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征”，即相对于骨骼肌高、中、低信号混合存在，分别代表出血
坏死、间隔和钙化、纤维化区域。增强扫描实性成分呈“快进慢
出”表现[7-10]。PRSS是一种罕见且预后较差的病变，容易误诊为
肾癌，约三分之一的患者术后可局部复发或腹腔淋巴结转移，手
术时应尽可能根治并辅以化疗。本病需与肾脏上皮样血管平滑肌
脂肪瘤合并出血、肾癌合并囊变坏死等肿瘤相鉴别。本例病变为
体积较大的囊实性占位，边界清晰，内见出血和液-液分层征象，
增强扫描呈渐进性不均匀强化，符合PRSS表现。确诊需结合病理
免疫组化及基因检测结果。
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病例：患者，男，30岁。因体检彩超发现右肾积水，偶有腰部
酸胀感，无尿频、尿急、尿痛、无肉眼血尿，患者完善CT平扫示
右肾积水、右侧输尿管狭窄，临床以“右肾积水”收入泌尿外科。
体格检查: T 36. 3 ℃，P76次/分，R19次/分，BP128/80mmHg，
双侧脊肋角对称， 双肾区无隆起，无叩击痛，沿双侧输尿管走行
区无压痛耻骨上膀胱区无隆起，无压痛。

腹部与盆腔CT平扫及增强示：右下腹部右髂总动脉前方不
规则软组织团块，强化不明显，与邻近小肠及右侧输尿管分界不
清，近端输尿管及右肾积水，延迟期扫描其远端管腔未见对比剂
排泄，输尿管腹段局部走行迂曲(图1、图2)。诊断为右下腹部不
规则软组织团块，与邻近小肠及右侧输尿管分界不清，近端输尿
管及右肾积水。

图1 CT平扫图像。图2 CT增强图像。
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盆腔MR平扫同时增强显像示：影像表现为右侧输尿管盆段左
前方可见类圆形等T1、等/稍短T2信号，DWI呈稍高信号， ADC
示局部信号轻度减低，边界模糊，增强呈渐进样强化，强化信号
尚均匀，局部包裹邻近右侧输尿管，致输尿管壁局部轻度增厚
并延迟期明显强化，继发上游管腔扩张并右肾积水，病灶未见

累及周围血管，局部包裹肠管，病灶大小约2.2×3.6×3.7cm(图
3-10)。诊断首考虑腹膜后纤维化，不除外淋巴结炎后遗症改
变——请结合实验室检查(IgG4相关？)，建议治疗后复查或必要
时穿刺活检。

图3-图4 MRI T1WI,T2WI图像。图5-图6 MRI增强图像。
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穿刺活检病理回报：(腹腔肿瘤)梭形细胞病变，浸润性生
长，考虑韧带样纤维瘤(侵袭性纤维瘤病)，免疫组织化学检查：
B-Catenin(+),P53散在(+)，Desmin(-)，SMA(-)，CD34(-)，
S-100(-)，K1-67 3%(-)，Caretinin(-)。随后进行腹腔肿瘤切除
术，术中见肿瘤侵犯回盲部及部分回肠系膜根部，回盲部后方形
成质硬包块、结肠壁质硬，浆膜面可见肿瘤侵犯，与后腹膜侵犯
固定，切断右半结肠及部分回肠约50cm，游离输尿管，距肿瘤
5cm处切断近端输尿管，同时可见回盲部后方肿瘤侵犯右侧输尿
管，距肿瘤5cm处切断下端输尿管，继续行回肠、结肠端侧及输
尿管吻合术。术后病理回报：结合组织学特点及免疫学表型特征
诊断为 (右半结肠及部分回肠)侵袭性纤维瘤病(韧带样型纤维瘤
病)，大小5.5x5cm，侵及肠壁全层及浆膜下纤维脂肪组织(图11、
图12)，β-Catenin(+)，CD34(脉管+)，Ki-67(热点区约5-10%+)，
SMA(+)，SOX-10(-)，STAT-6(-)，CD117(-)，Dog-1(-)，CK(-)。 

讨论：韧带样纤维瘤病(desmoid-type fibromatoses，DTF)
又称侵袭性纤维瘤病、肌腱膜纤维瘤病、硬纤维瘤等，是一种发
生在肌肉、筋膜或深筋膜的良性纤维母细胞或肌纤维母细胞性肿
瘤[1]，生物学行为具有局部侵袭和易复发、无远处转移的特征，
病理学检查镜下可见均匀一致的长梭形细胞平行、条束状排列，
可见薄壁血管及微出血。免疫组化以β-catenin阳性以确诊。该
病是一种较为少见的疾病，发病率约占人群的2-4/10万，分为腹

壁型、腹内型及腹外型三型，其中腹内性韧带样纤维瘤病较为罕
见，其又包括肠系膜、盆腔和腹膜后的病变[2]。

DTF的CT及MRI影像学有一定的特点，CT平扫密度常稍低且
均匀(与周围肌肉组织相比)，增强扫描常呈“飘带样强化”，延
迟扫描呈渐进性、持续性强化[3]。MRI T1WI多表现为均匀等或等
低信号。T2WI信号多变，T2抑脂序列可见瘤内低信号，此可作
为DTF的诊断依据之一。随着胶原纤维成分增多，表现为T1WI、
T2WI信号混杂，可见斑片状、条索状低信号区，且增强扫描未见
强化，这一征象可认为是DTF的特征性表现，但并无特异性；还
可见到“蟹足样”浸润周围组织、“筋膜尾征”的征象；增强扫
描肿瘤实性部分呈渐进性强化，在肿瘤内部可见到散在分布的小
斑片状明显强化灶，呈现出“慢进慢出”的强化特点[2-3]。

