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Summary:

Idiopathic retroperitoneal fibrosis is a rare collagen vascular disease of still unclear, immunological etiology. One of

the first descriptions of this pathology was derived from Ormond and the Ormond's disease became its second
name. It is characterized by a chronic, non — specific inflammation of the retroperitoneum, which obstructs
retroperitoneal structures. The most frequent complication is the ureteric obstruction with hydronephrosis and renal
failure. The fibrotic process may develop in different, even remote sites, including ophthalmic system.

We have presented a 50-year-old woman with Ormond's disease and anterior uveitis. We have also described the

other ocular complications of this disease.

Stowa kluczowe: idiopatyczne zwtdknienie pozaotrzewnowe, choroba Ormonda, zapalenie btony naczyniowej, guz rzekomy

oczodotu.
Key words:

Zwtoknienie pozaotrzewnowe jest rzadka chorobg pojawiajaca sie
w populacji z czestoscig 1/200 000 przypadkéw (1,9). Postac idiopa-
tyczna, wystepujaca bez wptywu dodatkowych czynnikéw, stanowi
70% wszystkich przypadkéw schorzenia (1,12). Idiopatyczne zwtdknie-
nie pozaotrzewnowe (IZP), opisane w 1905 roku przez francuskiego
urologa Albarrana, jest znane jako choroba Ormonda. Badacz ten opu-
blikowat swe obserwacje w 1948 roku. Sklasyfikowat posta¢ idiopa-
tyczng choroby i wtérna, bedacg nastepstwem miedzy innymi urazu,
zapalenia na tle np. gruzlicy, nowotworu, niepozadanego dziatania
niektérych lekéw (takich jak metyzergid, phenacetyna, metylodopa,
beta-blokery) czy $rodkéw chemicznych (1,6,9,12). Utz i Henry opisali
IZP jako masy tkanki wioknistej w przestrzeni pozaotrzewnowej, szcze-
g6lnie wokdét moczowodoéw, dolnej czesci aorty brzusznej i zyly gtéwnej
dolnej (6). Ormond w oryginalnym opisie wyrdznit dwa etapy histolo-
giczne widknienia pozaotrzewnowego: wezesniejszy, zapalny (aktywne
przewlekte zapalenie z naciekiem limfocytow, komérek plazmatycz-
nych, makrofagéw, niewielka liczbg eozynofili, otoczonych siateczka
fibroblastéw i widkien kolagenowych, z gesta siecig naczyn), i nastep-
czy, z tworzeniem blizny wiéknistej i kalcyfikacjg (beznaczyniowy, bez-
komérkowy obraz bioptatéw) (9). Ten pierwotny, chroniczny proces
zapalny o nie do kofica wyjasnionej etiologii wystepuje czesciej u mez-
czyzn (M: K = 2: 1), typowo w piate] lub szdstej dekadzie zycia, rzadko
przed 20. rokiem Zycia lub po 70. roku zycia (3,9,12). Podtozem zmian
sg zaburzenia immunologiczne, stad czesto choroba przybiera uogél-
niony charakter z zajeciem innych struktur jamy brzusznej oraz odle-
glych, na przyktad srodpiersia, tarczycy czy oczodotu (1,12). Prawdopo-
dobne wydaje sie tto genetyczne, gdyz obecnos¢ antygenu HLA-B27

idiopathic retroperitoneal fibrosis, Ormond's disease, uveitis, psedotumor of the orbit.

potwierdzono w ponad 40% przypadkow (2,4,5,9). Ponizej przedsta-
wiamy pacjentke, u ktérej objawy okulistyczne wystapity réwnoczesnie
z nawrotem choroby podstawowej — choroby Ormonda.

