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Sdělení z praxe

Úvod
Retroperitoneální fibróza (RF) je charakteri-

zována zánětlivou proliferací retroperitoneální 

pojivové tkáně. Patří mezi poměrně vzácné pří-

činy ureterální obstrukce s incidencí 1 případu 

na 200 tisíc obyvatel (1). Vyskytuje se nejčastěji 

mezi 40. a 60. rokem života, poměr muži : ženy je 

2,9 : 1. Rozlišujeme primární (idiopatickou – ozna-

čovanou jako Ormondova nemoc) a sekundární 

RF. Sekundární RF může být způsobena množ-

stvím stavů a onemocnění (tabulka 1), vyskytuje 

se asi u 30 % pacientů. Pojmem idiopatická RF 

(tvoří až 70 %) je možné označit teprve histo-

logicky prokázané onemocnění po vyloučení 

známých předpokládaných příčin. RF typicky 

postihuje retroperitoneum v rozsahu L4–S1, s epi-

centrem postižení v úrovni distální aorty (L4/L5). 

Fibróza se postupně rozšiřuje do stran a zasahu-

je močovody, čímž způsobuje jejich obstrukci. 

Symptomy (tabulka 2) se liší v tzv. časné fázi, kdy 

jsou následkem onemocnění samotného (domi-

nuje bolest břicha, boku nebo zad) a v pozdní 

fázi, kdy dochází k projevům dlouhotrvající uni-

laterální nebo bilaterální obstrukce močovodů. 

Diagnostika zahrnuje anamnézu, fyzikální vy-

šetření, základní laboratorní vyšetření, zobrazo-

vací vyšetření (vylučovací urografie, retrográdní 

uretero pyelografie, CT nebo MRI břicha) a histo-

logické vyšetření. Léčba po uvolnění obstrukce 

v akutní fázi spočívá jednak v chirurgické léčbě 

(ureterolýza a intraperitonealizace močovodů 

s jejich obalením omentem, případně autotrans-

plantace ledviny), jednak v konzervativní léčbě 

(zejména steroidy a tamoxifen) (2, 3).

Případ
Fáze I (iniciální diagnostika a léčba)

V září 2006 jsme konziliárně vyšetřili 55letou 

pacientku hospitalizovanou na interním odděle-

ní pro cévní mozkovou příhodu s levostrannou 

symptomatologií, dekompenzovanou hyperten-

zi a diabetes, současně s nálezem retence dusí-

katých látek v krvi, zánětlivým nálezem v moči 

a teplotami 37–38,5 °C.

V předchorobí dále dna, stp. hysterektomii, 

cholecystektomii a stp. ozáření vulvy pro krauró-

zu před lety. Z urologického hlediska byla v roce 

2003 diagnostikována pravostranná proximální 

ureterolitiáza, vyřešená dislokací konkrementu 

do kalichopánvičkového systému a LERV (mi-

neralogicky 100% whewellit). Při vylučovací uro-

grafii v daném roce byla zaznamenána alergická 

reakce na jodovou kontrastní látku.

Vzhledem k sonografickému nálezu obou-

stranné hydronefrózy a alergii na kontrastní látku 

byla indikována bilaterální retrográdní urete-

ropyelografie, při které byla vpravo nalezena 

stenóza proximálního močovodu, dendritický 

kalichopánvičkový systém s úzkými krčky kalichů 

a dilatací zejména horního kalichu, (obrázek 1). 

Na levé straně byla přítomná stenóza proximální 

části močovodu v délce cca 7 cm. Stav jsme 

řešili zavedením ureterálních cévek do obou 

močovodů. Dynamická scintigrafie s odstupem 

jednoho týdne prokázala postižení funkce pra-

vé ledviny mírného až středního stupně, vlevo 

afunkci. Do pravé pánvičky byl po stabilizaci 

stavu zaveden ureterální stent, vlevo byla in-

dikována nefrektomie, která byla provedena 

koncem září 2006.
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Tabulka 1. Předpokládané příčiny retroperitoneální fibrózy (2)

