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Klíčové jsou fibrogenní

efektorové buňky mesenchymálního

Původu – fibroblasty, fibrocyty,

tkánově specifické pericyty a 

myofibroblasty

Produkce extracelulárních

matrixových proteinů, které stimulují 

fibrogenní buňky k autokrinní

produkci



IgG4 asociovaná onemocnění



Ormond disease

characterized by fibroinflammatory tissue

surrounding the abdominal aorta and the iliac arteries

An estimated incidence 1,38/100 000



Figure 2: Two potential pathogenetic mechanisms of chronic periaortitis

Left of vertical line: hypothesis of autoallergic aortitis presented—atherosclerotic plaque macrophages 

elaborate antigens, such as oxidised LDL and ceroid, and present them to immunocompetent cells, such 

as B lymphocytes and T lymphocytes. These are recruited and activated in medial and adventitial aortic 

layers. B cells produce antibodies to ceroid, which are found in close apposition to extracellular ceroid. The 

inflammatory reaction then extends into the periaortic retroperitoneum. 

Right of vertical line: chronic periaortitis is initiated in adventitia, with an inflammatory involvement of vasa 

vasorum; a vasa vasorum vasculitis is often seen in chronic periaortitis. This inflammatory process can 

cause weakening of aortic wall with medial thinning and promote atherosclerosis, and also extend into 

surrounding retroperitoneum.



Radiografické nálezy u Mb. Ormond

I       fibróza kolem infrarenální aorty a/nebo iliakálních  tepen 

II      fibróza kolem  infrarenální v.cava

III     laterální expanze fibrózy s kompresí jednoho  nebo obou  

ureterů 1

IV     expanze fibrózy s postižením ledvinného hilu a kompresí renální 

arterie a/nebo žíly     



Mnoho urologů nevěří
v možnosti 
imunosuprese !!!



NNH Ormondova choroba

 28 pacientů s Mb.Ormond – klasické postižení 

retroperitonea, ledvin a močovodů

 Ve všech případech nasazena imunosuprese pro 

aktivitu onemocnění, s verifikací PET/CT 

a ukončením léčby - verifikováno PET/CT 

 Recidiva nebyla zaznamenána

 Ve 2 případech „záchrana „ ledviny

 U 15 pacientů definitivní odstranění stentů



Ormondova choroba s 

postižením cév

 13 pacientů 

 Periaortitida, aortitida s postižením břišní 

popř. hrudní aorty

 Aktivita onemocnění – ve 3 případech terapie 

nenasazena a remise trvá

 1x recidiva – špatná compliance pacienta

 Verifikace – PET/CT

 U 6 pacientů byl proveden operační výkon



Kazuistika

 Muž 54 let

 Thajsko, 3 týdny poté febrilie, únava…

 Při progresi vyšetřen na interní klinice s nálezem perakutního

selhání ledvin a aneurysmatem aorty

 Při CT podezření na Mb. Ormond… vyšetřovací standardní 

schéma s důrazem na rychlost, ale..

 Pozitivní quantiferonový test , PET/CT suspekce…..

 Provedena při laparoskopii biopsie s vyšetřením tkáně na TBC 

pomocí PCR

 Nasazena imunosupresivní terapie s pokrytím potencionální TBC





Kazuistika

 Špatná compliance pacienta

 Urgentní příjem na oddělení cévní chirurgie

 Komplikovaná operace s reoperací a finálním řešením 

pomocí stentu

 Vznik abscesu periaortálně s nemožností chirurgického 

řešení, vznik discitidy

 Dlouhodobá parenterální ATB terapie s potencionálem 

intervence cévních chirurgů



Problémy - otázky

 Diagnostické – neexistuje specifický marker

 Dif. dg infekční vs. neinfekční zánět

 Proč u některých pacientů není „aktivita“ zánětu? 

a je to skutečně pravda? (nové biomarkery) 

 Terapeutické

 Jak postupovat u recidivy špatně reagující 

na „klasickou“ imunosupresi?

 MFM, biologická terapie



SOUHRN

 Ormondova choroba onemocnění mnoha tváří

 Při periaortitidě je extrémně důležité rozlišení 

infekční a neinfekční etiologie

 Imunosupresivní léčba je lékem volby společně 

s urologickým a/nebo ošetřením cévním chirurgem




