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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. 

Słowa kluczowe: idiopatyczne zwłóknienie pozaotrzewnowe, choroba Ormonda, zapalenie błony naczyniowej, guz rzekomy 
oczodołu. 
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PRACE KAZUISTYCZNE

(122)

Zwłók nie nie po za otrzew no we jest rzad ką cho ro bą po ja wia ją cą się 
w po pu la cji z czę sto ścią 1/200 000 przy pad ków (1,9). Po stać idio pa-
tycz na, wy stę pu ją ca bez wpły wu do dat ko wych czyn ni ków, sta no wi 
70% wszyst kich przy pad ków scho rze nia (1,12). Idio pa tycz ne zwłók nie-
nie po za otrzew no we (IZP), opi sa ne w 1905 ro ku przez fran cu skie go 
uro lo ga Al bar ra na, jest zna ne ja ko cho ro ba Or mon da. Ba dacz ten opu-
bli ko wał swe ob ser wa cje w 1948 ro ku. Skla sy fi ko wał po stać idio pa-
tycz ną cho ro by i wtór ną, bę dą cą na stęp stwem mię dzy in ny mi ura zu, 
za pa le nia na tle np. gruź li cy, no wo two ru, nie po żą da ne go dzia ła nia 
nie któ rych le ków (ta kich jak me ty zer gid, phe na ce ty na, me ty lo do pa, 
be ta -bl ok ery) czy środ ków che micz nych (1,6,9,12). Utz i Hen ry opi sa li 
IZP ja ko ma sy tkan ki włók ni stej w prze strze ni po za otrzew no wej, szcze-
gól nie wo kół mo czo wo dów, dol nej czę ści aor ty brzusz nej i ży ły głów nej 
dol nej (6). Or mond w ory gi nal nym opi sie wy róż nił dwa eta py hi sto lo-
gicz ne włók nie nia po za otrzew no we go: wcze śniej szy, za pal ny (ak tyw ne 
prze wle kłe za pa le nie z na cie kiem lim fo cy tów, ko mó rek pla zma tycz-
nych, ma kro fa gów, nie wiel ką licz bą eozy no fi li, oto czo nych sia tecz ką 
fi bro bla stów i włó kien ko la ge no wych, z gę stą sie cią na czyń), i na stęp-
czy, z two rze niem bli zny włók ni stej i kal cy fi ka cją (bez na czy nio wy, bez-
ko mór ko wy ob raz biop ta tów) (9). Ten pier wot ny, chro nicz ny pro ces 
za pal ny o nie do koń ca wy ja śnio nej etio lo gii wy stę pu je czę ściej u męż-
czyzn (M: K = 2: 1), ty po wo w pią tej lub szó stej de ka dzie ży cia, rzad ko 
przed 20. ro kiem ży cia lub po 70. ro ku ży cia (3,9,12). Pod ło żem zmian 
są za bu rze nia im mu no lo gicz ne, stąd czę sto cho ro ba przy bie ra uogól-
nio ny cha rak ter z za ję ciem in nych struk tur ja my brzusz nej oraz od le-
głych, na przy kład śród pier sia, tar czy cy czy oczo do łu (1,12). Praw do po-
dob ne wy da je się tło ge ne tycz ne, gdyż obec ność an ty ge nu HLA -B27 

po twier dzo no w po nad 40% przy pad ków (2,4,5,9). Po ni żej przed sta-
wia my pa cjent kę, u któ rej ob ja wy oku li stycz ne wy stą pi ły rów no cze śnie 
z na wro tem cho ro by pod sta wo wej – cho ro by Or mon da. 

