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РЕФЕРАТ
Ретроперитонеальный фиброз (позадибрюшинный фиброз, примочеточниковый фиброз, позадибрюшинная гранулема, 
болезнь Ормонда) -  неспецифическое негнойное воспаление ф иброзно-жировой ткани, которое вызывает симптомы 
благодаря постепенной компрессии тубулярных структур ретроперитонеального пространства. Различают первичный 
(идиопатический) и вторичный ретроперитонеальный фиброз (РПФ). В развитии идиопатического РПФ ведущая роль 
отводится аутоиммунным механизмам. Вторичный РПФ -  следствие разнообразных причин, к числу которых относятся 
лекарства. Традиционно для подтверждения диагноза ретроперитонеального фиброза применяется внутривенная урог- 
рафия. Триада, указывающая на присутствие ретроперитонеального фиброза, включает: 1) гидронефроз с расширенным 
извилистым верхним сегментом мочеточника, 2) медиальную девиацию мочеточника и 3) наружную компрессию мочеточ­
ника. Идиопатический ретроперитонеальный фиброз часто поддается лечению кортикостероидами и (или) дополнитель­
ными иммуносупрессорными препаратами. В то же время пациентам, особенно при распространенном заболевании, 
часто требуется хирургическое вмешательство для освобождения мочеточников и других структур с целью уменьшения 
обструкции.
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ABSTRACT
Retroperitoneal fibrosis -  is a nonspecific non-purulent inflammation of a fibroadipose tissue that causes sym ptom s owing to a 
gradual compression of tubular structures of retroperitoneal spaces. There are primary (idiopathic) and secondary retroperitoneal 
fibroses (RPF) are distinguished. In the development of idiopathic RPF the leading part belongs to autoimmune mechanisms. The 
secondary RPF is a consequence of various causes with medication among them. Intravenous urography is traditionally used to 
confirm  the diagnosis of retroperitonea l fibrosis. The triad showing the presence of re troperitonea l fib ros is  includes: 1) 
hydronephrosis with dilated gyrose upper segm ent of the ureter, 2) medial deviation of the ureter and 3) external compression of 
the ureter. Id iopa th ic  re troperitonea l fib ros is  is o ften curable when treated w ith co rtico s te ro ids  a n d /o r w ith add itiona l 
immunosuppressive agents. At the same time fo r patients, especially for those with diffuse disease, surgical intervention is often 
required in order to release ureters and other structures with the aim to reduce obstruction.

Key words: retroperitoneal fibrosis, clinical picture, diagnostics, treatment.

Ретроперитонеальный фиброз (позадибрюшин­
ный фиброз, примочеточниковый фиброз, поза­
дибрюшинная гранулема, болезнь Ормонда) -  не­
специфическое негнойное воспаление фиброзно-жи­
ровой ткани, которое вызывает симптомы 
благодаря постепенной компрессии тубулярных 
структур ретроперитонеального пространства. За­
болевание представляет собой одно из проявлений 
широко распространенного понятия, определяемо­
го как «системный идиопатический фиброз». Иди­
опатический медиастинальный фиброз, струма Ри­
деля (Riedel), склерозирующий холангит, паннику- 
лит, болезнь Пейрони (Peyronie) и десмоидная 
опухоль относятся к другим фиброматозам, кото-
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рые, как считают, представляют локализованные 
формы системного идиопатического фиброза.

В 1948 г. уролог из Балтимора Ormond впервые 
описал заболевание, характеризующееся разрас­
танием плотной волокнистой соединительной тка­
ни в ретроперитонеальной клетчатке, вызвавшее 
обструкцию мочеточников. Ретроперитонеальный 
фиброз встречается редко, его частота составля­
ет примерно 1 случай на 200 000 человек. Обычно 
он диагностируется у пациентов в возрасте от 30 
до 60 лет. Идиопатический ретроперитонеальный 
фиброз развивается в 2 раза чаще у мужчин, чем 
у женщин.

Различают первичный (идиопатический) и вто­
ричный ретроперитонеальный фиброз (РПФ). В 
развитии идиопатического РПФ ведущая роль от­
водится аутоиммунным механизмам. Вторичный
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Рис.1. Парауретеральная жировая клетчатка в зоне сдавле­
ния правого мочеточника с признаками хронического вос­
паления и резко выраженного склероза.

РПФ -  следствие разнообразных причин, к числу 
которых относятся лекарства, особенно метисер- 
гид (который обычно используют для лечения миг­
рени, на этот препарат приходится почти 10% от 
всех случаев ретроперитонеального фиброза), зло­
качественные новообразования, инфекции, облуче­
ние, склеротические процессы в забрюшинной 
клетчатке, развивающиеся при хронических забо­
леваниях кишечника, гениталий.

