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PRZYPADKI KLINICZNE

Wioknienie zaotrzewnowe jako rzadka
choroba ukiadowa przysparzajaca wielu
{rudnosci diagnostycznych — opis
przynadku | przeglad piSmiennictwa

Retroperitoneal fibrosis as a rare systemic disease according
{0 many tiagnostic difficulties — case description and references

STRESZCZENIE

Wstep: W pracy przedstawiono réZznorodne objawy,
zalecane metody diagnostyczne i sposoby leczenia
choroby Ormonda.

Opis przypadku: Przedstawiono przypadek 60-let-
niego pacjenta, ktory po wielu miesigcach nieswo-
istych objawow ogdlnych zgfosit sie po raz pierwszy
do szpitala z objawami napadu kolki nerkowej. Wy-
konano badania obrazowe (USG, CT jamy brzusznej
oraz PET), uwidaczniajac prawostronne wodonercze
z poszerzeniem ukfadu kielichowo-miedniczkowe-
g0 i moczowodu po stronie prawej oraz obecnosc¢
tkanki wioknistej w przestrzeni zaotrzewnowej. Na
postawie wywiadu, objawow klinicznych i typowe-

WSTEP

Wi6knienie  zaotrzewnowe, nazywane
choroba Ormonda, nalezy do grupy bardzo
rzadkich choréb zapalnych. Czgsto$¢ jej wy-
stgpowania szacuje si¢ na 1:200-500 tysiecy
0sOb na calym S$wiecie. Najwicksza zapadal-
nos¢ obserwuje si¢ u 0séb plci meskiej w wieku
55-60 lat [1]. Potwierdzono dziedziczny cha-
rakter tej choroby [2, 3]. Jej etiologia dotych-
czas nie zostala dokladnie poznana. Uwaza
sie, ze istotng role w patogenezie odgrywaja

go obrazu w badaniach radiologicznych rozpoznano
chorobe Ormonda. Zastosowano leczenie polegaja-
ce na zafozeniu cewnika DJ do prawego moczowo-
du oraz skojarzonej terapii immunosupresyjnej me-
tyloprednizolonem i azatiopryng, co doprowadzito
do szybkiej remisji choraby.

Whioski: Choroba Ormonda ma charakter wielody-
scyplinarny, a w jej diagnostyce i leczeniu pomocna
jest wspotpraca specijalistow roznych dziedzin me-
dycyny.
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zjawiska autoimmunologiczne. Dowiedziono
zwiazku widknienia zaotrzewnowego z zespota-
mi IgG-zaleznymi [4, 5]. Gléwna manifestacja
choroby Ormonda jest wystgpowanie tkanki
widknistej, obejmujacej aorte brzuszng z odga-
Igzieniami i zylg gléwna dolng oraz moczowody
(jeden lub obydwa), powodujac ich zwegzenie
1 zaburzenia odplywu moczu. Rozrastajaca si¢
tkanka moze wywotywac ucisk na znajdujace si¢
w poblizu naczynia krwionosne i chtonne oraz
nerwy. Choroba rozwija si¢ powoli i stopniowo.
Poczatkowo daje nieswoiste objawy, wynikajace



przede wszystkim z miejscowego ucisku struktur
jamy brzusznej przez rozrastajaca si¢ tkanke
widknista. W przebiegu choroby zajete moze by¢
takze otoczenie aorty piersiowej [6]. Niekiedy
w poczatkowym okresie choroba przebiega
zupehie bezobjawowo. Do typowych objawow
ogo6lnych, rozwijajacych si¢ w chorobie Ormon-
da, zalicza si¢: zmgczenie, postepujace ogdlne
ostabienie, spadek masy ciala, utrzymujaca si¢
przez dluzszy czas goraczke, nudnosci i wymioty
[5, 7-9]. Charakterystyczne jest wystgpowanie
tepego bdlu w podbrzuszu i dolnych czgsciach
plecéw, nasilajacego si¢ w miar¢ postgpowania
choroby. Zajecie moczowoddw natomiast mani-
festuje sie licznymi objawami zwigzanymi z za-
burzeniami odplywu moczu, takimi jak: kolka
nerkowa, objawy dyzuryczne, oliguria, zwigkszo-
na sktonno$¢ do zakazefi uktadu moczowego.
Konsekwencja dlugotrwatego zwezenia moczo-
wodu i zastoju moczu moze by¢ wodonercze,
z nastgpcza niewydolnoScig nerki. U mezczyzn
dodatkowo zaobserwowano zwigkszong czgstosé
wystgpowania zylakéw powrdzka nasiennego,
obrzeku moszny i wodniakéw jader [10, 11].

