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Retroperitoneélni fibroza razuistika
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Velmi vzacné systémoveé fibroinflamatorni onemocnéni spadajici v soucasnych

klasifikacich do spektra chronickeé periaortitidy, zanétliveho onemocnéni velkych
cév

Fibrozni plaky zaujimajici retroperitonealni struktury — aortu, vena cava inferior,
aa. lliacae...

sekundarne postizeny uretery, mocovy mechyr, ovaria, sigmoideum...

Vice nosologickych jednotek:

Chronicka periaortitida
Zanétlivé aneurysma brisni aorty
Perianeurysmalni retroperitonealni fibréza

15% pacientu ma pridruzeny fibrotizujici proces:

Riedelova fibrotizujici tyroiditida
Sklerozujici cholangoitida

Mediastinalni fibroza

Fibroticke orbitalni pseudotumory
Pridruzené onemocnéni je napr. i m.Crohn




Prevalence 1 /200 000, muzi 2:1
Prvni symptomy mezi 30.-60.rokem v 70%

Jako prvni popsal onemocnéeni na zacCatku stoleti Alberran
Popis choroby jako samostatné klinické jednotky v r. 1948 : John K. Ormond

2/3 pfipadu idiopatické onemocnéni
Sekundarni méné Casto:

systémova autoimunitni onemocnéni

polékové (methysergid 12%)

pfi onkologickém onem. 8%

pfi infekcich: zanétlivé aneurysma s prstencem perianeurysmaini fiorézy 5-10%
tbc, syphilis, aktinomykoza, houby




manifestace
chronicka periaortitida
stendza ureteru v et. L4/5 — proxim. hydronefrosa — selhani ledvin
kapkovity tvar moCoveho méchyre
fibroza ovarii

sten6za sigmoidea

klinika
tupa bolest v zadech, hypogastriu
horeCky, subfebrilie

edém DKK, hluboké tromboflebitidy

zridka biliarni obstrukce a portalni hypertenze



CT. fibrosni plaky obemykajici briSni tepny a uretery
centralné i asymetricky
dobre i Spatné ohranicené
lokalizovaneé i expanzivni




Uz:

splyvajici hypoechogenni masy zaujimajici VCI a aortu

— lymfom ale expanduje za cévami
a dislokuje je ventralne

(sandwich sign)




histologie — radiologicky obraz

MR: v Casném stadiu obsahuje plak mnoho bunék a je edematosni T21

Pripady zpusobené malignitou — neetné nadoroveé bunky roztrousené
v kolagenove matrix T21

Zraly plak je typicky nizkého signalu na T1 i T2

=
LA
Gadolinium pomlize rozliSit pacienty s riznou odpovédi na terapii (Brandt et al, 2013)

The concept of hypercellularity in active fibrosis may be supported by our results

showing significantly higher DWI signals in untreated patients than in patients with
treated RPF

(Kamper et al. , 2014)



PET PET/CT PET/MR

hodnoceni zanétlive aktivity

rutinné pouzivan v kombinaci s CT
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PET/MR navic nabizi detailni morfologickou
analyzu s vysokym mékkotkanovym kontrastem a usnadnuje diferencialni diagnosu
vaskulitidy velkych céy, retroperitonealni fibrozy a zanétliveho AAA

Pilot study shows PET/MRI's benefits for large-vessel vasculitis
By Wayne Forrest, AuntMinnie.com
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5/12 febrilie, no¢ni poty, svédéni kuze

Retroperit. Infiltrat zaujimajici aortu, levou ilickou tepnu,
AMI, levy ureter, méstnani DS levé ledviny

"
-

urologické vys. vyloucilo Tu varlat, hematoonkol. vys. vyloucilo lymfomovou infiltraci
Imunologické vys.: zvySeny lgG4

odbeér histologie z diagnosticke laparotomie
PET vysetfeni - hranine zvyseny metabol. glukozy v okoli velkych cév



Diagnoza:

Idiopaticka RF se sekundarni vaskulitidou charakteru polyarteritis nodosa

Pro hydronefrézu vlevo zaveden JJ-stent

Kortikoterapie......remise onem. 6/12

pro relabujici charakter onem.
nutno podavat dlouhodobé

Komplikace — STEMI PS, trombocytosa
— shizeni davek

Restaging 12/12 :
dle PET/CT metabolicka remise onem.

casteCna regrese periarterialnich zmén na CT




5/13

opét narust IgG4, SONO - relaps
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Potvrzeno na PET/CT
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— restaging, hospitalizace, observace, studiove odbeéry, biol. Ié€ba Kineretem
na monoterapii vS§ak narust aktivity onem. - pridan Prednison
— kontrola na SONO - po meésici bez regrese, tedy navysen Prednison

— 8/13 na SONO vyrazna regrese

Regrese potvrzena na PET/CT 5/14
jiz bez metabolické aktivity, residualni fibroza + aktivita v ateroskler. platu

kortikoterapie snizena na udrzovaci davku



7/14 bolesti kloubi HKK

nove utvar pod briSni
sténou
pripominajici fibrom

manifestace onemocnéni
mimo retroperitoneum?

v 15%




Posledni kontrola 12.1.201¢




Dif.dg. periaortalnich expanzi Non-Hodgkinsky lymfom

Extragonadalni germ. tu retroperitonea




Erdheim-Chesterova choroba

= polyostoticka skleroticka histiocytoza

vzacné onemocnéni, ve strednim véku
abnormalnim zvysSeni poctu histiocytl ¢i tkanovych makrofagu
technicky je toto onemocnéni ne-langerhans-bunécna hystiocytoza

generalizovana skleroza zejména dlouhych kosti

v

Extraskeletalni projevy:

Retroorbitalni tkan, hypofyza, mozek, plice....
sekundarni retroperitonealni fibroza
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http://emedicine.medscape.com/article/380772-
overview
Www.uptodate.com, overview-of-igg4-related-disease
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