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Ретроперитонеальный фиброз :  современный 
взгляд на  старую патологию или  когда 
вопросов больше,  чем  ответов
А.С. Веретенников, А.В. Торгашина

Ретроперитонеальный фиброз, или болезнь Ормонда, – редкое хроническое заболевание неустановленной 
этиологии, характеризующееся прогрессирующим разрастанием неопухолевой фиброзно-воспалительной 
ткани в забрюшинном пространстве с типичной ее локализацией в инфраренальном отделе аорты с пере-
ходом на подвздошные сосуды и вовлечением в патологический процесс мочеточников и других органов 
забрюшинного пространства. Заболевание нередко протекает с развитием острого мочевого блока, что в ряде 
случаев связано с поздней диагностикой ввиду низкой осведомленности специалистов. Настоящий обзор 
посвящен описанию клинических особенностей, эпидемиологии и патогенеза заболевания. Рассмотрены 
современные подходы к диагностике и лечению, приведены актуальные данные литературы. Работа носит 
описательный характер и служит обзором существующих знаний в данной области. 
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RETROPERITONEAL FIBROSIS: A CONTEMPORARY PERSPECTIVE ON AN OLD DISEASE,  
OR WHEN THERE ARE MORE QUESTIONS THAN ANSWERS
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Retroperitoneal fibrosis, also known as Ormond’s disease, is a rare chronic disorder of unknown etiology character-
ized by progressive proliferation of non-neoplastic fibro-inflammatory tissue in the retroperitoneal space. The fibrotic 
mass typically localizes around the infrarenal segment of the aorta, extending to the iliac vessels and involving the ure-
ters and other retroperitoneal organs. The disease often presents with acute urinary obstruction, which is frequently 
associated with delayed diagnosis due to low awareness among clinicians. This review focuses on describing the clinical 
features, epidemiology, and pathogenesis of the disease. Current approaches to diagnosis and treatment are discussed, 
along with a summary of literature. The article is descriptive in nature and aims to provide a comprehensive overview 
of existing knowledge in this field.
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Введение

Ретроперитонеальный фиброз (РПФ; по-
задибрюшинный фиброз, примочеточнико-
вый фиброз, позадибрюшинная гранулема, 
болезнь Ормонда) – редкое хроническое забо-
левание неустановленной этиологии, характе-
ризующееся прогрессирующим разрастанием 
неопухолевой фиброзно-воспалительной ткани 
в забрюшинном пространстве с типичной ее ло-
кализацией в  инфраренальном отделе аорты 
с переходом на подвздошные сосуды и вовлече-
нием в патологический процесс мочеточников 
и других органов забрюшинного пространства. 
Первое известное упоминание распространен-
ного фиброза забрюшинного пространства свя-
зано с именем французского уролога J. Albarran 
(1905). Им был описан «периуретерит с задерж
кой мочи» в  исходе забрюшинного фиброза. 
Однако первое подробное описание РПФ было 
представлено в 1948 г. J.K. Ormond, чье имя за-
болевание впоследствии и  получило  [1]. Вы-
деление иммуноглобулин  G4-связанного за- 
болевания (IgG4-СЗ) как  отдельной нозоло-

гии в  начале 2000-х  гг. стало дополнитель-
ным витком в  изучении забрюшинного фи-
броза  [2, 3]. В  2011  г. H.  Umehara и  соавт.  [4], 
а в 2019 г. – Американская коллегия ревмато-
логов/Европейский альянс ревматологических 
ассоциаций (ACR/EULAR, American College 
of Rheumatology/European Alliance of Associations 
for Rheumatology) [5] предложили классифика-
ционные критерии IgG4-СЗ, куда в  числе ха-
рактерных проявлений вошло поражение за-
брюшинного пространства. Впоследствии было 
установлено, что  с  IgG4-СЗ ассоциировано 
от 35 до 60% случаев РПФ [6–8].

