
Туберозный склероз (ТС), или болезнь Бур-

невилля — Прингла, относится к группе заболева-

ний, характеризующихся поражением кожных по-

кровов, нервной системы и внутренних органов.

ТС был впервые описан в 1862 г. французским вра-

чом D.M. Bourneville и в 1880 г. английским хирур-

гом J. Pringle [1, 2]. Частота этой патологии,

по данным литературы, составляет 1:30 000 [3—5].

Этиология ТС до конца не известна, многие авто-

ры относят его к прогрессирующему наследствен-

ному заболеванию по аутосомно-доминантному

типу с неполной генетической пенетрантностью

мутантного гена [4, 6, 7]. Обычно ТС клинически

проявляется развитием эпилептических припад-

ков, нарушениями психики, изменениями со сто-

роны глазного дна и кожи. Классической триадой

симптомов, которые описал H. Vogt [8], являются

умственная усталость, приступы судорог и специ-

фическая сыпь на лице. Наряду с неврологически-

ми нарушениями и поражением сетчатки глаз, бо-

лезнь Бурневилля — Прингла проявляется пора-

жением обеих почек ангиомиолипоматозными уз-

лами, которое встречается в 50—80% случаев [5, 7,

9, 10]. Эти новообразования в 80% наблюдений

симметричны, множественны, доброкачественны

и не имеют склонности к малигнизации.

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) или

компьютерной томографии (КТ) почки обычно

представлены узловыми образованиями различ-

ного диаметра, сдавливающими паренхиму и де-

формирующими полостную систему. Частыми ос-

ложнениями со стороны почек при болезни Бур-

невилля — Прингла являются кровотечение из ан-

гиомиолипоматозных узлов с развитием забрю-

шинных гематом и обострение хронического пие-

лонефрита (ХП). Кроме того, опухолевые образо-

вания, локализованные в области почечного сину-

са, сдавливают пиелоуретеральный сегмент (ПУС)

и прилоханочный отдел мочеточника, приводя

к нарушению уродинамики и снижению функции

почки. 

В течение 14 лет нами ведется наблюдение за

пациенткой с болезнью Бурневилля — Прингла,

которая проявлялась частыми эпизодами кровоте-

чения из ангиомиолипоматозных узлов и наруше-

нием уродинамики, являющихся причиной воз-

никновения болевого синдрома и частых обостре-

ний ХП. За время наблюдения неоднократно про-

водились хирургические вмешательства, направ-

ленные на сохранение функции единственной

правой почки.

Приводим данный клинический случай.

Больная, 31 год, наблюдается в нашей клинике

с 1994 г., когда у нее впервые была диагностирована

болезнь Бурневилля — Прингла, основным проявлени-

ем которой оказались изменения со стороны почек

в виде их поражения ангиомиолипоматозными узла-

ми. Пальпаторно определялись малоподвижные буг-

ристые почки больших размеров. Вначале пациентка

жаловалась только на тяжесть в области подребе-

рья, и ей периодически выполнялось УЗИ. Значимых

изменений со стороны почек не было до 1998 г., когда

больная с выраженными болями в левом боку и лихо-

радкой до 39,0°C была госпитализирована в нашу

клинику. При обследовании выявлено кровотечение

из ангиомиолипоматозных узлов левой почки с разви-

тием паранефральных гематом. Выполнены люмбо-

томия с удалением сгустков крови и дренирование

забрюшинного пространства. На фоне антибакте-

риальной и дезинтоксикационной терапии состоя-

ние больной стабилизировалось, и она была выписана

на амбулаторное лечение. После операции в течение

года несколько раз госпитализировалась в стацио-

нар в связи с обострениями ХП. В динамике функция

левой почки ухудшалась, что также усугублялось

нарушением уродинамики. Дренирование верхних мо-

чевыводящих путей обычным стентом было безус-

пешным из-за постоянного рефлюкса и обострения

ХП. В 2001 г. вновь госпитализирована с повторным

кровотечением и высокой лихорадкой, в связи с чем

была выполнена нефрэктомия слева. В дальнейшем

отмечалось ухудшение функции единственной пра-

вой почки, нарастание хронической почечной недос-

таточности (ХПН) на фоне нарушения уродинамики

и воспалительных изменений. На экскреторных уро-

граммах определялось несвоевременное контрасти-

рование полостной системы правой почки, резкое

расширение лоханки и всех групп чашечек, ПУС не

визуализировался (рис. 1). С учетом невозможности

осуществления пластики ПУС из-за сдавливающих

его ангиомиолипоматозных узлов в зону сужения бы-

ло решено установить нитиноловый стент.
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03.08.2004 г. под внутривенной анестезией проведе-

но трансуретральное бужирование ПУС до 12 Шр

и установлен эндопротез 8 Шр и длиной 10 см. В по-

слеоперационном периоде выполнены обзорная рент-

генограмма мочевыводящих путей и КТ брюшной по-

лости: локализация стента хорошая. Больная на 3-и

сутки в удовлетворительном состоянии выписана

на амбулаторное лечение. При контрольном обследо-

вании через 7 мес на экскретор-

ных урограммах зафиксировано

сравнительное уменьшение поло-

стной системы почки (рис. 2).