Léky
metylsergid

hydralazin

reserpin

haloperidol

LSD

metyldopa

β-blokátory

ergotaminové alkaloidy

fenacetin

amfetaminy

Chemikálie
aviten

metylakrylát

mastek

Retroperitoneální tumory
Zánětlivé procesy

ascendentní lymfangoitida

zánětlivé střevní nemoci

Krvácení
břišní a pánevní operace

ruptura vnitřních orgánů

Henochova-Schönleinova 

purpura s krvácením

Radioterapie

Periarteritida
aneuryzma aorty nebo ilických tepen

zánětlivá reakce na pokročilou atero-

sklerózu

kolagenové cévní nemoci

Infekce
kapavka

tuberkulóza

chronická infekce močových cest

syfilis

Jiné
sarkoidóza

endometrióza

nemoci žlučových cest

Tabulka 2. Příznaky retroperitoneální fibrózy (2)

Symptom % pacientů

bolesti zad

bolesti v boku

bolesti břicha

váhový úbytek

nauzea, zvracení

otoky

slabost

krvácení z trávicího traktu

34

34

24

13

4

3

3

2
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Operační výkon byl značně komplikovaný 

kvůli fibrózní infiltraci retroperitonea, zejména 

v oblasti horního pólu levé ledviny, nadledvi-

ny a v renálním hilu, kde způsobovala výrazný 

útlak hilových cév i proximálního močovodu. 

Histologický nález: pouzdro levé ledviny přechá-

zí v denzní fibrózní vazivo, které proniká do hilu 

ledviny, utlačuje hilové cévy a obkružuje ureter. 

Stejný proces i v oblasti nadledviny, mikroskopic-

ky nespecifický zánět s bohatou celulární infiltra-

cí s dominancí lymfocytů, což patolog uzavírá 

jako typickou retroperitoneální fibrózu. 

Po operaci se objevily komplikace jednak 

interní (fibrilace síní s rychlou komorovou odpo-

vědí, podezření na akutní infarkt myokardu), jed-

nak urologické (dislokace stentu z pravé ledviny, 

polyrezistentní infekce močových cest). K dosa-

žení uspokojivého klinického stavu umožňující-

ho propuštění pacientky bylo potřeba 70 dnů 

hospitalizace (urologické oddělení, chirurgická 

JIP, interní oddělení). Pacientka byla propuštěna 

po předchozí konzultaci s internistou, endokri-

nologem a diabetologem se zavedenou léčbou 

prednisonem a byla nově předána do péče uro-

logické, nefrologické i endokrinologické am-

bulance. Hladina kreatininu při propuštění byla 

144 μmol/l.

Fáze II (sledování)
Ve 3–6měsíčních intervalech byla pacient-

ka sledována na urologické ambulanci, včetně 

pravidelných výměn ureterálního stentu vpravo 

a její stav byl stabilizovaný, čas od času narušen 

interními komplikacemi, infekční komplikace 

se nevyskytly. Pokračovali jsme v kortikotera-

pii. V dubnu 2007 bylo provedeno kontrolní 

CT (z výše uvedených důvodů pouze nativní), 

které evidentní fibrózu při diskutabilní výtěžnosti 

nativního vyšetření neprokázalo (obrázky 2, 3). 

Až do srpna 2008 byl stav pacientky i laboratorní 

nález uspokojivý.

Fáze III (progrese, operace)
Při plánované výměně stentu v srpnu 2008 

nebyl již dutý systém pravé ledviny retrográdně 

sondovatelný a bylo nutno založit perkutánní 

nefrostomii. Toto jako definitivní řešení pacientka 

odmítala, proto jsme indikovali pokus o pra-

vostrannou ureteropyelolýzu. Při operaci byla 

znovu nalezena tuhá infiltrace, která postihovala 

hilus pravé ledviny, proximální močovod a velké 

cévy a zasahovala až pod bránici. Po maximál-

ním možném uvolnění proximálního močovodu 

a pánvičky jsme do pravé ledviny zavedli stent. 

Histologický nález byl uzavřen znovu jako typic-

ký obraz retroperitoneální fibrózy (tuková tkáň 

s pruhy denzního vaziva, v zánětlivém infiltrátu 

dominují především lymfocyty, v menším množ-

ství plazmocyty a eozinofily). Pacientka byla 

v peroperačním období dialyzovaná, postupně 

se funkce solitární ledviny upravila, při propuště-

ní byla hladina kreatininu 150 μmol/l.