В настоящее время выделяют идиопати-
ческий (первичный) и вторичный РПФ. Сле-
дует отметить, что  традиционно под  идио- 
патическим РПФ понимают фиброзно-воспа-
лительные изменения нерасширенной аорты, 
в  связи с  чем его относят к  спектру хрониче-
ского периаортита. Аневризматические формы 
хронического периаортита  – воспалительная 
аневризма брюшной аорты и  перианевризма-
тический фиброз  – хотя и  рассматриваются 
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некоторыми исследователями как  самостоятельные забо-
левания, во многих аспектах схожи с РПФ, причем каждая 
из  форм может быть проявлением IgG4-СЗ  [9]. Варианты 
с  локализацией фиброза без  вовлечения клетчатки около 
аорты или  подвздошных артерий являются нетипичными 
и  требуют особого внимания и  тщательного дифференци-
ального диагноза. 

Вторичный РПФ может быть вызван множеством 
причин, среди которых опухоли, лекарства, инфекции, 
другие заболевания. Основные причины вторичного РПФ 
приведены в таблице 1.

Идиопатический РПФ является орфанным заболе-
ванием с распространенностью до 1,4 на 100 тыс. с пиком 
среди мужского населения в возрасте 40–60 лет. Установ-
лено, что  асбестоз и  табакокурение ассоциированы с  че-
тырехкратным увеличением риска РПФ [22, 23], тогда как 
сочетание этих факторов увеличивает вероятность забо-
левания в 8–12 раз [23]. К тому же установлено, что РПФ 
часто сочетается с кардиоваскулярной патологией и сахар-
ным диабетом [8]. В дальнейшем речь будет идти об идио
патическом РПФ и  его  фенотипах  – IgG4-связанном 
(IgG4-РПФ) и не связанном (не-IgG4-РПФ).

Патогенез ретроперитонеального фиброза 

РПФ рассматривается как  заболевание, возникаю-
щее под воздействием различных факторов, среди которых 
выделяют генетические компоненты (ассоциация с  HLA-
DRB103 и полиморфизм CCR5Δ32), способствующие сме-
щению иммунного ответа к Th2-типу (T helper 2, Т-хелперы 
2-го  типа)  [1, 8, 18, 24]. Ведущие патогенетические гипо-
тезы РПФ включают иммунные механизмы, связанные 
либо с презентацией липидных продуктов атеросклероти-
чески измененной аорты лимфоцитам адвентиции, либо 
с  развитием воспаления непосредственно в  адвентиции 
с формированием лимфоидных фолликулов и васкулитом 
vasa vasorum. В обоих вариантах центральную роль играет 
презентация неизвестного антигена  – вероятно, цероид-
ного белка – CD4+ Т-лимфоцитам, что вкупе с  генетиче-
ской предрасположенностью обуславливает синтез Th2-
цитокинов, таких как интерлейкин (ИЛ) 4, ИЛ-10, ИЛ-13, 
впоследствии стимулируя активацию и дифференцировку 
B-клеток в IgG4-позитивные плазмоциты [25–28]. B-кле-
точная активация во многом определяется действием таких 
цитокинов, как ИЛ-6, интерферон гамма (ИФН-γ) и транс
формирующий фактор роста бета (ТФР-β), что  подтвер-
ждается их  наличием в  биоптатах наряду с  другими про-
воспалительными медиаторами (ИЛ-1α, ИЛ-2), что может 
свидетельствовать о  преобладании Th2-ответа в  пора-
женной ткани  [26]. Успех иммуносупрессивной терапии 
является дополнительным подтверждением иммунно-
го патогенеза. Описанные иммунные сдвиги характерны 

как для IgG4-ассоциированной формы РПФ, так и для не-
IgG4-варианта.

