿管及肾盂轻
度积水；肿块摄取 18F-FDG异常增高，最大 SUV为 5.94；考虑
为特发性 RPF可能性大。

后患者经 CT引导下腹膜后肿块穿刺及腹部手术后病检
证实为特发性 RPF。
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本例患者体会：RPF为罕见病，本例患者症状不典型，且其
肿瘤标志物 CA-199升高，极易误诊为恶性肿瘤。本例病人腹
部 CT显示腹膜后间隙大血管周围见软组织密度肿块，腹主动
脉，下腔静脉及输尿管未见明显移位，右肾及输尿管上段轻度
积水,具有 RPF的相对典型的影像学表现，同时免疫球蛋白 G
19.10g/L （8-15.5gL）， 免 疫 球 蛋 白 A 3840.00mg/L

（836-2900mg/L）,抗核抗体 +1:100 斑点型，在 PET/CT 显像全
身其他部位未发现肿瘤的情况下，应考虑 IRPF的可能。至于患
者超声检查未能发现异常，可能是因为超声检查很大程度上依
赖于检查者的临床经验。另外，超声科医生在遇到不明原因的
腹痛或者肾积水时，经常忽视腹膜后的检查，从而导致漏诊。

图 1 腹部增强 CT显示腹膜后间隙大血管周围软组织密度肿块（箭头所示）。
Fig.1 The enhanced CT showed a soft-tissue mass surrounding the abdomina1 aorta in retroperitoneum.

图 2 18F-FDG PET显示下腹部糖代谢增高肿块。 (箭头所示；2A:冠状位；图 2B：轴位)

Fig2 18F-FDG PET scan showed a strikingly 18F-FDG uptake in the mid-abdominal region

图 3 18F-FDG PET/CT融合显像显示下腹部包绕腹主动脉的糖代谢增高的软组织肿块（箭头所示），其余部位未见异常。
Fig.3 18F-FDG PET/CT showed strikingly 18F-FDG uptake in the mid-abdominal region at the level of the CT-documented retroperitoneal mass without

other sites of pathological uptake.

图 1 图 2A

图 2B 图 3

2 讨论
腹膜后纤维化是一种罕见疾病，因增生的纤维组织包绕腹

主动脉、髂动脉、输尿管等而产生一系列临床表现，晚期腹膜后
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广泛纤维化可导致输尿管与大血管受压而出现肾盂积水、肾功

能不全等[1]。本病由法国泌尿科医生 Albarran于 1905年首次报

道，1948 年 Ormond 第一次详细阐述了 2 例腹膜后纤维化病

例，并于 1960年提出该病为独立疾病，故 RPF又称 OrmondS

病。
2.1 流行病学

该病的发病率约为 1：20 0000 [2]，Uibu[3]在芬兰的一项研究

表明，特发性腹膜后纤维化的年发病率约为百万分之一，在其

研究地区，每 10万人的患病率为 1.38人。腹膜后纤维化好发

于 40-60岁，亦可见于儿童，其中男性多于女性，比例约为 2-3：
1[4]，目前国外文献报道约 2000余例[5]，国内文献不到 200例[6]。
2.2 病因学及发病机制

