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腹膜后纤维化（retroperitoneal fibrosis, RPF）是一

种以腹膜后组织慢性非特异性炎症伴纤维组织增生为

特点的疾病 , 增生的纤维组织包绕腹主动脉、髂动脉、

输尿管等腹膜后组织而产生一系列临床表现 , 尤以输尿

管梗阻致肾盂积水为常见。该病十分罕见 , 国外报道发

病率为 1/200 000 至 1/500 000, 多见于 50～70 岁, 男、

女比例 2～3:1, 无家族集聚倾向[1]。本文就北京大学第三

医院近 6 年来收治的 10 例 RPF 病例进行分析, 并复习国

内外文献, 以提高对该病的认识。 

1  临床资料 

1.1  一般资料   

北京大学第三医院 2005 年 1 月至 2011 年 4 月共收

治 RPF 10 例, 男性 6 例, 女性 4 例, 年龄（65.0±10.6）

岁, 从起病到诊断病程为（5.0±4.7）个月, 其中特发性

RPF 9 例, 继发于食管鳞癌 1 例。 

1.2  临床表现  

10例患者均有输尿管梗阻伴肾盂积水, 9例患者有腹

痛或腰背痛, 肾功能不全 6 例, 其他症状包括贫血、纳差、

恶心、呕吐、尿少、消瘦、下肢水肿、肠梗阻、头痛等。 

1.3  实验室检查   

红细胞沉降率（ erythrocyte sedimentation rate, 

ESR）增快 7 例 , 平均（43±31）mm/h; C 反应蛋白升

高 5 例 , 平均（6.0±1.7）mg/L; 贫血 5 例 , 血红蛋白

平均（100±21）g/L; 血小板计数皆正常; 血清肌酐升

高 6 例 , 平均（211±151）µmol/L; 其中 6 例患者进行

了免疫球蛋白及自身抗体检测 , 结果显示，3 例 IgG 轻

度升高（20.7±1.4）g/L, 1 例 IgA 轻度升高 7.7 g/L; 自身

抗体[抗中性粒细胞胞浆抗体（anti-neutrophil cytoplasmic 

antibody，ANCA）、抗可提取性抗原抗体（ extractable 

nuclear antigen, ENA）谱、抗核抗体（antinuclear antibody，

ANA）谱、dsDNA、类风湿因子（rheumatoid factor, RHF）]

中, 2 例 ANA 轻度升高 1∶80, 2 例 RHF 阳性[（45.8±24.3）

IU/ml], 铁蛋白未查。 

1.4  影像学表现 

所有患者均行腹部超声及 CT 或磁共振成像

（magnetic resonance imaging, MRI）检查, 结果均提示腹

膜后不规则软组织团块影, 包绕输尿管、肾盂造成肾盂积

水（5 例为单侧, 5 例为双侧）; 多数病例有腹膜后大血管

受累; 小肠梗阻 1 例。 

1.5  病理表现   

本组 6 例有病理结果, 主要表现为大量纤维组织增

生, 部分有以淋巴细胞、单核细胞和浆细胞为主的慢性炎

细胞和少量中性粒细胞、嗜酸粒细胞浸润, 并有淋巴滤泡

形成。仅 1 例报道免疫组化结果: IgG4（＜50%浆细胞＋）, 

CD3（＋）, CD20（＋）, CD38（部分细胞＋）, CD138

（部分细胞＋）, β-catenin（部分细胞＋）。1 例发现中-

低分化食道鳞癌。 

2  治疗及转归 

6 例患者进行了单纯外科治疗（患者行输尿管支架留

置术及腹腔镜输尿管松解术）, 2 例进行了单纯口服药物

治疗（甲泼尼龙＋他莫西芬口服）, 2 例为外科治疗后加

以口服药物治疗。有输尿管梗阻并肾功能不全者 6 例, 经

治疗后肾功能均下降至正常。随访 2 个月至 5 年, 死亡 1

例, 余 9 例患者一般情况良好。主要临床资料见表 1。 

3  讨  论 

RPF 于 1905 年由法国泌尿外科医生 Albarran 首先发

现, 但直至 1948 年 Ormond 报道了 2 例 RPF, 才进一步阐

明该病[2], 至今国内外已报道数百例。RPF 分原发性和继

发性, 原发性 RPF 病因不明, 约占 70%, Mitchinson[3]于

1984 年提出原发性 RPF 属于慢性主动脉周围炎的一个发

展阶段 , 分析可能与动脉壁炎症斑块经动脉壁渗漏入腹

膜后, 不溶性类脂作为抗原而引起的慢性炎症、过敏反应

等有关; 亦有学者认为原发性 RPF 是一种自身免疫性疾

病 , 近年来关于其与免疫病相关的文献报道从以下几方

面支持该点[4]:（1）RPF 常与结节性多动脉炎、系统性红 
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表 1   10 例患者部分临床资料 
Table 1  Clinical data of 10 cases 

