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Idiopathias retroperitonealis fibrosis
Buktatok és kibivasok — két kovlefolyas tapasztalatas
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A retroperitonealis fibrosis a retroperitoneum idiilt, nem specifikus gyulladasa; az esetek 75%-dban idiopathids.
Fibrosis jellemzi, amely valészintileg autoimmun gyulladast kovetSen alakul ki. A kiviltd tényez8 nem ismert, de
az atherosclerosis szerepét feltételezik. A jellegtelen klinikai tiinetek, laboratériumi eltérések miatt gyakran hossza
id§ telik el a kérisméig, ezért sok esetben mar szovédmények megjelenésével talalkozunk. A gyodgyszeres kezelés
— a szovédmények sebészi vagy uroldgiai megoldasit kovetéen — az immunszuppressziv terdpia. A kortikoszteroid
a leggyakrabban alkalmazott készitmény, az optimdlis dozis és a kezelés idGtartama nem teljesen egyértelmd. Ki-
Gjulds miatt az esetek tobbségében ismételt vagy a szteroidddzis csokkentését lehetévé tevs kezelés sziikséges.
A kezelésre adott vilasz megjosoldsira, a kortikoszteroidigény megitélésére vagy a betegség visszatérésének el8re-
jelzésére alkalmas tényezSk nem ismertek. A szerz8k két beteg koértorténetét ismertetik — bemutatva a kérisme meg-
llapitdsinak nehézségeit. Orv. Hetil., 2011, 152, 1818-1826.

Kulcsszavak: retroperitonealis fibrosis, atherosclerosis, immunszuppresszid

Idiopathic retroperitoneal fibrosis
Pitfalls and challenges — experience with two cases

Retroperitoneal fibrosis is the chronic, nonspecific inflammation of the retroperitoneum. About 75% of the cases are
idiopathic. The pathomechanism of the disorder is not clearly defined. Autoimmune inflammation and secondary
fibrosis are the main suspected mechanisms against an unknown factor possibly related to atherosclerosis. Symptoms
and laboratory parameters are nonspecific which make the diagnosis difficult. At the time of the diagnosis complica-
tions are often present. After the urological and surgical management of the complications, the aim of the medical
treatment is immunosuppression. Corticosteroids are usually used for treatment, although the optimal dosage and
the duration of the treatment are not known. After therapy cessation relapse may occur, needing repeated steroid
therapy or addition of steroid sparing drugs. Predicting factors for treatment response, corticosteroid demand or
relapse are not known. Authors review the medical history of two patients with retroperitoneal fibrosis and discuss
diagnostic difficulties of this disorder. Orv. Hetil., 2011, 152, 1818-1826.
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Roviditések

ANCA = antineutrophil citoplazma antitest; anti-dsDNS =
kett8s szala DNS elleni antitest; CRP = C-reaktiv protein; CT
= komputertomografia; DJ-stent = dupla J-stent; FDG-PET =
18-fluorodeoxigliik6z-pozitronemisszidés tomografia; GFR =
glomeruldris filtriciés rata; Het = hematokrit; Hgb = hemo-
globin; HLA = human leukocyta-antigén; 1gG4 = immun-
globuin-G4; IL-10 = interleukin-10; IPRF = idiopathids retro-
peritonealis fibrosis; LDL = alacsony denzitdst lipoprotein;
MCV = atlagos vorosvértest-térfogat; MR = mdgneses mag-
rezgésvizsgilat; PET-CT = pozitronemisszidés tomogrifia;
RF = retroperitonealis fibrosis; TGF-$ = transzformal6é néve-
kedési faktor-B; UH = ultrahangvizsgilat; Vvt = vorosvér-
test; We = vorosvérsejt-siillyedés

A retroperitonealis fibrosis (RF) az aorta hasi szakaszat
és az iliacalis ereket koriilvevé kotészovetes-gyullada-
sos szOvetszaporulat, amely a retroperitoneumba ter-
jedve befoghatja a szomszédos szerveket, elsGsorban a
htgyvezetékeket. Az esetek tobb mint kétharmada is-
meretlen eredetl (idiopathias, IRPF); kialakuldsinak
pontos folyamata nem ismert. A klinikai tiinetek nem
fajlagosak, részben helyi, illetve altalinos tiinetek je-
lentkezhetnek. A koérismében a képalkoté modszerek,
elsésorban a komputertomografia (CT) és a magneses
magrezgésvizsgilat (MRI) szerepe alapvets. A Kkoris-
mézés arany standardja a szovettani feldolgozas, bir az
IRPF szovettani jellemz6i nem jol meghatarozhatéak.
Nem megszokott clhelyezkedés esetén a kérisméhez
gyakran tobbszoros mintavétel sziikséges lehet. A be-
tegség kimenetele rendszerint jo, bar ha a betegséget
késve ismerjiik fel és kezeljiik, stlyos szovédmények je-
lentkezésével — leggyakrabban végstidiumta veseelég-
telenség — szamolhatunk [1, 2, 3, 4].

