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Perirendlni retroperitonedlni fibroza

MUDr. Michal Fedorko, MUDr. Miroslav Krhovsky
Urologické oddéleni, Nemocnice Kyjov, p.o., Kyjov

V kazuistice prezentujeme pfipad pacientky se vzacnym perirenalnim postizenim idiopatickou retroperitonealni fibr6zou. Popisujeme

komplikovany priibéh onemocnéni, nami zvolenou lé¢bu a sledovani v intervalu 30 mésicti od inicialni diagnézy. Navzdory omezenym
Iécebnym moznostem a oc¢ekdvané Spatné prognoéze konstatujeme prekvapivé uspokojivy klinicky stav pacientky v daném ¢asovém

intervalu.
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Perirenal retroperitoeal fibrosis

We present a case of a female patient with a rare perirenal form of idiopathic retroperitoneal fibrosis, describe complicated course of the

diseaese, chosen treatment and follow-up within 30 months from initial diagnosis. Despite limited treatment options and unfavourable

prognosis expectations, the patient has been in satisfactory condition till now.
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Uvod

Retroperitonedlni fibréza (RF) je charakteri-
zovéana zanétlivou proliferaci retroperitonealnf
pojivove tkané. Patii mezi pomeérné vzacné pfi-
Ciny ureterdlnf obstrukce s incidenci 1 pfipadu
na 200 tisic obyvatel (1). Vyskytuje se nejcastéji
mezi 40. a 60. rokem Zivota, pomeér muzi:zeny je
29:1. RozliSujeme primarni (idiopatickou — ozna-
¢ovanou jako Ormondova nemoc) a sekundarni
RF. Sekundéarni RF muze byt zplsobena mnoz-
stvim stavl a onemocnénf (tabulka 1), vyskytuje
se asi u 30% pacientd. Pojmem idiopatickd RF
(tvoti az 70%) je mozné oznacit teprve histo-
logicky prokdzané onemocnéni po vylouceni
zndmych predpoklddanych pricin. RF typicky
postihuje retroperitoneum v rozsahu L4-51, s epi-
centrem postizen{v Urovni distalnf aorty (L4/L5).
Fibréza se postupné rozsifuje do stran a zasahu-
je mocovody, ¢imz zplsobuje jejich obstrukci.
Symptomy (tabulka 2) se lisi v tzv. casné fézi, kdy
jsou nasledkem onemocnéni samotného (domi-
nuje bolest bficha, boku nebo zad) a v pozdnf

fazi, kdy dochazi k projevim dlouhotrvajici uni-
laterdIni nebo bilateraIni obstrukce mocovodu.
Diagnostika zahrnuje anamnézu, fyzikdInf vy-
Setfent, zakladnf laboratorni vysetfeni, zobrazo-
vaci vysetfenf (vylucovaci urografie, retrogradni
ureteropyelografie, CT nebo MRI bficha) a histo-
logické vysetfeni. Lé¢ba po uvolnénf obstrukce
v akutni fazi spociva jednak v chirurgické lécbe
(ureterolyza a intraperitonealizace mocovodd
s jejich obalenim omentem, pfipadné autotrans-
plantace ledviny), jednak v konzervativni [é¢bé
(zejména steroidy a tamoxifen) (2, 3).

Pripad
Faze | (inicidlni diagnostika a |é¢ba)

V zaF 2006 jsme konzilidrné vysetfili 55letou
pacientku hospitalizovanou na internim oddéle-
ni pro cévni mozkovou piihodu s levostrannou
symptomatologii, dekompenzovanou hyperten-
zi a diabetes, soucasné s nalezem retence dusi-
katych latek v krvi, zanétlivym nalezem v moci
a teplotami 37-38,5°C.

Tabulka 1. Predpokladané priciny retroperitonedlni fibrézy (2)

Léky RetroperitonedlIni tumory Periarteritida

m metylsergid Zdnétlivé procesy ® aneuryzma aorty nebo ilickych tepen
m hydralazin m ascendentni lymfangoitida m zanétliva reakce na pokrocilou atero-
m reserpin m zanétlivé stfevni nemoci sklerézu

= haloperidol Krvdceni m kolagenové cévni nemoci

m [SD m bfisni a pdnevni operace Infekce

m metyldopa m ruptura vnitfnich orgadnd m kapavka

m [3-blokatory m Henochova-Schonleinova m tuberkuldza

m ergotaminové alkaloidy purpura s krvacenim m chronickd infekce mocovych cest

m fenacetin Radioterapie m syfilis

m amfetaminy Jiné

Chemikdlie m sarkoiddza

m aviten m endometriéza

m metylakrylat m nemoci zlucovych cest

m mastek
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V predchorobf déle dna, stp. hysterektomii,
cholecystektomii a stp. ozareni vulvy pro kraurd-
zu pred lety. Z urologického hlediska byla v roce
2003 diagnostikovadna pravostranna proximalnf
ureterolitidza, vyresend dislokaci konkrementu
do kalichopanvi¢kového systému a LERV (mi-
neralogicky 100% whewellit). P¥i vylu¢ovaci uro-
grafii vdaném roce byla zaznamendna alergicka
reakce na jodovou kontrastni latku.

