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Streszczenie

Wilbknienie zaotrzewnowe (retroperitoneal fibrosis; RPF) jest rzadka choroba przebiegajaca z procesem zapal-
nym oraz wldknieniem woko! aorty i tetnic biodrowych. Wyrdznia si¢ posta¢ pierwotng (idiopatyczna) i wtérna
widknienia zaotrzewnowego. Objawy widknienia zaotrzewnowego sg zréznicowane a rozpoznanie powinno opiera¢
sie na szczegdtowo zebranym wywiadzie, badaniach laboratoryjnych oraz na badaniach obrazowych - tomografia
komputerowa i rezonans magnetyczny. Terapia obejmuje interwencje chirurgiczng oraz farmakoterapie. W pracy
przedstawiono dwa przypadki pacjentéw z rozpoznaniem wiéknienia zaotrzewnowego. Geriatria 2021; 15: 191-196.
doi: 10.53139/G.20211523

Stowa kluczowe: widknienie zaotrzewnowe, choroba Ormonda, glikokortykoidy, leczenie immunosupresyjne

Summary

Retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare disease with inflammation and fibrosis around the aorta and iliac
arteries. There are primary (idiopathic) and secondary retroperitoneal fibrosis. The symptoms of retroperitoneal
fibrosis are diverse and the diagnosis should be based on a detailed history, laboratory tests and imaging tests —
computed tomography and magnetic resonance imaging. The treatment includes surgical intervention and phar-
macotherapy. The article presents two cases of patients diagnosed with retroperitoneal fibrosis. Geriatria 2021;
15: 191-196. doi: 10.53139/G.20211523
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Wstep odgalezienia. Procesem zapalnym moga by¢ réwniez
W1lbknienie zaotrzewnowe (retroperitoneal fibro- objete moczowody, a w konsekwencji moze doj$¢ do
sis; RPF) jest rzadka chorobg przebiegajaca z procesem niedroznosci i powstania wodonercza. Czasami zajete
zapalnym oraz wldknieniem wokét aorty i tetnic sa réwniez narzady jamy brzusznej, miedzy innymi
biodrowych [1]. Pierwszy raz choroba zostala opisana dwunastnica, trzustka, §ledziona, drogi zétciowe, zyla
w 1905 roku przez francuskiego urologa Joaquin’a wrotna, a nawet rdzen kregowy [4,5]. U okolo 15%
Albarran’a Dominguez’a [2]. Jednak dopiero w 1948 pacjentéw z RPF zmiany mozna zaobserwowaé poza
roku John Ormond opublikowat w literaturze anglo- przestrzenig zaotrzewnows, w $rodpiersiu [6,7].
jezycznej prace opisujaca dwa przypadki niedroznosci Wyréznia si¢ postac pierwotng i wtérna widknie-
moczowoddw jako skutek stanu zapalnego w prze- nia zaotrzewnowego. Pierwotna (idiopatyczna) postaé
strzeni zaotrzewnowej. Z tego tez powodu witoknie- choroby (idiopatic retroperitoneal fibrosis; IRF) dotyczy
nie zaotrzewnowe nazywane jest inaczej — choroba ok. 75% przypadkéw i moze by¢ zwigzana z miejscowa
Ormonda [3]. reakcja zapalng w $cianie aorty brzusznej. Rozwazany
W przebiegu RPF obserwuje si¢ wioknisto-zapalng jest rowniez udzial czynnikéw genetycznych, u okoto
tkanke zaotrzewnows, ktora obejmuje gtéwne naczynia 44% chorych stwierdza si¢ immunofenotyp HLA-B27
przestrzeni zaotrzewnowej — aorte brzuszna i tet- [8]. Zaobserwowano rowniez zwigzek rozwoju choroby
nice od niej odchodzace oraz zyle gtéwna dolna i jej ze wzrostem stezenia przeciwcial 1gG4, dlatego tez
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obecnie chorobe Ormonda zalicza si¢ do choréb IgG4-
zaleznych [9]. Posta¢ wtorna wystepuje rzadziej, naj-