Két beteg kortorténetét ismertetjiik — kiemelve a
koérisme felallitisinak nehézségeit: betegeinknél a tiine-
tek kezdete és a kérisme felallitasa kozott tobb hénap
telt el tobbszoros szovettani mintavétellel.

Elsé eset

Az 53 éves hypertonids, cpilepszia miatt kezelt (phe-
nobarbital és valproinsav) férfi beteget 2009. februdrtél
tobb alkalommal vizsgiltak lizas allapot, bal alhasi faj-
dalom miatt. Laboratériumi leletei koziil a gyorsult
stillyedést és a nagy CRP-szintet emelték ki. Hasi UH-
és mellkas-rontgenvizsgilattal a panaszok, illetve liz
okat nem taldltdk. Hasi CT-vizsgalat patoldgias nyi-
rokcsomokat mutatott a kismedencében és retroperi-
tonealisan a nagyereck mentén. A gyomor-bél rendszeri
endoszképos vizsgalatok nem voltak korjelzbek.

2009. dprilisban jelentSs teststlycsokkenés, gyenge-
sé¢g, idGszakosan jelentkezd bal alhasi fajjdalom, herefdj-
dalom és az utobbi id8ben tartdssd valé héemelkedés/
liz kivizsgalasa céljabol keriilt klinikdnkra. Laboraté-
riumi leleteibdl a gyorsult siillyedés (140 mm /6ra), nagy
CRP-szint (222,5 mg/1, normalis érték: 0,0-5,0), jel-
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zett anaemia (vvt.-szdm: 3,38 Tera/L, normalis érték:
4,00-5,20; Hgb: 99 g/1, normilis érték: 115-155;
Hte: 0,29 1/1, normalis érték: 0,35-0,45); MCV: 85,2 {l
(normalis érrték: 80,0-101); koéros vesemkodés (szé-
rum karbamid-nitrogén: 8,2 mmol/l, normalis érték:
2,5-8,00; szérumkreatinin: 146 pmol /1, normalis érték:
44-80; GFR: 44,5 ml/min/1,73 m?, normdlis érték:
>60) emelhetSk ki. Hemokultarab6l kérokozé nem
tenyészett ki. Részletes gdckutatist végeztiink, ennek
ismeretében célzott vizeletfertStlenités, idilt epididy-
mitis miatt nem szteroid gyulladidsgitld és antibioti-
kus kezelés tortént, és a fogaszati goc eltavolitisra
keriilt. CsontvelS-mintavétel idiilt betegséghez tarsuld
vérszegénységet véleményezett, elsédleges vérképzs-
szervi betegség nem igazolodott. Képalkoté (hasi UH-)
vizsgalat a bal vesében mérsékelt elfolydsi akadalyt, ké-
s6bbi kontrollvizsgalat egyidejtleg jobb oldali pyelon-
tagulatot is leirt, és felvetette retroperitonealis folya-
mat lehetGségét az a. mesenterica superior feletti 26x12
mm-es echdszegény képlet formdjaban. Az elfolyasi
akaddly miatt jobb oldali nephrostoma tortént. A CT-
vizsgilat a hasi aorta alsé szakaszan, illetve az attél dis-
talisabb artéridk koriilbelill 4-5 cm hosszt szakaszan
elmosodott széEld, inhomogén, korkords denzitas for-
méjaban periaortitis jeleit taldlta (1. 4bra). Mivel a vizs-
galat a hasnydlmirigy testében térfoglalds gyanujit is
felvetette, a szekunder kérforma lehetésége miatt a me-
senterialis elvaltozas, illetve a pancreaseltérés biopszidja
tortént, illetve diagnosztikus sebészi feltaras soran nyi-
rokcsomopakettet tavolitottak el. A szovettani elemzés
azonban nem pontositotta a folyamat természetét és
jellegét. A PET-CT retroperitonealis fibrosist vélemé-
nyezett, a hasnyalmiriggyel Osszefiiggésben latott tér-
foglaldsrol pontosabb véleményt nem adott. A hasnyal-
mirigybdl tortént ismételt mintavétel rosszindulatd
folyamatot nem igazolt.

Urolégiai ellenérzés soran a kisfoki vesetireg-rend-
szeri tagulat miatt kétoldali dupla J- (DJ) katéter fel-
helyezése tortént, és a korabban képzett nephrostomat
megsziintették.