В течение 3 лет пациентка жа-

лоб не предъявляла. В июле 2007 г.

она стала отмечать тупые боли

в области почки, в анализах на-

блюдалось нарастание уровня

креатинина. По данным УЗИ вы-

явлено расширение полостной си-

стемы почки, а по данным КТ —

сдавление мочеточника ангио-

миолипоматозными узлами ниже

локализации ранее установленно-

го протеза. Установка обычного

стента привела к исчезновению

болей, однако из-за рефлюкса на-

блюдались частые обострения

ХП. В связи с этим был устано-

влен дополнительный эндопро-

тез ниже предыдущего в верх-

нюю треть мочеточника.

20.09.2007 г. выполнено эндопротезирование моче-

точника, установлен второй нитиноловый стент

в поясничный отдел правого мочеточника. После вы-

писки в течение 8 мес жалоб не было, однако в мае

2008 г. пациентку вновь стали беспокоить боли в об-

ласти правой почки. При обследовании на компью-

терной томограмме почки выявлен камень прокси-

мального конца верхнего эндопротеза, нарушавший

его проходимость (рис. 3). Попытка выполнения ре-

троградной уретероскопии гибким эндоскопом

и контактной литотрипсии оказалась технически

неуспешной. Дистанционная литотрипсия из-за

опасности травмы ангиолипоматозных узлов и кро-

вотечения не проводилась. По этой причине была вы-

полнена перкутанная нефролитотрипсия.

21.05.2008 г. больной проведена операция. При неф-

роскопии визуализируется камень размером 1,5 см

в проксимальном участке стента. Произведена кон-

тактная ультразвуковая литотрипсия, извлечены

фрагменты камня, восстановлена полная проходи-

мость мочеточника (рис. 4), антеградно установлен

обычный стент 6 Шр. Интраоперационных ослож-

нений не было. Однако на 7-е сутки после перкутан-

ной литотрипсии развилось кровотечение из парен-

химы почки и произошла тампонада ее полостной

системы сгустками крови, которые плохо отмыва-

лись через нефростомический дренаж. Отмечались

нарастание креатинина и лихорадка, продолжалось

кровотечение со снижением гемоглобина до 50 г/л.

В связи с этим возникал вопрос о экстренной нефрэк-

томии справа с подключением гемодиализа.

Но в день операции решено было предварительно вы-
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Рис. 1. Экскреторная урограмма
больной, 31 год, с болезнью 

Бурневилля — Прингла. 
Выраженное расширение полостной 
системы единственной правой почки

Рис. 2. Экскреторная урограмма 
той же больной после 

эндопротезирования мочеточника. 
Сравнительное сокращение 

полостной системы правой почки

Рис. 3. КТ спустя 46 мес после эндопротезирования ПУС. 
Визуализируется камень проксимального 

участка верхнего эндопротеза



полнить нефроскопию, попытаться удалить сгуст-

ки крови и остановить кровотечение. При нефро-

скопии визуализируется сгусток крови, занимающий

всю полостную систему почки. Произведены его

фрагментация и удаление, после чего выявлены кро-

воточащие сосуды паренхимы почки, которые коагу-

лированы с помощью резектоскопа. Кровотечение

было остановлено, установлен катетер Фолея, бал-

лоном которого тампонирован свищевой ход. В даль-

нейшем проводились антибактериальная терапия

и гемотрансфузии. При антеградной пиелоуретеро-

графии через 3 нед проходимость верхних мочевыво-

дящих путей нормальная (рис. 5), при пережатии

дренажа болей в области почки нет. Нефростома

удалена, и больная выписана на амбулаторное лече-

ние.

Таким образом, ангиолипоматоз почек при бо-

лезни Бурневилля — Прингла за счет сдавления про-

ксимального

отдела моче-

точника мо-

жет ослож-

ниться нару-

шением уро-

д и н а м и к и ,

с н и ж е н и е м

функции поч-

ки и развити-

ем ХПН.

Впоследствии

такие пациен-

ты становятся

потенциаль-

ными канди-

датами на

транспланта-

цию почки.

Выполнение

пластических

операций на

ПУС при бо-

лезни Бурне-

вилля —

Прингла ма-

ловероятно,

а использова-

ние обычных

с т е н т о в

и пункцион-

ной нефростомии чревато развитием различных ос-

ложнений. Эндопротезирование мочеточника нити-

ноловым стентом у больной, на наш взгляд, явилось

единственным оправданным способом восстановле-

ния проходимости верхних мочевыводящих путей.

Стент из мононити никелида титана препятствует

компрессии мочеточника ангиомиолипоматозными

узлами и надежно гарантирует адекватный отток мо-

чи из почки в течение длительного времени. Однако

необходимо учитывать такое осложнение данной

операции, как инкрустация эндопротеза, которое

можно ликвидировать эндоскопическим путем.
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Рис. 5. Антеградная 
пиелоуретерограмма больной после
нефроскопии и удаления сгустков

крови из полостной системы почки.
Удовлетворительная 

проходимость обоих протезов

Рис. 4. Интраоперационное фото. 
Выполнена контактная литотрипсия, 

полностью восстановлена проходимость эндопротеза




