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Retroperitonealni fibroza

* 1gG4 autoimunitni, IgG4-related disease
 nad 40 let, M/Z 2/1, 1:200 000

* vice jednotek:
- chronicka periaortitida
- zanétlive aneurysma aorty

- perianeurysmalni retroperitonealni fibroza

v 15% zanét Ci fibroza jinde v téle
- Riedelova thyreoiditida

- Sklerotizujici cholangoitida

- mediastinalni fibroza

- orbitalni pseudotumory




John K.Ormond 1948

« m.Ormond - primarni (idiopaticka) — 2/3 pripadu
« sekundarni (polékova, onkol.onem, infekce)

I\
« meékkotkanova masa obdavajici aortu, dolni dutou zilu a uretery

* Dbolesti brficha, obstrukce, edém DKK, anemie
* muze se Sifit do panve

* maligni (8%) a benigni

 omezena (Castéji) a extenzivni (az do hrudniku)
« meékkotkanova masa rtizné Sife, asymetricka

» postkontrastni syceni = aktivni zanétlivy proces

Dif.dg.

« aortitida — prakticky stejny obraz
* metastazy a lymfom

« Kkrvaceni pri koagulopatii




Zobrazovaci metody S

* ultrazvuk
e CT

* MR — DWI, Gd — odpovéd na terapii (Kamper et al., 2014)
 PET — zénétliva aktivita
« PET-CT

« PET-MR
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Muz, 58 let
febrilie, noCni poty, svédéni kuze

23.5.2012

IgG4, vylou€en lymfom i tumor varlete



13.7.2012
JJ stent, kortikoterapie (dlouhodobé)




7.11.2012




Kvéten 2013

opét narust IgG4, SONO - relaps




— restaging, hospitalizace, observace, studiové odbéry, biol. |éCba Kineretem
na monoterapii vSak narust aktivity onem. - pfidan Prednison

— kontrola na SONO - po mésici bez regrese, tedy navySen Prednison

— kvéten 2014 regrese na PET-CT, jen rezidualni fibréza




Diferencialni diagno6za paraaortalnich expanazi

« Aortitida — prakticky stejny obraz
* Metastazy a lymfom

» Krvaceni pri koagulopatii

Zanétlivé aneurysma aorty (desmoplasticka reakce)




Lymfom

uzlinova expanze obdavajici aortu, dolni dutou zilu,
mesenterické cevy

Non-Hodgkinsky obvykle vétSi masy

PET >CT




Metastazy

retroperitonealni lymfadenopatie, velikost uzlin v kratké ose =>
- paraaortalné a v malé panvi 10 mm

- retrokruralné 6 mm

PET-CT/MR !

Testikularni, melanom, ovarium, prostata, plice, prso
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Seminom




Hematom, infekce



Fibrolipom retroperitonea
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Pomni

OhraniCena expanze !
Dif.dg.retroperitonalni paraaortalni expanze
Stena aorty a velkych céev

Komplexni vysetreni laboratorni i klinické

Hybridni metody