czesciej spowodowana jest tetniakiem aorty brzusznej
(RPF zwiazana z tetniakiem, perianeurysmal retroperi-
toneal fibrosis; PRF). Innymi przyczynami RPF moga
by¢ nowotwory - rak jelita grubego, sutka, trzustki,
jadra, prostaty czy chloniaki. Wéréd czynnikéw wtor-
nych wymienia si¢ réwniez infekcje (odmiedniczkowe
zapalenie nerek, gruzlica, kila, histoplazmoza) czy
choroby autoimmunologiczne (ziarniniakowato$¢
Wegenera, guzkowe zapalenie tetnic, toczen rumie-
niowaty ukfadowy, reumatoidalne zapalenie stawow,
zesztywniajace zapalenie stawdw kregostupa) oraz
stosowanie niektdrych lekéw (np. metyldopa, hydra-
lazyna, niektdre beta-blokery, bromokryptyna, fena-
cytyna). Posta¢ wtérna moze rozwijaé si¢ réwniez
w wyniku urazu przestrzeni zaotrzewnowej oraz po
operacjach w obrebie jamy brzusznej [1,10-16].
Objawy widknienia zaotrzewnowego sg zrdznico-
wane. Najczesciej choroba rozpoznawana jest pdzno,
gdy pojawiaja sie objawy nadci$nienia tetniczego,
wodonercza i pozanerkowej niewydolnosci nerek.
Najczestszg dolegliwoscig zglaszang przez pacjentow
(ponad 90% przypadkdw) jest tepy bol zlokalizowany
w podbrzuszu i w okolicy ledzwiowo-krzyzowej,
ktory nasila si¢ wraz z progresja choroby - rozrost
masy widknistej prowadzi do jednostronnego lub
obustronnego wodonercza i poszerzenia gérnego
odcinka moczowodu, a w konsekwencji do niewydol-
nosci nerek. Obserwuje sie rowniez wzrost ci$nienia
tetniczego [17]. Z poczatku wigkszo$¢ chorych zglasza
niespecyficzne dolegliwosci - oslabienie, brak apetytu,
nudnosci, wymioty, stopniowy spadek masy ciala oraz
utrzymujaca sie przez dluzszy czas goraczke [1,18-20].
U mezczyzn opisywana jest rdwniez zwiekszona
czesto$¢ wystepowania zylakdw powrodzka nasiennego,
obrzeku moszny czy wodniakéw jader [19].
Rozpoznanie choroby Ormonda powinno opieraé
sie na szczegdtowo zebranym wywiadzie, badaniach
laboratoryjnych oraz na badaniach obrazowych -
tomografia komputerowa i rezonans magnetyczny
[21,22]. W badaniach laboratoryjnych obserwuje si¢
przyspieszony OB, podwyzszone st¢zenie surowicze
CRP, niedokrwisto$¢, nieprawidtowe parametry
nerkowe czy podwyzszone st¢zenie surowicze IgG4.
Diagnostyke obrazowg najczeéciej zaczyna si¢ od
badania ultrasonograficznego jamy brzusznej, ktore
uwidacznia hipoechogenng lub izoechogenng mase
obejmujaca narzady przestrzeni zaotrzewnowej,
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aw przypadku ucisku moczowodu obserwuje si¢ cechy
wodonercza i poszerzenia uktadu kielichowo-mied-
niczkowego [23]. Jednak najwazniejszymi badaniami
s3 tomografia komputerowa i rezonans magnetyczny,
ktore pozwalaja uwidoczni¢ okotoaortalng mase wiok-
nisto-zapalng. Innym wykonywanym badaniem jest
pozytronowa tomografia emisyjna (positron emission
tomography; PET) ze znakowaniem 18F-FDG, pozwa-
lajaca na wykrycie nowotworu lub ognisk zakazenia.
W diagnostyce przydatne jest takze badanie histopato-
logiczne, uwazane przez niektorych za ztoty standard
rozpoznania choroby, wykrywajace peczki kolagenu
wraz z komérkami zapalnymi, takimi jak makrofagi,
limfocyty i komérki plazmatyczne [1].

Terapia RPF obejmuje interwencje chirurgiczna
oraz farmakoterapie hamujacg aktywnos¢ uktadu
immunologicznego przez stosowanie glikokortyko-
steroidow, azatiopryny, cyklofosfamidu oraz leku
antyestrogenowego — tamoxifenu.

