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　 　 腹 膜 后 纤 维 化 ( r e t r o p e r i t o n e a l  f i b r o s i s ， R P F )
是 一 种 罕 见 的 腹 膜 后 纤 维 性 炎 症 性 疾 病 ， 发 病 率 约 为
1/500000~1/200000[1]，其主要特征是腹主动脉和髂动脉周围
出现异常增生的纤维组织，纤维组织通常包绕腹主动脉下段、
髂总动脉、下腔静脉、输尿管等器官引起压迫和梗阻症状[2]。
RPF按照有无明确病因可分为特发性腹膜纤维化(idiopathic 
retroperitoneal fibrosis，iRPF)和继发性腹膜后纤维化
(secondary retroperitoneal fibrosis，sRPF )，iRPF的病因
尚未明确，约占RPF的70%，其发病机制可能与自身免疫有
关，有学者认为它是属于免疫球蛋白G4(IgG4) 相关性疾病的
范畴；sRPF可由创伤、恶性肿瘤、感染、放疗及药物等因素
导致[3]。RPF起病隐匿，临床表现复杂多样，且因临床中对其
认识不足，容易被漏诊和误诊，本文为提高对腹膜后纤维化的
重视和诊治率，现将我科2024年3月诊治的1例特发性腹膜后
纤维化导致急性肾衰竭病例进行报告，内容如下。

1  临床资料
　　患者男性，55岁，因“双下肢水肿10余天”于我院肾脏
内科住院治疗，否认心脏病、肝病及肾脏病史，既往无手术
史，体格检查：心肺及腹部查体未见明显异常，肾区无叩痛，
双下肢中度凹陷性水肿。辅助检查：生化：白蛋白40g /L、
尿素25.07mmol/L、肌酐985μmol/L、胱抑素C 2.53mg/L、
血糖5.13mmol/L。血常规：红细胞4.19×1012/L、血红蛋白
124g/L、HCT 37.5%；甲功、尿常规及肿瘤标志物未见明显
异常。腹部彩超(肝胆胰脾肾)：双肾积水，余显示部分未见明
显异常。因患者肌酐明显升高入院后遂行透析治疗，经透析后
肾功能得到改善，肌酐下降至210μmol/L，完善泌尿系CTU结
果示：双肾肾盂轻度积水，双肾分泌功能正常，排泄功能延
迟，双肾周少许渗出。腹主动脉下段、双侧髂动脉旁及盆腔见
团片状软组织密度影，包绕腹主动脉下段、双侧髂动脉及双侧
输尿管盆段，双侧输尿管盆段狭窄，伴其上方肾盂输尿管扩张
积水，考虑腹膜后纤维化; 腹主动脉及双侧髂总动脉壁钙化，
管腔未见狭窄，见图1A、图1B。
　　因患者为肾后性梗阻所致急性肾功能衰竭，经我科会诊
后转入我科并行经尿道输尿管镜双侧输尿管支架置入术引流
尿液，术后患者肾功能改善明显，肌酐下降至137μmol/L。

后经风湿免疫科会诊后查IgG4 7322.1mg /L(正常参考值：
39.2~864.0mg/L)，诊断考虑特发性腹膜后纤维化，并给予泼
尼松45mg qd及来氟米特20mg qd治疗，规律治疗3个月后复
查肾功：肌酐98μmol/L，复查泌尿系CT：⒈腹主动脉下段、
双侧髂动脉旁少许软组织密度影，较前明显减少。⒉双侧输尿
管内支架置入术后，左侧输尿管腹段、肾盂轻度扩张积水，双
侧输尿管周围少量渗出，见图2A、图2B。

