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Streszczenie. Widknienie zaotrzewnowe (RPF), zwane chorobg Ormonda, jest przewlektym procesem zapalnym,
charakteryzujgcym sie tworzeniem wiéknisto-zapalnej masy tkankowej w przestrzeni zaotrzewnowej. Zmiany typowo
zajmuija okolice przestrzeni zaotrzewnowej aorty brzusznej, tetnic biodrowych oraz moczowoddéw, niekiedy dwunastnicy
czy nerek. W wiegkszo$ci przypadkéw choroba ma charakter pierwotny (idiopatyczne wiéknienie zaotrzewnowe [IRPF]),
rzadziej wtérny (polekowy, w przebiegu choréb nowotworowych, radioterapii, zakazen). RPF nalezy do chordb rzadkich,
najczesciej dotyczy osdb okoto 5. dekady zycia, cze$ciej chorujg mezczyzni. Rozpoznanie ustala sig na podstawie obrazu
klinicznego oraz wynikéw badar obrazowych. W przypadkach o nietypowym przebiegu lub umiejscowieniu zmian
wykonuje sie biopsje masy widknistej w celu potwierdzenia histopatologicznego. Aktualnie nie istniejg wytyczne leczenia
RPF, schemat postepowania terapeutycznego opiera sig na wtasnych do$wiadczeniach o$rodkéw specjalistycznych
oraz nielicznych publikacjach. W artykule opisano przypadek 62-letniej kobiety hospitalizowanej w Klinice Choréb
Wewnetrznych i Reumatologii z powodu zapalenia stawdw obwodowych, u ktérej w toku diagnostyki rozpoznano RPF.
Zastosowano leczenie immunosupresyjne, z dobrym efektem.

Stowa kluczowe: widknienie pozaotrzewnowe, choroba Ormonda, masa widknista, immunosupresja

Abstract. Retroperitoneal fibrosis, also called Ormond'’s Disease, is a chronic inflammatory process, characterized

by the development of combined fibroid and inflammatory tissue in the retroperitoneal space. Typically, lesions are

located in the retroperitoneal space of abdominal arteries, iliac arteries, ureters, and sometimes duodenum or kidneys.

In the majority of cases the disease is primary (idiopathic retroperitoneal fibrosis — IRPF), rarely is secondary to drugs,
malignancy, radiotherapy or infections. RPF is an uncommon condition, mostly affecting people in their 50s, and prevalent
to the males. Diagnosis can be made on the basis of clinical manifestation and results of the medical imaging. If the clinical
presentation is unusual or the location of fibrosis is untypical, the biopsy of the fibroid should be made to confirm

the recognition. Currently, there is no recommendation of treatment of the RPF, mostly a therapy scheme is based on

the experience of specialized centers and rare publications. The article presents the case of 62-year-old female hospitalized
in the Department of Internal Diseases and Rheumatology due to inflammation of the peripheral joints, who was diagnosed
as RPF during conventional diagnostics. The patient was successfully treated with an immunosuppressive therapy.
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Witébknienie zaotrzewnowe (retroperitoneal fibrosis —
RPF), zwane chorobg Ormonda, jest przewlektym proce-
sem zapalnym charakteryzujacym sig tworzeniem witdk-
nisto-zapalnej masy tkankowej w przestrzeni zaotrzew-
nowej [1]. Zmiany typowo zajmujg okolice przestrzeni
zaotrzewnowej aorty brzusznej, tetnic biodrowych oraz
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moczowodoéw, niekiedy dwunastnicy czy nerek [1,2].
W wigkszosci przypadkéw choroba ma charakter pierwot-
ny (idiopatyczne widknienie zaotrzewnowe [idiopatic re-
troperitoneal fibrosis — IRPF]), rzadziej wtérny (polekowy,
w przebiegu choréb nowotworowych, radioterapii, zaka-
zen) [1,3]. Widknienie zaotrzewnowe jest chorobg rzadka,
wystepujgcg z czestoscig 1,38/100 000, jednak ze wzgle-
du na jej bardzo czesty bezobjawowy przebieg dane te
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mogga by¢ zanizone [3]. RPF najczesciej dotyczy oséb
okoto 5. dekady zycia; czesciej chorujg mezczyzni [3].
Aktualnie nie istniejg wytyczne leczenia RPF. Schemat
postepowania terapeutycznego opiera sie na wtasnych
doswiadczeniach osrodkéw specjalistycznych oraz nie-
licznych publikacjach [4,5].