W pracy przedstawiono dwa przypadki pacjentéw
z wldéknieniem zaotrzewnowym.

Opis przypadku
Przypadek 1

74-letni pacjent, chorujacy na nadci$nienie tet-
nicze, cukrzyce typu 2, dn¢ moczanowa od kwietnia
2016 roku skarzyt si¢ na ostabienie, brak apetytu
z towarzyszacymi bélami brzucha oraz spadek masy
ciata (ok. 8 kg w ciaggu 5 miesigcy). W wykonanym
ambulatoryjnie badaniu ultrasonograficznym jamy
brzusznej (kwiecien 2016) stwierdzono poszerzenie
uktadu kielichowo-miedniczkowego (UKM) oraz
kamice nerkowg (nerka prawa - z{6g 12 mm, nerka
lewa - 8 mm). Po konsultacji urologicznej w maju
2016 roku wykonano kruszenie kamieni nerki prawej
metoda ESWL (Extracorporeal Shock Wave Lithotripsy).
Podczas kolejnej hospitalizacji na przelomie maja
i czerwca 2016 roku w oddziale choréb wewnetrznych
wykonano badania diagnostyczne: zdjecie rentge-
nowskie klatki piersiowej, gastroskopig, kolonoskopig
- nie wykazujace zmian chorobowych. W badaniu
tomografii komputerowej jamy brzusznej stwierdzono
w otoczeniu nerek, nadnerczy, w przestrzeni okoloaor-
talnej oraz nasadzie krezki masywne zmiany naciekowe
przestrzeni zaotrzewnowej — wysunigto podejrzenie
widknienia zaotrzewnowego. Na podstawie przeprowa-
dzonych badan rozpoznano przewlekly chorobe nerek
w stadium G3b niewydolno$ci nerek, kamice nerkows,
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niedokrwisto$¢ choréb przewleklych, niedobor wita-
miny B12 oraz hiperlipidemie mieszang. Chorego prze-
kazano do dalszego leczenia w poradni nefrologicznej
iurologicznej. W lipcu 2016 nefrolog skierowal pacjenta
do szpitala (oddziat urologii) celem wykonania biop-
sji i potwierdzenia widknienia zaotrzewnowego. Na
postawie badania tomografii komputerowej jamy
brzusznej - ,rozleglo§¢ zmian oraz ich lokalizacja
przemawiajg za zmianamiw przebiegu zlo$liwej postaci
wldknienia zaotrzewnowego” — rozpoznano chorobe
Ormonda i wiaczono leczenie tamoxifenem w dawce
20 mg/dobe¢ i przez miesiac metyloprednizolonem
w dawce 4 mg/dobe, ktory odstawiono przed plano-
wang kolejng hospitalizacja w oddziale nefrologii na
przetomie listopada i grudnia 2016 roku. Podczas tego
pobytu w szpitalu w wykonanych badaniach stwier-
dzono miano ANA 1:320, profil przeciwcial ujemny,
przeciwciala ANCA [MPO (0), PR3 (+), GBM 1 (0)],
IgG4: 57 mg/dl (5-130). Badanie ultrasonograficzne
jamy brzusznej wykazalo nerki prawidlowej budowy
iksztaltu, bez cech ztogdw powyzej 3 mm, obustronnie
zastéj w UKM, w nerce prawej kielichy poszerzone
do 20 mm, miedniczka do 17 mm, w nerce lewej
kielichy do 17 mm, miedniczka do 18 mm. Nie zaob-
serwowano zmian w wykonanym radiogramie klatki
piersiowej. Poniewaz badania laryngologiczne oraz
stomatologiczne wykluczyly ogniska siejace a wyka-
zaly przewlekle zapalnie krtani zalecono leczenie
zachowawcze. W wykonanej tomografii komputerowej
jamy brzusznej zaobserwowano widoczng progresje
choroby podstawowej — masywne wtdknienie w prze-
strzeni zaotrzewnowej, wciagniecie w proces wok-
nienia moczowoddéw z ich zwezeniem, zastéj w UKM
obu nerek. Ponadto w badaniu echosonograficznym
miesnia sercowego stwierdzono zapalenie osierdzia,
nieznaczng ilo$¢ ptynu w worku osierdziowym (bez
ryzyka tamponady), nadci$nieniowa przebudowe serca
oraz nieistotng hemodynamicznie niedomykalno$é
zastawek. Wlaczono leczenie metyloprednizolonem
w dawce 24 mg co drugi dzien (stopniowa redukcja
dawki pod kontrolg nefrologa) oraz utrzymano leczenie
tamoxifenem w dawce 20 mg/dobe. W latach 2016-2018
chory pozostawal w ambulatoryjnej opiece nefrologicz-
nej — tamoxifen zmieniono na azatiopryne 50 mg dwa
razy dziennie, ktéra odstawiono po okoto 2 miesigcach
z powodu objawdw zapalenia zatok. Tomografia kom-
puterowa zatok obocznych nosa (2018 rok) wykazata
cechy przewleklego zapalenia zatok szczgkowych,
czolowej i klinowej z obecnoscia policyklicznych
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zwapnien, ponadto cechy przebudowy kostnej zatok
o cechach matowej szyby $wiadczacy o przewleklym
procesie zapalnym, calkowitg bezpowietrznos$¢ zatok.
Wykonano elektrokoagulacje matzowin nosowych
dolnych. Podczas kolejnej hospitalizacji w oddziale
nefrologii na przetomie stycznia i lutego 2019 roku
stwierdzono IgG4 - 462,6 mg/dl (39,2-864,0). Wyniki
badania ultranonograficznego jamy brzusznej i echo-
sonograficze mie$nia sercowego nie wykazaly progresji
choroby - wyniki poréwnywalne do badan z 2016 roku.
W trakcie hospitalizacji zmniejszono dawke metylo-
prednizolonu z 12 mg do 6 mg, z zaleceniem stopniowej
redukcji dawki pod kontrolg nefrologa.