Rozpoznanie choroby Ormonda powinno
opierac si¢ na szczegélowym wywiadzie choro-
bowym zebranym od pacjenta oraz na bada-
niach obrazowych, uwidaczniajacych obecnosé
lacznotkankowej masy w przestrzeni zaotrzew-
nowej patologie w zakresie moczowoddw i ne-
rek. Do najbardziej uzytecznych badafi w tym
zakresie zalicza si¢ tomografie komputerowa
oraz rezonans magnetyczny [12-14]

Leczenie opiera si¢ przede wszystkim na
immunosupresji. W tym celu stosuje si¢ gliko-
kortykosteroidy, azatiopryng, cyklofosfamid,
mykofenolan mofetylu oraz leki antyestro-
genowe [15-17]. Jako lek pierwszego wyboru
w terapii choroby Ormonda uznaje si¢ gliko-
kortykosteroidy. Zaleca si¢, aby czas ich po-
dawania wynosit Srednio 1-3 lat [18]. Czesto
farmakoterapi¢ uzupetnia si¢ leczeniem ope-
racyjnym oraz przezcewkowymi interwencja-
mi urologicznymi. W pi$miennictwie istnieja
takze doniesienia o nielicznych przypadkach
samoistnego wyleczenia [19-21].

Niniejsza praca zawiera opis przypadku
pacjenta z choroba Ormonda i ukazuje trud-
nosci diagnostyczne, z jakimi spotkali si¢ le-
karze roznych specjalnoSci przed ustaleniem
ostatecznego rozpoznania.

OPIS PRZYPADKU

Pacjent 60-letni okoto 2 lat przed roz-
poznaniem choroby Ormonda zaczal odczu-

wacé nieswoiste objawy ogdlne, takie jak po-
stepujace ostabienie, wzmozona potliwos¢
oraz okresowo wystgpujace goraczki i stany
goraczkowe bez wyraznej przyczyny. W wie-
lokrotnie powtarzanych w tamtym okresie
badaniach laboratoryjnych utrzymywato si¢
podwyzszone OB (80-120 mm/h) oraz nara-
stajaca anemi¢. Z powodu powtarzajacych
si¢ dolegliwoSci dyzurycznych, stopniowej
utraty masy ciala oraz podwyzszonych warto-
$ci PSA (7,67 ng/ml), pacjent pozostawat pod
opieka Poradni Urologicznej. W toku prowa-
dzonej diagnostyki wykonano MRI miednicy
mniejszej z kontrastem, uzyskujac nastgpuja-
cy opis badania: ,gruczot krokowy o wymia-
rach 42 x 30 X 37 mm. W strefie obwodowe;j
prawego plata widoczny obszar obnizonego
sygnatu w T2 wielko$ci 18 X 6 mm z cechami
restrykcji dyfuzji oraz wczesnego wzmocnie-
nia w badaniu dynamicznym — PIRADS (v2)
— 4/5. Granice zewnetrzne gruczotu na tym
poziomie zatarte (...). Wezly chtonne biodrowe
zewnetrzne: po stronie prawej 14 X 9 mm, po
stronie lewej 19 X 11 mm (...)”. Z powodu po-
dejrzenia procesu nowotworowego, wykonano
biopsje gruboigtowa stercza. W pobranych wy-
cinkach stwierdzono utkanie charakterystycz-
ne dla adenocarcinoma prostatae (Gleason
score 5 + 5 = 10 pkt). Okoto miesiac pdzniej,
pacjenta przywieziono po raz pierwszy na Szpi-
talny Oddziat Ratunkowy z powodu silnych
dolegliwosci bolowych w okolicy ledzwiowe;j
po stronie prawej, ktére pojawily si¢ nagle.
W badaniu USG jamy brzusznej uwidocznio-
no znaczne zastoinowe poszerzenie uktadu
kielichowo-miedniczkowego prawej nerki
z poszerzeniem poczatkowego odcinka mo-
czowodu — sugestia przeszkody mechanicznej
na poziomie moczowodu. Po podaniu lekéw
przeciwbolowych i rozkurczowych (ketonal,
papaweryna, metamizol, drotaweryna) uzyska-
no zadowalajacy efekt i wypisano pacjenta do
domu. Okolo tygodziefi pdZniej pacjent zostat
przyjety na Oddziat Urologiczny z powodu na-
wrotu silnych dolegliwosci bélowych w prawej
okolicy ledzwiowej. W badaniach laboratoryj-
nych obserwowano wysokie parametry stanu
zapalnego oraz nieprawidtowe parametry wy-
dolnoé$ci nerek (tab. 1).