Opis przypadku

62-letnia chora zostata przyjeta do Kliniki Choréb We-
wnetrznych i Reumatologii Wojskowego Instytutu Me-
dycznego w czerwcu 2017 roku (nr historii choroby
2017/46637) z powodu dolegliwosci bolowych wielo-
stawowych z niewielkim obrzekiem stawéw $rodrecz-
no-paliczkowych (MCP II, lll prawej reki). W wywiadach
nadcis$nienie tetnicze i dyskopatia kregostupa w odcin-
ku L5/S1. Przewlekle leczona: pantoprazolem — 20 mg/d,
prednizonem - 2,5 mg/d, trimebutyng — 100 mg/d, am-
lodyping — 5 mg/d, ramiprylem - 5 mg/d, indapami-
dem SR - 1,5 mg/d, metoprololem - 75 mg/d. W mar-
cu 2017 roku rozpoznano niezréznicowane zapalenie
stawoéw, do leczenia wigczono prednizon — 2,5 mg/d,
metotreksat — 15 mg/tydz. doustnie, oraz kwas folio-
wy — 15 mg/tydz. Po okoto 1,5 miesigca leczenia wy-
stgpita wysypka na rekach, odstawiono wiec metotrek-
sat i wigczono sulfasalazyne w dawce 2 g/d. Utrzyma-
no leczenie prednizonem z poprawa w zakresie dolegli-
wosci stawowych. Przy przyjeciu do kliniki w badaniu
przedmiotowym z odchylen stwierdzono swedzgcg wy-
sypke skdrng na catym ciele i niewielkie obrzeki sta-
woéw MCP I, 1l reki prawej. W badaniach laboratoryj-
nych: OB 34 mm/h, CRP w normie, czynnik reumatoidal-
ny i przeciwciata przeciw cyklicznemu cytrulinowanemu
peptydowi nieobecne, zwiekszone stezenie kreatyniny —
1,1 mg/dl, kwasu moczowego - 6,1 mg/dl, mate steze-
nie witaminy D, — 22 ng/ml. W badaniach RTG stawdéw
rak i stép nie uwidoczniono zmian destrukcyjnych w ko-
$ciach, w RTG klatki piersiowej wykonanym ambulato-
ryjnie nie stwierdzono istotnych odchylen. W USG jamy
brzusznej uwidoczniono w przestrzeni zaotrzewnowej
litg hipoechogeniczng tkanke otaczajgcg odcinkowo aor-
te na dtugos$ci 60-70 mm i zyte gtéwng dolng, dobrze od-
graniczong, bez widocznego unaczynienia — obraz suge-
rujacy witdknienie zaotrzewnowe. Nastepnie rozszerzo-
no diagnostyke o tomografie komputerowg (TK) jamy
brzusznej, w ktérej uwidoczniono nieprawidfowy na-
ciek miekkotkankowy potozony w przestrzeni zaotrzew-
nowej przykregostupowo w linii posrodkowej, wielkosci
67 x40 x 94 mm. Naciek obejmowat aorte, tetnice ner-
kowe oraz cze$ciowo zyte gtéwna dolng i zyte nerkowg
lewa. Gérny biegun nacieku widoczny na poziomie prze-
strzeni miedzykregowej L1/L2, dolny siegat do wysoko-
§ci trzonu L4. Opisano réwniez kilka powiekszonych we-
ztéw chtonnych pachwinowych wielkoscido 16 X 11 mm
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Rycina 1. Tomografia komputerowa jamy brzusznej przed leczeniem

