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Souhrn: Ormondova choroba - idiopaticka retroperitonealni fibréza - je relativné vzdcné onemocnéni charakterizované in situ no-
votvorbou fibrotické tkané, ktera postihuje v klasickych ptipadech retroperitonedlni prostor a s nim anatomicky souvisejici struktury.
Postizen{ ureter( a s tim souvisejici hydronefréza ledvin jsou typickou klinickou manifestaci. Jsou vdak mozné také klinické manifes-
tace s méné obvyklou lokalizaci, kde je diagnostika tohoto onemocnéni obtiznéjsi. Laboratorni nalezy jsou nespecifické, z anato-
mickych divodd neni mozné vzdy provést diagnostickou punkci, a tak urcitou moznost poskytuji nové zobrazovaci metody, jako je
napt. PET/CT. Etiologicky je Ormondova choroba onemocnéni vétsinou idiopatické, v mensiné pripadd se vyskytuje jako sekundarni
- v disledku pouzivani ékd, vyskytu onkologického onemocnéni, infekci. Idiopatickd retroperitonealni fibréza je ddvédna do souvis-
losti s klinickou manifestaci systémovych autoimunitnich onemocnéni. Lé¢ba zahrnuje kombinaci chirurgické a imunosupresivni te-
rapie s dobrou progndzou. V praci jsou uvedeny 2 kazuistiky, z toho jedna s méné obvyklou klinickou manifestaci. P¥i jejich diagnos-
tice byly vyuZity novéjsi diagnostické p¥istupy - pouziti PET/CT, pfi terapii kombinace chirurgické a imunosupresivni terapie.
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Idiopathic retroperitoneal fibrosis - Ormond’s disease

Summary: Ormond disease - idiopathic retroperitoneal fibrosis - is a rare condition characterized in situ by the development of
fibrous plaques in the retroperitoneal space and anatomicaly dependent structures. The associated encasement of both ureters
and progress to hydronefrosis of the kidney are typical clinical manifestations. Less typical manifestations are possible (for exam-
ple chronic periaortitis), where clinical diagnosis is more difficult. The laboratory findings are not specific for this disease and
a biopsy is not always possible for anatomical reasons. In these cases, the use of positron emission tomography/computed to-
mography - has been found to be the solution, specifically for patients with periaortitis. Ormond disease is generally idiopathic,
and secondary - to the use of certain drugs, malignant diseases, infections. |diopathic retroperitoneal disease is thought to result
from the clinical manifestation of a systemic autoimmune disease. The purpose of this article is to present two casuistics, one of
a less than usual clinical manifestation. Both positron emission tomography/computed tomography were used in the diagnos-
tics. The treatment of Ormond disease involves the combination of surgical and immunosuppressive treatment.
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Uvod

Retroperitonedlni fibréza je pomérné
raritni onemocnéni s neznamou etio-
logif, charakterizované chronickou pe-
riaortitidou a fibrézou retroperitonea
se sekundarnim postizenim zejména
urogenitdlniho Ustroji. Jako prvni po-
psal onemocnéni na pocatku stoleti
francouzsky urolog Albarran [1]. Po-
pis choroby jako samostatné klinické
jednotky pochdzi z roku 1948 od Johna
K. Ormonda [21]. Ve vétsiné pripadu
je fibroticky proces lokalizovan kolem
bFisni aorty a aa. iliacae, ale v 15 % se

282

klinickd manifestace fibrézy projevuje
mimo retroperitoneum. Podle histo-
logické charakteristiky se pod timto
pojmem vyskytuje vice nozologickych
jednotek - chronicka periaortitida, za-
nétlivé aneuryzma bfi$ni aorty a pe-
rianeuryzmalni retroperitonedln{ fi-
bréza. Nejcastéjsi ptidruZzend one-
mocnén/ jsou Riedelova fibrotizujici
tyroiditida, sklerotizujici cholangoitida,
mediastindlni fibréza a fibrotické orbi-
talni pseudotumory. Pfiblizné 2/3 pri-
padd retroperitonedlni fibrézy je
idiopatickych, tzn Ze nenf zjisténa pri-

marni specifickd pficina. V tomto p¥i-
padé je onemocnéni oznacovano jako
Ormondova choroba. U 1/3 pacien-
td nachazime projevy fibrézy p¥i pri-
marnim malignim onemocnéni, in-
fekci nebo iatrogennim pisobeni [ékd
[7,13,26]. Retroperitonedlni fibréza vy-
kazuje prevalenci 1/200 000. U 70 %
pacientll jsou prvni symptomy cho-
roby zachyceny mezi 30. a 60. rokem
véku, u idiopatické retroperitonedlni
fibrézy prevazuji muziv poméru 2 : 1.