Vzhledem k sonografickému nalezu obou-
stranné hydronefrézy a alergii na kontrastnilatku
byla indikovéana bilaterdInf retrogradnf urete-
ropyelografie, pfi které byla vpravo nalezena
stendza proximalniho mocovodu, dendriticky
kalichopanvickovy systém s Uzkymi krcky kalichd
a dilatacf zejména hornfho kalichu, (obrazek 1).
Na levé strané byla pfitomna stendza proximalnf
¢asti mocovodu v délce cca 7cm. Stav jsme
resili zavedenim ureteralnich cévek do obou
mocovodl. Dynamicka scintigrafie s odstupem
jednoho tydne prokazala postizeni funkce pra-
vé ledviny mirného az stfedniho stupné, vlevo
afunkci. Do pravé panvicky byl po stabilizaci
stavu zaveden ureterdlnf stent, vlevo byla in-
dikovadna nefrektomie, kterd byla provedena
koncem z&fi 2006.

Tabulka 2. Piiznaky retroperitonealni fibrozy (2)

Symptom % pacientl
bolesti zad 34
bolesti v boku 34
bolesti bficha 24
vahovy Ubytek 13
nauzea, zvraceni 4
otoky 3
slabost 3
krvéceni z traviciho traktu 2
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Obrdzek 1. Retrogradni ureteropyelografie
vpravo

Obrdzek 3. CT retroperitonea

Operacni vykon byl zna¢né komplikovany
kvUli fibrézni infiltraci retroperitonea, zejména
v oblasti horniho polu levé ledviny, nadledvi-
ny a v rendlnim hilu, kde zpUsobovala vyrazny

utlak hilovych cév i proximalniho mocovodu.
Histologicky nalez: pouzdro levé ledviny pfecha-
zi v denznifibrézni vazivo, které proniké do hilu
ledviny, utlacuje hilové cévy a obkruZuje ureter.
Stejny proces i v oblasti nadledviny, mikroskopic-
ky nespecificky zanét s bohatou celuldrnfinfiltra-
ci s dominanci lymfocytd, coz patolog uzavira
jako typickou retroperitonedini fibrézu.

Po operaci se objevily komplikace jednak
internf (fibrilace sinf s rychlou komorovou odpo-
vedi, podezfeni na akutniinfarkt myokardu), jed-
nak urologickeé (dislokace stentu z pravé ledviny,
polyrezistentnfinfekce mocovych cest). K dosa-
Zeni uspokojivého klinického stavu umoznujici-
ho propusténi pacientky bylo potfeba 70 dnd
hospitalizace (urologické oddélenti, chirurgicka
JIP interni oddéleni). Pacientka byla propusténa
po predchozi konzultaci s internistou, endokri-
nologem a diabetologem se zavedenou lé¢bou
prednisonem a byla nové pfedana do péce uro-
logické, nefrologické i endokrinologické am-

Obrdzek 2. CT retroperitonea

bulance. Hladina kreatininu pfi propusténi byla
144 umol/I.

Faze Il (sledovani)

Ve 3-6mésicnich intervalech byla pacient-
ka sledovéana na urologické ambulanci, v¢etné
pravidelnych vymeén ureterdiniho stentu vpravo
a jeji stav byl stabilizovany, ¢as od ¢asu narusen
internimi komplikacemi, infekéni komplikace
se nevyskytly. Pokracovali jsme v kortikotera-
pii. V. dubnu 2007 bylo provedeno kontrolnf
CT (z vy3e uvedenych ddvodl pouze nativni),
které evidentnifibrézu pfi diskutabilni vytéznosti
nativniho vysetfeni neprokdazalo (obréazky 2, 3).
Az do srpna 2008 byl stav pacientky i laboratornf
nalez uspokojivy.

Faze lll (progrese, operace)

PFi pldnované vymeéneé stentu v srpnu 2008
nebyl jiz duty systém pravé ledviny retrogradné
sondovatelny a bylo nutno zalozit perkutdnni
nefrostomii. Toto jako definitivni feSeni pacientka
odmitala, proto jsme indikovali pokus o pra-
vostrannou ureteropyelolyzu. P¥i operaci byla
znovu nalezena tuhd infiltrace, kterd postihovala
hilus pravé ledviny, proximalni moc¢ovod a velké
cévy a zasahovala a7 pod branici. Po maximél-
nim mozném uvolnéni proximalniho mocovodu
a panvicky jsme do praveé ledviny zavedli stent.
Histologicky nalez byl uzavfen znovu jako typic-
ky obraz retroperitonedlni fibrozy (tukova tkan
s pruhy denzniho vaziva, v zanétlivém infiltratu
dominuji predevsim lymfocyty, v mensim mnoz-
stvi plazmocyty a eozinofily). Pacientka byla
v peroperac¢nim obdobf dialyzovana, postupnée
se funkce solitarnfledviny upravila, pfi propusté-
ni byla hladina kreatininu 150 pmol/I.