Fáze IV (sledování)
S odstupem 1 měsíce byl vytažen stent 

z pravé pánvičky a stav nemocné byl uspoko-

jivý. Při poslední kontrole v březnu 2009 se cítí 

dobře, bolesti nemá, sonograficky je přítomná 

pouze lehká hypotonie dutého systému pravé 

ledviny. Laboratorně: urea 11,7; kreatinin 171; 

minerály v normě, v moči bílkovina 3, sediment 

negativní.

Diskuze
Pacienti s RF mají nespecifické příznaky 

a nález při fyzikálním vyšetření je obvykle bez 

pozoruhodností. Laboratorně lze zjistit zvýšenou 

sedimentaci, mírnou leukocytózu a různý stupeň 

renální insuficience s přidruženými abnormali-

tami elektrolytů a anemií. Možnosti zobrazovací 

diagnostiky závisí na renální funkci. Klasickým 

nálezem při vylučovací urografii je oboustranná 

(zřídka jednostranná) hydronefróza s mediální 

deviací a stenózou v proximální až střední části 

močovodů, nejčastěji v úrovni L
4
–S

1
. Typický je 

i CT nález – centrálně uložená měkkotkáňová 

retroperitoneální zhuštění, obkružující velké 

cévy a laterálně zasahující močovody. Postižení 

může  sahat od reálního hilu až k bifurkaci vel-

kých cév. Po podání kontrastní látky se denzita 

masy zvyšuje, zejména v místech s aktivní zá-

nětlivou fibrózou. I když je obraz typický, není 

možné s jistotou vyloučit přítomnost malignity, 

v některých případech však CT vyšetření re-

troperitoneální masu neprokáže (3). U renální 

insuficience je alternativou vylučovací urografie 

retrográdní ureteropyelografie (s obdobným 

nálezem jako při vylučovací urografii). Výhodou 

MRI vyšetření je možnost trojrozměrného zob-

razení měkkých tkání, lepší zobrazení velkých 

cév ve vztahu k fibróze a charakteristický T1 

i T2 obraz. Nevýhodou je omezená dostupnost 

vyšetření.

V literatuře vzácně najdeme retroperitoneál-

ní fibrózu ve spojení s mediastinální, testikulární, 

mezenteriální, pleurální či pitiutární fibrózou 

(4–8), primární biliární cirhózou, Riedlovou ty-

reoitidou, fibrózou pochvy či dokonce sinus 

maxillaris (9–12).

Obrázek 1. Retrográdní ureteropyelografie 

vpravo

Obrázek 3. CT retroperitonea

Obrázek 2. CT retroperitonea
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Na močových cestách je popsáno kromě ty-

pické formy v rozsahu L
4
–S

1
 i atypické perirenální 

postižení (viz dále), postižení pouze distálního 

močovodu (13), pouze močového měchýře (14) 

či postižení pouze stěny močovodu ve formě tzv. 

intrinsic disease (15).

Perirenální forma je extrémně vzácná a způ-

sobuje obstrukci močových cest na úrovni re-

nálního hilu a proximálních močovodů. Zmínky 

v literatuře jsou sporadické (16–18), analýzou 

databáze Medline jsme sami dohledali pou-

ze 8 publikovaných případů. Ještě raritnější je 

unilaterální postižení, v jehož diagnostice je 

obzvlášť přínosné MRI vyšetření (18, 19). Autoři 

popisují u perirenální formy příznivou odezvu 

na kombinovanou léčbu steroidy a tamoxife-

nem (20, 21).

Závěr
V praxi se výjimečně můžeme setkat s někte-

rou z atypických forem retroperitoneální fibrózy. 

Problémem námi popisované perirenální formy 

(zatím nebyla v České republice publikována) 

jsou omezené léčebné možnosti (obtížná ure-

terolýza, nemožnost transpozice močovodů či 

autotransplantace) a nejasná prognóza (posti-

žení hilových cév s progresivní ztrátou renál-

ní funkce ?). U naší pacientky se podařilo výše 

popsaným terapeutickým sledem dosáhnout 

uspokojivý klinický stav bez hemodialýzy, kte-

rý trvá i po 30 měsících od iniciální diagnózy. 

Efekt kortikoterapie je v tomto případě disku-

tabilní.
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