Klinickd symptomatologie se odviji
od lokalizace zanétlivého procesu.

Vit Lék 2008; 54(3): 282-286



MdZe to byt postizeni urogenitalniho
ustroji, dolni duté Zily, b¥isni aorty
a jejich vétvi. MUize byt pt¥itomna ob-
turace uretert) s moznosti nasledného
poskozeni ledvin véetné rendlniho se-
Ihdni. P¥i kompresi dolIni duté Zily ma-
Zeme pozorovat edém dolnich konce-
tin, popfipadé hluboké tromboflebi-
tidy. V pokrocilém stadiu choroby
muze dojit aZ ke gangréné dolnich kon-
Cetin [16]. Z¥idka nalézame zndamky
bilidrni obstrukce nebo portalni hy-
pertenze. Fibrotickd tkan muze byt
také lokalizovédna atypicky a klinicka
symptomatologie svéd¢i pro infekei
nebo onkologické onemocnéni. Pa-
cienti si stézuji na bolest v zddech,
unavu, vdhowy ubytek. Laboratornf
nalezy jsou nespecifické. Castd je ané-
mie, vysokd FW a C-reaktivni protein,
v pripadé pokrocilého onemocnéni
jsou pritomny znamky rendlniho po-
stizen{ [25]. U Zen mohou byt fibré-
zou postizeny vajecniky.

V nasi prdci uvadime 2 kazuistiky
idiopatické retroperitoneadlni fibrézy,
v jednom p¥ipadé se jednalo o kli-
nickou symptomatologii ne zcela ty-
pickou pro dané onemocnéni.

Kazuistika 1

Pacientka, zena (1952) byla pfijata
pro operaéni feseni rychle rostouctho
myomu, s hrani¢nimi ovaridlnimi tu-
mordéznimi markery a s podezfenim
na dal$i tumor v malé pénvi. P¥i ko-
loskopii nebylo mozné proniknout dale
nez do 18 cm pro zlzeni zpisobené
utlakem zvendi. P¥i nasledné operaci
byla provedena revize pelvis minoris
et abdominis, resectio omenti subto-
talis, resectio intestini tenui a termi-
nalni sigmoideostomie se slepym uza-
vérem rekta (Hartmannova operace).
Popis operac¢niho nélezu: makrosko-
picky predni sténa bfisni tumordzné
infiltrovand v $ifi asi 3-4 cm, tuha.
V dutiné b¥isni nddorovy konvolut tvo-
feny klickami stfevnimi a omentem.
Histologické vy3etfeni: nddorové bu-
jeni nebylo zastiZzeno, pfitomny riizné
typy zanétu od akutnich po chronic-
ké fibroproduktivni. Laboratorni vy-
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sledky: FW 88/92, CRP 40 mg/I, Hb
120 g/, erytrocyty 4,6 x 10%/I, leuko-
cyty 7,9 x 10°/1, trombocyty 409 x 107/,
elektroforéza bilkovin: albumin 0,51 g/I,
a-1 globulin 0,04 arb. j., -2 globulin
0,14 arb. j., B-globulin 0,12 arb. j,,
¥-globulin 0,19 arb. j., mocovina, krea-
tinin, glukdza, kyselina mocova, AST,
ALT - v8e v mezich normy, alkalicka
fosfatdza 4,16 mmol/I, 1gA 5,63 g/I,
1gG 18,1 /I, IgM 2,98g/1, C3 1,77 g/,
C4 0,37 g/|, transferin 1,58 g/I, a-1-an-
titrypsin 2,41 g/l, orosomukoid 1,29 g/I,
antinukledrni protilatky, protilatky
proti cytoplazmé neutrofild (ANCA)
a antimitochondrialni protilatky ne-
gativni. CT b¥icha a malé pdnve: jatra
a slezina nezvétseny, bez loziskovych
zmén, Zluénik a pankreas bez morfo-
logickych zmén, retropankreaticky
prostor je volny. Ledviny v obwvyklé
poloze, nezvétseny. Kalichopanvic¢ko-
vity systém je oboustranné rozsiten,
uretery jsou v celém pribéhu az do
malé pdnve Siroké. Je patrny stav po
provedené kolostomii. V drovni bi-
kristalni ¢ary je v podkozi hypodenzni
loZisko Siroce nasedajici na m. rectus
abdominis, ktery je oboustranné na-
padné ztlustén. Tésné pod nim intra-
peritonealné jsou pruhovité a loZiskové
hypodenzni struktury zasahujici k pro-
vedené kolostomii a mezi stievni klicky,
které jsou z¢dsti nenaplnéné. Denzni
struktury vypliuji z vétsi ¢asti malou
pénev, propaguji se az ke zvétsené dé-
loze a do paravezikuldrniho prostoru.
Mocovy méchyt je ¢aste¢né deformo-
van a vysunut doleva. Na zakladé kli-
nického a histologického nalezu byl
stav uzavien jako Ormondova cho-
roba - idiopatickd retroperitonealni
fibréza (IRF) s atypickou lokalizaci.
Byla zahdjena terapie prednizonem
v dévce 60 mg s pomalou redukci
davky. PFi terapii doslo k postupné
regresi fibrotickych zmén prokazané
CT wvySetfenim s normalizaci labora-
tornich parametr(i. 6 mésici pozdéji
pfi ddvce 10 mg prednizonu chirurg
zvazoval zruSeni stomie. Doslo v3ak
k exacerbaci onemocnénf se vzestupem
FW, parametr(i zanétu, s progresi fi-