Podczas hospitalizacji na Oddziale Urolo-
gicznym wykonano tomografi¢ komputerowa
jamy brzusznej, uwidaczniajac nerk¢ podko-
wiasta oraz poszerzenie uktadu kielichowo-
-miedniczkowego prawej nerki oraz prawego
moczowodu do poziomu gérnego brzegu sta-
wu krzyzowo-biodrowego bez patologicznych
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Tabela 1. Parametry stanu zapalnego oraz funkcji nerek
podczas przyjecia na Oddziat Urologiczny

Parametr Wartos¢
WBC 10,89 x 10%/mcl
0B 140 mm/h
CRP 228 mg/l
Kretynina 139 mcmol/l
eGFR 47 ml/min/1,73 m?

struktur w ich §wietle. Badanie ponadto wy-
kazato obecno§¢ pasmowatych nieregularnych
hyperdensyjnych obszar6w widknienia w oto-
czeniu obu nerek oraz przestrzeni pozanaczy-
niowej aorty oraz tetnic biodrowych, obejmu-
jacych caly uwidoczniony odcinek aorty oraz
tetnic biodrowych. W trakcie hospitalizacji
zastosowano empiryczng antybiotykoterapig,
uzyskujac spadek parametrow stanu zapal-
nego. Zatozono takze cewnik DJ do prawego
moczowodu (zaleceniem terminowych wymian
w ramach Poradni Urologicznej). Kolejnym
krokiem diagnostycznym bylo wykonanie ba-
dania PET/CT trzy tygodnie po zakoficzeniu
leczenia na Oddziale Urologicznym. Uwidocz-
niono zmiany naciekowe wokot aorty brzusz-
nej, zyly gléwnej dolnej i prawego moczowodu
od poziomu nerki podkowiastej do poziomu
podzialu tetnicy biodrowej wspdlnej prawej,
o SUV do 3,35 — wskazujace na obecnos¢
aktywnego procesu zapalnego. Ze wzgledu na
wysokie parametry stanu zapalnego oraz utrzy-
mujaca si¢ anemi¢ i objawy ogdlne, pacjenta
skierowano do Poradni Reumatologicznej. Na
podstawie stanu ogdlnego oraz wynikéw badan
CT jamy brzusznej i PET calego ciala rozpo-
znano wldknienie zaotrzewnowe. Chory otrzy-
mal metyloprednizolon w dawce 32 mg/dobg.
Nastepnie pacjenta skierowano na Oddziat
Reumatologiczny w celu wykonania pozo-
stalych badaf i potwierdzenia rozpoznania.
Utrzymano leczenie metyloprednizolonem
w poczatkowej dawce 32 mg/dobe przez 3 tygo-
dnie z nastepcza redukcja do 24 mg/dobe oraz
dotfaczono azatiopryne w dawce 150 mg/dobe.
Po okoto 3 miesiacach od rozpoczecia terapii
uzyskano normalizacj¢ parametréw stanu za-
palnego i morfologii krwi. W krétkim czasie
uzyskano znaczna poprawe w zakresie zgtasza-
nych wczesniej dolegliwosci. Wykonano takze
zabieg planowej laparoskopowej prostatek-
tomii radykalnej z limfadenektomia miedni-
cza, ktory przebiegt bez powiktan. Po uplywie
okoto roku odbyla si¢ ponowna hospitalizacja
na Oddziale Reumatologicznym, majaca na
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celu ocene skutecznosci leczenia i stanu ogdl-
nego pacjenta pod wplywem zastosowanej
terapii. Wobec znaczacej poprawy zmodyfi-
kowano farmakoterapi¢, zmniejszajac dawko-
wanie metyloprednizolonu z 24 mg/dob¢ do
8 mg/dobe oraz azatiopryny ze 150 mg/dobg do
50 mg/dobe. Obecnie (24 miesiace od rozpo-
czgcia leczenia immunosupresyjnego) pacjent
czuje si¢ dobrze i pozostaje pod stata opieka
Poradni Reumatologicznej. Przyjmuje metylo-
prednizolon w dawce 4 mg/dobe i azatiopryne
50 mg/dobe. Zakonczenie terapii metylopred-
nizolonem planowane jest za okoto 8 tygodni
(po 26 miesiacach leczenia). Poza leczeniem
immunosupresyjnym pacjent jest pod stala
opieka Poradni Urologicznej, w ramach ktorej
regularnie wymieniany jest cewnik DJ, umoz-
liwiajacy zachowanie droznoSci zwezonego
moczowodu. Otrzymuje takze uzupelniajaca
hormonoterapi¢ raka gruczolu — octan leu-
proreliny w dawce 45 mg/6 miesigcy.