2009. oktoberben az ismételt vizsgalatok alapjan idio-
pathids retroperitonealis fibrosist (Ormond-kor) koér-
isméztiink ¢és indukciés kortikoszteroidkezelést kezd-
tink (64 mg methylprednisolon). A kezelés a gyulla-
dasos jelz6k szintjét csokkentette, a beteg panaszai
mérséklédtek. 2009. decemberben a kezelést immun-
szuppressziv készitménnyel egészitettiik ki (75 mg aza-
thioprin). 2010. decemberben tortént UH-kontroll,
amely a retroperitonalis fibrosis jeleként a koldok ma-
gassagiban, az aorta ventralis részénél mutatott egy
3x18 mm-es echdszegény teriiletet. A klinikum és kép-
alkotok alapjan is re- misszi6 volt véleményezhets.

Masodik eset

Az 55 éves nébetegnél 2010. janudrban H1N1-oltdssal
kapcsolatban elhtizodé fels6 léguti tiinetek zajlottak és
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Hasi és kismedencei CT-vizsgalat (elsé eset)

A) Axidlis sik. Az arteria iliaca communis kornyezetében ho-
mogén allomanya kotészovetes massza abrazolodik (nyi-
lak)

B) Koronilis sik. Az iliacalis erek koriil hasonléképpen kimu-
tathat6 kotSszovetes dllomdny (nyilak)

C) Késéi kivalasztiasi fizisa felvétel — jobb oldali veseiireg-rend-
szeri tigulat lathato, a benne levd kontrasztanyaggal (nyil)

D) Késéi kivilasztasi fizis — a tigult ureterekben kontraszt-
anyag lithaté (vékony nyilak), az ureterek koriil kotSszo-
vetes massza

E) Kontroll-CT-vizsgilat. Regresszi6: keskenyebb az iliacalis
erek kortil elhelyezkedd kotészovetes allomany (az urete-
rekbe behelyezett stentek is lithatok)

valtott antibiotikus kezelésben részesiilt. 2010. febru-
arban jelentkezett jobb oldali lumbocostalis nyomé jel-
legti fijdalma. 2010. mdjusban igazoltik mindkét oldali
hagyvezeték-elzarédasit, mindkét oldalra DJ-katétert
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helyeztek fel. Hasi CT-vizsgalat a hasi aorta kordl, £6-
leg bal oldalon, a bifurcatiotél mintegy 6 cm-re kezdd-
dd@en, félhold alakt, szabalytalan kontara, az iliacalis
erckre is raterjed6 képletet mutatott ki, amely a bal ve-
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3. abra Szovettani vizsgalat eredménye (mdsodik eset)

A) Retroperitonealis fibrosis igen kifejezett, jellegzetes keloid
szer( kollagénszaporulattal. Az inzertben jol lithat6 a jelen-
t6s plazmasejtes-lymphocytds besztirédés
(HE x200; inzert x400)

B) A proliferdlé megnyult sejtek (myofibroblastok) diffz alfa-
simaizom-aktin-pozitivitist mutatnak, mig a H-caldesmon
(inzert) negativ
(Immunperoxiddz reakcid, x200; inzert: x300)

sében pangast is okozott (2. abra). 2010 jaliusiban
UH-vezérelt vékonytd-biopszia tortént, amely alacsony
malignitast lymphoproliferativ betegséget valdszinG-
sitett. CsontvelG-aspirdcids citoldgiai vizsgidlat soran
mindhirom sejtvonal képviselete, ardnya, kiérése nor-
malis volt, atipusos sejtek nem voltak észlelhetSek.
Aramlési citometria nem utalt lymphoproliferativ folya-
matra. Core-biopszia a térfoglalas ér kozeli helyzete
miatt nem volt elvégezhet6. A 2010 augusztusiban
végzett laparoszkopos mintavétel szovettana idilt lob-

2. dbra Hasli CT-f?lViétcl a korisme lfbléllftz/ils)ai(m‘f b;_lkoldal)on hydro- | sejtekkel atjart fibrotizalé kotGszovetrészletet irt le,
518 €S lagyresz-s t V] S set 2 7 7 ’ . 2

Zc)p;i):‘s & lgyrész-szaporulat (nyfl) (mésodik ese amely reaktiv elvaltozdsnak volt tarthatd. A mintavétel

B) Kontrasztanyag ad4sa utn céljabol tortént laparotomia olyan szovetrészleteket

C) Kontroll-CT-vizsgilat: A kotSszovetes ligyrész-massza vas- mutatott a vett szovetbdl késziilt metszetekben, ahol
tagsdgdban csokkent {vekony nyil). A jobb vese dregrend- | gy 46 ollagéndus teriiletek mellett megnytlt orsé
szere mérsékelten, a bal vese iiregrendszere kozepes fok- p > g . . . & y}
ban tagabb. A jobb vese mérete csokkent, parenchymdja | alakd, myofibroblast jellegli sejtek szaporodasa volt

clkeskenyedett (vastag nyil) lithaté, kozottik gyulladdsos besziir6déssel, amely
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4. 4bra Hasi UH-vizsgilat (mdsodik eset)

A) Hydronephrosis, illetve DJ-stent a tigult ureterben
B) Az aorta koriil echészegény képlet

részben plazmasejtekbdl dllt, bar néhol eozinofil sejtek,
illetve kisebb-nagyobb lymphoid aggregiatumok is lat-
hatok voltak. A latott képet retroperitonealis fibro-
sisnak (Ormond-kér) valdszintsitették, bar néhany
szokatlan jelenség magyarizatra szorult. A myofibro-
blast-szaporulat miatt gyulladdsos myofibroblastos tu-
mor lehetGsége sem volt kizarhat6. Szokatlan volt a
12-es polysomia is (3. abra).