Opis pa cjen ta
Pa cjent ka, lat 50, zgło si ła się do oku li sty w mar cu 2003 ro ku 

z po wo du bó lu gał ki ocznej le wej, trwa ją ce go od dwóch dni, na strzyk-
nię cia gał ki ocznej i uczu cia „fa lo wa nia” ob ra zu. Pod czas ba da nia 
stwier dzo no: VOP – c. cor. sph. -0,5 cyl -1,0 ax 40° = 5/5, VOL – c. cor. 
sph. -1,5 cyl -1,0 ax 180° = 5/25; od ci nek przed ni OP bez pa to lo gii; OL 
– osa dy za pal ne na tyl nej po wierzch ni ro gów ki; opa le scen cja cie czy 
wod ni stej; tę czów ka prze krwio na; źre ni ca wą ska, po po da niu my dria-
ty ku roz sze rzy ła się mier nie, bez zro stów tyl nych. Dno oka mia ło na stę-
pu ją ce ce chy: tar cze ner wów wzro ko wych bez cech pa to lo gii, na czy nia 
tęt ni cze wą skie z za zna czo ny mi ob ja wa mi Gun na, o po sze rzo nym 
re flek sie na czy nio wym i nie rów nym świe tle, w re jo nie pla mek zmia ny 
zwy rod nie nio we o cha rak te rze druz (OP > OL), plam ki bez re flek su 
do łecz ko we go (ryc. 1). 

Roz po zna no ostre za pa le nie tę czów ki i cia ła rzę sko we go oka le we-
go. Włą czo no le cze nie miej sco we: my dria tyk, ste ryd w po sta ci kro pli 
i in iek cji pod spo jów ko wych, uzy sku jąc po pra wę w cią gu trzech ty go dni. 

Po szu ku jąc przy czyn cho ro by, prze ana li zo wa no ogól ny stan zdro-
wia pa cjent ki. W wy wia dzie zwra ca ły uwa gę wie lo let nie do le gli wo ści 
bó lo we brzu cha, wy raź nie na si lo ne od mie sią ca. W 1986 ro ku cho ra 
prze by ła ope ra cję – re sek cję pra wej stro ny okręż ni cy z na stę po wym 
ze spo le niem je li ta bio dro we go z po przecz ni cą me to dą bok do bo ku 
z po wo du gu za tej oko li cy. Ba da nie TK wy ko na ne przed ope ra cją ujaw-
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ni ło do dat ko wo ce chy wo do ner cza obu ne rek wsku tek cha rak te ry stycz-
ne go zwę że nia mo czo wo dów. Hi sto pa to lo gicz nie stwier dzo no wów-
czas prze wle kły pro ces za pal ny otrzew nej, ścia ny je li ta gru be go, 
bo ga to ko mór ko we utka nie tkan ki włók ni stej. Nie zna le zio no utka nia 
no wo two ro we go. Roz po zna no ze spół Or mon da. Pod ję to dal sze le cze-
nie w po sta ci ste ro ido te ra pii (En cor ton), któ rą pa cjent ka kon ty nu owa ła 
w daw kach pod trzy mu ją cych przez 5 lat. W 1993 ro ku ze wzglę du na 
po wi kła nia uro lo gicz ne wy ko na no za bieg usu nię cia ner ki le wej. Roz po-
zna nie hi sto pa to lo gicz ne to: prze wle kłe ro po ner cze z ce cha mi mar sko-
ści ner ki. Wy żej opi sa ne do le gli wo ści oku li stycz ne zbie gły się z uczu-
ciem ogól ne go osła bie nia, któ re go przy czy ną by ła na si lo na ane mia. 
Stwier dzo no tak że wy so kie OB oraz nad ci śnie nie tęt ni cze krwi i skie ro-
wa no cho rą na od dział cho rób we wnętrz nych w ce lu dal szej dia gno sty-
ki. W ba da niu TK ujaw nio no struk tu rę gu zo wa tą o gę sto ści tka nek 
mięk kich, przy le ga ją cą do brze gu dol ne go pra we go pła ta wą tro by oraz 
do przed niej po wierzch ni ner ki pra wej, na cie ka ją cą ścia nę we wnętrz ną 
przed nio -boc zną ja my brzusz nej. Do dat ko wo stwier dzo no na si le nie 
cech wo do ner cza pra wo stron ne go (ryc. 2). 