DYSKUJA

Przyczyna p6Znego rozpoznania choroby
Ormonda u opisywanego pacjenta (ok. 2 lat od
wystapienia pierwszych dolegliwosci) jest fakt,
ze schorzenie to charakteryzuje si¢ mozliwo-
Scia wystapienia szerokiego spektrum czesto
niecharakterystycznych objawéw — zwlaszcza
w poczatkowym stadium [7, 9].

Choroba Ormonda cz¢sto manifestuje si¢
dolegliwosciami urologicznymi, takimi jak kol-
ka nerkowa, wodonercze, objawy dyzuryczne
[8, 12] — wystapily one u opisywanego pacjen-
ta dopiero w pdzniejszej fazie choroby.

Opisano kilka przypadkéw widknienia za-
otrzewnowego wtdrnego do réznych nowotwo-
réow ztosliwych, najczesciej lokalizujacych sie
w obrebie $rddpiersia, zotadka i prostaty [22,
23]. Taka posta¢ choroby nalezy podejrzewac
u opisywanego pacjenta. Wtérna postaé cho-
roby Ormonda moze byC takze nastepstwem
przebytej radioterapii, niektorych infekcji, ura-
z6w oraz zabiegdw w obrebie jamy brzusznej
i miednicy mniejszej [24].

Opisywany przypadek ukazuje, jak bar-
dzo istotna dla rozpoznania widknienia za-
otrzewnowego jest wlasciwie przeprowadzona
diagnostyka obrazowa (USG, CT, MRI, PET).
We wstepnym rozpoznaniu duza role odgry-
wa badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej
[25], dzieki ktéremu u opisywanego pacjenta
rozpoznano wodonercze. Tomografia kom-
puterowa i PET uwidocznily w przestrzeni za-
otrzewnowej obecno$¢ facznotkankowej masy,



naciekajacej moczowdd, co umozliwito ukie-
runkowanie diagnostyki na chorob¢ Ormonda.

W diagnostyce widknienia zaotrzewnowe-
go przydatne moze by¢ pobranie wycinka na-
ciekajacych mas tacznotkankowych do badania
histopatologicznego, przez niektorych autoréw
uznawane jako ztoty standard rozpoznania cho-
roby. Obecnie jednak nie wypracowano jedno-
znacznego stanowiska, czy biopsja powinna by¢
wykonywana rutynowo, czy tylko w sytuacjach
nietypowej lokalizacji zmian lub braku odpo-
wiedzi na zastosowane leczenie [26].