Figure 1. Computed tomography of abdomen before treatment

(ryc. 1.). Po przeanalizowaniu wywiadu i wynikéow ba-
dan dodatkowych rozpoznano wtdknienie pozaotrzew-
nowe (choroba Ormonda), zwiekszono dawke prednizo-
nu z 2,5 mg do 60 mg/d, z zaleceniem stopniowej reduk-
cji dawki. Chorg zakwalifikowano do leczenia wlewami
cyklofosfamidu — wstepnie zaplanowano podanie 6 wle-
wow po 1g.Ze wzgledu na mozliwy polekowy charakter
wysypki skérnej odstawiono sulfasalazyne.

W trakcie leczenia obserwowano stopniowe po-
gorszenie parametrow nerkowych, zwiekszenie steg-
zenia kreatyniny — maks. 1,5 g/dl, i zmniejszenie eGFR
do 37 ml/min/1,73 m2. Z tego wzgledu odstawiono inhi-
bitor konwertazy angiotensyny. tgcznie podano 6 wle-
wow cyklofosfamidu w ostonie 600 mg mesny: pierwszy
29.06.2017 roku - 1 g i.v., drugi 1.08.2017 roku — 750 mg,
trzeci 7.09.2017 roku — 750 mg, czwarty 9.10.2017 roku —
750 mg, piaty 14.11.2017 roku — 750 mg /.v., a szOsty
29.01.2018 roku - 750 mg (podanie széstego wlewu od-
roczono ze wzgledu na zapalenie zatok). Dawki cyklo-
fosfamidu dostosowano do wieku i stopnia wydolnosci
nerek. Nie obserwowano dziatan niepozadanych lecze-
nia. W styczniu 2017 roku podjeto kolejng prébe wtacze-
nia metotreksatu, po ktérym ponownie zaobserwowano
wysypke; lek odstawiono po kilku dniach. W trakcie ho-
spitalizacji w marcu 2018 roku wykonano kontrolng TK
jamy brzusznej, w ktérej stwierdzono utrzymujacy sie
miekkotkankowy, nieostro odgraniczony obszar zmian
naciekowych, ulegajgcy jednorodnemu wzmocnieniu
kontrastowemu, potozony zaotrzewnowo wokét aorty,
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Rycina 2. Tomografia komputerowa jamy brzusznej po leczeniu

Figure 2. Computed tomography of abdomen after treatment

rozciggajgcy sie od poziomu odejscia tetnic nerkowych
do rozwidlenia aorty. Widoczna byta wyrazna redukcja
zmian w poréwnaniu z poprzednim badaniem - wielko$¢
nacieku 26 x 54 mm w wymiarze poprzecznym, poprzed-
nio 39 x68 mm. W obrebie nacieku przebiegaty tetni-
ce nerkowe (o zachowanym $wietle), lewa zyta nerko-
wa (miernie zwegzona) oraz zyfa gtéwna dolna (podejrze-
nie zwezenia). Naciek nie szerzyt sie na tetnice biodrowe
wspolne i nie obejmowat moczowodéw (ryc. 2.). Ponad-
to opisano dos$¢ liczne zwtdknienia u podstawy ptuc
oraz niespecyficzny guzek lub zageszczenia pozapalne
3 mm w segmencie 8 ptuca prawego. W zwigzku z re-
gresjg zmian w tomografii jamy brzusznej, obserwowa-
nym zmniejszeniem OB (23 mm/h) i kreatyniny 1,1 mg/dl,
eGFR 53 ml/min/1,73 m2 wtgczono leczenie podtrzymu-
jace mykofenolanem mofetylu w dawce poczgtkowej
1 g/d, z zaleceniem zwigkszenia dawki po 2 tygodniach
do 2 g/d. Pacjentka pozostaje pod statg opiekg Porad-
ni Reumatologicznej Wojskowego Instytutu Medyczne-
go. Zaplanowano termin kolejnej hospitalizacji w Klinice
Reumatologii za 6 miesiecy w celu kontroli i ewentualnej
modyfikacji leczenia.