Микроскопическая картина характеризуется 
диффузным разрастанием плотной волокнистой 
соединительной ткани. Среди рыхло расположен­
ных коллагеновых волокон встречаются одиноч­
ные тучные клетки, а также одноядерные круг­
локлеточные инфильтраты, представленные лим­
фоидными плазматическими и эозинофильными 
клетками (рис. 1).

Клиническая картина. Анамнез заболевания 
разделен на три периода: 1) период начала и разви­
тия болезни, 2) период активности, при котором 
распространяющиеся целлюлярный и фиброзный 
процессы охватывают ретроперитонеальные струк­
туры, и 3) период сокращения фиброзной массы с 
компрессией вовлеченных структур. На стадии 
прогрессирования фиброза в какой-то момент с 
очевидностью происходит самоограничение забо­
левания, фактор особой важности в определении 
вида лечения. Первой жалобой является постоян­
ная тупая боль, не имеющая спастического харак­
тера. Боль обычно начинается в боковых облас­
тях туловища или нижней части спины и часто ир- 
радиирует в нижнюю половину живота, пах, 
гениталии или переднемедиальный участок бед­

ра. Сначала боль может быть односторонней, но 
позднее, при распространении фиброзного процес­
са, может становиться двусторонней. На ранней 
стадии заболевания часто отмечают умеренную 
лихорадку и лейкоцитоз, увеличение СОЭ. Трансаб­
доминальную или тазовую опухоль пальпируют 
примерно у 30% больных.

Симптомы, обусловленные компрессией тубу­
лярных ретроперитонеальных структур, могут по­
явиться после исходных жалоб через различные 
сроки -  от 1 мес до 2 лет. К основным структу­
рам, вовлеченным в процесс, относятся мочеточ­
ники, аорта и нижняя полая вена.

Особенностью клинического течения заболе­
вания является постепенное прогрессирование с 
развитием вторичного гидроуретеронефроза, пие­
лонефрита и хронической почечной недостаточно­
сти. Частичную или полную обструкцию мочеточ­
ников наблюдают у 75-85% больных. Олигурию 
или анурию с лабораторными доказательствами 
уремии отмечают у 40% больных. Периодически 
возникают отеки. Артериальная недостаточность, 
обусловленная фиброзной констрикцией аорты или 
чревных артерий, -  нетипичный признак.

Бывают случаи, когда возникают трудности 
дифференциального диагноза болезни Ормонда с 
атипичной локализацией кист поджелудочной же­
лезы, опухолей желудка и кишечника, с опухолями, 
расположенными ретроперитонеально, с туберку­
лезом почек и мочеточников [1-3].

Диагностика. Традиционно для подтвержде­
ния диагноза ретроперитонеального фиброза при­
меняется внутривенная урография, при которой

Рис. 2. Обструкция правого мочеточника (граница верхней 
и средней трети) за счет сдавления извне.
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Рис. 3. МРТ при болезни Ормонда.

могут быть выявлены длинные суженные участки 
мочеточника и его медиальное отклонение в про­
екции средней трети, а также гидронефроз. Тем не 
менее, при ретроперитонеальном фиброзе медиаль­
ное отклонение определяется не всегда, в то вре­
мя как у 20% людей с нормальными мочевыми 
путями также выявляется медиальное отклонение 
мочеточников. По данным пиелограммы, триада, 
указывающая на присутствие ретроперитонеаль­
ного фиброза, включает: 1) гидронефроз с расши­
ренным извилистым верхним сегментом мочеточ­
ника, 2) медиальную девиацию мочеточника и 3) 
наружную компрессию мочеточника (рис. 2).

В последнее время для уточнения границ по­
ражения при ретроперитонеальном фиброзе при­
меняются компьютерная томография (КТ) и маг­
нитно-резонансное исследование (МРИ), при кото­
рых выявляется объемное образование, 
окружающее полую вену и аорту (рис. 3).

Уточнить диагноз и провести дифференциаль­
ную диагностику между злокачественным и доб­
рокачественным ретроперитонеальным фиброзом 
можно с помощью анализа множественных глубо­
ких биопсий этого образования. Несмотря на то, 
что не существует специфических лабораторных 
показателей, изменения которых связаны с разви­
тием ретроперитонеального фиброза, примерно у 
60-90% пациентов определяется повышение ско­
рости оседания эритроцитов, неспецифического 
индикатора воспаления. Также могут определять­
ся анемия и лейкоцитоз, равно как и азотемия раз­
личной степени.

Дополнительными методами исследования яв­
ляются ультразвуковое исследование органов

брюшной полости, ирригоскопия, колоноскопия, рек- 
тороманоскопия, почечная артериография, прово­
кационная туберкулиновая проба [4].

В некоторых случаях правильный диагноз уда­
ется установить только после лапаротомии и опе­
рационной биопсии [1, 2].