根据病因是否清楚，腹膜后纤维化分为特发性纤维化与继

发性纤维化两种类型，文献报道特发性腹膜后纤维化约占本病

的三分之二以上，特发性腹膜后纤维化病因不清，现行主要理

论是由Mitchinson和 Parums两人于 20世纪 90年代初提出来

的，认为 RPF是一慢性炎症过程，近年来，认为腹膜后纤维化

是一种系统性自身免疫疾病的观点日益受到重视；继发性腹膜

后纤维化常见于肿瘤、感染、创伤、放疗手术以及服用某些药物

如麦角新碱等[7]。
2.3 病理学

典型的腹膜后纤维化表现为下腹主动脉及髂血管周围被

厚薄不均灰白色的纤维斑块所包绕，输尿管及下腔静脉亦较常

受累，只有少数的患者会向前侵及肠系膜根部及向后突出于脊

椎的后方。镜下表现为硬化组织被炎性细胞浸润。早期炎症阶

段有大量炎性细胞浸润及毛细血管、成纤维细胞及胶原束的形

成[8]；炎性细胞主要包括淋巴细胞（CD20+的 B淋巴细胞多于
CD4+的 T细胞）[9]，巨噬细胞及浆细胞；晚期则表现为显著的

硬化和散在的钙化。
2.4 临床表现

本病临床表现缺乏特异性，多因增生的纤维组织常包绕腹

主动脉、髂动脉、输尿管等而产生一系列临床表现。常见的症状

为腹痛或腰背痛，多为持续的钝痛，并且疼痛不随体位的改变

而加重。体重减轻、食欲减退、恶心、呕吐 ,跛行、血尿和雷诺氏

征等症状少见。在体格检查中，腹部与腰部压痛较为常见，其他

的如低热、腹部或直肠肿块、下肢水肿、下肢动脉搏动减弱、阴

囊积液等较为少见。
2.5 实验室检查及影像学表现

实验室检查指标均无特异性,大约 80%-90%的患者会有

血沉（ESR）和 C反应蛋白（CRP）增高，约 60%的患者会出现抗

核抗体（ATA）的增高，铁蛋白及免疫球蛋白的增高比较少见，

本例患者有 ATA升高及免疫球蛋白的增高；继发性 RPF实验

室检查的异常多是原发性疾病导致的，如肿瘤标志物的升高及

高钙血症等。

影像学检查是诊断 RPF的重要方法。超声检查是一种简

单方便的检查方法，常作为一线检查方法，特别是在氮质血症

患者之中。B超常表现为腹膜后的低回声或等回声肿块，并且

超声检查可能发现因为肿块包绕输尿管而导致的肾积水 10，

然而由于超声检查很大程度上依赖于检查者的临床经验，并且

超声科医生在遇到不明原因的腹痛或者肾积水时，可能会忽视

腹膜后的检查，从而导致漏诊[11]。
Bommel[12]总结了大量文献指出 CT为特发性 RPF的首选

的影像学诊断方法，典型的 CT表现为腹膜后与肌肉密度相等

的不规则肿块，主要累及腹主动脉前方及两侧，背侧常无或极

少病变。增强 CT的表现与本病所处的时期有关，疾病早期，由

于肿块内较多毛细血管的生成，强化比较明显；成熟的纤维斑

块中毛细血管含量较少，强化不明显。MRI可以很好的显示纤

维斑块的解剖位置与形状，显示斑块的纵向范围要优于 CT [13]，

并且在输尿管阻塞的情况下可避免因静脉注射造影剂而加重

肾功能损害的危险。
Augusto[14]报道了 18F-FDG PET在一例 RPF患者的诊断及随

访中的应用，18F-FDG PET在 RPF的应用中优势在于以下几

点：（1）18F-FDG为全身显像，可以排除腹膜后代谢增高灶为肿

瘤转移的情况。（2）可以反映病灶的糖代谢情况，判断病情的严

重程度。Jansen等[15]认为 PET显像可以作为判断患者病情严重

情况的一个指标，特别是在那些没有症状和急性炎症反应的患

者之中，因为他们发现 PET显像阳性的患者通常 C反应蛋白

水平比较高，并且纤维斑块比较大。18F-FDG PET/CT作为融合

显像弥补了单独的 18F-FDG PET显像的解剖定位及分辨率较

差的缺点，可能会增加对于 RPF诊断的特异性和敏感性，将来

可能会成为在 RPF患者随访中的最合适的方法，但是目前尚

缺乏相应的研究证据。此外，由于 18F-FDG PET/CT是一种全身

性的检查，可以在发现腹膜后纤维化的同时，观察全身其他部

位有无肿瘤，特别是对于本例患者这样肿瘤标志物升高的病

人。
2.6 诊断及鉴别诊断

由于 RPF症状隐匿，早期确诊非常困难。因此提高诊断率

的关键是临床医生对无法解释的症状及体征有足够的认识，实

验室检查和影像学检查在排除其他疾病的情况下，才可以做出

诊断。继发于恶性肿瘤的 RPF者中，由于转移细胞弥漫分布在

纤维斑块中，必须作多处深的活组织检查才能确诊。CT引导下

细针穿刺因为取材少，易出现假阴性，临床价值有限[13]。

本病主要鉴别诊断为腹膜后的转移性肿瘤及侵及腹膜后

的淋巴瘤。腹膜后的转移性肿瘤一般有原发肿瘤的表现，且其

转移符合淋巴引流方向，而淋巴瘤侵及范围较广，常在胰周出

现淋巴结肿大，RPF形态不规则，但是一般不呈现为分叶状，也

很少引起腹部大血管的移位，而淋巴瘤常常融合成团，并且易

推挤临近的大血管引起血管的移位。18F-FDG PET/CT作为一种

全身性的检查在患者的鉴别诊断中有重要作用，不但可以发现

腹膜后的病变，还可以观察全身其他部位有无肿瘤的发生。另

外，RPF还需与腹膜后血肿、感染、动脉瘤等良性疾病鉴别。
2.7 治疗及预后

目前的治疗手段主要为药物和手术治疗，目的多是缓解炎

症，解除梗阻，但是无论是内科治疗还是手术治疗都是基于病

例报道，缺乏对照研究。药物治疗中糖皮质激素是目前公认的

较为有效的药物，但是药物只能减缓病情进展，并不能逆转疾
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病的病程。晚期多需要手术治疗，手术的最主要目的是解除梗

阻，是否需彻底清楚纤维斑块尚无一致意见，并且术后病情常

易复发。手术联合药物治疗是目前最为有效的治疗方法[13]。目

前有关 RPF自然病程研究罕见，死者多因肾功能衰竭，大多数

患者如果能做出及时的诊断及治疗，预后较好。
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更正声明
发表在本刊 2011年第 11卷第 2期第 368页的论文《孕期应激对子代大鼠骨髓淋巴干细胞发育的影响》，

第一作者武妍的单位更改为：湘雅三医院。
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