Развитие фиброза при IgG4-СЗ – результат сложно-
го взаимодействия активированных B-клеток, T-клеток 
и макрофагов. Элементом такого взаимодействия является 
олигоклональная экспансия аутореактивных В-лимфоци-
тов в  герминативных центрах с  участием фолликулярных 
T-хелперов и дендритных клеток. Предполагается, что пе-
реключение класса плазмоцитов в  IgG4-секретирующие 
происходит под  воздействием ИЛ-10, ИЛ-4, фактора ак-
тивации B-лимфоцитов (BAFF, B cell activating factor); ак-
тивированные B-клетки мигрируют в  пораженные ткани, 
инициируя дифференцировку и  активацию CD4+  Т-лим-
фоцитов, включая CD4+-цитотоксические клетки, инду-
цирующие апоптоз клеток инфильтрата и активацию фи-
бробластов через ТФР-β, ИЛ-1β и  ИФН-γ. Макрофаги 
очищают апоптотические тельца и высвобождают профи-
бротические медиаторы. B-клетки и плазмобласты посред-
ством различных цитокинов также стимулируют актив-
ность фибробластов, а  плазмоциты вырабатывают IgG1, 
IgG4 и у некоторых пациентов – IgE. Роль IgG4 же в па-
тологическом процессе достоверно не установлена, одна-
ко предполагается, что повышение его уровня происходит 
в ответ на воспаление и оказывает контррегуляторный эф-
фект [20].

К  тому  же перечисленные клетки экспрессируют ре-
цептор ST2 к ИЛ-33, который секретируется при поврежде-
нии клеток и  усиливает продукцию ИЛ-13, поддерживая 
Th2-ассоциированный фиброз. ИЛ-33, вырабатываемый раз-
личными клетками воспалительного очага, может быть клю-
чевым регулятором фиброза, действуя на  Th2-лимфоциты, 
тучные, базофильные, эозинофильные клетки и  регулируя 
их  секреторную активность. Вместе с  тем роль оси ИЛ-33/
ST2 в развитии IgG4-СЗ требует дополнительного изучения, 
поскольку часть эффектов ИЛ-33  может реализовываться 
и вне Th2-пути, включая Th1 и Treg (регуляторные T-лим-
фоциты) [29].

Диагностика ретроперитонеального фиброза 

Клиническая картина
Клинические проявления РПФ неспецифичны, в свя-

зи с чем постановка верного диагноза часто несвоевременна. 
Наиболее характерным симптомом (более  чем 

в 90% случаев) для пациентов с РПФ является боль в по-
яснице или  животе  [8, 30–32]. Обычно боль тупая, 
плохо локализованная, не  зависящая от  физической 
активности или  положения тела, иногда с  ночными обо-
стрениями. Описывается иррадиация в  паховую область, 
а  также нередко наблюдается боль в  яичках, что  может 
напоминать боль при  почечной колике  [33, 34]. Считает-
ся, что боль при РПФ связана с локальным сдавливанием 

Таблица 1. Причины вторичного ретроперитонеального фиброза 

Причины Примеры

Лекарства [10], радиотерапия [11] Алкалоиды спорыньи, леводопа, бета-блокаторы, гидралазин, ингибиторы фактора некроза опухоли и др.

Инфекции Туберкулез [12], шистосомоз [13], цистицеркоз [14], анаэробы [15], стафилококк [16], вирусы [17] и др.

Опухоли [18] Лимфомы, саркомы, карциномы ободочной/прямой кишки и др.

Другие заболевания Саркоидоз [19], болезнь Эрдгейма – Честера [20] и др.

Забрюшинные кровотечения,  
хирургические вмешательства [21]
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нервных стволов фиброзной массой [28]. Нередко отмеча-
ются конституциональные проявления, включая недомо-
гание, анорексию, потерю веса, субфебрилитет, тошноту, 
рвоту [8, 30, 31, 33, 35]. У некоторых пациентов наблюда-
ются отеки нижних конечностей, которые обычно вызва-
ны сдавлением крупных вен (обычно нижней полой и об-
щих подвздошных) или  лимфатических сосудов  [30, 31, 
33]. Помимо отеков нижних конечностей, у некоторых па-
циентов с  компрессией вен могут развиваться тромбоф-
лебиты, а  также тромбозы глубоких вен. В  большинстве 
случаев сдавление сосудов  – это постепенный процесс, 
сопровождающийся развитием коллатерального кровоо-
бращения  [36]. Около 30–50% мужчин с  РПФ, вероятно, 
вследствие сдавления вен яичек страдают от  варикоце-
ле или  гидроцеле, в  ряде случаев отмечается эректильная 
и эякуляторная дисфункция [31, 33, 37, 38]. 