腹膜后纤维化(retroperitoneal fibrosis,RPF)是一类较少见的结
缔组织病，以腹膜后组织慢性非特异性炎症和纤维化为病理特征，
典型表现为纤维炎性包块出现异常增生，包绕腹主动脉从肾血管水
平至髂动脉分支以及邻近的输尿管，可导致尿路梗阻和肾盂肾盏
积水等。RPF分为特发性(iRPF)和继发性(sRPF)，iRPF与自身免疫
相关，而sRPF与药物、感染、肿瘤、外伤、及手术等密切相关[4]。
iRPF约占 RPF 的 70%，研究发现部分iRPF与IgG4相关性疾病在病
理学特征上具有相似性， 如淋巴细胞浸润、席纹状纤维化和闭塞
性静脉炎等。因此这些病例被归为IgG4相关性腹膜后纤维化(IgG4-

图7 MRI增强图像。图8-图9 DWI、ADC图像。图10 MRU示右侧输尿管及肾盂扩张。图11-图12 病理学HE染色图片。
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related retro peritoneal fibrosis，IgG4-RPF)[5]。目前影像学检查无
法确诊IgG4-RPF，病理学上通过见到席纹状纤维化、闭塞性静脉炎
以及IgG4+浆细胞比例增高来进行诊断[6]。其临床表现为与形成的腹
膜后包块压迫邻近组织有关的症状，与体位无关的腰背部及其两侧
或腹部持续性钝痛，当输尿管受累时可引起绞痛。由输尿管梗阻所
致急、慢性肾衰竭是常见的严重并发症。

RPF的CT及MRI影像学表现：CT平扫表现为与肌肉密度相似的
不规则软组织肿块影，包绕腹主动脉或(及)髂总动脉，侵犯邻近输
尿管造成尿路梗，继发上段输尿管、肾盂肾盏扩张积水[7]；随着病
变纤维化程度的进展，多表现为渐进性强化，少数呈延迟强化[8]。
MRI T1WI早期病变富含毛细血管和水分，故呈稍低信号；中晚期病
变内毛细血管及水分含量逐渐减少，信号略有升高；T2WI早期病
变呈稍高信号；中晚期病变信号逐渐减低，且病变中心信号强度低
于病变周边信号，这可能与病变内纤维组织的成熟程度有关；DWI
序列呈稍高信号，早期病变呈稍高信号，中晚期病变信号逐渐减
低，且病变中心信号强度低于病变周边信号；增强扫描中早期病变
动脉期病变即呈明显强化，随时间推移强化逐渐显著，呈渐进性强
化，中晚期病变在动脉期及静脉期强化不明显，延迟期可呈轻度
强化。

临床上腹内性韧带样纤维瘤病罕见，CT及MRI影像相对缺乏
特异性；本例CT增强检查未见病灶明显强化，但MRI检查中DWI
序列呈稍高信号，增强呈渐进性强化，且与周围组织关系不清，
较为支持诊断为RPF；本例右侧髂总动脉前方的增生组织累及右
侧输尿管而致右肾积水，看似支持RPF典型特征，即环形包绕右
侧髂总动脉，并侵犯同侧输尿管，但病变并未包绕右侧髂总动
脉；在诊断中虽然T1WI呈较为均匀的等信号，但忽视了“T2WI
抑脂序列中有条带状的低信号(图4)，同时肿瘤实体部位增强也呈
渐进性强化(图5-图7)”这一作为诊断DTF的诊断依据。

腹内性DTF主要与下列疾病相鉴别：(1)胃肠道间质瘤，好发
于中老年人，体积加大时多有囊变、坏死及钙化，增强扫描动脉
期明显强化，内可见迂曲、增粗供血血管；(2)孤立性纤维瘤，好
发于胸膜，其次为盆腔或腹膜后，呈分叶状，增强扫描为“地图

样”强化，周围可见迂曲增粗的血管；(3)炎性肌纤维母细胞瘤，
边缘毛糙，增强扫描呈“慢进慢出”，呈不均匀持续强化，与DTF
难以鉴别；(4)肠系膜淋巴瘤，形态多不规则，呈多结节融合或分
叶状，可包绕肠系膜血管，常见腹腔及腹膜后肿大的淋巴结。

综上所述，韧带样纤维瘤比较少见，腹内型更为罕见，所以
临床误诊率高。因其属于中间型，即局部有侵袭性，经常出现局
部复发，所以术前影像学明确诊断尤为重要，可以提高患者的生
存质量和减少复发的可能性。MRI具有良好的软组织分辨率，DTF
在MRI图像上具有一定的特点，T2WI抑脂可见瘤内呈条带状不
强化的低信号，强化表现为渐进性强化；“蟹足样”浸润周围组
织，“筋膜尾征”等。MRI不仅可在术前做出诊断与鉴别诊断，还
可以明确病变范围及其与周围组织的关系，可以作为术前检查首
选的方法，但病理学检查仍是韧带样纤维瘤诊断的金标准[9]。
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