序号/性别 
年龄/病程 

(岁/月) 
影象学检查(CT 或 MRI) 病理 治疗/转归 

1/男 52/2 双侧输尿管、肾盂受累 大量纤维组织及少量脂肪组织增生。其中以淋巴细胞、单核

细胞和浆细胞为主的慢性炎细胞和少量中性粒细胞、嗜酸性

粒细胞浸润。 

外科治疗/存活 

2/男 58/0.53 右侧输尿管、肾盂受累， 

腹主动脉受累，小肠梗阻 

无 药物治疗/存活 

3/男 58/9 左侧输尿管、肾盂及腹主动脉受累

伴腹主动脉血栓形成 

无 药物治疗/存活 

4/男 59/0.33 双侧输尿管、肾盂受累、双侧髂动

脉、髂静脉受累 

无 外科治疗/存活 

5/女 78/12 双侧输尿管、肾盂受累 大量纤维结缔组织增生，局灶玻璃样变，另有少量脂肪组织 外科及药物治疗

/存活 

6/女 80/12 双侧输尿管、肾盂受累、腹主动脉、

下腔静脉受累 

大量纤维组织增生，部分见胶原变性及间质水肿，其内有大

量淋巴细胞、单核细胞和浆细胞浸润。 

锁骨上淋巴结：转移癌，鳞癌 

外科治疗/死亡 

7/女 73/6 双侧输尿管、肾盂受累 送检物为纤维结缔组织及脂肪组织 外科治疗/存活 

8/男 52/1 双侧输尿管、肾盂受累、双侧髂静

脉受累伴双侧髂静脉血栓形成 

送检物为纤维脂肪结缔组织，显示纤维组织增生及局灶玻璃

样变 

外科及药物治疗

/存活 

9/男 72/1 左侧输尿管、肾盂受累、左侧髂动

脉、静脉受累 

送检物为脂肪及纤维结缔组织，内有灶状炎症细胞浸润 外科治疗/存活 

10/女 70/6 双侧输尿管、肾盂受累 大量纤维组织增生，并有淋巴细胞、单核细胞和浆细胞浸润 外科治疗/存活 

 
斑狼疮、雷诺病、Wegner 肉芽肿、IgG4 相关性硬化等自

身免疫性疾病并发 ;（2）该病早期常有血管炎的改变 ; 

（3）该病有高丙种球蛋白血症、ESR 增快等;（4）糖皮

质激素和免疫抑制剂治疗有效。继发性 RPF 与以下病因有

关:（1）肿瘤, 约 8%继发于恶性肿瘤, 胃肠道肿瘤居多[1];

