
A N A L Y S I S  O F  C L I N I C A L  C A S E S The Russian Archives of Internal Medicine • № 2 • 2019

140 

УДК 616.553-002.17-07-085

Е.Н. Скрябина, Н.А. Магдеева*, И.С. Бадургов

ФГБОУ ВО Саратовский государственный медицинский университет им. В.И. Разумовского 

Минздрава России, Саратов, Россия

РЕТРОПЕРИТОНЕАЛЬНЫЙ ФИБРОЗ 
(БОЛЕЗНЬ ОРМОНДА). 
КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ 

E.N. Skryabina, N.A. Magdeeva*, I.S. Badurgov

Saratov State Medical University named after V.I. Razumovsky, the Ministry of Healthcare of Russia, Saratov, Russia

RETROPERITONEAL FIBROSIS (ORMOND’S DISEASE). 
CLINICAL CASE

Резюме

Ретроперитонеальный фиброз (болезнь Ормонда) — неспецифический воспалительный процесс в забрюшинной клетчатке с образованием 

фиброзной ткани, вызывающей компрессию мочеточника и других рядом расположенных структур. Это редкое заболевание, его частота со-

ставляет примерно 1 случай на 200 тысяч человек. Это объясняет малую его изученность, отсутствие реального стандарта ведения пациен-

тов с определением характера медикаментозной терапии и наиболее эффективного метода хирургического лечения. Прогноз определяется 

активностью заболевания с развитием обструкции мочевыводящих путей и возникновением почечной недостаточности и других осложне-

ний. В статье представлено клиническое наблюдение больной 40 лет, страдающей болезнью Ормонда. В данном случае первоначальное 

лечение по удалению ретроперитонеального фиброза было предпринято хирургами через 5 месяцев после появления первых симптомов за-

болевания. Медикаментозная терапия была начата еще через 10 месяцев, когда был установлен с помощью иммуногистохимического иссле-

дования окончательный диагноз и стало очевидным прогрессирование заболевания (по увеличению объема ретроперитонеального фибро-

за). На фоне иммуносупрессивной терапии отмечено уменьшение выраженности ретроперитонеального фиброза, однако достичь полного 

эффекта не удалось, скорее всего из-за позднего начала лечения и сформировавшегося в этой связи необратимого фиброза. Лечение также 

затруднялось из-за постоянно рецидивирующей инфекции мочевыводящих путей. Оптимальным способом терапии в этой ситуации (при 

сохраняющейся обструкции мочеточника и угрозе утяжеления поражения почек) может быть только хирургическое лечение, направленное 

на восстановление адекватной уродинамики. На основании представленного клинического наблюдения можно сделать следующие выводы: 

болезнь Ормонда (ретроперитонеальный фиброз) нуждается в дальнейшем изучении и разработке стандартов ведения пациентов с данной 

патологией; иммуносупрессивная терапия должна быть назначена в максимально ранние сроки, что позволит предотвратить развитие не-

обратимого фиброза; при далеко зашедших стадиях болезни лечение должно быть комплексным, включать в себя как медикаментозное 

вмешательство, так и хирургическое воздействие.
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Abstract

Retroperitoneal fibrosis (Ormond’s disease) is a nonspecific inflammatory process in the retroperitoneal tissue with the formation of fibrous tissue 

that causes compression of the ureter and other adjacent structures. This is a rare disease, its frequency is about 1 case per 200 thousand people. 

This explains his little scrutiny, the absence of a real standard of patient management with the determination of the nature of drug therapy and 

the most effective method of surgical treatment. The prognosis is determined by the activity of the disease with the development of urinary tract 

obstruction and the occurrence of renal failure and other complications. The article presents a clinical observation of a 40-year-old patient suffering 

from Ormond’s disease. In this case, the initial treatment to remove retroperitoneal fibrosis was undertaken by surgeons 5 months after the onset of 

the first symptoms of the disease. Drug therapy was started 10 months later, when the final diagnosis was made using immunohistochemistry and 

the progression of the disease became apparent (by increasing the amount of retroperitoneal fibrosis). On the background of immunosuppressive 

therapy, a decrease of the severity of retroperitoneal fibrosis was noted, however, it was not possible to achieve the full effect, most likely due to 

the late start of treatment and the irreversible fibrosis formed in this connection. Treatment was also hampered by the persistently recurring urinary 

