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Kazuistiky

Úvod
Retroperitoneální fibróza je poměrně
raritní onemocnění s neznámou etio-
logií, charakterizované chronickou pe-
riaortitidou a fibrózou retroperitonea
se sekundárním postižením zejména
urogenitálního ústrojí. Jako první po-
psal onemocnění na počátku století
francouzský urolog Albarran [1]. Po-
pis choroby jako samostatné klinické
jednotky pochází z roku 1948 od Johna
K. Ormonda [21]. Ve většině případů
je fibrotický proces lokalizován kolem
břišní aorty a aa. iliacae, ale v 15 % se

klinická manifestace fibrózy projevuje
mimo retroperitoneum. Podle histo-
logické charakteristiky se pod tímto
pojmem vyskytuje více nozologických
jednotek – chronická periaortitida, zá-
nětlivé aneuryzma břišní aorty a pe-
rianeuryzmální retroperitoneální f i-
bróza. Nejčastější přidružená one-
mocnění jsou Riedelova fibrotizující
tyroiditida, sklerotizující cholangoitida,
mediastinální fibróza a fibrotické orbi-
tální pseudotumory. Přibližně 2/3 pří-
padů retroperitoneální f ibrózy je
idiopatických, tzn že není zjištěna pri-

mární specifická příčina. V tomto pří-
padě je onemocnění označováno jako
Ormondova choroba. U 1/3 pacien-
tů nacházíme projevy fibrózy při pri-
márním maligním onemocnění, in-
fekci nebo iatrogenním působení léků
[7,13,26]. Retroperitoneální fibróza vy-
kazuje prevalenci 1/200 000. U 70 %
pacientů jsou první symptomy cho-
roby zachyceny mezi 30. a 60. rokem
věku, u idiopatické retroperitoneální
fibrózy převažují muži v poměru 2 : 1.

Klinická symptomatologie se odvíjí
od lokalizace zánětlivého procesu.
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Souhrn: Ormondova choroba – idiopatická retroperitoneální fibróza – je relativně vzácné onemocnění charakterizované in situ no-
votvorbou fibrotické tkáně, která postihuje v klasických případech retroperitoneální prostor a s ním anatomicky související struktury.
Postižení ureterů a s tím související hydronefróza ledvin jsou typickou klinickou manifestací. Jsou však možné také klinické manifes-
tace s méně obvyklou lokalizací, kde je diagnostika tohoto onemocnění obtížnější. Laboratorní nálezy jsou nespecifické, z anato-
mických důvodů není možné vždy provést diagnostickou punkci, a tak určitou možnost poskytují nové zobrazovací metody, jako je
např. PET/CT. Etiologicky je Ormondova choroba onemocnění většinou idiopatické, v menšině případů se vyskytuje jako sekundární
– v důsledku používání léků, výskytu onkologického onemocnění, infekcí. Idiopatická retroperitoneální fibróza je dávána do souvis-
losti s klinickou manifestací systémových autoimunitních onemocnění. Léčba zahrnuje kombinaci chirurgické a imunosupresivní te-
rapie s dobrou prognózou. V práci jsou uvedeny 2 kazuistiky, z toho jedna s méně obvyklou klinickou manifestací. Při jejich diagnos-
tice byly využity novější diagnostické přístupy – použití PET/CT, při terapii kombinace chirurgické a imunosupresivní terapie.
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Idiopathic retroperitoneal fibrosis – Ormond’s disease
Summary: Ormond disease – idiopathic retroperitoneal fibrosis – is a rare condition characterized in situ by the development of
fibrous plaques in the retroperitoneal space and anatomicaly dependent structures. The associated encasement of both ureters
and progress to hydronefrosis of the kidney are typical clinical manifestations. Less typical manifestations are possible (for exam-
ple chronic periaortitis), where clinical diagnosis is more difficult. The laboratory findings are not specific for this disease and
a biopsy is not always possible for anatomical reasons. In these cases, the use of positron emission tomography/computed to-
mography – has been found to be the solution, specifically for patients with periaortitis. Ormond disease is generally idiopathic,
and secondary – to the use of certain drugs, malignant diseases, infections. Idiopathic retroperitoneal disease is thought to result
from the clinical manifestation of a systemic autoimmune disease. The purpose of this article is to present two casuistics, one of
a less than usual clinical manifestation. Both positron emission tomography/computed tomography were used in the diagnos-
tics. The treatment of Ormond disease involves the combination of surgical and immunosuppressive treatment.
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Může to být postižení urogenitálního
ústrojí, dolní duté žíly, břišní aorty
a jejich větví. Může být přítomna ob-
turace ureterů s možností následného
poškození ledvin včetně renálního se-
lhání. Při kompresi dolní duté žíly mů-
žeme pozorovat edém dolních konče-
tin, popřípadě hluboké tromboflebi-
tidy. V pokročilém stadiu choroby
může dojít až ke gangréně dolních kon-
četin [16]. Zřídka nalézáme známky
biliární obstrukce nebo portální hy-
pertenze. Fibrotická tkáň může být
také lokalizována atypicky a klinická
symptomatologie svědčí pro infekci
nebo onkologické onemocnění. Pa-
cienti si stěžují na bolest v zádech,
únavu, váhový úbytek. Laboratorní
nálezy jsou nespecifické. Častá je ané-
mie, vysoká FW a C-reaktivní protein,
v případě pokročilého onemocnění
jsou přítomny známky renálního po-
stižení [25]. U žen mohou být fibró-
zou postiženy vaječníky.

