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Фібром’язова дисплазія (ФМД) — це неатеро-
склеротичне, незапальне захворювання арте-

рій незрозумілої етіології, яке уражає в основному 
судини м’язового типу. Уперше це захворювання в 
1938 р. описали Leadbetter і Burkland, які спостері-
гали п’ятирічного хлопчика з артеріальною гіпер-
тензією та атрофією правої нирки [12]. Термін 
«фібромускулярна гіперплазія» впроваджений 
1958 р. McCormack та співавторами. За 20 років 
дослідники зіткнулися з чотирма випадками захво-
рювання і вперше описали суть патологічних змін 
[13]. Оскільки клінічна картина ФМД часто асимп-
томатична, описували тільки окремі випадки. Лише 
з уведенням ангіографії у процедуру обстеження 
пацієнтів це захворювання почали діагностувати 
набагато частіше. Своєю чергою, Palubinskas і Rip-
ley (1964) уперше визначили ангіографічні зміни 
при ФМД у ниркових артеріях [3].

Найчастіше при ФМД уражаються ниркові та 
сонні артерії — 50 — 70 % випадків. ФМД інших 

артерій трапляється у 7 — 10 %, ФМД аорти — 
в 1 — 3 % пацієнтів [2, 3, 14, 20, 22]. Тому навіть 
окремі випадки ФМД аорти викликають особли-
вий інтерес.

Наводимо клініко-патоморфологічний аналіз 
випадку ФМД аорти у 46-річної жінки, успішно 
лікованої оперативним методом. Патогістологічні 
зміни операційного матеріалу вивчені з використан-
ням стандартних та елективних гістологічних мето-
дик (гематоксилін-еозин, резорцин-фуксин за Хар-
том та комбінована методика трихрому Масона).

Хвора І., 46 років, надійшла в лікарню зі скарга-
ми на наявність в животі утвору, що пульсує. Хво-
ріє близько 1 року, відколи з’явилися болі в животі 
після фізичних навантажень. Об’єктивно: у черев-
ній порожнині пальпується утвір, що пульсує, діа-
метром до 7 см. Пульсація магістральних артерій 
збережена. Під час ультразвукового дослідження 
виявлено S-подібну девіацію проксимальної части-
ни черевного відділу аорти; на 1,5 — 2 см дистальні-
ше від місця відходження ниркових артерій спо-
стерігається веретеноподібна аневризма черевної 
аорти максимальним діаметром 53 мм, що закінчу-
ється на рівні біфуркації. Периметр черевної аорти 
в проксимальній частині 20 мм, у місці відходжен-
ня ниркових артерій — 19 мм, у ділянці біфурка-
ції — 20 мм, клубових артерій — 14 мм. Встановле-
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но клінічний діагноз: атеросклеротична супраре-
нальна аневризма черевної аорти. Проведено опе-
рацію резекції аневризми черевної аорти з ліній-
ним алопротезуванням. Під час операції виявлено 
аневризму черевного відділу аорти діаметром 55 
мм, шийка під нирковими артеріями — до 18 мм. 
Аневризму видалено, вшито протез діаметром 
20 мм під ниркові артерії, накладено дистальний 
анастомоз у місці біфуркації аорти. Відновлено 
просвіт, протез аорти окутано стінкою аневризми. 
Після операційний період минув без ускладнень, на 
7-й день післяопераційного періоду пацієнтку 
виписали додому в задовільному стані. Операцій-
ний матеріал представлений двома відрізками 
аорти довжиною 3,5 і 1,6 см. Макроскопово: інтима 
аорти — гладка, блискуча, жовта, стінка аорти 
ущільнена та потовщена до 3 мм. Під час патогісто-
логічного дослідження привертає увагу те, що стін-
ка аорти з повністю зміненою структурою — від-
сутній поділ на типові три шари, замість них визна-
чаються ненормальних вісім-дев’ять шарів різної 
структури. В інтимі та субінтимальному шарі — 
розростання сполучної тканини, на місці медії роз-
ташовані значні прошарки сполучної та м’язової 
тканини різної протяжності й товщини, між якими 
наявні поля дистрофічно змінених гладенько м’язо-
вих клітин (ГМК). Збережені ГМК розташовані не 
циркулярно, а поздовжньо (рис. 1). Адвентиція — 
помірний фіброз, у періадвентиційному шарі 
визначаються множинні vasa vasorum зі склерозом 
стінки та периваскулярним склерозом, окремі із 
трансформацією в судини замикального типу, 
гіпертрофією стінки; дилатація просвіту вен та 
гіпертрофія їх стінок (рис. 2).

