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Retroperitoneal fibrosis (RPF) is characterized by the presence of a fibro-inflammatory tissue, which usually surrounds the abdominal
aorta and the iliac arteries and extends into the retroperitoneum. Up to 15% of patients have additional fibrotic processes outside the
retroperitoneum. Retroperitoneal fibrosis is generally idiopathic, but can also be secondary to the use of certain drugs, malignant dise-
ases, infections and surgery. The etiology of idiopathic retroperitoneal fibrosis, so called ,,0rmond'’s disease”, remains unknown.

In this study we present the 54 years old woman with orbital pseudotumour of right lacrimal gland associated with retroperitoneal fi-
brosis. Diagnosis was confirmed with computed tomography of abdominal cavity and orbit. Needle biopsy from the tumour in the orbit
revealed only fibrous tissue with signs of chronic inflammation. Together with typical findings of an idiopathic retroperitoneal fibrosis,
the final diagnosis of Ormond’s disease with orbital pseudotumorous fibrosis was made.

It is important that both, the ophthalmologist and the urologist are aware of the existence of this association, so that suitable treat-
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ment can be initiated without delay.
Stowa kluczowe:
Key words:

Zwibéknienie pozaotrzewnowe zwane inaczej chorobg
Ormonda jest schorzeniem rozpoznawanym coraz czeéciej. Cha-
rakteryzuje sie wystgpowaniem w przestrzeni pozaotrzewnowej
widknisto-zapalnej tkanki otaczajacej moczowody, aorte brzusz-
ng i naczynia biodrowe. Idiopatyczna forma tego schorzenia sta-
nowi %/ przypadkdw. Pozostata cze$¢ to wtdrna postac¢ choroby
zalezna od szerokiej gamy opisywanych w literaturze czynnikdéw.
Objawy, poczatkowo podstepne, zalezg od lokalizacji patologicz-
nie widkniejacej masy. U ponad 15% chorych proces widknienia
wystepuje dodatkowo poza wyzej opisanym miejscem. Choroba
moze zajmowac odlegte struktury w tzw. atypowej lokalizacji
— miednice, $rédpiersie, tarczyce czy wreszcie oczodét — oraz
wystepowaé okotodwunastniczo, okototrzustkowo (1). W li-
teraturze opisane zostaty powiktania okulistyczne zwigzane ze
wspoétwystepowaniem choroby Ormonda. Najczesciej byto to
zapalenie btony naczyniowej (2). W dostgpnym pi$miennictwie
mato jest doniesien o wystepowaniu rzekomego guza oczodotu
w przebiegu tej choroby, a wszystkie publikacje opisuja obu-
stronny charakter zmian w oczodole (3,4,5).

Opis przypadku

Przedstawiamy przypadek 54-letniej kobiety z chorobg Or-
monda, u ktérej stwierdzono guz gruczotu tzowego po stronie
prawej. Chora zostata przyjeta do Kliniki Choréb Oczu Akademii
Medycznej w Gdansku w celu usunigcia zmiany w oczodole pra-
wym. Zabieg operacyjny przeprowadzono metodg orbitotomii
bocznej sposobem Kronleina. Wynik badania histopatologiczne-
go usunigtego guza wykazat cechy fibromatozy, co potwierdzito

choroba Ormonda, guz rzekomy aczodotu, idopatyczne zwidknienie pozaotrzewnowe.
idiopathic retroperitoneal fibrosis, orbital pseudotumor, Ormond's disease.

wczesniejsze rozpoznanie wspoétwystepowania guza z idiopa-
tycznym zwiéknieniem pozaotrzewnowym.

Chora byta 3 lata wcze$niej dwukrotnie leczona z powodu
obustronnego wodonercza w przebiegu zwtéknienia pozaotrzew-
nowego wokdt dolnego odcinka aorty i jej rozwidlenia oraz nad-
ci$nienia tetniczego i hiperlipidemii (ryc. 1).