Opis pacjenta

Pacjentka, lat 50, zgtosita sie do okulisty w marcu 2003 roku
z powodu bélu gatki ocznej lewej, trwajacego od dwdch dni, nastrzyk-
niecia gatki ocznej i uczucia ,falowania” obrazu. Podczas badania
stwierdzono: VOP — c. cor. sph. -0,5 cyl -1,0 ax 40° = 5/5, VOL — . cor.
sph. -1,5 cyl -1,0 ax 180° = 5/25; odcinek przedni OP bez patologii; OL
— osady zapalne na tylnej powierzchni rogéwki; opalescencja cieczy
wodnistej; teczéwka przekrwiona; Zrenica waska, po podaniu mydria-
tyku rozszerzyta sie miernie, bez zrostéw tylnych. Dno oka miato naste-
pujace cechy: tarcze nerwéw wzrokowych bez cech patologii, naczynia
tetnicze waskie z zaznaczonymi objawami Gunna, o poszerzonym
refleksie naczyniowym i nieréwnym Swietle, w rejonie plamek zmiany
zwyrodnieniowe o charakterze druz (OP > OL), plamki bez refleksu
doteczkowego (ryc. 1).

Rozpoznano ostre zapalenie teczowki i ciata rzeskowego oka lewe-
go. Wiaczono leczenie miejscowe: mydriatyk, steryd w postaci kropli
i iniekgji podspojéwkowych, uzyskujac poprawe w ciggu trzech tygodni.

Poszukujac przyczyn choroby, przeanalizowano ogélny stan zdro-
wia pacjentki. W wywiadzie zwracaty uwage wieloletnie dolegliwosci
bélowe brzucha, wyraznie nasilone od miesigca. W 1986 roku chora
przebyta operacje — resekcje prawej strony okreznicy z nastepowym
zespoleniem jelita biodrowego z poprzecznicag metoda bok do boku
z powodu guza tej okolicy. Badanie TK wykonane przed operacja ujaw-
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Ryc. 1. Dno oka z widocznymi druzami.
Fig. 1. The fundus of the eye with drusen.

nito dodatkowo cechy wodonercza obu nerek wskutek charakterystycz-
nego zwezenia moczowoddw. Histopatologicznie stwierdzono woéw-
czas przewlekly proces zapalny otrzewnej, $ciany jelita grubego,
bogatokomérkowe utkanie tkanki wioknistej. Nie znaleziono utkania
nowotworowego. Rozpoznano zesp6t Ormonda. Podjeto dalsze lecze-
nie w postaci steroidoterapii (Encorton), ktorg pacjentka kontynuowata
w dawkach podtrzymujacych przez 5 lat. W 1993 roku ze wzgledu na
powiktania urologiczne wykonano zabieg usuniecia nerki lewej. Rozpo-
znanie histopatologiczne to: przewlekte roponercze z cechami marsko-
$ci nerki. Wyzej opisane dolegliwosci okulistyczne zbiegly sie z uczu-
ciem ogdlnego ostabienia, ktérego przyczyng byta nasilona anemia.
Stwierdzono takze wysokie OB oraz nadcisnienie tetnicze krwi i skiero-
wano chorg na oddziat choréb wewnetrznych w celu dalszej diagnosty-
ki. W badaniu TK ujawniono strukture guzowaty o gestosci tkanek
miekkich, przylegajaca do brzegu dolnego prawego ptata watroby oraz
do przedniej powierzchni nerki prawej, naciekajacq $ciane wewnetrzng
przednio-boczng jamy brzusznej. Dodatkowo stwierdzono nasilenie
cech wodonercza prawostronnego (ryc. 2).

Rozpoznano stan zaostrzenia choroby podstawowe] i wiaczono
leczenie immunosupresyjne (metypred, azatiopryna) oraz zaintubowa-
no moczowdd prawy sondg Double J (D-J) w celu odbarczenia wodo-
nercza. Uzyskano stopniowa normalizacje OB, obrazu krwi i nadcisnie-
nia tetniczego. Po o$miu tygodniach usunieto sonde D-J, kontrolne za$
badania USG nie wykazaty cech zastoju w nerce. Pacjentka kontynuuje
steroidoterapie w dawkach podtrzymujacych, pozostajgc pod Scistg
kontrolg urologiczng, chirurgiczng, internistyczng i okulistyczna.

