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１　临床资料　患者，男性，６１岁，因“间断腰痛、下腹痛、厌食

８年，水肿２个月”入院。患者曾因原因不明的“双肾积水、急

性肾衰竭”于１９９８年５月在我院泌尿外科行“右输尿管狭窄

松解术”，术后“双肾积水”缓解，肾功能恢复正常。因复发在

当地医院使用泼尼松（１０ｍｇ／ｄ）治疗２个月余，“右肾积水”

好转，然而停药６个月后再次复发。此后每年反复发作，四

处就医，未能确诊。这期间患者经常间断性腰痛伴下腹痛和

厌食，全身水肿近２个月，为进一步诊治于２００６年７月１１
日入住我院肾内科。体检：血压１３０／８５ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝

０．１３３ｋＰａ），右肾叩痛（＋），双下肢可凹性水肿。实验室检

查：血常规 ＷＢＣ７．９１×１０９／Ｌ，Ｈｂ１４１ｇ／Ｌ；尿检正常；ＴＰ

７２ｇ／Ｌ，ＡＬＢ４３ｇ／Ｌ；ＣＲＰ２．９６ｍｌ／ｇ；各种免疫指标和肝病

四项阴性。肾功能正常。双肾Ｂ超：左肾积水。肾脏增强

ＣＴ扫描：左肾门水平腹主动脉左旁见约１０ｍｍ×１０ｍｍ大

小软组织密度影，左肾盂扩张，左输尿管中上段管壁增厚（图

Ａ１～Ａ３）。组织活检病理：大量炎性细胞、淋巴细胞浸润，

形成淋巴滤泡，部分组织纤维化，可见浆细胞 （图Ｂ１～Ｂ３）。

病理诊断：特发性腹膜后纤维化。口服霉酚酸酯（骁悉，１．５

ｇ／ｄ）联合泼尼松（３０ｍｇ／ｄ）治疗，２个月后复查，左肾积水消

失，软组织密度影消失，继续减量服用霉酚酸酯和泼尼松。

图１　特发性腹膜后纤维化影像和病理图

Ａ１～Ａ３：肾脏增强ＣＴ．Ａ１：１０ｍｍ×１０ｍｍ大小的软组织密度影（箭头所示）；Ａ２：肾盂积水；Ａ３：输尿管扩张、壁增厚．Ｂ１～Ｂ３：肾脏组织

病理（ＨＥｓｔａｉｎｉｎｇ）．Ｂ１：淋巴滤泡形成；Ｂ２：炎性细胞、淋巴细胞浸润，组织纤维化；Ｂ３：浆细胞（箭头所示）．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００
（Ｂ１～Ｂ３）
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Ｏｒｍｏｎｄ报道２例后称之为Ｏｒｍｏｎｄ病，２０世纪７０年代末定

义为“特发性腹膜后纤维化”。ＩＲＰＦ通常发生在５０～６０岁，

男女比例为（２～３）１，起病隐匿，表现为单侧或双侧输尿管

狭窄所致的非特异性腰背痛及腹痛，还有累及肠系膜引起的

厌食、恶心、腹水、硬化性胆管炎、黄疸等消化系统症状以及

淋巴和血管受压或梗阻表现。ＩＲＰＦ病因和发病机制不明，

无特异性的炎症及免疫标志物，认为可能是自身免疫性疾

病。临床中ＩＲＰＦ并不罕见，近年有大量依靠影像学检查和

组织病理确诊的报道，但治疗方法众说纷纭。外科治疗ＩＲ

ＰＦ并发肾积水主要是通过输尿管松解术或肾造瘘引流术以

解除压迫症状；内科药物治疗主张使用糖皮质激素———泼尼

松。然而，病情复发是上述２种治疗方法的共同缺点。李国

瑜等［１］建议长期低剂量服用糖皮质激素并他莫昔芬可以防

止ＩＲＰＦ复发；王健英等［２］报道２例来氟米特（２０ｍｇ／ｄ）联合

泼尼松（４０ ｍｇ／ｄ）治疗ＩＲＰＦ；Ａｄｌｅｒ等［３］报道霉酚酸酯

（２ｇ／ｄ）联合泼尼松（１ｍｇ／ｋｇ）治疗ＩＲＰＦ９例，其中７例完全

缓解，药物停用也没有再复发，仅发现泌尿系感染和血糖异

常的不良反应。以上３种治疗方法的作用机制还不清楚，可

能与调节免疫有关。本例患者曾经先后做过“右输尿管狭窄

松解术”、服用过泼尼松，然而病情仍反复发作。根据 Ａｄｌｅｒ
等［３］和Ｇｒｏｔｚ等［４］建议，我们尝试使用霉酚酸酯（１．５ｇ／ｄ）联

合低剂量泼尼松治疗该患者，２个月后不仅肾积水好转，而且

在减量服用霉酚酸酯和泼尼松１年随诊中无病情复发。治

疗ＩＲＰＦ，一般仅用糖皮质激素即可，影响疗效的关键在于剂

量和疗程。该患者既往的治疗应该是有效的，只不过维持时

间较短，影响了疗效。本病例使用霉酚酸酯联合泼尼松治

疗，疗效肯定，但费用昂贵。因此，有必要寻找和验证适用于

临床且经济实用的有效治疗方法。
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