Roz po zna no stan za ostrze nia cho ro by pod sta wo wej i włą czo no 
le cze nie im mu no su pre syj ne (me ty pred, aza tio pry na) oraz za in tu bo wa-
no mo czo wód pra wy son dą Do uble J (D-J) w ce lu od bar cze nia wo do-
ner cza. Uzy ska no stop nio wą nor ma li za cję OB, ob ra zu krwi i nad ci śnie-
nia tęt ni cze go. Po ośmiu ty go dniach usu nię to son dę D-J, kon tro l ne zaś 
ba da nia USG nie wy ka za ły cech za sto ju w ner ce. Pa cjent ka kon ty nu uje 
ste ro ido te ra pię w daw kach pod trzy mu ją cych, po zo sta jąc pod ści słą 
kon tro lą uro lo gicz ną, chi rur gicz ną, in ter ni stycz ną i oku li stycz ną. 

Dys ku sja
Idio pa tycz ne zwłók nie nie po za otrzew no we (IZP), z re gu ły le czo ne 

przez uro lo gów, jest rzad ką i trud ną do roz po zna nia jed nost ką cho ro bo-
wą. Do mi nu ją ce ob ja wy kli nicz nie to: bó le brzu cha, utra ta ma sy cia ła, 
nud no ści, sta ny pod go rącz ko we, obrzę ki koń czyn dol nych, wo do ner cze 
oraz ską po mocz lub bez mocz. Za ję cie mo czo wo du z za mknię ciem je go 
świa tła i po stę pu ją cą nie wy dol no ścią ne rek po ja wia się w za awan so wa-
nym sta dium cho ro by. U 50% cho rych wy stę pu je nad ci śnie nie tęt ni cze 
(12). Ba da nia la bo ra to ryj ne wy ka zu ją pod wyż szo ny OB, ob ni żo ny po ziom 
biał ka cał ko wi te go, al bu min, pod nie sio ny po ziom gam ma -gl ob ulin, skła-
do wych C3 i C4 do peł nia cza, biał ka C-r ea kty wn ego, ane mię, wzrost 