Сдавление мочеточников фиброзно-воспалитель-
ной тканью приводит к  мочевому блоку, гидронефро-
зу и,  как следствие, к  острому почечному повреждению 
(ОПП) – пациенты могут предъявлять жалобы на олиго-
анурию, отеки почечного характера [8, 37, 39]. В тяжелых 
случаях могут наблюдаться симптомы уремии, включая 
спутанность сознания вплоть до  комы, а  также судоро-
ги [40]. Помимо ОПП, длительный мочевой блок без ле-
чения может приводить к  атрофии паренхимы почки 
и впоследствии – к нефросклерозу [31, 37]. Учитывая вы-
сокую частоту развития мочевой инфекции, у  пациен-
тов с  РПФ могут обнаруживаться явления дизурии, из-
менения в общем анализе мочи включают лейкоцитурию 
и бактериурию. У 33% больных обнаруживается впервые 
возникшая артериальная гипертензия (вероятно, вслед
ствие почечных причин) [33]. 

Менее характерны для  РПФ симптомы компрессии 
артерий. При нарушении кровообращения в артериях, уча-
ствующих в кровоснабжении нижних конечностей, может 
возникать перемежающаяся хромота  [31, 37]. При  ком-
прессии брыжеечных артерий вследствие мезентериальной 
ишемии возникает боль, с большей вероятностью локали-
зованная в околопупочной области [37, 41]. Хотя характер-
ная локализация фиброза – инфраренальный отдел аорты, 
в некоторых случаях фиброз распространяется и на более 
высокие сегменты. Так,  вовлечение в  зону фиброза груд-
ного отдела аорты может приводить к осиплости и сухому 
кашлю, вызванному сдавлением близко расположенного 
возвратного гортанного нерва, а  поражение подключич-
ных артерий сопровождается симптомами ишемии верх
них конечностей [42].

Клинические проявления IgG4-связанного и  IgG4-
не  связанного РПФ существенно не  различаются. При-
мечательно, однако, что, по данным K. Wang и соавт. [8], 
при не-IgG4-РПФ боль в нижней части спины встречается 
статистически значимо чаще. Кроме того, для  пациентов 
с  IgG4-связанной формой заболевания более характерно 
поражение других органов-мишеней IgG4-СЗ.

Лабораторные методы диагностики
Специфических лабораторных маркеров РПФ на  се-

годняшний день не выявлено. Наибольшее диагностическое 
значение имеет определение признаков почечной дисфунк
ции – повышение концентрации креатинина и азота моче-
вины крови, которое в большинстве случаев отражает нали-
чие мочеточниковой обструкции.

Для  уточнения этиологии заболевания, оценки ак-
тивности воспаления и мониторинга эффективности тера-

пии рекомендуется проведение комплексного лаборатор-
ного обследования. У большинства пациентов на момент 
постановки диагноза выявляются повышенные значения 
скорости оседания эритроцитов (СОЭ) и  С-реактивно-
го белка (СРБ), что отражает активность воспалительного 
процесса [8, 30, 31, 33, 35]. Некоторые исследования ука-
зывают на  ассоциацию повышенного исходного уровня 
СРБ с  более благоприятным терапевтическим ответом, 
однако данные противоречивы  [43, 44]. Корреляции ис-
ходных уровней острофазовых показателей с  риском ре-
цидива не было обнаружено, при этом большее их повы-
шение характерно для  осложненного течения РПФ  [39]. 
Медианы уровня СРБ и  СОЭ в  крупных когортах паци-
ентов с  РПФ не  превышали 26  мг/л и  45  мм/ч соответ-
ственно  [8, 30, 31, 33, 35]. Более высокие уровни CРБ 
и  СОЭ позволяют заподозрить инфекционные осложне-
ния или  свидетельствуют в  пользу альтернативного диа
гноза. При  сравнении IgG4-связанной и  не  связанной 
формы более высокий уровень острофазовых показателей 
выявлен при IgG4-РПФ [30].