tract infection. The best method of treatment in this situation (with persistent obstruction of the ureter and the threat of renal damage) can only be 

surgical treatment aimed at restoring adequate urodynamics. Based on the presented clinical observation, we can make the following conclusions: 
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Ormond’s disease (retroperitoneal fibrosis) needs further study and development of standards for the management of patients with this pathology; 

immunosuppressive therapy should be prescribed as soon as possible, which can prevent the development of irreversible fibrosis; With advanced 

stages of the disease, treatment should be comprehensive, including both remedies and surgical intervention.
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КТ — компьютерная томография, МКБ — мочекаменная болезнь, МРТ — магнитно-резонансная томография, МСКТ — мультиспи-
ральная компьютерная томография, РПФ — ретроперитонеальный фиброз, УЗИ — ультразвуковое исследование, ХПН — хроническая 
почечная недостаточность

Ретроперитонеальный фиброз (позадибрюшинный 
фиброз, примочеточниковый фиброз, позадибрю-
шинная гранулема, болезнь Ормонда) — неспеци-
фический воспалительный процесс в забрюшинной 
клетчатке с образованием фиброзной ткани, вызы-
вающей постепенную компрессию рядом располо-
женных структур. Наиболее распространённым на-
званием этого заболевания является ретроперитоне-
альный фиброз (РПФ). Впервые заболевание, харак-
теризующееся разрастанием плотной волокнистой 
соединительной ткани в ретроперитонеальной клет-
чатке и вызывающее обструкцию мочеточника, было 
о писано урологом из Балтимора Ормондом в 1948г.
РПФ встречается редко, его частота составляет при-
мерно 1 случай на 200 тыс. человек. Обычно он диа-
гностируется у пациентов в возрасте от 30 до 60 лет 
[2]. Мужчины болеют в два раза чаще, чем женщины. 
Смертность зависит от активности обструктивного 
процесса и осложнений, связанных с ним.
Различают первичный (идиопатический) и вторич-
ный РПФ. В развитии идиопатического РПФ ве-
дущую роль отводят аутоиммунным механизмам. 
Вторичный РПФ — следствие разнообразных пато-
логических состояний и болезней (злокачественных 
новообразований, инфекций, хронических воспа-
лений печени, кишечника, поджелудочной железы 
и женских половых органов, туберкулеза позвоноч-
ника, токсического воздействия некоторых лекар-
ственных препаратов и др.) [1, 7]. Первичная идиопа-
тическая форма составляет около 60-70%, вторичная 
форма колеблется от 30 до 40% всех случаев РФ [7]. 
Обычно РПФ начинается в забрюшинной клетчатке, 
окружающей подвздошные сосуды, у места их пере-
креста с мочеточником (уровень L4-L5). Постепенно 
фиброз распространяется к мысу крестца и области 
ворот почки. В 30% случаев процесс двусторонний. 
Сосуды и мочеточник вовлекаются в процесс на-
столько интимно, что не удается определить грань 
между адвентицией и фиброзной тканью. Диффузно 
разрастающаяся рубцовая ткань сдавливает быстрее 
всего мочеточники, затем в процесс вовлекаются 
нижняя полая вена, аорта и её главные артерии. На-
рушение пассажа мочи по мочеточнику приводит 
к повышению внутрилоханочного давления и раз-
витию гидронефроза, пиелонефрита, мочекаменной 
бо лезни (МКБ), нефрогенной артериальной гипер-
тензии, а в конечном итоге — хронической почеч-