po zio mu pły tek krwi i ob ni żo ny kli rens kre aty ni ny. Ob ja wy te wy stą pi ły 
u przed sta wio nej pa cjent ki i wraz z wy ni kiem ba da nia hi sto pa to lo gicz ne-
go by ły pod sta wą roz po zna nia cho ro by Or mon da. W te ra pii od bar cze nio-
wej mo czo wo du sto su je się ope ra cyj ną lub la pa ro sko po wą ure te ro li zę, 
po le ga ją cą na wy pre pa ro wa niu mo czo wo du z tkan ki włók ni stej, a na stęp-
nie umiej sco wie niu go we wnątrz o trzew no wo lub w pa śmie sie ci (1,3). 
In nym spo so bem te ra pii jest za sto so wa nie ne fro sto mii lub od bar cze nie 
wo do ner cza po przez za in tu bo wa nie mo czo wo du son dą D-J. Po pra wę 
wa run ku je włą cze nie jed no cze sne go le cze nia im mu no su pre syj ne go, naj-
czę ściej w po sta ci ste ro ido te ra pii, utrzy my wa nej wła ści wie do koń ca ży cia 
pa cjen ta (8). W przy pad ku nie po wo dze nia le cze nia ste ro ida mi za sto so wa-
nie znaj du ją też in ne le ki im mu no su pre syj ne: aza tio pry na czy cy klo fos fa-
mid (3). Rza dziej wy ko rzy sty wa ny jest ta mo xi fen, któ ry sty mu lu je wzrost 
po zio mu in hi bi to rów wzro stu fi bro bla stów, oraz cy klo spo ry na ja ko in hi bi-
tor pro za pal nych cy to kin (11,12,17). Kot tra i wsp. przy ta cza ją opis za ję cia 
in nych struk tur ja my brzusz nej, szcze gól nie dwu nast ni cy, okręż ni cy, dróg 
żół cio wych (9). In wa zję prze wo du po kar mo we go, wy ma ga ją cą in ter wen-
cji chi rur gicz nej – usu nię cia okręż ni cy, po dob nie jak w na szym przy pad ku 
– opi su ją Le one i wsp. (10). Oko ło 8-15% pa cjen tów ze zwłók nie niem 
po za otrzew no wym ma do dat ko we miej sca włók nie nia po za ja mą brzu cha 
(9). Jak przed sta wio no wcze śniej, więk szość przy pad ków po za otrzew no-
we go włók nie nia ma cha rak ter idio pa tycz ny. W po sta ci wtór nej pod kre śla 
się wpływ an gio skle ro zy (17). Zwłók nie nie po za otrzew no we we wcze-
snym sta dium lo ka li zu je się w oko li cy aor ty i mo że łą czyć się ze zmia na mi 
miaż dży co wy mi na czyń. Blasz ki miaż dży co we uszka dza ją ścia nę na czy nia 
i prze miesz cza ją się w stro nę przy dan ki, po wo du jąc stan za pal ny o pod-
ło żu im mu no lo gicz nym (7,9). Pro ces fi bro tycz ny do ty czy oko li cy za otrzew-
no wej, ota cza jąc aor tę zwy kle po ni żej odej ścia tęt nic ner ko wych oraz 
roz prze strze nia jąc się wo kół in nych du żych i mniej szych na czyń tej oko li cy 
(9). Zwłók nie nie mo że roz wi jać się w prze bie gu tęt nia ka roz war stwia ją ce-
go aor ty. Zdro jew ski i wsp. da ją przy kład sku tecz ne go ope ra cyj ne go usu-
nię cia za pal ne go tęt nia ka aor ty, któ re wraz z te ra pią im mu no su pre syj ną 
i le cze niem hi per li pi de mii (lo wa sta ty na) da ło re mi sję zwłók nie nia po za-
otrzew no we go (18). Roz wój zwłók nie nia mo że być też spo wo do wa ny 
w 7-9% pro ce sem no wo two ro wym. By wa on trud ny do zróż ni co wa nia 
z nie zło śli wym roz ro stem tkan ki łącz nej, ja kim jest cho ro ba Or mon da. 
Naj częst sze no wo two ry sty mu lu ją ce włók nie nie to cho ro ba Hodg ki na, 
in ne chło nia ki, mię sa ki, ra ki płuc, pier si, ja my brzusz nej – okręż ni cy, ne rek, 
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Ryc. 2. Ner ka pra wa z ce cha mi wo do ner cza. 
Fig. 2. The hy drops of the ri ght kid ney. 