Сывороточные уровни иммуноглобулинов, прежде 
всего IgG4 и IgE, могут иметь диагностическую значимость. 
Повышение концентрации IgG4  характерно для  IgG4-
связанного варианта заболевания, однако встречается 
и  при  других воспалительных и  пролиферативных состо-
яниях, что  ограничивает специфичность параметра  [45]. 
Тем не менее, повышение уровня IgG4 в сочетании с типич-
ной картиной, выявляющейся при компьютерной томогра-
фии (КТ) или магнитно-резонансной томографии (МРТ), 
позволяет предполагать IgG4-РПФ даже при отсутствии ги-
стологического подтверждения [46], при этом большее со-
держание сывороточного IgG4  увеличивает вероятность 
диагноза [5]. Сывороточный IgG4 имеет прогностическую 
ценность  – в  исследовании Z.S.  Wallace и  соавт.  [47] по-
вышение уровня IgG4  являлось предиктором рецидива 
IgG4-СЗ. Гипокомплементемия является частым прояв-
лением IgG4-СЗ с мультиорганным, системным течением 
или IgG4-связанного поражения почек [5, 30].

Типичными лабораторными изменениями также яв-
ляются нормоцитарная анемия  [35], обусловленная хро-
ническим воспалением или  почечной недостаточностью, 
а в ряде случаев (чаще при IgG4-РПФ) – эозинофилия [8, 
30]. У 25–60% пациентов исходно выявляются антинуклеар-
ные антитела, которые могут рассматриваться как предик-
тор рецидивирующего течения заболевания [28, 33, 48, 49]. 

Не следует забывать, что при РПФ (скорее, при IgG4-
РПФ) встречаются лабораторные признаки B-клеточ-
ной гиперактивации  – повышение уровня общего белка, 
IgG, гаммаглобулинемия, чаще поликлональная (моно-
клональная секреция подозрительна в пользу IgG4-секре-
тирующей лимфомы и других лимфопролиферативных за-
болеваний) [50]. 

Проведение общего анализа мочи имеет значение 
для выявления лейкоцитурии, бактериурии и других при-
знаков инфекционных осложнений, хотя у  пациентов 
с  предшествующими вмешательствами на  мочеточниках 
подобные изменения мочевого осадка являются характер-
ным явлением [9].

Инструментальные методы диагностики
Пациенты с  подозрением на  РПФ подлежат ком-

плексному инструментальному обследованию для  под-
тверждения диагноза и  определения степени поражения. 
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На ранних этапах заболевания ультразвуковое исследова-
ние (УЗИ) почек используется при  оценке функции по-
чек или  при  наличии боли, позволяя выявить гидроне-
фроз с  признаками вовлечения почечных сосудов  [51]. 
У 8–30% пациентов к моменту постановки диагноза опре-
деляется односторонняя или  двусторонняя атрофия по-
чечной паренхимы, обусловленная обструкцией моче-
точников или  ишемией вследствие компрессии почечной 
артерии [52].

Ключевую роль в диагностике РПФ играет КТ с вну-
тривенным контрастированием или МРТ, результаты кото-
рых оцениваются в совокупности с клинической картиной. 
Контрастная КТ позволяет установить распространение 
фиброза, наличие гидронефроза, лимфаденопатии и  сте-
пень вовлечения сосудов. При этом КТ без использования 
контраста является малоинформативной, так как не позво-
ляет четко отграничить зону фиброза от сосудов. Типичная 
КТ-картина при идиопатическом РПФ включает плотную 
однородную массу, окружающую аорту и часто – нижнюю 
полую вену, сопровождающуюся медиальным отклонени-
ем мочеточников и редко выходящую за границы пояснич-
ных мышц [37]. Типичная КТ-картина РПФ представлена 
на рисунке 1. К редким локализациям относят пресакраль-
ную, перипанкреатическую и тазовую формы.