Під час дослідження еластичних волокон (ЕВ) 
встановлено, що стінка аорти побудована з п’яти 
шарів з ЕВ різної структури. На місці інтими 
виявлено тонкі гіпохромні ЕВ, місцями кашкопо-
дібної структури, на тлі яких вирізняються вогни-
ща гіперхромних, фрагментованих кашкоподібних 
волокон. У верхніх субінтимальних шарах медії 
тонкі, гіпохромні ЕВ формують тонкі сітчасті 
маси, чітко відмежовані від середньої третини 
медії гіперхромними грубими ЕВ за типом вну-
трішньої еластичної мембрани. Глибше спостері-
гається клиноподібна ділянка тотального еласто-
лізису із формуванням гомогенної ділянки, від-
межована грубими уривчастими гіперхромними 
ЕВ. Медія представлена масивним еластолізисом 
із залишками гіперхромних ЕВ з ознаками гіпере-
ластозу, які місцями формують протяжні щільні 
структури за типом внутрішньої і зовнішньої елас-
тичної мембрани. На межі з адвентицією визнача-
ються гомогенні гіпохромні маси із залишками 
гіперхромних щільних ЕВ за типом уламків. В 
інших ділянках операційного матеріалу виявлено 
дифузне ураження еластичного каркасу: серед 
масиву гомогенних гіпохромних ЕВ наявні ком-

пактні скупчення гіперхромних волокон стрічко-
подібної форми за типом внутрішньої еластичної 
мембрани, кашкоподібні ділянки скупчень гіпер-
хромних, фрагментованих та мультиплікованих 
волокон, вогнища еластолізису із залишками елас-
тичних волокон.

Стан м’язових волокон демонструє глибокі дис-
трофічні зміни зі сполучнотканинною трансфор-
мацією стінки аорти — масивний фіброз із хаотич-
но розташованими ГМК і тонкими колагеновими 
волокнами (КВ), стрічкоподібні поля м’язових 
волокон із сітчастими прошарками сполучної тка-
нини та періадвентиційним фіброзом (рис. 3). В 
інших ділянках виявлено відмінні за структурою 
м’язових елементів шість шарів. Інтима представ-
лена розростаннями безклітинної сполучної тка-
нини. У верхніх субінтимальних шарах медії — 
ділянки міксоматозу, хаотично розташовані ГМК, 
тонкі та розволокнені м’язові волокна, що місцями 
формують поздовжні структури. Медія заміщена 
тонкими прошарками сполучнотканинних воло-
кон між хаотично розсіяними ГМК і КВ, глибше 
від яких визначаються масивні розростання гіпер-
плазованих м’язових волокон та прошарки сполуч-
ної тканини. На межі з адвентицією спостерігають-
ся гомогенні м’язові маси. Адвентиція — тонкопет-
листа сполучна тканина (рис. 4).

Розглянуто випадок ФМД аорти, що характери-
зується низкою патоморфологічних феноменів.

Перший — це локалізація та вид ураження — 
аневризма черевної аорти. За даними описаних 
спостережень, ФМД уражає переважно дистальні 
відділи аорти. У серії досліджень 28 випадків 
ФМД аорти J. Flores та співавт. (2004) спостеріга-
ли стеноз унаслідок ФМД у грудному та в черевно-
му відділах [7]. Це вимагає проведення диферен-
ційної діагностики між ФМД та коарктацією 
аорти. Головним критерієм слугує те, що при ФМД 
визначається фокальний стеноз аорти, а при коарк-
тації стеноз тривалий і значно поширений [7, 10]. 
Звуження аорти може бути зумовлене гіпоплазією 
аорти, що може поєднуватися із ФМД. Гіпоплазію 
і ФМД аорти діагностують у першій половині 
життя. Гіпоплазія виникає в дітей, клінічно вияв-
ляється тяжкою артеріальною гіпертензією, різним 
пульсом на руках та ногах і часто поєднується з 
гіпоплазією ниркових та вісцеральних артерій. 
ФМД спостерігається переважно в жінок віком 
20 — 40 років і має «м’якшу» симптоматику. Анев-
ризми й розшарування при ФМД локалізуються в 
грудному відділі. Інші дослідники описують ФМД 
із множинними або поодинокими мішкоподібними 
аневризмами грудного й черевного відділу [11]. 
Загалом аневризми — це характерне ускладнення 
ФМД різних артерій, найчастіше вісцеральних 
гілок.