V naší práci uvádíme 2 kazuistiky
idiopatické retroperitoneální fibrózy,
v jednom případě se jednalo o kli-
nickou symptomatologii ne zcela ty-
pickou pro dané onemocnění.

Kazuistika 1
Pacientka, žena (1952) byla přijata
pro operační řešení rychle rostoucího
myomu, s hraničními ovariálními tu-
morózními markery a s podezřením
na další tumor v malé pánvi. Při ko-
loskopii nebylo možné proniknout dále
než do 18 cm pro zúžení způsobené
útlakem zvenčí. Při následné operaci
byla provedena revize pelvis minoris
et abdominis, resectio omenti subto-
talis, resectio intestini tenui a termi-
nální sigmoideostomie se slepým uzá-
věrem rekta (Hartmannova operace).
Popis operačního nálezu: makrosko-
picky přední stěna břišní tumorózně
infiltrovaná v šíři asi 3–4 cm, tuhá.
V dutině břišní nádorový konvolut tvo-
řený kličkami střevními a omentem.
Histologické vyšetření: nádorové bu-
jení nebylo zastiženo, přítomny různé
typy zánětu od akutních po chronic-
ké fibroproduktivní. Laboratorní vý-

sledky: FW 88/92, CRP 40 mg/l, Hb
120 g/l, erytrocyty 4,6 × 1012/l, leuko-
cyty 7,9 × 109/l, trombocyty 409 × 109/l,
elektroforéza bílkovin: albumin 0,51 g/l,
α-1 globulin 0,04 arb. j., α-2 globulin
0,14 arb. j., β-globulin 0,12 arb. j., 
γ-globulin 0,19 arb. j., močovina, krea-
tinin, glukóza, kyselina močová, AST,
ALT – vše v mezích normy, alkalická
fosfatáza 4,16 mmol/l, IgA 5,63 g/l,
IgG 18,1 g/l, IgM 2,98g/l, C3 1,77 g/l,
C4 0,37 g/l, transferin 1,58 g/l, α-1-an-
titrypsin 2,41 g/l, orosomukoid 1,29 g/l,
antinukleární protilátky, protilátky
proti cytoplazmě neutrofilů (ANCA)
a antimitochondriální protilátky ne-
gativní. CT břicha a malé pánve: játra
a slezina nezvětšeny, bez ložiskových
změn, žlučník a pankreas bez morfo-
logických změn, retropankreatický
prostor je volný. Ledviny v obvyklé
poloze, nezvětšeny. Kalichopánvičko-
vitý systém je oboustranně rozšířen,
uretery jsou v celém průběhu až do
malé pánve široké. Je patrný stav po
provedené kolostomii. V úrovni bi-
kristální čáry je v podkoží hypodenzní
ložisko široce nasedající na m. rectus
abdominis, který je oboustranně ná-
padně ztluštěn. Těsně pod ním intra-
peritoneálně jsou pruhovité a ložiskové
hypodenzní struktury zasahující k pro-
vedené kolostomii a mezi střevní kličky,
které jsou zčásti nenaplněné. Denzní
struktury vyplňují z větší části malou
pánev, propagují se až ke zvětšené dě-
loze a do paravezikulárního prostoru.
Močový měchýř je částečně deformo-
ván a vysunut doleva. Na základě kli-
nického a histologického nálezu byl
stav uzavřen jako Ormondova cho-
roba – idiopatická retroperitoneální
fibróza (IRF) s atypickou lokalizací.
Byla zahájena terapie prednizonem
v dávce 60 mg s pomalou redukcí
dávky. Při terapii došlo k postupné
regresi fibrotických změn prokázané
CT vyšetřením s normalizací labora-
torních parametrů. 6 měsíců později
při dávce 10 mg prednizonu chirurg
zvažoval zrušení stomie. Došlo však
k exacerbaci onemocnění se vzestupem
FW, parametrů zánětu, s progresí fi-