Badaniem laboratoryjnym istotnym dla
rozpoznania choroby Ormonda jest oznacze-
nie obecnosci plazmocytéw IgG4-dodatnich
oraz stosunku stezenia IgG4 do catkowitego
stezenia IgG. Ponadto, w przypadku zajecia
narzadéw wewnetrznych (takich jak nerki,
trzustka, watroba), zaleca si¢ okresowa kon-
trolg parametréw laboratoryjnych, umozliwia-
jacych ocene stopnia dysfunkcji tych narzadéw
(kreatynina, diastazy, transaminazy) [27, 28].
Typowym, ale nieswoistym odchyleniem w ba-
daniach laboratoryjnych u pacjentéw z choro-
ba Ormonda jest podwyzszone OB bez innych
uchwytnych przyczyn [8].

Liczne badania naukowe dowodza, ze
najskuteczniejsza metoda leczenia widknienia
zaotrzewnowego jest zastosowanie glikokorty-
kosteroidéw juz w poczatkowej fazie choroby
[29]. Daje ono szans¢ szybkiego osiagniecia
remisji — duza cz¢§¢ zmian radiologicznych
cofa si¢ juz w czasie pierwszego tygodnia te-
rapii. Wigkszo$¢ pacjentéw zglasza poprawe

ABSTRACT

The purpose of this article is to show the various
symptoms, recommended diagostic methods and
treatments for Ormond’s disease.

This article presents a case of a 60-year-old pa-
tient, who after many months of non-specific gen-
eral symptoms reported to the hospital for the first
time with symptoms of an kidney colic attack. Ra-
diological examinations (ultrasound, tomography of
the abdominal cavity, PET) were performed, show-
ing right-sided hydronephrosis with enlargement of
the pelvis-pelvic system and ureter on the right side
and the presence of fibrous tissue in the retroperito-

juz w ciagu pierwszych 2 tygodni leczenia [30].
W badaniach laboratoryjnych obserwuje si¢
normalizacje parametrow stanu zapalnego.
Dowiedziono takze korzystnego wplywu dota-
czenia azatiopryny do glikokortykosteroidéw
[7]- W przypadku niepowodzenia indukcji re-
misji i utrzymujacej si¢ obstrukcji moczowodu
pomimo stosowanego leczenia, zaleca si¢ wy-
konanie chirurgicznej ureterolizy [31].

WNIOSKI

Choroba Ormonda ze wzgledu na swoje
bardzo rzadkie wystgpowanie nie zawsze jest
brana pod uwage odpowiednio wczesnie, co
przyczynia si¢ do wydtuzenia procesu diagno-
stycznego i opdznienia leczenia.

Z uwagi na mnogo$¢ i réznorodnos¢ ob-
jawéw klinicznych, w diagnostyce i leczeniu
choroby Ormonda korzystna jest wspotpraca
lekarzy wielu specjalnoSci.

Obecnie brak jest markera laboratoryj-
nego, charakterystycznego dla widknienia za-
otrzewnowego. Rozpoznanie choroby opiera
sie gléwnie na obrazie klinicznym w polaczeniu
z badaniami obrazowymi (USG, CT, MRI,
PET) i laboratoryjnymi parametrami uszko-
dzenia zajetych narzadow.

Istnieja rézne teorie na temat etiologii
widknienia zaotrzewnowego. Uzyskanie szyb-
kiej remisji po zastosowaniu potaczenia gliko-
kortykosteroidu z azatiopryna u opisywanego
pacjenta Swiadczy o autoimmunologicznym
podtozu choroby Ormonda.

neal space. On the basis of medical history, clinical
symptoms and a typical picture in radiological tests,
Ormond’s disease was diagnosed. The treatment
was based on the insertion of a DJ catheter into
the right ureter and combined immunosuppressive
therapy with methylprednisolone and azathioprine,
which led to rapid disease remission. It has been
shown that Ormond’s disease is multidisciplinary,
and the cooperation of specialists in many fields of
medicine helps in its diagnosis and treatment.
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Keywords: retroperitoneal fibrosis; Ormond’s disease;
prostatic cancer; GKS-therapy; immunosupresive
threatment; systemic conective tissue disease
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