МРТ сопоставима по диагностической точности с КТ 
и предпочтительна при непереносимости йодсодержащих 
контрастов или сниженной функции почек. Она позволяет 
оценить активность воспалительного процесса по  интен-
сивности сигнала на T2, что важно для различения актив-
ных и фиброзных стадий заболевания. Дифференциальная 
диагностика с опухолью основывается на характеристиках 
контрастирования, локализации и форме образования [53]. 
Позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ) с 18F-фтор-
дезоксиглюкозой представляет собой перспективный ме-
тод оценки эффективности иммуносупрессивной терапии, 
поскольку позволяет не только определить размеры пато-
логического образования, но и косвенно оценить его вос-
палительную активность  [54–58]. Кроме того, ПЭТ/КТ 
обладает прогностическим потенциалом: согласно данным 

исследований, исходно высокая метаболическая актив-
ность коррелирует с  более выраженным ответом на  тера-
пию, тогда как сохраняющаяся активность после лечения 
связана с  повышенным риском рецидива  [55]. Все это, 
по нашему мнению, делает ПЭТ/КТ (с внутривенным кон-
трастированием) предпочтительным методом инструмен-
тальной диагностики РПФ. Повторное томографическое 
исследование рекомендуется через 4–6 месяцев для оцен-
ки динамики размеров образования.

Исторически экскреторная урография (внутривенная 
урография) являлась одним из основных методов визуали-
зации при подозрении на РПФ и позволяла обнаруживать 
характерные изменения, такие  как медиальное смеще-
ние мочеточников, отек и  обструкцию с  гидронефрозом 
и гидроуретером, чаще двусторонними. Триада этих урогра-
фических признаков считается классической для РПФ, од-
нако чувствительность и специфичность метода ограниче-
ны, поскольку медиальное смещение мочеточников может 
встречаться и у здоровых лиц [59]. Кроме того, экскретор-
ная урография позволяет визуализировать лишь мочевы-
делительную систему, что также ограничивает диагности-
ческую ценность метода. В  связи с  риском нефропатии 
внутривенная урография требует осторожности у  паци-
ентов с  нарушенной функцией почек и  должна сопрово-
ждаться тщательной гидратацией. Ретроградная пиело
графия и уретероскопия выполняются редко: при наличии 
противопоказаний к  внутривенному контрастированию 
или при недоступности других методов.

Важнейшим методом диагностики РПФ является био
псия с  иммуногистохимическим исследованием. Трепа-
нобиопсия образования проводится под  контролем КТ 
или УЗИ, а при хирургических вмешательствах – интраопе-
рационно. Однако ввиду сложности выполнения и плотно-
го прилегания фиброзной ткани к стенке крупных сосудов 
выполнение биопсии не является рутинным и применяется 
обычно при нетипичной, в т. ч. перинефральной, локализа-
ции, признаках злокачественного или  инфекционного по-
ражения, выраженной лимфаденопатии или ограниченном 
опыте диагностики в клинике [37].

Рис. 1. Типичная компьютерно-томографическая картина ретроперитонеального фиброза. На аксиальном (а) и фронтальном (б) снимках 
(артериальная фаза) обращает на себя внимание образование мягкотканной плотности, муфтообразно охватывающее инфраренальный 
отдел аорты и переходящее на подвздошные артерии. Стрелками отмечены мочеточники, интимно прилежащие к зоне фиброза. Нижняя 
полая вена в зоне фиброза визуализируется плохо. Образование не распространяется за границы подвздошных мышц (отмечены *)

а б
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Морфологически РПФ представляет собой плот-
ный коллагеновый матрикс с лимфоплазмоцитарным ин-
фильтратом, содержащим T- и  B-лимфоциты, макрофаги 
и  эозинофилы. Для  IgG4-ассоциированного варианта ха-
рактерно наличие более 40% IgG4-положительных плаз-
матических клеток, муароподобный («storiform») фиброз 
и  облитерирующий флебит, в  ряде случаев отмечается 
эозинофильная инфильтрация [37, 60]. При не-IgG4-РПФ 
фиброз чаще описывается как  хаотичный, иногда ламел-
лярный, инфильтрат обычно более скудный, присутствие 
IgG4+-плазмоцитов в  инфильтрате не  характерно, а  об-
литерирующий флебит встречается статистически значи-
мо реже, однако данные литературы противоречивы  [61, 
62]. При вторичном РПФ морфологическая картина опре-
деляется первичным заболеванием: опухолевой инфиль-
трацией, наличием пенистых CD68KP1+CD1a-гистиоци-
тов при болезни Эрдгейма – Честера или гранулематозным 
воспалением при туберкулезе или саркоидозе [20]. 