Omoéwienie
Witdéknienie zaotrzewnowe rozwija sie najprawdopo-

dobniej w przebiegu reakcji immunologicznej. Prze-
mawia za tym czeste wspoétistnienie innych choréb
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autoimmunologicznych, takich jak ktebuszkowe zapa-
lenie nerek, reumatoidalne zapalenie stawéw, guzkowe
zapalenie tetnic, autoimmunologiczne zapalenie tarczy-
cy i pierwotne zapalenie drég zétciowych [1,6,7]. W naj-
nowszym pi$miennictwie coraz czes$ciej uznaje sie¢ RPF
za jedng z manifestacji choréb IgG4-zaleznych [1,8].
W wigkszosci przypadkéw RPF w poczatkowym okre-
sie przebiega bezobjawowo lub wystepuja jedynie obja-
wy nieswoiste (gorgczka, zmniejszenie masy ciafa, osta-
bienie). W bardziej zaawansowanym stadium choroby
pojawiaja sie bole brzucha, béle plecow w okolicy ledz-
wiowej, obrzeki konczyn dolnych, obrzek moszny, rza-
dziej chromanie przestankowe, niedokrwienie jelit i ob-
jawy niedroznosci jelit [1,4]. W badaniach laboratoryj-
nych zwracajg uwage podwyzszone parametry stanu
zapalnego (OB i CRP), rzadziej niedokrwisto$¢ i leuko-
cytoza. W przypadku ucisku moczowodéw obserwu-
je sie wzrost parametréw retencji azotowej, mogg wy-
stepowadé biatkomocz i krwinkomocz. Ponadto czesto
obecne sg: czynnik reumatoidalny (RF), przeciwciata
przeciwjadrowe (ANA), przeciwciata przeciwko cytopla-
zmie neutrofildw (ANCA), przeciwciata przeciwko per-
oksydazie tarczycowej (anty-TPO) [1,4] oraz antygen
HLA-DRB1-03, towarzyszace innym chorobom z auto-
agresji [1,6,7]. Podstawg rozpoznania sg wyniki badan
obrazowych. Zwykle w pierwszej kolejnosci wykonuje
sie ultrasonografig jamy brzusznej (USG), ktéra uwidacz-
nia hipoechogenng lub izoechogenng mase obejmujgca
narzady przestrzeni zaotrzewnowej, a w przypadku uci-
sku moczowodu obserwuje sie cechy wodonercza [2].
Gtéwna role w diagnostyce widknienia zaotrzewnowego
odgrywajg jednak tomografia komputerowa (TK) i re-
zonans magnetyczny (MRI), ktére pozwalajg uwidocz-
ni¢ mase wtdknisto-zapalng okotoaortalng. Wtéknienie
typowo umiejscowione jest w okolicy przedaortalnej
i bocznie od aorty, nie powodujgc jej przemieszczenia
[2]. Masa widknista czesto obejmuje moczowody i zyte
gtéowng dolng, rzadziej zajmuje inne narzady w przestrze-
ni zaotrzewnowej, takie jak dwunastnice i nerki [2]. Inne
zmiany, ktore mozna uwidoczni¢ w TK i MRI, to wodo-
nercze, zakrzepica zyt gtebokich i zajecie naczyn nerko-
wych [2]. Innym przydatnym badaniem jest pozytono-
wa tomografia emisyjna (PET) ze znakowaniem 18F-FDG,
pozwalajgca na wykrycie ognisk zakazenia lub nowotwo-
ru oraz metaboliczng ocene masy witdknistej uzywang
do okreslenia aktywnosci choroby [2]. Najczesciej rozpo-
znanie ustala sie na podstawie obrazu klinicznego oraz