brotických změn zasahujících m. psoas
a retroperitoneum. Proto byla zahá-
jena kombinovaná imunosupresivní
léčba v počáteční dávce 48 mg Med-
rolu a 100 mg Azamunu. Při této te-
rapii došlo k regresi zánětlivých i fi-
brotických změn prakticky k normál-
nímu stavu. Dávka imunosupresiv byla
redukována, po 16 měsících byl vysa-
zen Azamun, ponechána dávka 4 mg
Medrolu 2krát týdně, a byla provedena
sigmoideorektoanastomóza se zruše-
ním stomie. Peroperačně byly zjištěny
nepatrné fibrotické projevy v břišní
dutině a nevelké srůsty lehce rozruši-
telné. Terapie Medrolem byla ukon-
čena po dalších 4 měsících. Následné
CT malé pánve po 2 měsících nepro-
kázalo fibrotické změny v retroperito-
neu. V současné době je pacientka
bez terapie a subjektivních či objek-
tivních obtíží.

Kazuistika 2
Pacient, muž (1962) byl poslán k uro-
logickému vyšetření s podezřením na
urolitiázu. Výsledek urologického vy-
šetření: před týdnem bolesti v oblasti
lumbální páteře, které vystřelovaly do
obou boků. Nefrogram bez patologic-
kého nálezu, sonografie: oboustranně
bez známek městnání a přítomnosti
konkrementu, sonografie močového
měchýře bez patologického nálezu.
Doporučena i.v. urografie. Intrave-
nózní urografie: levá ledviny je zvětšená,
po aplikaci kontrastní látky opacifi-
kuje, dutý systém se nezobrazuje, mo-
čovod rovněž není patrný. Po 2 hod
po aplikaci k.l. se dutý systém levé
ledviny nezobrazuje. Následné CT vy-
šetření: afunkční levá ledvina se zavze-
tím pánevní části ureteru do infiltrátu
v oblasti arteria a vena iliaca communis
vlevo. Provedeno následně CT/PET
vyšetření (obr. 1) se závěrem: ložisko
hypermetabolizmu glukózy v nepravi-
delném infiltrátu parailicky vlevo může
představovat retroperitoneální fibrózu,
neoplazii nelze spolehlivě odlišit. La-
boratoř: moč chemicky negativní, se-
diment bez patologického nálezu.
Močovina, kreatinin, glykemie, ALT,
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AST – vše normální hodnoty. Imuno-
logické nálezy: dysgamaglobulinemie
se zvýšením IgA, atypický obraz fluo-
rescence při průkazu anti-ds DNA
protilátek, ANA a ANCA negativní.
Biopsii tenkou jehlou nebylo možno
provést pro nevhodnou lokalizaci zá-
nětlivého procesu, nedostupnou pro
perkutánní biopsii pod CT kontro-
lou. Urolog řešil akutní stav zavedením
pig-tailu. Diagnóza stanovena jako
idiopatická retroperitoneální fibróza
– Ormondova choroba. Byla nasaze-
na imunosupresivní terapie v kombi-
naci 40 mg Medrol a 2krát 50 mg
Imuranu. Po 3 měsících terapie bylo
provedeno kontrolní CT, kde byla kon-
statována obnovená plná funkčnost
postižené ledviny. Imunosupresivní
terapie byla postupně redukována
s vysazením po 12 měsících. Kontrol-
ní PET/CT prokazuje téměř normální
nález v retroperitoneu (obr. 2). Chi-
rurg odstranil pig-tail, pacient je v sou-
časné době ve stabilizovaném stavu
bez imunosuprese, bez klinických
projevů onemocnění.