Dyskusja

Idiopatyczne zwidknienie pozaotrzewnowe (IZP), z reguly leczone
przez urologéw, jest rzadka i trudng do rozpoznania jednostka chorobo-
wa. Dominujace objawy Klinicznie to: béle brzucha, utrata masy ciata,
nudnosci, stany podgoraczkowe, obrzeki koriczyn dolnych, wodonercze
oraz skapomocz lub bezmocz. Zajecie moczowodu z zamknieciem jego
Swiatfa i postepujaca niewydolnoscig nerek pojawia sie w zaawansowa-
nym stadium choroby. U 50% chorych wystepuje nadcisnienie tetnicze
(12). Badania laboratoryjne wykazuja podwyzszony OB, obnizony poziom
biatka catkowitego, albumin, podniesiony poziom gamma-globulin, skfa-
dowych @3 i C4 dopetniacza, biatka C-reaktywnego, anemie, wzrost

Ryc. 2. Nerka prawa z cechami wodonercza.
Fig. 2. The hydrops of the right kidney.

poziomu ptytek krwi i obnizony klirens kreatyniny. Objawy te wystapity
u przedstawione] pacjentki i wraz z wynikiem badania histopatologiczne-
go byly podstawa rozpoznania choroby Ormonda. W terapii odbarczenio-
wej moczowodu stosuje sie operacyjng lub laparoskopowa ureterolize,
polegajaca na wypreparowaniu moczowodu z tkanki widknistej, a nastep-
nie umiejscowieniu go wewnatrzotrzewnowo lub w pasmie sieci (1,3).
Innym sposobem terapii jest zastosowanie nefrostomii lub odbarczenie
wodonercza poprzez zaintubowanie moczowodu sondg D-J. Poprawe
warunkuje wigczenie jednoczesnego leczenia immunosupresyjnego, naj-
czedciej w postaci steroidoterapii, utrzymywanej wiasciwie do konca zycia
pacjenta (8). W przypadku niepowodzenia leczenia steroidami zastosowa-
nie znajdujg tez inne leki immunosupresyjne: azatiopryna czy cyklofosfa-
mid (3). Rzadziej wykorzystywany jest tamoxifen, ktdry stymuluje wzrost
poziomu inhibitoréw wzrostu fibroblastéw, oraz cyklosporyna jako inhibi-
tor prozapalnych cytokin (11,12,17). Kottra i wsp. przytaczaja opis zajecia
innych struktur jamy brzusznej, szczegélnie dwunastnicy, okreznicy, drég
z6tciowych (9). Inwazje przewodu pokarmowego, wymagajaca interwen-
qji chirurgicznej — usuniecia okreznicy, podobnie jak w naszym przypadku
— opisujg Leone i wsp. (10). Okoto 8-15% pacjentéw ze zwtdknieniem
pozaotrzewnowym ma dodatkowe miejsca widknienia poza jama brzucha
(9). Jak przedstawiono wczesniej, wigkszo$¢ przypadkow pozaotrzewno-
wego widknienia ma charakter idiopatyczny. W postaci wtornej podkresla
sie wptyw angiosklerozy (17). Zwtoknienie pozaotrzewnowe we wcze-
snym stadium lokalizuje si¢ w okolicy aorty i moze faczyc sie ze zmianami
miazdzycowymi naczyn. Blaszki miazdzycowe uszkadzajg $ciane naczynia
i przemieszczajg sie w strone przydanki, powodujac stan zapalny o pod-
tozu immunologicznym (7,9). Proces fibrotyczny dotyczy okolicy zaotrzew-
nowej, otaczajgc aorte zwykle ponizej odejécia tetnic nerkowych oraz
rozprzestrzeniajac sie wokot innych duzych i mniejszych naczyn tej okolicy
(9). Zwtoknienie moze rozwijac sie w przebiegu tetniaka rozwarstwiajace-
go aorty. Zdrojewski i wsp. daja przyktad skutecznego operacyjnego usu-
niecia zapalnego tetniaka aorty, ktére wraz z terapig immunosupresyjng
i leczeniem hiperlipidemii (lowastatyna) dafo remisje zwfdknienia poza-
otrzewnowego (18). Rozwdj zwtdknienia moze by¢ tez spowodowany
w 7-9% procesem nowotworowym. Bywa on trudny do zroznicowania