Друга особливість випадку — поєднання ФМД 
та S-подібної патологічної деформації. Патологічні 
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Рис. 1. Стінка аорти: між поздовжніми прошарками 
м’язових волокон розташовані поля гладеньком’язових 
клітин з ознаками вакуолізації. Забарвлення 
гематоксиліном та еозином, × 100

Рис. 3. Стінка аорти складається із шарів:  
1 — субінтимальний шар — хаотично розташовані 
гладеньком’язові клітини, тонкі та розволокнені м’язові 
волокна на тлі фібротизування; 2 — медія — значні 
стрічкоподібні розростання сполучної тканини;  
3 — медія — дистрофічні зміни м’язових волокон: 
розволокнення, фрагментації, набряк-набухання  
з вогнищевими ділянками розростання сполучної 
тканини (4). Забарвлення трихромом Масона, × 100

Рис. 2. Періадвентиційний шар: множинні vasa vasorum  
зі склерозом стінки та периваскулярним склерозом (1); 
судини замикального типу (2); гіпертрофія стінки 
окремих артерій дрібного діаметра (3); дилатація 
просвіту вен та гіпертрофія їх стінок (4); крововиливи (5). 
Забарвлення гематоксиліном та еозином, × 40

Рис. 4. Стінка аорти побудована з п’яти шарів різної 
структури: 1-й — інтима представлена розростаннями 
безклітинної сполучної тканини; 2-й — верхні 
субінтимальні шари медії — ділянки міксоматозу, 
хаотично розташовані гладеньком’язові клітини, тонкі 
та розволокнені м’язові волокна, що місцями формують 
поздовжні структури (вказано чорною стрілкою);  
3-й — тонкі ніжні прошарки сполучнотканинних 
волокон між хаотично розсіяними гладеньком’язовими 
клітинами та м’язовими волокнами, відмежовані від 
наступного шару тонкими прошарками сполучної 
тканини (вказано білою стрілкою); 4-й — виражена 
проліферація м’язових волокон із вогнищевими 
прошарками сполучної тканини; 5-й — гомогенні м’язові 
маси. Забарвлення трихромом Масона, × 40
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деформації — це природжена вада аорти, яка харак-
теризується подовженнями, різними типами зви-
вистостей і перегинами. Цю патологію описують 
під різними термінами: кінкінг дуги аорти, псевдо-
коарктація аорти, атипова коарктація, баклінг дуги 
аорти, мегааорта. Згідно з даними літератури, час-
тота вади становить 0,4 — 0,6 % від усієї патології 
серцево-судинної системи і 2 — 3,5 % від загальної 
кількості коарктацій аорти. Патологічні деформа-
ції виникають переважно в дузі аорти, у черевному 
відділі аорти вони розвиваються вкрай рідко [19, 
24]. Відомі випадки поєднання коарктації висхід-
ної аорти з патологічними деформаціями аорти. 
Інфраренальні аневризми описують у випадках 
поєднання ФМД та гіпоплазії аорти [14, 24]. Роз-
виток аневризм пов’язують з віковими дегенера-
тивними та постстенотичними гемодинамічними 
змінами. Втрата ЕВ та атрофія медії із проліфера-
цією ГМК — головна патоморфологічна ознака 
ФМД, що призводить до витончення стінки суди-
ни й розвитку аневризм [25].