Diskuse
Idiopatická retroperitoneální fibróza
je relativně vzácně se vyskytující one-
mocnění s nejasnou etiologií. Obecný
konsenzus panuje v úvaze o IRF jako
autoimunitním onemocnění. Nejčas-
těji uváděným autoantigenem je ate-
rosklerotický plát [18,22]. K této úvaze
vede charakteristická perivaskulární
distribuce fibrózy a její histologická
charakteristika, ve které jsou domi-
nantní lymfocyty, plazmatické buňky,
vzácněji eozinofily a žírné buňky [11].
Některé práce ale zpochybňují tento
iniciační moment IRF [6]. Další přidru-
žená onemocnění, jako je Riedelova
tyroiditida, sklerotizující cholangoitida
a orbitální pseudotumory, vedou
k úvahám, že IRF je výrazem systémo-
vého onemocnění. Z hlediska pato-
geneze onemocnění je zajímavé nové
zařazení idiopatické retroperitoneální
fibrózy mezi tzv. hyper-IgG4 onemoc-
nění [19]. Úloha nesprávné funkce
imunitního systému se u tohoto one-

mocnění jeví jako nezpochybnitelná.
Zánětlivě změněná tkáň cév stejně
jako fibrotická tkáň jsou infiltrovány
polyklonálními B-lymfocyty, CD4 po-
zitivními T-lymfocyty a plazmatickými
buňkami. Většina lymfocytů, makro-
fágů a cévních endoteliálních buněk
jsou v aktivovaném stavu – HLA-DR
pozitivních. Také B-buňky a pomocné
T-lymfocyty exprimují proliferační
a aktivační markery – Ki67 a BerH2.
V séru byly nalezeny protilátky proti
ceroidu a low density lipoproteinu [22].
Genetické predispozice byly prokázány
pouze v jedné menší studii, v níž au-
toři prokázali asociaci s HLA-DRB1
lokusem [25].

Klinická symptomatologie je v pří-
padě Ormondovy velice různorodá
a nespecifická. Neexistuje specifický
laboratorní parametr pro diagnostiku
stejně jako pro úspěšně probíhající
terapii. Klinické manifestace při pri-
mární a sekundární idiopatické fibróze
se mohou překrývat. Jedním z lokál-
ních příznaků jsou bolesti zad nebo

břicha, které mají příčinu v mecha-
nické kompresi orgánů fibrotickou
masou. V případě pokročilého one-
mocnění při oboustranné ureterální
obstrukci může dojít k rozvoji oligurie
až anurie. Pro diagnózu onemocnění
je nutné zdůraznit verifikaci pomocí
biopsie, pokud je tuto možné pro-
vést. Z diferenciálně-diagnostického
hlediska je nutné vyloučit sekundární
typ onemocnění zejména při retrope-
ritoneálních metastázách karcinomů
prostaty, žaludku nebo střeva. Z he-
matologických onemocnění je nutné
vyloučit Hodgkinův a non-Hodgkinův
lymfom. Pokud biopsie pod CT nevede
k jednoznačné verifikaci a existují kli-
nické pochybnosti o povaze onemoc-
nění, je nutné provést operační revizi
s odběrem reprezentativního vzorku
k histologické verifikaci. Z hlediska
laboratorních parametrů je onemoc-
nění charakterizováno pozitivitou zá-
nětlivých markerů – FW a pozitivitou
C-reaktivního proteinu. Tyto parametry
jsou ovšem nespecifické. Někdy bývají

Obr. 1. PET/CT pacienta – kazuistika 2. Stav před léčbou. Vysoká akumulace
FDG se promítá do hypodenzní masy v retroperitoneu. Masou prochází ure-
ter, do kterého je zaveden ureterální stent. 

Obr. 2. Kontrolní PET/CT pacienta – kazuistika 2. Za 12 měsíců po zahájení
léčby je PET/CT obraz téměř normalizován. Retroperitoneální masa se výz-
namně zmenšila. Zbývá pouze nepatrný proužek parailicky vlevo, který již zvý-
šený metabolizmus glukózy nevykazuje. Ureterální cévka extrahována, spon-
tánní odtok moči obnoven. 
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pozitivní orgánově nespecifické auto-
protilátky, revmatoidní faktor, proti-
látky proti dvouvláknové DNA [27].