0d tamtej pory chora byta pod statg opieka lekarska inter-
nistyczno-urologiczng. Przyjmowata Encorton w dawce 60 mg/
dobe. Trzy miesigce przed hospitalizacja w Klinice Choréb Oczu
AM w Gdansku chora zostata przyjeta na Oddziat Choréb We-
wnetrznych AM w Gdansku w celu diagnostyki obrzeku powiek
gérnej i dolnej, mechanicznego opadnigcia powieki oraz wytrzesz-
czu gatki ocznej prawej, ktére utrzymywaty sie od miesigca. Obja-
wom okulistycznym towarzyszyta podwyzszona temperatura ciata
i pogorszenie ogéinego samopoczucia. Poczatkowo podejrzewano
uczulenie na kosmetyki, ale stosowane leczenie przeciwhistami-
nowe nie przyniosto efektu. Zdjecie radiologiczne zatok wykazato
zapalenie prawej zatoki szczekowej, a konsultacja laryngologicz-
na potwierdzita mozliwo$¢ istnienia zwiagzku pomiedzy stanem
zapalnym zatok a objawami okulistycznymi. Po konsultacji okuli-
stycznej (Vod = 1,0; Vos = 1,0), podczas ktdrej stwierdzono wy-
trzeszcz gatki ocznej prawej (egzoftalmometria Hertla OD: 21mm;
0S: 17mm), wykonano badanie TK oczodotéw i mézgowia. W ba-
daniu TK uwidoczniono w czgéci gdrnej bocznej prawego oczodo-
tu w rzucie gruczotu tzowego twér o wymiarach 1,1 cm x 2 cm
w plaszczyznie poziomej, 1,1 cm x 1,4 cm w ptaszczyznie czoto-
wej, 1,4 cm x 1,5 cm w plaszczyznie strzatkowej, dos¢ dobrze
odgraniczony od goérnej czesci gatki ocznej (ryc. 2).
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Ryc. 1. Badanie TK jamy brzusznej obrazujace zwidknienie zaotrzew-
nowe wokdt dolnego odcinka aorty, zyty gtéwnej dolnej i obu
moczowoddw, powodujgce obustronne wodonercze.
Abdominal CT scan showing a retroperitoneal mass surroun-
ding abdominal aorta, inferior vena cava, ureters with asso-
ciated bilateral hydronephrosis.

Fig. 1.

. Badanie TK obrazujgce guz prawego gruczotu tzowego.

Computed tomography
gland.

showing tumor of right lacrimal

Na podstawie danych klinicznych oraz obrazu tomograficz-
nego rozpoznano zapalenie gruczotu izowego, ale nie mozna
byto ostatecznie wykluczy¢ innej etiologii naciekowej. U chorej
oprécz leczenia objawdw choroby podstawowej (nadcisnienia
tetniczego, hiperlipidemii, niewydolno$ci nerek) zastosowano
antybiotykoterapie (Augmentin) oraz leczenie miejscowe (Sol.
Naclof, Sol. Dicortinef). Po kontrolnej wizycie okulistycznej
chora zostata ponownie przyjeta do szpitala w celu wykonania
biopsji cienkoigtowej gruczotu tzowego prawego oraz obserwa-
cji w kierunku jaskry oka prawego (Tod = 24,4 mmHg; Tos =
17,3 mmHg). W badaniu histopatologicznym stwierdzono ce-
chy fibromatozy. Dwa tygodnie pdzniej chora zostata przyjeta
do Kliniki Choréb Oczu AM w Gdansku, gdzie usunigto zmiane
gruczotu tzowego. Zaréwno przy przyjeciu do kliniki, jak i przy
wypisie z kliniki chora miata peing ostro$¢ wzroku (Vod = 0,9
cc +1,0 Deyl ax° 100 = 1,0; Vos = 1,0 s.c.) oraz cisnienie
$rddgatkowe w granicach normy (Tou. = 17,3 mmHg). Kon-
trola okulistyczna po 14 dniach od zabiegu wykazata ograni-
czenie ruchomosci gatki ocznej prawej oraz dwojenie podczas
spojrzenia w bok, wyczuwalne palpacyjnie zgrubienie powyzej

kata zewnetrznego, obrzek powiek i nieznaczne barwienie fluo-
resceing rogéwki oka prawego. Po wykonaniu préby Schirmera
I (OP — 5 mm; OL — 10 mm) zalecono leki nawilzajgce. Kontrola
okulistyczna 7 miesiecy po zabiegu wykazata znaczng poprawe
funkciji powiek gatki ocznej prawej i niewielkie ograniczenie jej
ruchomosci w bok i w gore. W tym czasie nastgpita progresja
choroby podstawowej — zwtdknienia pozaotrzewnowego. Przez
ostatnie 9 miesiecy chora nie stosowata steroidoterapii. Zale-
cono ponowne przyjmowanie Encortonu w dawce 30mg/ dobe,
lekéw hipotensyjnych oraz hipolipemicznych. Po zastosowaniu
ww. terapii uzyskano normalizacje parametréw wydolnosci ne-
rek oraz poprawe stanu ogdlnego. Dziesie¢ miesiecy po zabiegu
pacjentka zauwazyta subiektywne pogorszenie widzenia okiem
prawym oraz béle oczodotu prawego. W wykonanym kontrol-
nym badaniu TK gtowy i oczodotéw nie stwierdzono obecnosci
masy patologicznej w rzucie usunigtego gruczotu tzowego. Czas
obserwacji po zabiegu wynosi 7 lat. Aktualnie u chorej nie wy-
stepuja okulistyczne objawy podmiotowe i przedmiotowe.