ной недостаточности (ХПН) и сморщиванию почек. 
Редко при РПФ возникает кишечная обструкция, об-
струкция венозных и артериальных сосудов. 
Клиническая картина зависит от стадии, активно-
сти и распространённости процесса. Забо левание 
развивается медленно, постепенно прогрессируя. 
В течении заболевания выделяются три периода: 
1 — период начала и развития болезни, 2 — период 
активности, при котором распространяющиеся цел-
люлярный и фиброзный процессы обхватывают ре-
троперитонеальные структуры. 3- период сокраще-
ния фиброзной массы с компрессией вовлечённых 
структур. 
Первой жалобой является постоянная тупая боль 
с локализацией в пояснице, животе, подреберьях 
с иррадиацией в пах, гениталии, нижние конечно-
сти. На ранней стадии заболевания часто отмечают 
умеренную лихорадку и лейкоцитоз, увеличение 
СОЭ. Симптомы, обусловленные компрессией тубу-
лярных ретроперитонеальных структур: гидроуре-
тронефроз, пиелонефрит, артериальная гипертония, 
ХПН могут появиться после исходных жалоб через 
различные сроки — от 1 месяца до 2-х лет. Частич-
ную или полную обструкцию мочеточников наблю-
дают у 75%-85% больных, олигурию или анурию от-
мечают у 40% больных. 
Для подтверждения диагноза РПФ традиционно 
применяют внутривенную урографию, которая по-
зволяет выделять триаду симптомов, указывающую 
на присутствие данного заболевания: гидронефроз 
с расширенным извилистым верхним сегментом мо-
четочника; медиальная девиация мочеточника и на-
ружная компрессия мочеточника. В последнее время 
для уточнения диагноза при РПФ применяют уль-
тразвуковое исследование (УЗИ), компьютерную то-
мографию (КТ) и магнитно-резонансную томогра-
фию (МРТ) органов брюшной полости и забрюшин-
ного пространства, позволяющие выявить объёмное 
образование, оценить его распространенность и на-
блюдать динамику в ходе лечения. Наиболее инфор-
мативной для диагностики РПФ является мульти-
спиральная КТ (МСКТ) с введением контрастного 
вещества и МРТ, которые взаимно дополняют друг 
друга. МСКТ с введением контрастного препарата 
позволяет отдифференцировать РПФ от аневризмы 
аорты, выявить вовлечение артерий (нижней бры-
жеечной, яичковых и позвоночных), почек и моче-



A N A L Y S I S  O F  C L I N I C A L  C A S E S The Russian Archives of Internal Medicine • № 2 • 2019

142 

точников, исключить увеличение лимфоузлов. МРТ 
превосходит КТ в дифференциации между воспали-
тельной тканью и зрелым фиброзом и может помочь 
в определении злокачественности [3]. Однако окон-
чательный диагноз может быть поставлен только на 
основе биопсии [4]. Дифференциальную диагности-
ку между злокачественным и доброкачественным 
процессом проводят с помощью множественных 
глубоких биопсий, а в некоторых случаях — только 
после лапаротомии и операционной биопсии этого 
образования с последующим иммуногистохимиче-
ским исследованием. 
В настоящее время отсутствует реальный стандарт 
лечения РПФ, нет четкого определения роли меди-
каментозной терапии и наиболее эффективного 
метода хирургического лечения [2]. Консерватив-
ная терапия во многом зависит от причины разви-
тия заболевания. Отмена препарата часто приводит 
к выздоровлению, если причиной РПФ явилось при-
менение лекарственных средств. Лечение злокаче-
ственных заболеваниях проводят в соответствии 
с их клеточным типом. Идиопатический РПФ часто 
поддается лечению глюкокортикоидами и дополни-
тельно иммуносупрессивными и антифиброзными 
препаратами [5, 6]. При необходимости применя-
ется противовоспалительная, антибактериальная, 
дезинтоксикационная, симптоматическая терапия. 
При отсутствии эффекта от консервативной тера-
пии часто требуется хирургическое вмешательство, 
направленное на высвобождение мочеточников 
и других структур из плотной соединительной ткани 
с целью уменьшения их обструкции. 
Редкость патологии и трудности диагностики РПФ 
являются частой причиной позднего начала и дли-
тельного неэффективного лечения больных по по-
воду проявлений различных заболеваний и ослож-
нений: артериальной гипертонии, онкологической 
патологии, хронического колита, холецистита, пан-
креатита, язвенной болезни желудка и 12-перстной 
кишки, мочекаменной болезни, острого пиелонеф-
рита, гидронефротической трансформации почек, 
анурии, ХПН и др. С аналогичными проблемами 
врачи столкнулись и в данном клиническом случае, 
что и определило недостаточную эффективность 
консервативной терапии. 