2  讨　论
　　iRPF在RPF中占比高，且起病隐匿，临床中早期诊治困
难。1948年，由Ormond首次报道了2例无明确诱因的RPF，
iRPF才逐渐被临床医生所认识[4]。iRPF的发病机制目前仍不清
楚，多数学者认为该病可能是由自身免疫反应导致慢性非特异
性炎症发生的结果[5]，随着对该病的研究不断深入，有观点认
为iRPF是属于新近才被认识的IgG4相关性疾病(IgG4-related 
disease， IgG4-RD)的一种, 其理论依据是IgG4-RD是一类由
自身免疫介导的纤维炎症性疾病，可累及全身多个器官，并且
约在30%~60%的iRPF患者的血清学检测中发现IgG4水平升高
(≥1350mg/L)，此外，在iRPF患者的病理组织中也发现了弥
漫性的IgG4浆细胞浸润[3,6]。
　　由于iRPF可累及全身多个器官，其临床表现往往缺乏特
异性，早期表现常为慢性炎症的症状，如疼痛、低热、乏力、
食欲减退、体重减轻等，其中以疼痛症状最为常见，多表现为
持续性钝痛，疼痛部位与病灶侵及范围相关，以腰腹部疼痛多
见[7]；部分患者可无任何临床症状，在体检中而发现。随着疾
病的进展，iRPF累及范围不断扩大，纤维团块可包绕腹主动
脉、下腔静脉、输尿管、肠管、胰腺等器官，引起相应的压迫
和梗阻症状，甚至引起肾功能衰竭、下腔静脉综合征、肠梗阻
等并发症，有文献报道称输尿管是iRPF最常见的累及器官,占
比高达75%~80%[8]，当双侧输尿管受累后极易出现急性肾功
能衰竭。本报道中患者即为iRPF累及双侧输尿管后导致急性
肾衰竭发生，因发生双下肢水肿而就诊。
　　病理活检虽是诊断iRPF的“金标准”，但因取材较困难
和有创性，在临床中未能广泛开展。随着影像学诊断技术的进
步，CT和MRI在iRPF的诊断中占有非常重要地位。iRPF的CT典
型表现为腹主动脉及髂动脉周围可见异常增生的软组织团块，
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增强后可有不同程度的强化，病灶常包绕输尿管引起肾脏积水
及输尿管扩张性改变，也可包饶和压迫邻近血管及器官[9-10]。
MRI对软组织具有较高的分辨率，iRPF在MRI的影像中腹膜后软
组织团块T1WI磁共振成像时呈低信号, 而在T2WI时，因早期病
灶纤维组织还不够成熟，呈现稍高信号，随着纤维化的进展，
中晚期的病灶中的胶原纤维组织含量明显增多，T2WI信号也随
之减低[11]。虽然在临床中CT和MRI对iRPF的诊断具有较高的参
考价值和具有无创性的优势，但对于病灶与恶性肿瘤、感染以
及结核等难以鉴别时，仍需考虑病理组织活检。
　　iRPF的治疗目标是及时解除梗阻和压迫症状，并防止纤
维化炎症进展，但目前尚未形成统一的标准治疗方案。基于
多数研究认为iRPF是自身免疫反应介导纤维化炎症发生的结
果，糖皮质激素能够抑制炎症反应，是目前推荐的iRPF一线
治疗药物,有报道称糖皮质激素治疗iRPF起效快、效果显著，
数周内腹膜后纤维肿块可明显缩小甚至消失，常用药物如泼尼
松口服，推荐初始剂量为0.5~1mg/kg·d，症状缓解及病情稳
定后可减量至2.5~10mg/d, 维持治疗1~3年。有文献报道，雌
激素拮抗剂他莫昔芬治疗iRPF同样可以获得满意效果，其作
用机制尚不明确，可能与其能够调节生长因子，进而抑制纤维
细胞的增殖有关[12]，对于部分患者对糖皮质激素治疗不敏感
或有激素使用禁忌者，可以作为替代选择方案。此外，鉴于
iRPF的发生发展可能由免疫反应介导，临床中也报道了应用
各种免疫抑制剂治疗iRPF的成功病例，常用的免疫抑制剂有
来氯米特、霉酚酸脂、甲氨蝶呤、环磷酰胺等[13]。有文献报道
iRPF在糖皮质激素维持治疗过程中仍有近25%的患者出现复
发[14]，糖皮质激素联合免疫抑制剂治疗iRPF近年来也备受关
注，且研究结果显示可以获得较单一用药更好的治疗效果，并
且能够降低复发率[15]。当iRPF造成器官压迫和梗阻时，一经
诊断应尽早处理，避免严重并发症发生，输尿管是iRPF最常
见的累及器官，对于iRPF造成输尿管急性梗阻的患者，应优
先考虑经尿道输尿管支架置入或经皮肾造瘘引流解除梗阻，手
术行输尿管粘连松解治疗已不再作为首选。
　　本案例中的患者因腹膜后纤维化团块累及双侧输尿管导致
急性肾功能衰竭，透析治疗后行经尿道双侧输尿管支架置入术
解除梗阻，进一步检测血清IgG4明显升高，多学科会诊后诊
断为iRPF，经泼尼松+来氯米特治疗3个月后复查结果显示腹
膜后纤维团块明显减少，肾脏功能恢复正常，治疗效果满意。
通过对本案例的诊治我们得出以下体会：iRPF为罕见病，当
影像学检查提示腹膜后纤维团块时应考虑该病可能，病灶常累
及输尿管引起肾脏积水，因病灶可以累及多个器官，临床表
现可呈现多样化且多无特异性，血清学IgG4检测对诊断具有

重要参考价值，且需排除继发性病因，建议多学科会诊以免漏
诊、误诊。iRPF的治疗涉及多学科，通常需综合治疗，如导
致压迫和梗阻发生，应尽早解除，避免肾功能衰竭、下腔静
脉综合征、肠梗阻等严重并发症发生，iRPF药物治疗效果较
好，但目前尚无标准治疗方案，糖皮质激素应作为首选，该病
对他莫昔芬、免疫抑制剂治疗同样效果较好，糖皮质激素与免
疫抑制剂联合应用在临床中也备受关注，甚至可以获得更好的
治疗效果，因iRPF具有复发倾向，仍需药物长期维持治疗和
长期随访，但维持治疗的药物剂量及停药时间仍有待大样本的
研究形成规范化标准。
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图1 治疗前腹膜后纤维化CT表现。图1A：腹膜后软组织团块包饶腹主动脉下段；图1B：腹膜后软组织团块包饶双侧输尿管致双肾积水(左侧输尿管累及
长度约8cm，右侧输尿管累及长度约11cm)。图2 治疗3个月后腹膜后纤维化CT表现。图2A：腹膜后软组织团块较前明显减少，双侧输尿管内可见支架
影；图2B：双侧输尿管支架置入术后，双侧输尿管外软组织团块较前明显减少。
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