Dyskusja

Idiopatyczne zwtdknienie pozaotrzewnowe (IZP) po raz
pierwszy opisat francuski urolog Albarron w 1904 roku (4), lecz
dopiero w 1948 roku Ormond opisujac te jednostke chorobowa
w jezyku angielskim, przyczynit sie do jej lepszego poznania
(6). Jednym z pierwszych, ktéry zauwazyt wspoétwystepowanie
guza oczodotu ze zwtéknieniem pozaotrzewnowym, byt Richards
—w 1980 roku opublikowat przypadek chorej z obustronng zmia-
ng w oczodole. Wedtug niego i wsp. (4) oraz Levine'a i wsp.
(5) obustronny charakter zmian czesto $wiadczy o chorobie
uktadowej, takiej jak guzkowe zapalenie tetnic, ziarniniak We-
genera, sarkoidoza, toczen trzewny, zapalenie wielomig$niowe,
zesztywniajgce zapalenie stawdw kregostupa. Wystepowanie
jednostronnej zmiany w oczodole sktania do traktowania cho-
roby jako pierwotnej, niezaleznej od pozostatych czynnikdw.
Prezentowany przez nas przypadek potwierdza mozliwos$é
wspoétwystepowania jednostronnego rzekomego guza oczodotu
i choroby ukfadowej. Choroba wystepuje czesciej u mezczyzn
niz u kobiet (2-3: 1) i dotyczy w wigkszos$ci przypadkéw pigte;
i sz0stej dekady zycia. Etiologia idiopatycznego wtéknienia po-
zaotrzewnowego jest ztozona i nie do korica poznana (4,5,6,7).
Wedtug dostepnego pi$miennictwa czynnikami predysponu-
jacymi do rozwoju wtdrnej choroby sa: leki (B-blokery, phena-
cetyna, ergotamina, metyldopa, hydralazyna), przebyte zabiegi
operacyjne i radioterapia, urazy, nowotwory, wspdtistnienie
chordb tkanki tacznej (toczen uktadowy), choroby infekcyjne
i autoimmunologiczne (6,8). Ws$réd schorzen wykazujacych
zwigzek z 1ZP wystepuje réwniez zapalenie btony naczyniowej
(2). W omawianym przypadku nie znaleziono zadnego z powy-
zej wymienionych czynnikéw. U 50% chorych na IZP wystepuje
nadci$nienie tetnicze, ktére stwierdzono takze u prezentowa-
nej pacjentki. Rokowanie w przypadku choroby Ormonda jest
najczesciej pomysine, pod warunkiem, ze wtasciwe rozpozna-
nie nastgpi w odpowiednim czasie. Jednak z powodu niespe-
cyficznej klinicznej manifestacji choroby czesto dochodzi do
opdznienia rozpoznania. Poczatkowo najczesciej dominujgcym
objawem jest tepy staly bdl w okolicy ledzwiowej, zwigzany
z obecno$cig wtokniejgcej masy, oraz ogdine zte samopoczucie,
utrata masy ciafa, nudno$ci i béle migsni, obrzeki konczyn dol-
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nych oraz cechy niewydolno$ci nerek: wodonercze i skapomocz
(6,7). Réznicowanie fagodnego guza o charakterze widknienia ze
Zto$liwym procesem jest bardzo trudne. U prezentowanej cho-
rej diagnostyke rozszerzono o wykonanie biopsji cienkoigtowej
patologicznej masy oczodotu. Oprécz badan obrazowych jamy
brzusznej do rozpoznania choroby przyczyniajg sie takze pod-
wyzszone warto$ci biatek ostrej fazy i odczyn opadania krwi-
nek czerwonych. W przedstawionym przypadku wymienione
wartosci utrzymywaty sie na wysokim poziomie w okresach
nasilenia choroby. W zaawansowanym stadium choroby moze
doj$¢ do powaznych powiktan pod postacig niedrozno$ci mo-
czowodéw i wodonercza z nastegpowa niewydolno$cig nerek.
Metody leczenia widknienia pozaotrzewnego wzbudzajg kon-
trowersje. Poczatkowo stosuje sie leczenie zachowawcze kor-
tykosteroidami, nierzadko w potaczeniu z immunosupresja lub
tamoxifenem. W przypadku braku poprawy pod uwage bierze
sie leczenie chirurgiczne lub radioterapie (9). W prezentowanym
przez nas przypadku chora poddana zostata steroidoterapii, dzie-
ki ktdrej uzyskano dobre rezultaty w leczeniu choroby podsta-
wowej. Z powodu atypowego umiejscowienia wtékniejgcych
mas w oczodole, powodujgcych nasilajace sie objawy w po-
staci wytrzeszczu, ograniczenia ruchomosci gatki ocznej oraz
podwyzszonego cisnienia $rodgatkowego zdecydowano sie na
radykalny zabieg chirurgiczny.

Whioski

Guz rzekomy oczodotu wystepuje w réznych schorzeniach
uktadowych.

Chociaz wspo6twystepowanie rzekomego guza oczodofu
i zwtoknienia pozaotrzewnowego jest rzadkie, to kazdy pacjent
z guzem oczodotu i podwyzszonymi parametrami laboratoryj-
nymi $wiadczacymi o zaburzonej funkcji nerek powinien byé
diagnozowany w tym kierunku. Lekarze réznych specjalnosci
powinni by¢ §wiadomi wystepowania zwtéknienia pozaotrzew-
nowego w réznych lokalizacjach, manifestujacego sie objawami

z narzaddw, ktérych dotyczy, co pozwoli na szybszg diagnostyke
i wprowadzenie odpowiedniego leczenia.
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