Третя особливість — патоморфологічна картина 
ФМД. Відповідно до патогістологічної класифіка-
ції ФМД Harrison і McCormack (1971) [8], допо-
вненої J. C. Stanley та співавт. (1975) [21], виокрем-
люють чотири типи залежно від ураження шарів 
судинної стінки: інтимальну фіброплазію, медіаль-
ну гіперплазію, медіальну фіброплазію і перимеді-
альну фіброплазію. Інтимальна фіброплазія наяв-
на в аорті при стенозах, особливо в разі поєднання 
з гіпоплазією [3]. Ангіографічно виявляється 
фокальним концентричним стенозом із тривалим 
поширенням, який подібний до змін артерій у 
випадку гігантоклітинного васкуліту й артеріїту 
Такаясу [10]. Гістологічно спостерігаються субен-
дотеліальні колагенові відкладення, внутрішня 
еластична мембрана часто фрагментована, але 
завжди наявна. Будова медії та адвентиції не зміне-
на [20]. Даних щодо медіальної гіперплазії аорти в 
літературі не виявлено. Деякі дослідники не виріз-
няють медіальну гіперплазію як окремий тип пато-
логічних змін, вважаючи її попередником медіаль-
ної фіброплазії [3, 5]. За даними літератури, меді-
альна фіброплазія найчастіше спостерігається в 
аорті. Ангіографічно медіальна фіброплазія пред-
ставлена сегментарним стенозом й аневризматич-
ними дилатаціями і має вигляд «нитки намиста» 
[4]. В аорті ця патологія виявляється множинними 
або поодинокими аневризмами. Гістологічно інти-
ма, внутрішня еластична мембрана та адвентиція 
нормальної будови. Залежно від ступеня ураження 
медії можливі як ізольовані ушкодження верхньої 
частини медії, так і поширені значні ураження всієї 
товщі медії. У верхній частині медії часто спостері-
гається компактна фіброзна тканина, у нижній 
частині — скупчення розщеплених, дезорганізова-
них колагенових волокон та ГМК [3, 10, 21]. Пери-
медіальну дисплазію при ураженні аорти не опису-

ють. Цей вид змін спостерігають у разі стенозу 
головних ниркових артерій з артеріальною гіпер-
тензією, аневризматична дилатація не властива 
[20]. Гістологічно спостерігається гомогенізація 
еластичних волокон на межі медії з адвентицією. 
Еластичні елементи медії та інтими не уражені. 
Проаналізувавши патогістологічну класифікацію 
ФМД, у цьому випадку неможливо визначити кон-
кретну приналежність виявлених патомофологіч-
них змін до певного типу. Патоморфологічна кар-
тина наведеного випадку унікальна, оскільки зміни 
охоплюють усі шари аорти і стосуються кожного 
типу ФМД. Пропонуємо назвати цю патоморфо-
логічну картину «тотальна фіброплазія» аорти, 
оскільки у всіх шарах аорти наявна тотальна пере-
будова судинної стінки із втратою еластичних 
волокон та фіброзно-м’язовою проліферацією.

Етіологія і патогенез ФМД залишаються до 
кінця не з’ясованими. Існує низка гіпотез: гормо-
нальна, ішемічна, механічна, генетична та гумо-
ральна [2, 20]. У всіх описаних випадках ФМД 
автори наголошують на переважанні жінок над 
чоловіками, пояснюючи це антипроліферативним 
ефектом естрогенів на гладеньком’язові клітини 
судинної стінки. Оральні контрацептиви й вагіт-
ність вважають основними чинниками ризику 
ФМД [4, 21, 22, 25].

Ішемічна гіпотеза доволі популярна. Згідно з 
нею пошкодження vasa vasorum ініціюють розви-
ток диспластичних процесів. Оскільки трофіка 
медії та адвентиції здійснюється vasa vasorum, а 
основні диспластичні зміни при ФМД спостеріга-
ються перимедіально та в медії, можна з великою 
ймовірністю вважати ішемію однією із провідних 
причин ФМД [2].

В основі механічної гіпотези лежить твердження 
про те, що внутрішні сонні та ниркові артерії зазна-
ють постійних розтягнень під час дихання та рухів, 
що може призводити до пошкодження. Це підтвер-
джується тим, що частіше при ФМД уражається 
права ниркова артерія (вона довша), також частіше 
спостерігається опущення правої нирки. В експе-
риментальних роботах виявлено підвищення про-
дукції колагену, гіалуронової кислоти і хондроїти-
ну сульфату в артеріях, що зазнавали циклічних 
розтягнень [3, 4, 25].

Описані випадки ФМД у близнюків та родинні 
ураження підтверджують генетичну гіпотезу [15, 
22]. A. R. Rusthon (1980), дослідивши 20 сімей із 
ФМД, визначив успадкування за автосомно-домі-
нантним типом у 60 % сімей [16].