wynikow badan obrazowych. W przypadkach o niety-
powym przebiegu lub umiejscowieniu zmian wykonu-
je sie biopsje masy wtdknistej w celu potwierdzenia hi-
stopatologicznego [9]. Aktualnie nie istniejg wytyczne
leczenia RPF, schemat postepowania terapeutycznego
opiera sie na wtasnych doswiadczeniach o$rodkow spe-
cjalistycznych oraz nielicznych publikacjach [4,5]. W le-
czeniu farmakologicznym stosuje sig przede wszystkim
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kortykosteroidy, najczes$ciej prednizon w dawce poczat-
kowej 1 mg/kg mc./d, z pézniejszg stopniowg redukcja,
ewentualnie poprzedzone wlewami z metyloprednizo-
lonu. W celu przyspieszenia redukcji dawki prednizonu
(ograniczenie ryzyka dziatan niepozgdanych) dotacza
sie tamoksyfen [4,13] lub leki immunosupresyjne: aza-
tiopryne [4], cyklofosfamid [4,10], metotreksat [4,11,12]
oraz mykofenolan mofetylu [4,14]. W przypadku zweze-
nia moczowodow czy wodonercza wskazane jest lecze-
nie zabiegowe (zatozenie cewnikéw typu JJ do moczo-
wodow lub wykonanie nefrostomii) [15]. Przy dobrej od-
powiedzi na leczenie obserwuje sie ustgpienie dolegli-
wosci bolowych jamy brzusznej, zmniejszenie wartosci
CRP oraz OB, stabilizacje wartosci eGFR, regresje lub
brak dalszego wzrostu masy wtdknisto-zapalnej w bada-
niu TK/MRI, tak jak w opisywanym przypadku [4,16]. Cho-
rzy muszg pozostawac pod statg kontrolg ze wzgledu
na ryzyko nawrotu choroby. Okresowo zaleca sig ocene
stanu klinicznego, wartosci parametrow stanu zapalne-
go i monitorowanie czynnosci nerek. Dodatkowo wyko-
nuje sig kontrolne badania obrazowe, przede wszystkim
TK i MRI, rzadziej PET [4,16]. W omawianym przypad-
ku nalezy zwrdci¢ uwage na nietypowy wiek i pte¢ cho-
rej. Dodatkowo pierwszymi zgtaszanymi objawami byty
bodle i obrzeki stawéw (niecharakterystyczne dla RPF),
a w zwigzku z powyzszym rozpoznano niesklasyfikowa-
ne zapalenie stawow. Dopiero w wyniku poszerzenia dia-
gnostyki obrazowej o USG i TK jamy brzusznej zmody-
fikowano rozpoznanie na RPF. Ze wzgledu na powyzsze
rozpoznanie ustalono we wczesnym stadium choroby
i wtaczono leczenie, nie dopuszczajgc do dalszej pro-
gresji. Dzieki agresywnemu leczeniu farmakologiczne-
mu (6 wlewoéw cyklofosfamidu) nie tylko uzyskano zaha-
mowanie procesu chorobowego, zmniejszenie wielkosci
masy widknistej w przestrzeni zaotrzewnowej, potwier-
dzone w kontrolnym TK jamy brzusznej (ryc. 1.-2.), ale
udato sig rowniez unikna¢ leczenia chirurgicznego. Aktu-
alnie do GKS dotgczono leczenie podtrzymujgce mykofe-
nolanem mofetylu w dawce 2 g/d. Nalezy podkresli¢, iz
mimo skutecznosci dotychczasowego leczenia koniecz-
na jest dalsza obserwacja chorej i stata opieka w Porad-
ni Reumatologicznej.
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