Хотя рутинно в клинической практике РПФ диагно-
стируется по  совокупности типичных клинических, ин-
струментальных и иногда патоморфологических признаков, 
для диагностики IgG4-РПФ могут быть использованы суще-
ствующие критерии для IgG4-СЗ: универсальные диагности-
ческие критерии H. Umehara и соавт. 2011 г. и их пересмотр 
от 2020 г. (не валидированы), а также классификационные 
критерии EULAR 2019  г. (чувствительность  – 82–85,5%, 
специфичность – 97,8–99,2%) [5]. Разработаны также орга-
носпецифические критерии для IgG4-связанного сердечно-
сосудистого/ретроперитонеального заболевания (чувстви-
тельность – 68,4%, специфичность – 97,4% у оригинальных 
критериев 2018  г.; у  обновленных критериев от  2023  г.  – 
77,2% и  94,7% соответственно)  [60]. Сниженные параме-
тры чувствительности органоспецифических критериев, 
вероятно, могут быть связаны с  особенностями фиброти-
ческого фенотипа IgG4-СЗ, к которому и относится РПФ: 
принято считать, что у пациентов с IgG4-РПФ чаще встре-
чается лишь небольшое повышение или  нормальный уро-
вень IgG4  сыворотки, а  поражение обычно моноорган-
ное  [63]. Следует также отметить, что  для  достоверного 
диагноза часто необходима биопсия пораженного органа, 
что в условиях реальной клинической практики едва ли вы-
полнимо. Критерии для не-IgG4-РПФ в настоящий момент 
не разработаны. 

Лечение ретроперитонеального фиброза 

В  настоящий момент общепризнанных стандар-
тов лечения РПФ не  существует. Лечение обычно соче-
тает хирургические и  консервативные методы. Хирурги-
ческому вмешательству подлежат пациенты с  тяжелыми 
осложнениями со стороны мочевыводящих путей или со-
судов. Наиболее часто с целью коррекции острого мочево-
го блока для  хирургического лечения РПФ применяются 
стентирование мочеточников, чрескожная нефростомия, 
в более редких случаях прибегают к хирургическому высво-
бождению мочеточников от фиброзной массы – уретеро-
лизу, однако применение этого метода ограничено в силу 
высокой инвазивности и  доступности менее радикаль-
ных методик [9, 64].

Целями медикаментозной терапии являются раз-
решение клинических проявлений РПФ, нормализация 
лабораторных показателей, уменьшение и  стабилизация 
фиброзной массы, достижение безрецидивного восста-

новления уродинамики после освобождения от  стентов 
или закрытия нефростом.

Основным методом лечения РПФ уже несколько де-
сятилетий является применение средних или высоких доз 
пероральных глюкокортикоидов (ГК), которые в  режи-
ме монотерапии эффективны у  большинства пациентов 
с  частотой ответа от  75% до  90% в  зависимости от  дозы 
и  продолжительности терапии. Длительность терапии 
обычно составляет 3–8  месяцев  [34, 65–70]. Однако сле-
дует отметить, что  данные о  применении ГК при  РПФ 
представлены в  основном небольшими когортными ис-
следованиями и описаниями случаев. К тому же, учитывая 
характеристику популяции пациентов с  РПФ, примене-
ние ГК у  таких больных ограничено ввиду повышенно-
го риска нежелательных явлений. Синтетические базисные 
противовоспалительные препараты могут быть использо-
ваны в  качестве стероид-сберегающей терапии. В  иссле-
дованиях с применением метотрексата, микофенолата мо-
фетила, циклофосфамида в  сочетании с  более низкими 
дозами ГК были отмечены эквивалентные по эффективно-
сти результаты терапии, однако отмена ГК сопряжена с вы-
соким риском рецидивов, что ограничивает использование 
этих препаратов в  режиме монотерапии  [32, 71–78]. Аль-
тернативным методом терапии является применение анти-
B-клеточных препаратов. Ритуксимаб, моноклональное 
химерное антитело к CD20, может быть рассмотрен как эф-
фективная альтернатива у  пациентов с  рецидивирующим 
или  рефрактерным течением заболевания или  с  противо-
показаниями к стандартным дозам ГК [79–83]. Потенци-
ально перспективным является применение других таргет-
ных препаратов, таких как ингибиторы ИЛ-6, ингибиторы 
Янус-киназ и др., однако доказательная база по этим пре-
паратам крайне скудна [84–86].