Rozdílné názory jsou na úlohu zob-
razovacích metod v diagnostice one-
mocnění. U IRF – klinické, radiolo-
gické i mikroskopické nálezy, pokud
jsou vyšetřeny a vyhodnoceny nezá-
visle na sobě, nejsou pro onemocnění
specifické. Histologické vyšetření biop-
tického vzorku s použitím tenké jehly
je možné, ale jeho provedení je někdy
problematické až nemožné, jak tomu
bylo i ve dvou našich případech. Vý-
znamně senzitivní jsou zobrazovací
metody – CT nebo magnetická rezo-
nance [3,5,17]. Hybridní metoda
PET/CT umožňuje zobrazení meta-
bolických změn tkáně (PET) spolu
s jejich přesnou anatomickou lokali-
zací a morfologickou specifikací na
podkladě současně provedeného CT.
18F-fluorodeoxyglukóza je radiofar-
makon hromadící se ve tkáni se zvýše-
ným metabolizmem glukózy, který je
vykazují akutní záněty a většina ma-
ligních nádorů. Hromadění FDG je
tedy nespecifické, jeho pokladem
může být jak zánět tak nádor, a ložiska
vysoké akumulace FDG na PET scanu
je proto vhodné korelovat s morfolo-
gicko-anatomickým obrazem. Morfo-
logické změny stěny cévní v CT obraze,
jako jsou její zesílení, nehomogenita
a tekutinové kolekce v okolí cév, jsou
obrazem mnoha etiologických jedno-
tek včetně zánětu a nejsou dostatečně
specifické v odlišení akutních zánětli-
vých změn, chronických zánětlivých
změn a fibrózy. Hybridní FDG PET/CT
využívá výhod obou uvedených me-
tod a zvyšuje senzitivitu i specificitu
samostatně prováděného PET vyšet-
ření a CT vyšetření. Další výhodou
FDG PET/CT je standardní snímání
pacienta v rozsahu od baze lební po
horní polovinu stehen, které umož-
ňuje zobrazit rozsah patologických
změn v těle. Novou vyšetřovací mo-
dalitou je FGD PET/CT v diagnostice
vaskulitid. Její přesná úloha ve vyhle-
dávání vaskulitid je předmětem pro-
bíhajících studií. Již dnes je ale zřejmé,

že u prokázaných vaskulitid je vhod-
nou metodou ke sledování odpovědi
na léčbu na podkladě změn metabo-
lizmu glukózy, které většinou předchá-
zejí změny v obraze morfologickém
[12,28].

Naši sestavu pacientů jsme uvedli
z následujících důvodů: podobně jako
v práci Radoňaka et al [24] jsme
v prvním případě diagnostikovali ne-
obvykle lokalizovanou formu retrope-
ritoneální fibrózy. U první pacientky
nebyla typická lokalizace hlavních fi-
brotických změn. Nedominovalo po-
stižení urogenitálního ústrojí, ale no-
votvorbou vaziva byla postižena hlavně
malá pánev včetně tlustého střeva.
Dominantní tak byla fibróza intrape-
ritoneální, ale zajímavé byly také ně-
které laboratorní nálezy při exacerbaci
onemocnění. Polyklonální hyperga-
maglobulinemie, která není obvyklým
nálezem při IRF, není v kontextu uva-
žované autoimunitní etiopatogeneze
tak překvapivá. Po celou dobu sledo-
vání byla vyšetření na přítomnost
antinukleárních protilátek negativní
a remise onemocnění byla provázena
normalizací hypergamaglobulinemie.