В окремих дослідженнях виявлено, що куріння 
сигарет — вагомий чинник ризику ФМД [20]. Опи-
сані випадки поєднання ФМД і феохромоцитоми 
[6], ерготизму, дефіциту α1-антитрипсину, синдро-
му Елерса—Данлоса IV типу [18], синдрому Аль-
порта [9], кістозного медіанекрозу, синдрому Мар-
фана, коарктації аорти [17].
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Етіологію і патогенез ФМД у наведеному 
випадку встановити важко. Вірогідно, розвиток 
ФМД пов’язаний із гормональними та ішемічни-
ми факторами. Патологія виникла в жінки 46 
років. Про ішемічну гіпотезу свідчать склеротичні 
зміни та гіпертрофія стінок vasa vasorum. Генетич-
ну теорію підтвердити неможливо, оскільки немає 
даних про родинне ураження. Поєднання із 
S-подібною деформацією дає підстави вважати 
ФМД аорти природженою патологією. Можна 
припустити, що це вияв синдрому дисплазії спо-
лучної тканини. Можливий також вплив токсич-
них речовин. Згідно з теорією про вплив ксенобіо-
тиків на судинну стінку, саме солі важких металів 
при тривалому професійному контакті запускають 
незворотні зміни еластичних волокон та м’язову 
проліферацію [1].

Лікування аневризм при ФМД залежить від 
типу ураження. Основний метод — хірургічна опе-
рація з резекцією ураженого відділу аорти та про-
тезуванням, що було виконано в нашому випадку.

Висновки
Наведене спостереження свідчить, що ФМД 

може уражати артерії не тільки м’язового, а й елас-
тичного типу, не лише гілки аорти, вісцеральні 
судини, а й власне аорту. Описаний випадок уні-
кальний і має низку особливостей, ще не описаних 
у літературних джерелах. Це насамперед рідкісна 
локалізація та вид ураження — аневризма черевної 
аорти, а також поєднання ФМД та S-подібної 
патологічної деформації аорти. Уперше описано 
специфічну патоморфологічну картину ФМД: 
ураження всіх шарів у вигляді тотальної перебудо-
ви судинної стінки із втратою еластичних волокон 
та фіброзно-м’язовою проліферацією. Етіологія і 
патогенез ФМД, вірогідно, пов’язані з гормональ-
ними та ішемічними чинниками, можливий вплив 
ксенобіотиків та природжений характер патології. 
Це значно розширює сучасні уявлення про ФМД 
як захворювання артерій і свідчить про можливу 
генералізацію цієї патології із залученням у про-
цес артерій різного діаметра.

SIS_4_2015.indd   124 24.12.2015   11:34:27



125

«СЕРЦЕ І СУДИНИ», № 4, 2015Д. Д. Зербіно, Ю. І. Кузик Д. Д. Зербіно, Ю. І. Кузик

Фибромышечная дисплазия аорты:  
анализ уникального случая

Д. Д. Зербино, Ю. И. Кузык

Львовский национальный медицинский университет имени Данила Галицкого

Проанализирован случай фибромышечной дисплазии (ФМД) аорты у 61-летней женщины. Патология обнаружена при 
сонографическом исследовании и успешно ликвидирована хирургическим методом — произведена резекция аневризмы 
аорты с протезированием. Данный случай имеет ряд особенностей: 1) редкая локализация и вид поражения при ФМД 
аорты — аневризма брюшной аорты; 2) сочетание ФМД и S-образной патологической деформации аорты; 3) патоморфоло-
гическая картина ФМД — поражение всех слоев аорты в виде тотальной перестройки сосудистой стенки с полной потерей 
эластичных волокон и фиброзно-мышечной пролиферацией; 4) этиология и патогенез ФМД связаны с гормональными и 
ишемическими факторами, не исключается влияние ксенобиотиков.

Ключевые слова: S-образная деформация аорты, аневризма брюшной аорты, фибромышечная дисплазия аорты, неатеро-
склеротические поражения аорты.

Fibromuscular dysplasia of aorta:  
unique case analysis

D. D. Zerbino, Yu.I. Kuzyk

Danylo Halytsky Lviv National Medical University

The case is analyzed of fibromuscular dysplasia (FMD) of aorta in a 61 years-old woman. The pathology was detected by 
sonographic study and successfully eliminated surgically — aortic aneurysm resection with prosthetics. This case has several 
features: 1) a rare localization and type of FMD of aorta — aneurysm of the abdominal aorta; 2) a combination of FMD and S shaped 
pathological deformation of the aorta; 3) pathological pattern of FMD — defeat of all layers of the aorta in a total restructuring of 
the vascular wall with complete loss of elastic and fibromuscular proliferation; 4) the etiology and pathogenesis of FMD are related 
to hormonal and ischemic factors, the impact of xenobiotics is not excluded.

Key words: S- shaped deformation of the aorta, abdominal aortic aneurysm, fibromuscular dysplasia of aorta, non atherosclerothic 
aortic lesions.
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