Клинический случай

Больная К., 43 лет, впервые пожаловалась на тя-
нущие боли в левой поясничной области преиму-
щественно в покое и ночные часы в январе 2015 г. 
(в 40 лет). Поскольку боли возникли после удаления 
внутриматочной спирали, больная наблюдалась у ги-
неколога, получала антибактериальную терапию без 
эффекта. Температура тела была 37,0˚С. Наруше-
ние стула, мочеиспускания и менструального цикла 
не отмечалось. В марте 2015 года при УЗИ, а потом 
и МРТ, проведенной во 2 городской клинической 

больнице г. Саратова, было выявлено мягкотканное 
образование размерами 55×33×82 мм, располагав-
шееся в забрюшинном пространстве, охватывавшее 
аорту и прилегавшее к нижней полой вене. Оно име-
ло неоднородную структуру за счет участков с жид-
костными сигнальными характеристиками, неров-
ные контуры с умеренно выраженным перифокаль-
ным отеком забрюшинной клетчатки. Матка была 
нормальных размеров, без особенностей.
В апреле 2015г. при лапаротомии было определе-
но плотное ограниченное смещаемое образование 
100×60 мм. Оно располагалось в проекции нижней 
полой вены и аорты, от нижнего края поджелудоч-
ной железы до бифуркации сосудов и было сращено 
с 12-перстной кишкой в нижнем горизонтальном от-
деле и передней стенкой нижней полой вены. Слева 
образование обхватывало аорту и левые подвздош-
ные сосуды. Гистологическое исследование образо-
вания позволило высказать предположение в пользу 
наличия фиброгистиоцитомы. 
В мае 2015г. была проведена КТ органов брюшной 
полости и забрюшинного пространства в РОНЦ 
им. Н.Н. Блохина, где было подтверждено наличие за-
брюшинного образования размерами 55×40×70 мм 
указанной локализации, окутывавшее аорту со всех 
сторон (просвет аорты сужен до 1,2 см) и нижнюю 
полую вену по передней поверхности. Выполнено 
удаление образования, гистологическая структура 
которого соответствовала забрюшинной нейрофи-
броме с выраженными вторичными изменениями: 
(гиалиноз стромы, лимфоидная инфильтрация, ско-
пление ксантомных клеток). 
В послеоперационном периоде сохранялся диском-
форт в нижних отделах живота. Отмечена потеря 
массы тела на 15 кг, периодическое повышение АД 
до 145-160 и 100 мм рт.ст. Принимала каптоприл по 
потребности. При КТ от сентября 2015г. была вы-
явлена на месте ранее описанного образования, по-
лоска инфильтрации толщиной 3-4 и длиной 60 мм, 
муфтообразно обхватывавшая аорту до ее бифурка-
ции с распространением на проксимальный отдел 
подвздошных артерий до 20 мм, гепатомегалия. Дру-
гих изменений при КТ и УЗИ не выявлено. 
На фоне отсутствия лечения при повторном КТ 
в РОНЦ им. Н.Н Блохина в феврале 2016 г. была 
отмечена отрицательная динамика: увеличение тол-
щины (до 13 мм) и протяженности (до 70 мм) обра-
зования, которое распространялось на общую под-
вздошную вену, верхнюю треть левого мочеточника, 
вызывая расширение его проксимальных отделов до 
8 мм и пиелоэктазию до 23 мм. Была проведена не-
фростомия слева, выполнено иммуногистохимиче-
ское исследование, по результатам которого диагноз 
изменен на идиопатический РФ (болезнь Ормонда). 
С учетом выявленного с помощью ангиографическо-
го исследования нарушения оттока по левому мо-
четочнику, пациентке был установлен в него стент, 
нефростома перекрыта. Рекомендовано наблюдение 
и лечение у ревматолога. 
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В течение последующих 2 лет больная системати-
чески (1 раз в 3-5 месяцев) наблюдалась в ревмато-
логическом и урологическом отделениях Областной 
клинической больницы г. Саратова, где проводились 
УЗИ, КТ органов и дуплексное исследование сосу-
дов брюшной полости и забрюшинного простран-
ства, общеклинические лабораторные исследования. 
Было назначено лечение метипредом (24мг с по-
степенным снижением до 8 мг), D-пенициламином 
250 мг/сут, короналом 2,5 мг/сут. Периодически 
больная отмечала появление мутной мочи цвета 
мясных помоев. Выявлялась протеинурия макси-
мально до 1,45 г сутки, бактериурия, массивная лей-
коцитурия, гематурия. Неоднократно проводилась 
повторная катетеризация левого мочеточника с за-
меной стента (каждые 3-5 месяцев), назначалась 
антибактериальная терапия с непродолжительным 
эффектом. В мае 2016 года отметила выпадение не-
фростомы без нежелательных последствий. С начала 
указанной консервативной терапии было отмечено 
постепенное уменьшение толщины РПФ с 13 мм 
(февраль 2016г.) до 4 мм (июль 2017г) — рисунок 1. 
Дальнейшей положительной динамики, несмотря на 
продолжение лечения в течение последующего года, 
не наблюдалось, протяжённость образования суще-
ственно не изменялась. 
В марте 2018 года у больной развился частичный 
птоз верхнего века справа, после чего был отменен 
D-пенициламин, проведено КТ исследование головы 
с учетом возможного развития при данном заболева-
нии опухоли глазницы, однако указанной патологии 
выявлено не было. В связи с полным восстановлени-
ем функции века после отмены D-пенициламина 