Masodlagos folyamatot feltételezve, szisztémds auto-
immun betegség nem volt igazolhato.

2010 novemberében laboratériumi adataiban gyor-
sult siillyedést (We: 88 mm/h), emelkedett CRP-érté-
ket (43,5 mg/1), anaemiat (Hgb: 107 g/1, Hct: 0,34 1/1,
MCV: 78 fl), kéros vesemitikodést (karbamid-nitrogén:
12,2 mmol/l, szérumkreatinin: 106 pmol/l), gyulla-
dasra utalé vasanyagcsere-eltéréséket (szérumvas: 4,2
umol/1, szérum szolubilis transzferrin: 3,6 mg/l,
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ferritin: 150 ng/ml) észleltiink. Hasi UH-vizsgdlat
mindkét vesében tiregrendszeri tigulatot (jobb olda-
lon kifejezetten: 50 mm, bal oldalon jelzetten: 13 mm)
irt le, a pyelonok vetiiletében DJ-stenttel. A pancreas
alatt, az aorta el6tt, majdnem az oszlasig terjedve
70x25 mm-es echoszegény képlet volt lithatd, amely a
jobb a. iliaca communist is korilvette, s az uretert is
befogta (4. Abra). Vastagbéltiikr6zés soran intralumi-
nalis eltérés nem igazolédott. N6gyodgyaszati ok kizar-
haté volt. Idiilt periaortitis, idiopathids retroperito-
nealis fibrosis és panniculitis klinikai kérisméje mertilt
fel, masodlagos obstruktiv uropathiaval. Remisszi6 ki-
valtasra 1 mg/ttkg dézisban methylprednisolonkezelés
tortént, kés6bb azathioprinkezeléssel (50 mg) kiegé-
szitve. Az Osszetett immunszuppressziv kezelésre alta-
linos éllapota javult, gyulladisos jelzGi csokkentek, il-
letve normalissa valtak, anaemidja megszint, ellen6rzé
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képalkoté eljardsok (hasi UH-vizsgilat, CT-vizsgilat)
soran a koribban mindkét vesében leirt tiregrendszeri
tagulat csokkent, majd megszlint, a paraaorticus $zo-
vetszaporulat fokozatosan mérséklédott.

Megbeszélés

A retroperitonealis fibrosis (RF) ritka betegség, a retro-
peritoneum idiilt, nem specifikus gyulladasa jellemzi.

Az RF-esetek 25%-aban igazolhaté elsédleges beteg-
ség. Az RF megjelenhet autoimmun betegségekhez (po-
lyarteritis nodosa, Wegener-granulomatosis, Sjogren-
szindroma, rheumatoid arthritis, szisztémas lupus
erythematodes, primer biliaris cirrhosis), fert6z6 beteg-
ségekhez (tuberculosis, actinomycosis, histoplasmo-
sis), radioterapidhoz, aortaaneurysmihoz, Crohn-
betegséghez, a fels6 hugyutak fert6zéséhez, elzard-
dasahoz, rosszindulatd megbetegedéshez (Hodgkin-,
non-Hodgkin-lymphoma, prostata, eml$, gyomor, vas-
tagbél attéti folyamata), elsédleges retroperitonealis
daganathoz (lymphoma, sarcoma), vazoaktiv hatéanya-
gok (metisergid, pergolid, bromocryptin, metildopa,
analgetikumok, béta-blokkolék) alkalmazisihoz, az-
besztterheléshez, traumahoz, sebészeti beavatkozasok-
hoz kapcsoléddan is. Az esetek fennmaradd 75%-a is-
meretlen eredetd, idiopathidas (IRPF, Ormond-kor),
nem aortaaneurysmahoz kapcsolédé periaortitis [1, 2,
3,4].

Koriabban az IRPF-et ritka, stlyos szovédmények-
kel jar6 megbetegedésnek vélték. Bar pontos epidemi-
ologini adatok nem ismertek, jelenleg az incidencidja
0,1,/100 000 beteg/év, a prevalencigja 1,38,/100 000
lakos. Leggyakoribb a 40-60 évesek kozott, a férfi:ng
arany 3:1. Az egyes etnikai csoportok kozott nincs
kilonbség. Eseti kozlések ismertek a betegség testvé-
rekben és ikrekben val6 egyidejd el6forduldsirél, de a
csalddon beliili halmozoddsrdl nincsenek egyértelmd
adatok. Korjoslata j6, 90%-os kezelési sikerarannyal.
Halalozasa 10%-nal kisebb, a korabbi 10-20% kozot-
tihez képest. Progressziv veseelégtelenség a kezelt ese-
tek kevesebb mint 5%-4ban alakul ki [1, 2, 4].