z nieztosliwym rozrostem tkanki fgcznej, jakim jest choroba Ormonda.
Najczestsze nowotwory stymulujgce widknienie to choroba Hodgkina,
inne chfoniaki, migsaki, raki pfuc, piersi, jamy brzusznej — okreznicy, nerek,
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pecherza moczowego, prostaty (4,9). Wielu autoréw podkresla, ze 1ZP ze
wzgledu na immunologiczne podtoze moze wspétistnie¢ z innymi schorze-
niami o tej etiologii, szczegolInie z toczniem trzewnym, guzkowym zapale-
niem tetnic, uogdlnionym zapaleniem naczyn, choroba Raynauda, ziarni-
niakiem Wegenera, gwattownie postepujacym zapaleniem kiebuszkowym
nerek, nefropatig btoniasta, chorobg Crohna, wrzodziejacym zapaleniem
jelita, zesztywniajgcym zapaleniem stawéw kregostupa (2,9,13,16).
W dostepnym pismiennictwie niewiele jest doniesier o wspétistnieniu 1ZP
i schorzen ze strony narzadu wzroku. Motoaki Doi i wsp. przedstawiajg
pacjentke o podobnym tacznym przebiegu schorzen jak w naszym przy-
padku (6). Opisuja 48-letnig pacjentke hospitalizowang z powodu pogor-
szenia widzenia, szczeg6lnie okiem prawym, w przebiegu nieziarinujace-
go zapalenia przedniego odcinka bfony naczyniowej z towarzyszacym
torbielowatym obrzekiem plamki obojga oczu, potwierdzonym badaniem
angiografii fluoresceinowej. Wykonanie petnej diagnostyki laboratoryjnej
i obrazowej, a takze badanie histopatologiczne bioptatu patologicznej
tkanki pozaotrzewnowej, pobranej w trakcie peritoneoskopii, wykazato
zwidknienie z naciekiem zapalnym bez zmian o charakterze nowotworo-
wym. Rozpoznano idiopatyczng posta¢ zwtdknienia pozaotrzewnowego.
Autorzy uwazajg, ze idiopatyczne pozaotrzewnowe zwiéknienie ze wzgle-
du na autoimmunologiczne podfoze moze byc¢ jeszcze jedna, dotychczas
nieznang przyczyng zapalenia btony naczyniowej (6). W przebiegu 1ZP
moga tez pojawiac sie takie schorzenia okulistyczne, jak: zapalenie nad-
twardowki czy guz rzekomy oczodotu (6,14,15). Richards i Brazier opisujg
IZP i obustronny guz rzekomy oczodotu z objawami wytrzeszczu, ograni-
czeniem ruchomosci gatek ocznych, obecnoscig patologicznych mas
wyczuwalnych palpacyjnie w dolno-skroniowej czesci okolicy wejscia do
oczodotu, z defektem afferentnym Zrenicy, zblednigciem skroniowym tarcz
nerwow wzrokowych i fatdami siatkéwkowo-naczyniéwkowymi. W bada-
niu histopatologicznym zaréwno patologicznej tkanki oczodotowej, jak
i pozaotrzewnowej znaleziono tkanke faczng réznej dojrzatosci, nacieczo-
ng komorkami zapalnymi — limfocytami (4,15). Autorzy prac opisujg takze
wspotistnienie zwtdknienia pozaotrzewnowego z wodonerczem ze zwiok-
nieniem okolicy okofosiodtowej, zaburzeniami przysadkowymi w postaci
hiperprolaktynemii oraz uciskiem na nerw wzrokowy (obrzek tarczy,
a nastepnie atrofia nerwu wzrokowego) (4). Badanie histopatologiczne w
tym przypadku wykazafo obecnos$¢ tkanki widknistej z duza liczbg widkien
kolagenowych i fibroblastow, nacieczonej limfocytami, plazmocytami,
eozynofilami.

Whiosek

Zapalenie btony naczyniowej jako schorzenie o etiologii immunolo-
gicznej moze faczy¢ sie z innymi, ogdlnymi procesami zapalnymi, w tym
z idiopatycznym zwtéknieniem pozaotrzewnowym.
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