Przypadek 2

60-letni pacjent zostal przyjety do oddziatu
wewnetrznego z powodu przelomu nadcis$nienio-
wego i obrzekéw konczyn dolnych. W wywiadzie
stan po cholecystektomii oraz po usunigciu raka
pecherza moczowego. W badaniu przedmiotowym
przy przyjeciu stan ogélny dos¢ dobry, nad polami
plucnymi szmer pecherzykowy prawidiowy, rytm
serca miarowy, brzuch migkki, niebolesny, obrzeki
podudzi. W trakcie hospitalizacji u chorego zalozono
cewnik Foley’a do pecherza moczowego oraz wia-
czono leczenie hipotensyjne i moczopedne. Badania
wykazaly podwyzszone stezenie surowicze kreatyniny
- 5,68 mg/dl (N: 0,6-1,3 mg/dl). W wykonanym bada-
niu ultrasonograficznym jamy brzusznej stwierdzono
obustronne wodonercze. Z uwagi na utrzymujace si¢
wodonercze oraz objawy niewydolnosci nerek chorego
skonsultowano urologicznie - podjeto nieskuteczng
probe zalozenia nefrostomii. W badaniu tomografii
komputerowej jamy brzusznej stwierdzono: ,,mankiet
mi¢kkotkankowy o grubosdci 19 mm i gestosci 50;.
wokot aorty brzusznej, od poziomu tetnic nerkowych
do podziatu - widoczny réwniez wzdluz tetnic biodro-
wych wspolnych, obie nerki bez zmian ogniskowych,
poszerzone uklady zbiorcze obu nerek oraz gérne
odcinki moczowodéw. Rozlegtos¢ i symetria mankietu
migkkokostnego wokoét aorty i tetnic biodrowych
wspolnych, a takze obraz obu nerek przemawia za
wloknieniem zaotrzewnowym”. Z uwagi na brak
mozliwo$ci wykonania badania z kontrastem, zalecono
wykonanie badania dopplerowskiego w celu oceny czy
mankiet obejmuje rowniez zyte gléwna dolna oraz
czy s3 w jego obrebie widoczne przeplywy. Badanie
wykazalo prawidlowe przeptywy w zyle gtéwnej dolne;j
oraz w zylach biodrowych. Z uwagi na obraz kliniczny
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oraz wyniki badan obrazowych zdecydowano o wla-
czeniu sterydoterapii — wlewy z metyloprednizolonu.
W wyniku leczenia u chorego obserwowano stopniowe
obnizenie wartosci ci$nienia tetniczego oraz poprawe
parametréw nerkowych - przy wypisie kreatynina
1,28 mg/dl (N: 0,6-1,3 mg/dl). Pacjenta wypisano do
domu zaleceniem dalszej opieki poradni nefrologicznej
i urologicznej oraz stosowania metyloprednizolonu
w dawce 24 mg, z stopniowa redukcja dawki.