Az IRPF lkialakulisinak folyamata minden részle-
tében nem tisztizott, vélhetGen tobbtényezls; gene-
tikai, kornyezeti és immunmedidlt kérokok egytittes
szerepét feltételezik. Néhdny szerz6 a krénikus peria-
ortitisszel azonositja, amit elérehaladott aortaathe-
rosclerosissal, mediaclvékonyoddssal, kifejezett adven-
titiagyulladassal és periaorticus fibrosissal jellemezhetd
betegségcsoportnak hataroztik meg. Az immunfolya-
matot az atheroscleroticus plakkokban jelen levs oxi-
dilt LDL és a plakkmakrofigokban keletkezé oxidalt
LDL-polimer, a ceroid valtja ki. Fibroblastellenes an-
titestek is elindithatjdk a kérfolyamatot [2]. Mas fo-
lyamat is feltételezhets, mivel a betegség érelmesze-
sedés nélkdl is kialakulhat. A szisztémds tiinetek, az
akutfazis-fehérje szintjének emelkedése, a pozitiv auto-
antitest-profil (antinukledris, antithyreoid mikroszéma
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elleni antitestek, antitirecoglobulin, antineutrophil cito-
plazmatikus antitest, simaizom-ellenes antitest, fibro-
blastellenes antitestek, reumafaktor) és mds szerv érin-
tettségével jar6 autoimmun Dbetegségek tarsulasa
(autoimmun thyreoiditis, gyors progressziéju glome-
rulonephritis, szisztémds vasculitis, spondylosis anky-
losa, szklerotizalé pancreatitis) azt sugalljak, hogy a kor-
kép sokkal inkdbb szisztémas autoimmun betegség része,
mintsem az atherosclerosisra adott helyi reakcié eredmé-
nye lehet [3].

Az utébbi években az IgG4-pozitiv plazmasejtekre
terel6dott a figyelem, elsGsorban az egyéb szervek
szklerotizdl6 eltéréseivel tarsuld esetekben. Th-2-do-
minans immunreakcié jellemzi olyan szabdlyozé cito-
kinek taltermelésével, mint az interleukin-10 (IL-10)
és a transzformdl6é novekedési faktor-f (TGF-B) [4, 5].
A HLA-DRBI*15, a HLA-DRB1*0404, a HLA-
DRB1*03 és a HLA-B*08 allélek hajlamosité szere-
pét valdszindsitik [2]. Kornyezeti (azbeszt, dohany-
zas) és fert6z6 agensek (herpeszvirus, cytomegalo-
virus, Chlamydia pneumoniae) szerepe is felmertlt [2].

Az IRPF tipusos makroszkipos megjelenése: fehér, ke-
mény, kilonbozé vastagsigi retroperitonealis plakk,
amely koriilveszi a hasi aortat, az iliacalis ereket, az
esetek tObbségében a vena cava inferiort és a hugyve-
zetékeket is. A plakk rendszerint a veseartéridk eredése
és a kismedence pereme kozott alakul ki. Ritkdbban
a folyamat nem szokvinyos elhelyezkedést; periduo-
denalis, peripancreaticus, kismedencei, periureteralis
vagy a veschilushoz kozeli lehet, és nem jir az aorta
érintettségével. Ilyen esetekben a plakk mint kevéssé
koriilirt massza mutatkozik [6].

A szovettani feldolgozis a jé-, illetve rosszindulatt
formdkat kiilonitheti el, kiilonosen akkor, ha a képal-
koté eljarasok nem segitenek. Az IRPF jellemz6 szo-
vettani képe nem meghatirozott. Idilt, diffaz peri-
vascularis gyulladasos beszlir6dés (lymphocytak, mac-
rophagok, plazmasejtek, cosinophilok) és kotészovet
felszaporodasa (1-es tipustt kollagénkotegek, myofib-
roblastok) jellemzi. A betegség korai stidiumdban az
6déma, a gyulladas kifejezett, késGbb a szklerdzis és az
elszért meszesedés a jellemz6 [6, 7, 8.