Ryc. 1. Dno oka z wi docz ny mi dru za mi.
Fig. 1. The fun dus of the eye with dru sen.
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pę che rza mo czo we go, pro sta ty (4,9). Wie lu au to rów pod kre śla, że IZP ze 
wzglę du na im mu no lo gicz ne pod ło że mo że współ ist nieć z in ny mi scho rze-
nia mi o tej etio lo gii, szcze gól nie z tocz niem trzew nym, guz ko wym za pa le-
niem tęt nic, uogól nio nym za pa le niem na czyń, cho ro bą Ray nau da, ziar ni-
nia kiem We ge ne ra, gwał tow nie po stę pu ją cym za pa le niem kłę busz ko wym 
ne rek, ne fro pa tią bło nia stą, cho ro bą Croh na, wrzo dzie ją cym za pa le niem 
je li ta, ze sztyw nia ją cym za pa le niem sta wów krę go słu pa (2,9,13,16). 
W do stęp nym pi śmien nic twie nie wie le jest do nie sień o współ ist nie niu IZP 
i scho rzeń ze stro ny na rzą du wzro ku. Mo to aki Doi i wsp. przed sta wia ją 
pa cjent kę o po dob nym łącz nym prze bie gu scho rzeń jak w na szym przy-
pad ku (6). Opi su ją 48-le tnią pa cjent kę ho spi ta li zo wa ną z po wo du po gor-
sze nia wi dze nia, szcze gól nie okiem pra wym, w prze bie gu nie ziar ni nu ją ce-
go za pa le nia przed nie go od cin ka bło ny na czy nio wej z to wa rzy szą cym 
tor bie lo wa tym obrzę kiem plam ki oboj ga oczu, po twier dzo nym ba da niem 
an gio gra fii flu ore sce ino wej. Wy ko na nie peł nej dia gno sty ki la bo ra to ryj nej 
i ob ra zo wej, a tak że ba da nie hi sto pa to lo gicz ne biop ta tu pa to lo gicz nej 
tkan ki po za otrzew no wej, po bra nej w trak cie pe ri to ne osko pii, wy ka za ło 
zwłók nie nie z na cie kiem za pal nym bez zmian o cha rak te rze no wo two ro-
wym. Roz po zna no idio pa tycz ną po stać zwłók nie nia po za otrzew no we go. 
Au to rzy uwa ża ją, że idio pa tycz ne po za otrzew no we zwłók nie nie ze wzglę-
du na au to im mu no lo gicz ne pod ło że mo że być jesz cze jed ną, do tych czas 
nie zna ną przy czy ną za pa le nia bło ny na czy nio wej (6). W prze bie gu IZP 
mo gą też po ja wiać się ta kie scho rze nia oku li stycz ne, jak: za pa le nie nad-
twar dów ki czy guz rze ko my oczo do łu (6,14,15). Ri chards i Bra zier opi su ją 
IZP i obu stron ny guz rze ko my oczo do łu z ob ja wa mi wy trzesz czu, ogra ni-
cze niem ru cho mo ści ga łek ocznych, obec no ścią pa to lo gicz nych mas 
wy czu wal nych pal pa cyj nie w dol no -skr oni owej czę ści oko li cy wej ścia do 
oczo do łu, z de fek tem af fe rent nym źre ni cy, zbled nię ciem skro nio wym tarcz 
ner wów wzro ko wych i fał da mi siat ków ko wo -n acz ynió wk ow ymi. W ba da-
niu hi sto pa to lo gicz nym za rów no pa to lo gicz nej tkan ki oczo do ło wej, jak 
i po za otrzew no wej zna le zio no tkan kę łącz ną róż nej doj rza ło ści, na cie czo-
ną ko mór ka mi za pal ny mi – lim fo cy ta mi (4,15). Au to rzy prac opi su ją tak że 
współ ist nie nie zwłók nie nia po za otrzew no we go z wo do ner czem ze zwłók-
nie niem oko li cy oko ło sio dło wej, za bu rze nia mi przy sad ko wy mi w po sta ci 
hi per pro lak ty ne mii oraz uci skiem na nerw wzro ko wy (obrzęk tar czy, 
a na stęp nie atro fia ner wu wzro ko we go) (4). Ba da nie hi sto pa to lo gicz ne w 
tym przypadku wy ka za ło obec ność tkan ki włók ni stej z du żą licz bą włó kien 
ko la ge no wych i fi bro bla stów, na cie czo nej lim fo cy ta mi, pla zmo cy ta mi, 
eozy no fi la mi.

Wnio sek
Za pa le nie bło ny na czy nio wej ja ko scho rze nie o etio lo gii im mu no lo-

gicz nej mo że łą czyć się z in ny mi, ogól ny mi pro ce sa mi za pal ny mi, w tym 
z idio pa tycz nym zwłók nie niem po za otrzew no wym. 
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