Faze IV (sledovani)

S odstupem 1 mésice byl vytazen stent
7 pravé panvicky a stav nemocné byl uspoko-
jivy. PFi posledni kontrole v bfeznu 2009 se citf
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dobre, bolesti nema, sonograficky je pfitomna
pouze lehkd hypotonie dutého systému pravé
ledviny. Laboratorné: urea 11,7; kreatinin 171,
mineraly v normeé, v moci bilkovina 3, sediment
negativni.

Diskuze

Pacienti s RF maji nespecifické priznaky
a ndlez pfi fyzikdInim vysetfenf je obvykle bez
pozoruhodnosti. Laboratorné Ize zjistit zvysenou
sedimentaci, mirnou leukocytézu a rizny stupen
rendlnf insuficience s pfidruzenymi abnormali-
tami elektrolytd a anemif. MoZnosti zobrazovaci
diagnostiky zavisi na rendlni funkci. Klasickym
nalezem pri vyluc¢ovaci urografii je oboustranna
(zfidka jednostrannd) hydronefréza s medidlni
deviaci a stendzou v proximalnf az stfedni ¢asti
mocovodd, nejcasteji v drovni LS. Typicky je
i CT nélez — centradlné uloZzend mékkotkariova
retroperitonedlni zhusténi, obkruzujici velké
cévy a lateralné zasahujici mocovody. Postizent
mUze sahat od redlniho hilu az k bifurkaci vel-
kych cév. Po podanf kontrastnf latky se denzita
masy zvysuje, zejména v mistech s aktivni za-
nétlivou fibrozou. | kdyZ je obraz typicky, nenf
mozné s jistotou vyloucit pritomnost malignity,
v nékterych pripadech vsak CT vysetreni re-
troperitonedlni masu neprokaze (3). U rendlnf
insuficience je alternativou vylucovaci urografie
retrogradni ureteropyelografie (s obdobnym
nélezem jako pfi vylu¢ovaci urografii). Vyhodou
MRI vysetfeni je moznost trojrozmeérného zob-
razeni mékkych tkanf, lepsi zobrazeni velkych
cév ve vztahu k fibréze a charakteristicky T1
i T2 obraz. Nevyhodou je omezena dostupnost
vysetfen.

V literatufe vzacné najdeme retroperitonedl-
ni fibrozu ve spojeni s mediastinlni, testikularni,
mezenteridlni, pleurdlni ¢i pitiutarni fibrézou
(4-8), primarni bilidrni cirhdzou, Riedlovou ty-
reoitidou, fibrézou pochvy ¢i dokonce sinus
maxillaris (9-12).



Na mocovych cestach je popsano kromeé ty-
pické formy v rozsahu LS, i atypické perirenalni
postizeni (viz dale), postizeni pouze distélniho
mocovodu (13), pouze mocového méchyre (14)
¢i postizeni pouze stény mocovodu ve formé tzv.
intrinsic disease (15).

Perirendlniforma je extrémné vzécna a zpU-
sobuje obstrukci mocovych cest na urovni re-
nélnfho hilu a proximalnich mocovodd. Zminky
v literature jsou sporadické (16-18), analyzou
databdze Medline jsme sami dohledali pou-
ze 8 publikovanych pfipadd. Jesté raritngjsi je
unilaterdIni postizeni, v jehoz diagnostice je
obzvlast pfinosné MRI vysetfeni (18, 19). Autofi
popisuji u perirenalni formy pfiznivou odezvu
na kombinovanou lé¢bu steroidy a tamoxife-
nem (20, 21).

Zaveér

V praxi se vyjimecné mizeme setkat s nékte-
rou z atypickych forem retroperitonedlnf fibrézy.
Problémem ndmi popisované perirendlni formy
(zatim nebyla v Ceské republice publikovana)
jsou omezené |é¢ebné moznosti (obtizna ure-
terolyza, nemoznost transpozice mocovodu i
autotransplantace) a nejasna prognéza (posti-
Zeni hilovych cév s progresivni ztratou rendl-
ni funkce?). U nasi pacientky se podafilo vyse
popsanym terapeutickym sledem doséhnout
uspokojivy klinicky stav bez hemodialyzy, kte-
ry trvd i po 30 mésicich od inicidlni diagnozy.

Efekt kortikoterapie je v tomto pfipadé disku-
tabilnf.
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