Az idiopathids ¢és madsodlagos korformdk klinikai
megnyilvanuldsai sok esetben atfedést mutatnak. A be-
tegek a retroperitonealis massza jelenléte és annak
mechanikus /dsszenyomé hatdsa kovetkeztében kiala-
kult panaszokat, illetve a betegség gyulladdsos termé-
szete miatti tiineteket emlithetnek. A helyi tiinetek ko-
ziil az oldal-, a hat- vagy hasi fijdalom a leggyakoribb
panasz, a betegek 80%-dban jelen lehet. Tompa, al-
land6, a mozgis vagy a tapintds hatdsira nem foko-
z6d6 jellegti. Ha a hugyvezetékek is érintettek (50-80%),
a fijdalom goresos [2, 4, 6]. A magas vérnyomads, a he-
veny és az idiilt veseelégtelenség masodlagosak. A vi-
zeletelvezetési rendszer érintettségére utald tiinetek
— haematuria, polyuria, hagyuati fert6zések, hydrokele,
varicokele, hereduzzanat — gyakoriak. Ritkibb megjele-
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nés az emésztSrendszeri (obstipacid), epeuti (szklero-
tizal6é cholangitis, cholecystitis), hasnyalmirigy-érintett-
ség (autoimmun pancreatitis), az erek Osszenyomdsira
utalé elvaltozasok (als6 végtagi 6déma, mélyvénas
thrombosis, claudicatio, mesenterialis ischaemia). A me-
diastinum (medistinalis fibrosis), a pericardium, a tidé
(interstitialis pneumonia) vagy a pleura érintettsége ke-
vésbé gyakori. Megjelenése a pajzsmirigyben, az orr-
mellékiiregekben vagy a szemiiregben még ritkabb [1],
csaktigy, mint az idegrendszeri tiinetek jelentkezése a
folyamat gerincvel6be valoé terjedése kovetkeztében.
A leggyakoribb altalanos tiinetek: firadékonysag, laz,
hinyinger, étvigytalansidg, testsulycsokkenés, izomfaj-
dalom, fejfajas [1, 2, 8, 9].

A Koérismét biztosité fajlagos laboratiriumi lelet
nincs. A gyulladdsos jelz6k (markerek) az esetek 80—
100%-aban koérosak, kés6bbiekben a betegség lefolya-
sdnak, a terdpids vilasz kovetésében is hasznosak, bér
nem feltétleniil tiikkrozik pontosan a betegség aktivi-
tasit [1]. Az azotaemia jelenléte és mértéke az ure-
terelzdrodds mértékétsl fiigg. Proteinuria, mikroszkéd-
pos vagy makroszkdépos haematuria jelen lehet.

Enyhe /mérsékelt normocytaer, normochrom anae-
mia gyakori az idiilt gyulladas, illetve a veseelégtelen-
ség kovetkeztében. A leukocytosis, az eosinophilia ke-
vésbé gyakori eltérések [2]. Esetenként poliklondlis
hypergammaglobulinaemia is jelen van, gyakran a szé-
rum [gG4-szint emelkedésével [1, 4].

Az autoimmun vonatkozisu leletek koziil az anti-
nukledris antitest-pozitivitas a leggyakoribb (50-60%-
ban kimutathatd). A reumafaktor, a simaizom-ellenes
antitestek, a kettGs szala DNS elleni antitestek (anti-
dsDNS), az antineutrophil citoplazma (ANCA) ellenes
antitestek kis titerben jelen lehetnek, s bar pozitivita-
suk nem fajlagos, a kérkép autoimmun eredetének le-
het@ségére, a tarsulé autoimmun betegség jelenlétére
utalnak [4, 6].

Nincs olyan laboratériumi lelet, amely alkalmas a
miésodlagos formak azonositasira. A malignus korfor-
mikhoz tarsulé esetekben kéros tumorjelzé szintek,
hypercalcaemia, széklet okkult teszt pozitivitisa fordul-
hatnak el [6].

A képalkoto vizsgalatok alapvetSek a betegség koris-
mézésében, a lefolyds kovetésében, és az esetek egy ré-
szében segitik az idiopathids és a masodlagos formak
elkiilonitését is.

Az UH-vizsgilat az elsG vonalbeli képalkoto eljaras.
Az IRPF sima hatarq, isoechogen vagy hypoechogen
szovetként abrazolodik. Ureterérintettségnél az esetek
egyharmaddban egyoldali, az esetek kétharmadaban két-
oldali hydronephrosis abrazolodik. A vizsgilat felveti
a betegség gyanujat, de nem korjelz6 értékid. Az intra-
vénas urogrifia az uretereck medialis elhajlasat, kiilsé
osszenyomodasat és a hydronephrosist jelezheti. A CT
és az MRI a koérisme legmegbizhatobb moddszerei.
Nativ CT-vel a fibrosis mint homogén, isodens plakk
jelenik meg. A malignus betegséghez tarsulé masodlagos
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formaban a fibrosis az aortit elére, az uretereket ol-
dalra mozdithatja. A kontrasztanyag addsa a kezdeti,
gyulladasos szakban javitja a lithatésdgot, a betegség ké-
sO1 szakaszaban nem. A kontraszthalmozis nem hasz-
nalhat6 a betegség metabolikus aktivitisinak megitélé-
sére [1, 6].