（2）腹膜后感染、外伤及手术等;（3）药物, 常见有麦

角衍生物 , 早在 1964 年 Graham[5]注意到本症与服食

Methysergide（一种用于治疗周期性偏头痛的麦角制剂）

有密切关系 , 推测该药作为半抗原 , 可引起机体的超敏

反应而导致发病; （4）其他因素, 如放射性物质、石棉

纤维等。本研究中 1 例为继发于食道鳞癌; 9 例因未找到

明确的继发因素, 考虑为原发性 RPF 可能性大。进一步

分析发现, 纤维化累及血管者男性多见, 且发病年龄低。

6 例累及血管的病例中, 5 例男性、1 例女性, 均合并有高

血压病、糖尿病、或脑梗死等动脉粥样硬化危险因素; 未

累及血管的病例中 3 例女性、1 例男性, 只 1 例患者有高

血压病, 故推测 RPF 可能与动脉粥样硬化危险因素有关。

部分患者有轻度的免疫球蛋白及抗核抗体等异常 , 但未

发现有明确的自身免疫性疾病。由于本文为回顾性分析, 

病例数少 , 临床资料欠完整 , 很难对具体发病机制进行

解释。 

RPF 早期症状隐匿, 无特异性, 明确诊断时常已出

现明显的泌尿系梗阻或肾功能衰竭。从出现症状到明确诊

断通常为 6 个月到 1 年。症状主要源于腹膜后纤维组织包

绕输尿管、肾盂、大血管及其分支、神经及临近脏器所造

成的梗阻。本组患者主要症状为腰背痛和腹痛, 可能与炎

症、输尿管梗阻或痉挛等有关; 平均诊断时间接近半年, 

是在疾病发展到一定程度, 出现相应的压迫症状时才使

患者就诊, 提示 RPF 早期不易诊断。 

RPF 实验室检查无特异性, 本组患者有 ESR 增快、

肌酐、尿素氮升高、贫血, 与文献报道相同[6-8]。本组患

者有 1 例随访 5 年, 复查 ESR 均正常, 余患者未查。王洁

妤[9]报道 20 例老年 RPF 患者经治疗后 ESR 均明显下降, 

故认为 ESR 是评价疾病活动和治疗效果的一项指标。 

影像学检查中, 超声检查简便易行、无创, 常可最先

发现异常结果。如发现肾盂积水、腹膜后边界清楚的等低

回声包块包绕腹主动脉、下腔静脉和输尿管 , 应考虑

RPF。CT 或 MRI 检查有助于进一步明确诊断。CT 平扫

的典型表现为质地均匀的不规则软组织密度肿块 , 包绕

下段腹主动脉和髂动脉 , 常常累及输尿管和下腔静脉 , 

也可累及十二指肠、胰腺、脾等组织; MRI 具有更高的组

织分辨力 , 尤其是脂肪抑制序列能很好地将病灶与周围

组织分辨出来。磁共振尿路成像能准确地显示尿路梗阻的

部位和程度, 且无创、无痛苦、无辐射、无造影剂, 特别

适用于肾功能丧失的患者。本组部分患者是通过影像学诊

断的。 

RPF 确诊需病理检查, 大体病理表现为起源于或恰

在主动脉分支处致密的、灰白色纤维状斑块, 厚度不一, 

可达 2～12cm。随着进展斑块包裹主动脉、下腔静脉至髂

血管 , 常浸及输尿管, 约 15%患者出现腹膜后腔以外的

纤维化。组织学表现早期为活跃的炎症反应, 大量的淋巴

细胞、浆细胞和巨噬细胞分布于成纤维细胞网和胶原束之

间 , 有丰富的血管网 ; 后期出现纤维斑块 , 无血管及细

胞。病灶内脂肪和细胞浸润的量以及纤维化程度随患者而
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异[6-8]。本组 6 例病理均表现为大量的纤维组织增生, 部

分有散在的慢性炎细胞浸润, 提示均非早期病变。 

本组9例原发性RPF患者, 5例行单纯手术治疗 , 2例

行单纯药物治疗（甲泼尼龙＋他莫西芬口服）, 2例为手术

治疗后加以药物治疗, 随访2个月至5年, 均存活, 一般状

况良好, 考虑不管病变程度如何, 在急性期过后, 疾病处

于相对稳定期, 预后较好, 复发率不高。文献报道[6-10]原

发性RPF目前的治疗方案有单纯药物治疗、单纯手术治

疗、药物加手术治疗, 但疗效相差无几。当疾病在炎症反

应活动期 , 未发生严重输尿管梗阻及肾功能不全时 , 积

极给予药物治疗 , 可以抑制疾病进展; 当纤维化已形成, 

单纯药物治疗效果已不明显 , 需手术解除输尿管梗阻 ; 

术后联合药物治疗可巩固治疗效果、防止复发。药物包括

肾上腺皮质激素、他莫西芬或免疫抑制剂等, 其中皮质激

素是最有效的治疗药物之一 , 能快速减轻炎症 , 但不能

改善已有的纤维化结构。文献报道恶性RPF预后差, 平均

生存期为3～6个月 [8]。本组1例继发于鳞癌者, 行双侧输

尿管支架植入术 , 肾功能一度恢复正常 , 但很快疾病进

展, 1.5个月后死亡。 

总之, RPF 虽然为罕见疾病, 但随着对该疾病认识

的深入和普及 , 必将提高该病的确诊率。临床医师应争

取早期诊断、早期治疗 , 及时解除受累器官的梗阻 , 保

存生理功能。除恶性病变引起的 RPF 外, 该病预后一般

较好。  
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