Лечение. Лечение зависит от причины разви­
тия заболевания. Если причиной является приме­
нение лекарственных средств, например метисер- 
гида, отмена препарата часто приводит к выздо­
ровлению. Лечение при злокачественных 
заболеваниях проводят в соответствии с их кле­
точным типом. Идиопатический ретроперитонеаль­
ный фиброз часто поддается лечению кортикосте­
роидами и (или) дополнительными иммуносупрес­
сорными препаратами. В то же время пациентам, 
особенно при распространенном заболевании, ча­
сто требуется хирургическое вмешательство для 
освобождения мочеточников и других структур с 
целью уменьшения обструкции.

Консервативная терапия. Консервативная 
терапия первичного ретроперитонеального фибро­
за как самостоятельный вид лечения применяет­
ся лишь в случае сохранности пассажа мочи и 
умеренной степени дилатации верхних мочевых 
путей. Для воздействия на периуретеральный фиб­
роз проводяттерапию кортикостероидными препара­
тами (дексаметазон) в сочетании с иммунодепрес­
сантами (азатиоприн), препаратами рассасываю­
щего действия (лидаза). Дексаметазон назначают 
по 3-10 мг/сут в течение 8 нед, затем дозу посте­
пенно уменьшают (каждые 4 дня на 0,5 мг), дово­
дя до поддерживающей (0,5 мг) [2,5]. При необхо­
димости применяется противовоспалительная, ан­
тибактериальная, дезинтоксикационная, 
симптоматическая терапия.

Нередко сочетается консервативное лечение с 
применением «внутреннего дренирования» почек. 
Устранение суправезикальной ретенции мочи вы­
полняют с помощью «подвесной катетеризации», 
или стентирования, верхних мочевых путей при 
различных обструктивных уропатиях, в том числе 
и при вторичном ретроперитонеальном фиброзе [5].

Хирургическое лечение. Одним из ослож­
нений ретроперитонеального фиброза является на­
рушение проходимости мочеточника, сопровожда­
ющееся клинической картиной нарушения пасса­
жа мочи с развитием гидронефротической 
трансформации, нефролитиаза и артериальной ги­
пертензии. В этих случаях нередко приходится при­
бегать к оперативному лечению, особенно если 
сдавление мочеточника сопровождается грубой 
его деформацией, развитием стриктуры, что, как 
правило, не поддается консервативным методам
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воздействия. Выбор вида оперативного лечения 
зависит от степени вовлечения и распространения 
поражения мочеточника.

У рет еролиз с инт раперит онеалъной  т р а нс­
плант ацией  -  распространенное и наиболее эф­
фективное средство, облегчающее обструкцию 
вовлеченного мочеточника. Операция состоит в 
освобождении мочеточника от обволакивающей 
фиброзной массы и перемещении в перитонеаль­
ную полость с закрытием заднего листка брюши­
ны позади него.

Особые трудности встречаются при лечении 
вторичного ретроперитонеального фиброза, когда 
мочеточник вовлечен в рубцовый процесс на боль­
шем протяжении. В этих случаях хирургу прихо­
дится, освобождая мочеточник, нарушать его кро­
воснабжение и иннервацию, при этом нет гарантии 
того, что не возникнет рецидив заболевания, ибо 
сама операция неизбежно приводит к новым оча­
гам рубцевания вокруг и в стенке мочеточника. 
Поэтому были предложены методы вн еш н его  
прот езирования м о чет очн ика  при ретроперито­
неальном фиброзе. Протезы выполняют роль за­
щиты мочеточника после отведения последнего из 
зоны фиброза. Для профилактики послеоперацион­
ного острого пиелонефрита необходимо внутрен­
нее дренирование верхних мочевых путей с помо­
щью стента с использованием в последующем 
всех его преимуществ в случае необходимости 
длительного дренирования в сочетании с антискле­
ротической терапией. Для предупреждения переги­
ба протеза во время движения почки при дыхании 
его проксимальный конец должен быть установлен 
не выше, чем на 4 см от лоханочно-мочеточнико­
вого сегмента [6].

У ряда больных операция заканчивается нефро- 
стомией, порой на весьма длительный срок. Кри­

териями текущей оценки состояния больного, а 
также течения заболевания и контроля проводи­
мой терапии, являются уровень артериального дав­
ления, мочевина и креатинин сыворотки крови, дан­
ные ультразвукового сканирования почек (состоя­
ние чашечно-лоханочной системы), СОЭ.

Прогноз. Зависит от стадии заболевания. 
Основная причина смерти -  почечная недостаточ­
ность. Возможны рецидивы болезни через несколь­
ко месяцев или лет после операции. Послеопераци­
онная длительная терапия кортикостероидными пре­
паратами улучшает прогноз. Прогноз при болезни 
Ормонда неблагоприятный. Летальность составля­
ет до 60%. [7]. Благоприятность прогноза повыша­
ется, если соответствующее лечение начинают до 
появления необратимых изменений в почках.
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