MRI-vel mell6zhet6 a vesekdrositdé kontrasztanyag
adagoldsa és jobb kontraszt biztosithatd. A betegség a
T1-stlyozott felvételeken kis jeladdst (hipointenziv),
a T2-stlyozottakon a korai szakban nagy (a szoveti vi-
zeny6 és a sejtdissig kovetkeztében), a betegség késbi
szakaszaban kis intenzitist. A T2-stlyozott felvétele-
ken lathaté inhomogén jel rosszindulata alapbeteg-
ségre utal [1, 6].

A 18-fluorodeoxigliikdz-pozitronemissziés tomog-
rifia (FDG-PET) kis fajlagossiga miatt a betegség kor-
ismézésére nem alkalmas, az anyagcsere-aktivitast méri
fel. A nem szokvanyos elhelyezkedés felismerésére, az
ereket érinté gyulladasos folyamat kiterjedésének pon-
tositasara, az okkult daganatos vagy fert6zéses folya-
matok felderitésére alkalmas. A kombindlt FDG-PET/
CT egyidejtileg morfoldgiai és metabolikus képalkotast
biztosit — a kozeljovében igen hasznos moédszer lehet
[1,6,10].

A gyulladas jellemzésére alkalmas a 67-gallium-szcin-
tigrafia is — a retroperitoneumban ir le halmozast [1].

Az elkiilonitd korismében a mdsodlagos kérformakat
kell mérlegelniink; emellett a retroperitonealis fibroma-
tosis (kifejezett fibroblastproliferacid, gyulladdsos Ossze-
tevs tarsuldsaval vagy a nélkil, infiltrativ novekedéssel
— sebészi kimetszést kovetd kitjuldssal, az esetek tobb-
ségében Gardner-szindromaval tarsulva), retroperitonen-
lis myofibroblastos tumor vagy gyunlladdisos psendotumor
(dontSen gyerekeket érint; retroperitonealisan jelen-
tés nagysagt, infiltrativ széld massza, szovettanilag
myofibroblast-proliferacio, amely gyakran myxoid vagy
gyulladasos teriiletekkel tarsul; helyileg kigjulhat, de ta-
voli attét ritka), gyulladisos malignus fibvosus histiocy-
toma és o gyulladdisos fibroszarkéma (sejtdias, valamint
érdus, sejtatipiat mutat és mitédzisok jellemzik) jonnek
széba [6].

A kezelés els6dleges célja az elzardédasos szovod-
mény, az elsédleges obstruktiv uropathia megoldisa.
Tovabbi cél a retroperitonealis massza csokkentése,
a gyulladisos valasz befolydsoldsa, az dltalinos tiinetek
mérséklése és a betegség visszatérésének megelGzése.
Erre sebészi, uroldgiai beavatkozasok, valamint gyogy-
szeres kezelés dll rendelkezésre. A kezelésben ellendr-
zott, véletlen besorolasti vizsgalatok eredményei nem
ismertek és nincs meghatirozott kezelési algoritmus
sem; a kezelés tapasztalati alapti és minden esetben
egyénre szabott [1, 2, 4].

Az ureterelzar6das stentbetiltetést, ritkibban ure-
terolysist, még ritkibban nephrectomiat tehet sziiksé-
gessé. A hugyuti fertGzés antibiotikus kezelést igényel.
A vénas elzardédas kovetkeztében kialakult mélyvénas
thrombosis véralvadisgatld kezelést indokolhat. Bél-
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érintettség esetén szoros megfigyelés indokolt, ritkin
valik sziikségessé a diversio [1].

A sebészi megoldas tobbnyire a mdsodlagos korfor-
mdikban, a gyogyszeres kezelésre nem vélaszol6 idio-
pathids esetekben ¢és kitjuldskor sziikséges. Ureterolysis
sordn a kornyezé fibroticus szovetbdl felszabaditjak az
uretereket. A késébbi elzirdédis megel§zésére a hitséd
peritonealis membran az ureterek mogé helyezhetd
(intraperitonealizcid) és/vagy az uretereket az omen-
tummal vehetik kortl (omentalis pdlya). A kordbbi nyi-
tott ureterolysist az utébbi idGben laparoszképos be-
avatkozdssal helyettesitik; jelenleg ez az  els6ként
valasztando sebészi megoldas [11].