Dyskusja

W1lbknienie zaotrzewnowe jest przewleklym pro-
cesem zapalnym charakteryzujacym si¢ obecnoscia
widknistej masy zapalnej w przestrzeni zaotrzewnowe;j.
Zmiany obejmuja typowo przestrzen zaotrzewnowsa
aorty brzusznej, tetnic biodrowych oraz moczowodéw,
ale moga dotyczy¢ réwniez zyly gtéwnej dolnej, dwu-
nastnicy, trzustki, naczyn chtonnych i krwiono$nych.
Wiéknista tkanka prowadzi do ucisku narzgdéow
i wtornie do zaburzen ich funkgji.

Czestos¢ wystepowania RPF jest nieznana, sza-
cuje sie ze dotyczy ona 1 na 200 000 — 500 000 oséb,
w wieku 40-60 lat, cze$ciej choruja mezczyzni [24, 25].
Wyréznia si¢ postaé pierwotng i wtérng widknienia
zaotrzewnowego, a etiologia choroby nie jest do konca
poznana. Pomimo wielu badan i prac naukowych
rozpoznanie i leczenie wldknienia zaotrzewnowego
powoduje wiele trudno$ci. Jedng z przyczyn jest
brak charakterystycznych objawéw dla tej choroby.
Podejrzenie wldknienia zaotrzewnowego najczesciej
stawiane jest na podstawie badan obrazowych - bada-
nie ultrasonograficzne, tomografia komputerowa,
rezonans magnetyczny. W badaniach laboratoryjnych
wskazane jest oznaczenie stezenie IgG4 w surowicy,
w szczegOlnosci przy podejrzeniu idiopatycznej postaci
choroby, chociaz nie zawsze stezenie IgG4 musi by¢
podwyzszone. Khosroshahi i wsp. analizujgc 23 przy-
padki widknienia zaotrzewnowego zidentyfikowali 13
przypadkéw postaci RPF IgG4-zaleznej (co stanowilo
57% calej grupy pacjentéw) [26]. Dodatkowo oznacza
sie parametry laboratoryjne zajetych narzadow (nerek,
trzustki, watroby, serca).

Aktualnie nie ma wytycznych dotyczacych
leczenia wtoknienia zaotrzewnowego. Postepowanie
wykorzystuje doswiadczenia wiasne lekarzy i osrod-
kéw klinicznych oraz doniesienia naukowe, ktore
nakazujg jak najszybsze wdrozenie leczenia. Badania
dowodza, ze najskuteczniejsza metoda leczenie wiok-
nienia zaotrzewnowego jest podawanie glikokortyko-
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-steroidow [27]. Stosowane dawki i czas sterydoterapii
w dostepnych zrédlach znacznie si¢ réznig, ale wigk-
szo$¢ doniesien sugeruje poczatkowa dawke 60 mg/
dobe redukowang do 5 mg/dobe. Inny konsensus méowi
o podawaniu prednizonu (0,5-1 mg/kg/dobe przez
pierwszy miesiac). Po ponownej ocenie klinicznej, jesli
osiggnieto remisje, dawke stopniowo si¢ zmniejsza
w ciggu kilku miesigcy do 5-10 mg/dobe i utrzymuje
dodatkowo od 6 do 18 miesigcy. Inne doniesienia
zalecaja, aby leczenie trwalo $rednio od 1 do 3 lat [28].
W przypadku nietolerancji lub przeciwskazan do
sterydoterapii niektore badania zalecaja stosowanie
tamoxifenu. W randomizowanym kontrolowanym
badaniu przeprowadzonym u 36 pacjentéw z IRF,
ktorzy uzyskali remisje po leczeniu indukcyjnym
prednizonem, dokonano podziatu chorych na 8 mie-
siecy do dwdch grup: w pierwszej zmniejszano dawki
prednizonu, w drugiej lek zamieniano na tamoxifen
(0,5 mg/kg/dobe). Nawroty choroby czesciej obser-
wowano w grupie leczonej tamoxifenem - réznica
miedzy obu grupami w czgstosci nawrotdw byta istotna
zaréwno pod koniec leczenia (miesiac 8), jak i po 26
miesigcach obserwacji [29]. W innym retrospektyw-
nym badaniu z udzialem 55 pacjentéw z RPF leczonych
tamoxifenem w monoterapii zaobserwowano redukcje
masy zapalnej u 71% pacjentéw w 4 miesigcu i 85%
w 8 miesigcu. Te korzystne zmiany oraz dobra tole-
rancja leku zdaniem autoréw sugeruja, ze tamoxifen
moze by¢ lekiem z wybory dla tych pacjentéw, ktorzy
maja przeciwwskazania do stosowania glikokorty-
kosteroidéw [30]. W leczeniu immunosupresyjnym
RPF wykorzystuje si¢ rowniez: azatiopryne, cyklo-
fosfamid oraz mykofenolan mofetylu [31]. Opisano
réwniez korzystny wplyw stosowania rytuksymabu,
infliksimabu i tocylizumabu w leczeniu wiéknienia
zaotrzewnowego, jednak do sformufowania ostatecz-
nych zalecen do stosowania tych lekéw potrzebne sa
dalsze badania [32-34]. W pis$miennictwie opisywane
sg rowniez pojedyncze przypadki samoistnego wyle-
czenia [35].