Указанные средства могут применяться как  для не-
IgG4-РПФ, так  и  для IgG4-связанного варианта забо-
левания. Важно помнить, что  все перечисленные выше 
препараты используются в терапии РПФ off-label. Для ле-
чения IgG4-СЗ Управление по  контролю качества пи-
щевых продуктов и  лекарственных средств США (FDA, 
Food and  Drug Administration) в  апреле 2025  г. одобрило 
применение инебилизумаба, препарата, представляюще-
го собой гуманизированные моноклональные антитела 
к CD19 В-лимфоцитов [87]. В настоящее время инебили
зумаб не зарегистрирован в Российской Федерации. 

Целесообразность и  длительность поддерживаю-
щей терапии РПФ остается предметом дискуссий. Как от-
ражено в  международном консенсусном руководстве 
по  IgG4-СЗ, в  качестве поддерживающей терапии могут 
выступать низкие дозы ГК, однако данные о необходимой 
длительности такого лечения отсутствуют  [62]. Приори-
тетным вариантом для  поддерживающего лечения может 
служить анти-B-клеточная терапия, учитывая опыт при-
менения монотерапии ритуксимабом, а также более высо-
кую безопасность препарата в сравнении с ГК. В странах 
Азии врачи часто предпочитают продолжать прием низких 
доз ГК (обычно от 2,5 до 10 мг/сут.) в течение трех лет [88]. 
Европейские ученые рассматривают возможность при-
менения поддерживающей терапии только у  пациентов 
с осложненным течением или плохими прогностическими 
факторами заболевания (например, мультиорганное пора-
жение) [62]. В России в качестве поддерживающей терапии 
широко используется ритуксимаб в  сочетании с  низкими 
дозами ГК или без них.
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Выводы

Таким образом, РПФ является редким заболеванием 
с осложненным течением более чем у половины больных: 
в ряде случаев диагноз выявляется уже на этапе острого мо-
чевого блока, что  часто требует немедленного хирургиче-
ского разрешения. Это  обусловлено, вероятнее всего, не-
специфической клинической картиной, а также редкостью 
заболевания. В настоящий момент имеющиеся диагности-
ческие и  классификационные критерии IgG4-РПФ обла-
дают недостаточной чувствительностью, что не позволяет 
выявить все случаи заболевания, а критерии для не-IgG4-
РПФ и  вовсе не  разработаны. ГК, которые используются 
в  качестве терапии первой линии, эффективны у  подав-
ляющего большинства пациентов, однако ассоциирова-
ны с  высоким риском развития нежелательных явлений 
и  обострения существующей коморбидной патологии. 
Применение базисных противовоспалительных препара-
тов, например, метотрексата или микофенолата мофетила, 
может быть оправдано в качестве стероид-сберегающей те-
рапии, однако убедительных данных об их эффективности 
в  режиме монотерапии нет. Многолетний мировой опыт 
применения ритуксимаба не  нашел отражения в  круп-
ных рандомизированных контролируемых исследованиях, 
хотя отдельные работы свидетельствуют о его эффективно-
сти в том числе и в виде монотерапии. Другой анти-B-кле-
точный препарат, инебилизумаб, был одобрен FDA для ле-
чения IgG4-СЗ, однако перспективы его  использования 

у больных с не-IgG4-РПФ на сегодняшний день остаются 
весьма туманными. Остается нерешенным и вопрос о дли-
тельности терапии РПФ и  возможности восстановления 
проходимости мочеточников при  использовании медика-
ментозной терапии.

Статья подготовлена в рамках фундаментальной темы 
№ 125020501434-1.
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