Mivel a betegség természetes lefolyasira a progresz-
szivitds jellemzd (spontin regresszié kivételesen ritka),
a szovédmények sebészi vagy uroldgiai megoldasat
kovetSen konzervativ terapia, immunszuppresszid in-
dokolt. A gyulladasos jelz6k a betegség aktivitdsit mu-
tatjak, de nincs olyan paraméter, amely el6re jelezhetné
a kezelésre adott valaszt. A kortikoszteroidok a leg-
gyakrabban alkalmazott készitmények. A gyulladds és a
vizeny§ csokkentésével, valamint a fibroblastproliferd-
ci6 gitlasival a tiineteket gyorsan mérséklik az elzi-
rodasos szovédmények befolyasoldsival. Az optimailis
dozis és a kezelés id6tartama nem pontositottak (a ren-
delkezésre all6 kevés adat miatt, amelyek kisszama, visz-
szatekint§ és nem ellendrzott tanulmanybdl szarmaz-
nak). Kezdeti 40-60 mg vagy 1 mg/ttkg prednisolon
rendszerint adhatd, és a betegség relapsusinak megel6-
zése céljabol hosszas, 6-12 hénapos, de akdr két évig
tarté kezelés is indokolt Iehet [6]. A fijdalom vagy a
helyi szervi érintettség kitjuldsa miatt az esetek tobb-
ségében ismételt kezelés vagy kortikoszteroidmeg-
takaritd készitmény (azathioprin, cyclophosphamid,
cyclosporin, methotrexat, mycophenolat mofetil, tamo-
xifen, colchicin) sziikséges [1, 4]. Rituximabbal, ima-
tinibbel nincsenek tapasztalatok. Az immunolégiai el-
térések (IgG4, CD20-pozitiv lymphocytik) alapjin
miés kezelésre nem vilaszold, vagy azt nem tolerdld
estekben megfontolandé a rituximab alkalmazasa. A ti-
rozinkindz-gitlé imatinib antifibroplasticus aktivitisa
elényos lehet [1].

A korkép lefolyasa idiilt-visszatérs. Relapsusrél 10—
72%-ban szamolnak be az irodalomban. (Kiilénb6z6
kezelési protokollok, kezelési tartam, valamint kovetési
id6 magyarazzak az eltéré eredményeket.) A visszaesést
elére jelz6 marker nem ismert. A visszaesés ismételt
kortikoszteroidkezelést tesz sziikségessé, annak hossza
tavon gyakori mellékhatasaival [4].

A masodlagos kérformakban — ha lehetséges — oki
kezelés javasolt sziikség szerint palliativ sebészi megol-
dasokkal (ureteralis stent behelyezése, nephrostomia
képzése) [1].

A betegek rendszeres ellendrzése indokolt; a tiine-
tek, a sillyedés és a CRP-szint értékelése sziikséges.
A hugyvezeték-elzarédds kovetésében az UH hasznos
nem invaziv képalkoté moddszer. A CT és MRI a
retroperitonealis szovetmassza valtozasat kovetik [12].

KAZUISZTIKA

A betegség kimenetele rendszerint kedvezd, bar st-
lyos szovédmények, igy idilt veseelégtelenség jelent-
kezhetnek.

Kovetkeztetések

Az idiopathids retroperitonealis fibrosis:

— gyakoribb, mint gondoljuk;

— ismeretlen eredetd, vélhet6en autoimmun gyullada-
sos ¢és kotGszovetes vilasz egy ez idaig nem ismert ki-
valt6 tényezdre;

— az esetek egy részében szisztémas immunbetegség
részeként jelentkezik, vagy egyéb szerv autoimmun
betegségével tarsul;

— a tiinetek nem jellegzetesek, sok esetben a szovad-
mények vagy szisztémds tinetek jelentkeznek elsé-
ként;

— masodlagos (pancreas, lymphoma) kérforma gyantja
is felmerilhet, az idiopathids kérforma pontositisa,
a masodlagos kérformdk kizardsa hosszas diagnosz-
tikus folyamat eredménye;

— a sziikséges szovettani vizsgilathoz tobbszori min-
tavétel vagy akdr laparotomia is sziikségessé valhat;

— a betegség kezdeti ellitidsaban sok esetben urologiai
(ritkdbban sebészi) beavatkozas sziikséges;

— a konzervativ kezelés tobbnyire tapasztalati alapq,
kortikoszteroid és immunszuppressziv szer;

— a kortikoszteroidkezelésre elére lathatd, rovid idejd
pozitiv vilasz virhaté, de a hosszas kezelés is gyakori;

— a kortikoszteroidmegtakaritdé készitményekkel foly-
tathaté a hosszan tarté kezelés (példaul a kedve-
z6bb mellékhatis-profild mycophenolat vagy tamo-
xifen) vagy egyéb készitmények (mint azathioprin,
cyclophosphamid, metothrexat) is sziikségesek lehet-
nek;

— a lefolyas idult-visszatérd, a betegek hosszas ellenér-
zése sziikséges;

— a talélés és hossza lefolyds tekintetében a korjoslat
rendszerint jo; a leggyakoribb hosszti tavit sz6véd-
mény a kronikus veseelégtelenség.
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A Févarosi Onkormanyzat Egyesitett Szent Istvan és Szent Laszl6 Kérhaz féigazgatoja palyazatot hirdet

2 f6 részére traumatologus vagy ortopéd-traumatologus szakorvosi és
2 f6 részére ortopéd-traumatolégus szakorvos-jelolti vagy altalanos orvosi allas betoltésére.
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