W przypadku zaawansowanego zajgcia moczo-
wodow stosuje si¢ czasami rowniez leczenie chirur-
giczne. Niektdére dane wskazujg na przewage leczenie
chirurgicznego nad leczeniem farmakologicznym.
Wryniki retrospektywnego badania przeprowadzo-
nego w Chinach u 61 pacjentéw z RPF wykazaly, ze
interwencja chirurgiczna i/lub nastepcze leczenie far-
makologiczne (sterydoterpia i immunosupresja) sa naj-
bardziej efektywnymi metodamileczeniu RPF. U 55,7%
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pacjentow przeprowadzono leczenie chirurgiczne,
u 16,4% zastosowano leczenie zachowawcze, z kolei
1 6,6% zastosowane leczenie farmakologiczne po wcze-
$niejszym leczeniu operacyjnym. Badanie potwierdzilo
takze, ze stosowanie sterydoterapii i leczenia immu-
nosupresyjnego w matych dawkach zapobiega nawro-
tom choroby. Podobne dane opublikowal Liu i wsp.
- w grupie 58 pacjentéw z RPF, u 42 chorych (72,4%)
zastosowano interwencje chirurgiczna, 29 (50%) otrzy-
malo leczenie zachowawcze, natomiast u 17 (29,3%)
zastosowano sterydoterpie po leczeniu chirurgicznym.
Analiza operowanych przypadkéw wskazuje jak wazne
jest wlasciwe postepowanie w czasie zabiegéw chirur-
gicznych u pacjentéw w RPF. Poniewaz najczestszym
powiklaniem widknienia zaotrzewnowego jest zajecie
moczowodu przez proces zapalny prowadzace do
wodonercza standardowym postgpowaniem podczas
operacji powinno by¢ uwolnienie zrostow, udroznienie
moczowodow oraz dodatkowo pobranie wycinkéw do
badania histopatologicznego [27].

Pismiennictwo/References

Whnioski

Zwldknienie zaotrzewnowe, czyli choroba
Ormonda, nalezy do grupy bardzo rzadkich choréb
zapalnych. Czestos¢ jej wystepowanie i niespecyficz-
nos$¢ objawdw (wystapienie szerokiego spektrum czesto
niecharakterystycznych objawow, zwlaszcza w poczat-
kowym stadium choroby ) skutkuje wydluzeniem dia-
gnostyki, a tym samy rozpoczeciem leczenia. Mnogos¢
iréznorodnos¢ objawéw klinicznych wymaga réwniez
uczestniczenia lekarzy wielu specjalno$ci zaréwno
w diagnostyce jak i w leczeniu tej choroby.
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