развившийся птоз нами был расценен как ослож-
нение данного препарата с развитием псевдопара-
литической миастении. Вместо D-пенициламина 
был назначен метотрексат в небольших дозах (10 мг 
нед.). Отсутствие дальнейшей положительной ди-
намики со стороны РПФ, сохранявшаяся обструк-
ция мочеточника с развитием гидронефроза левой 
почки, рецидивирующая инфекция мочевых путей 
явились основанием для рекомендации больной хи-
рургического лечения, направленного на восстанов-
ление проходимости левого мочеточника. 

Обсуждение

Небольшая встречаемость РПФ в популяции и свя-
занные с этим сложности в получении статистиче-
ски значимых результатов, отсутствие достаточного 
опыта отдельных центров по диагностике и ведению 
больных обусловили отсутствие единого подхода 
к лечению пациентов с данной патологией. Некото-
рые авторы начинают с применения глюкортикои-
дов и других препаратов и в случае отсутствия эф-
фекта прибегают к хирургическому лечению. Другие 
сразу оперируют пациентов и затем назначают или 
не назначают медикаментозную терапию.
В данном случае первоначально лечение (удаление 
РПФ) было предпринято хирургами. Медикамен-
тозная терапия была начата только через 10 месяцев 
после операции (через год после появления первых 
симптомов заболевания), когда был поставлен окон-
чательный диагноз и стало очевидным прогрессиро-
вание заболевания (выявлено увеличение толщины 
образования с 3-4 мм до 13 мм и его протяженности 
от 60 мм до 70 мм с расширением проксимальных от-
делов левого мочеточника и развитием пиелоэктазии). 
На фоне иммуносупрессивной терапии была отме-
чена некоторая положительная динамика (уменьше-
ние толщины РПФ до 4 мм), однако поздняя диагно-
стика заболевания и, соответственно, отсроченное 
начало лечения не позволили добиться полного эф-
фекта, по-видимому, в связи с развитием необрати-
мого фиброза. Отягчающим лечение фактором яви-
лась рецидивирующая инфекция мочевыводящих 
путей, ограничивавшая возможности применения 
длительной иммуносупрессивной терапии в адек-
ватных дозах. 
Таким образом, редкость и малая изученность бо-
лезни Ормонда явились причиной поздней диагно-
стики и несвоевременной консервативной терапии; 
хирургическое лечение без последующей иммуносу-
прессивной терапии не предотвращает прогресси-
рования заболевания; поздно начатая и проведенная 
в недостаточном объеме (из-за инфекции мочевыво-
дящих путей) медикаментозная терапия хотя и вы-
звала уменьшение РПФ, но не привела к полной его 
ликвидации, создав риск дальнейшего прогрессиро-
вания заболевания и необходимость повторного хи-
рургического вмешательства. 

Рисунок 1. Ретроперитонеальный фиброз. 
(октябрь 2016г)
Figure 1. Retroperitoneal Fibrosis (October 2016)
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Выводы

1. Болезнь Ормонда (ретроперитонеальный фиброз) 
нуждается в дальнейшем изучении и разработке 
стандартов ведения пациентов с данной патоло-
гией; 

2. Иммуносупрессивная терапия должна быть на-
значена в максимально ранние сроки, что позво-
лит предотвратить развитие необратимого фи-
броза;

3. При далеко зашедших стадиях болезни лечение 
должно быть комплексным, включать в себя как 
медикаментозное вмешательство, так и хирурги-
ческое воздействие.
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