Idiopatická retroperitoneální fibróza
se často sdružuje s termínem chro-
nická periaortitida. Tato nozologická
jednotka popisuje skupinu zánětlivého
postižení aorty v rámci několika one-
mocnění – idiopatické retroperitoneální
fibrózy, zánětlivého aneuryzmatu břišní
aorty a perianeuryzmální retroperito-
neální fibrózy. Zatímco histologické
nálezy jsou podobné ve všech 3 pří-
padech – adventiciální a periadventi-
ciální zánět, ztluštění medie cév a po-
kročilá ateroskleróza, postižení sa-
motné aorty je v těchto případech
rozdílné. U idiopatické retroperito-
neální fibrózy aorta není dilatována
a není obligatorní výskyt fibrotického
vaziva postihující další orgány. V pří-
padě zánětlivého aneuryzmatu břišní
aorty je tato dilatována při nepří-
tomnosti její obstrukce. Perianeu-
ryzmální retroperitoneální fibróza se
manifestuje dilatací aorty a přítom-
ností fibrotického procesu postihující

přiléhající orgány – např. močovody.
Je otázkou, nakolik jsou uvedené kli-
nické manifestace známkou rozdíl-
ných nozologických jednotek. Nicmé-
ně zkušenosti studií retroperitoneální
fibrózy z posledního desetiletí a aso-
ciace této jednotky s dalšími autoimu-
nitními onemocněními svědčí spíše pro
definici IRF jako systémového auto-
imunitního onemocnění. Při diagnos-
tice onemocnění jsme učinili velice po-
zitivní zkušenost s použitím PET/CT.
Druhý pacient představoval z hlediska
klinické manifestace „typický pří-
klad“. V rámci diagnostiky určitou
komplikaci představovala nemožnost
provést biopsii tenkou jehlou, která
může přispět k definitivnímu stano-
vení diagnózy. Z hlediska terapeutic-
kého je nutné zdůraznit nutnost chi-
rurgického řešení ureterální obstruk-
ce, které bylo provedeno i u našeho
pacienta. Chirurgická intervence je
obligatorní ve všech případech Ormon-
dovy choroby s rozvojem hydronefrózy.
V našem případě se díky této terapeu-
tické intervenci společně s agresivní
imunosupresivní terapií podařilo za-
chránit funkčnost postižené ledviny.

V terapii IRF je obvyklá kombinace
chirurgické a imunosupresivní léčby
[8,9,20,23,29]. V současné době ale
není definován obligatorní postup
při uplatňované imunosupresivní te-
rapii. Obvyklé je zahájení útočnou dáv-
kou v monoterapii kortikosteroidy
(1 mg/kg) nebo v kombinaci s jinými
typy imunosupresiv – azatioprinu nebo
cyklofosfamidu. Délka podání imu-
nosuprese je různá, ale není výjimkou
podání delší než 1 rok. Jednotlivé ka-
zuistiky popisují použití mykofenolátu
mofetilu nebo tamoxifenu [2,10]. Je
nutné zdůraznit nutnost dlouhodo-
bého sledování pacientů z důvodu
možné rekurence onemocnění. Chybí
relevantní studie s dostatečně dlou-
hodobým sledováním pacientů, nic-
méně je popisován relaps onemocnění
u téměř 1/2 pacientů, kteří podstou-
pili pouze chirurgickou léčbu a při-
bližně u 10 % pacientů léčených ste-
roidy [4,15]. Kombinaci imunosupre-
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sivní terapie jsme uplatnili u obou na-
šich pacientů. U první pacientky mo-
noterapie kortikosteroidy nebyla ús-
pěšná a při snížení dávky došlo k exa-
cerbaci onemocnění. Následovala
kombinovaná imunosupresivní terapie
s použitím prednizonu v kombinaci
s azatioprinem. Tento způsob léčby
již byl efektivní. Ve druhém případě
byla použita kombinace chirurgické
a imunosupresivní terapie. Vzhledem
k rozsahu postižení jsme zvolili od po-
čátku kombinovanou imunosupresi.
Vedlejším účinkem imunosupresivní
terapie u druhého pacienta bylo na-
vození přechodné hypogamaglobuli-
nemie (IgG mezi 5–6 g/l), která se po
vysazení imunosuprese normalizovala.

Závěr
Idiopatická retroperitoneální fibróza
je onemocnění s postižením zejména
urogenitálního ústrojí, může se však
také projevit v atypických lokalizacích.
V diagnostice onemocnění se uplat-
ňují nové možnosti zobrazovacích
metod (PET/CT). Efektivní je kombi-
nace chirurgické a imunosupresivní
terapie. Při neúspěchu monoterapie
kortikosteroidy je metodou volby
kombinace s azatioprinem.
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