brotickych zmén zasahujicich m. psoas
a retroperitoneum. Proto byla zaha-
jena kombinovand imunosupresivni
lécba v pocate¢ni davce 48 mg Med-
rolu a 100 mg Azamunu. P¥i této te-
rapii doslo k regresi zanétlivych i fi-
brotickych zmén prakticky k normal-
nimu stavu. Davka imunosupresiv byla
redukovédna, po 16 mésicich byl vysa-
zen Azamun, ponechdna dévka 4 mg
Medrolu 2krat tydné, a byla provedena
sigmoideorektoanastomdza se zruge-
nim stomie. Peroperac¢né byly zjistény
nepatrné fibrotické projevy v bFisni
dutiné a nevelké sristy lehce rozrusi-
telné. Terapie Medrolem byla ukon-
¢ena po dal3ich 4 mésicich. Nasledné
CT malé panve po 2 mésicich nepro-
kdzalo fibrotické zmény v retroperito-
neu. V soucasné dobé je pacientka
bez terapie a subjektivnich ¢i objek-
tivnich obtizi.

Kazuistika 2

Pacient, muz (1962) byl poslan k uro-
logickému vy3etfeni s podezfenim na
urolitidzu. Vysledek urologického vy-
Setfeni: pred tydnem bolesti v oblasti
lumbalni patefe, které vystielovaly do
obou bokd. Nefrogram bez patologic-
kého nalezu, sonografie: oboustranné
bez zndmek méstnani a p¥itomnosti
konkrementu, sonografie mocového
méchyre bez patologického ndlezu.
Doporucena i.v. urografie. Intrave-
nézni urografie: levd ledviny je zvétSena,
po aplikaci kontrastni latky opacifi-
kuje, duty systém se nezobrazuje, mo-
¢ovod rovnéz nenf patrny. Po 2 hod
po aplikaci k.l. se duty systém levé
ledviny nezobrazuje. Nasledné CT vy-
Setfeni: afunkénf leva ledvina se zavze-
tim pdnevni &asti ureteru do infiltratu
v oblasti arteria a vena iliaca communis
vlevo. Provedeno ndasledné CT/PET
vySetfeni (obr. 1) se zavérem: loZisko
hypermetabolizmu glukézy v nepravi-
delném infiltratu parailicky vlevo muize
predstavovat retroperitonedlni fibrézu,
neoplazii nelze spolehlivé odlisit. La-
boratof: mo¢ chemicky negativni, se-
diment bez patologického nalezu.
Mocovina, kreatinin, glykemie, ALT,
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AST - v8e normalni hodnoty. Imuno-
logické nalezy: dysgamaglobulinemie
se zvysenim IgA, atypicky obraz fluo-
rescence pfi prikazu anti-ds DNA
protilatek, ANA a ANCA negativni.
Biopsii tenkou jehlou nebylo mozno
provést pro nevhodnou lokalizaci za-
nétlivého procesu, nedostupnou pro
perkutdnni biopsii pod CT kontro-
lou. Urolog fesil akutni stav zavedenim
pig-tailu. Diagndza stanovena jako
idiopaticka retroperitonealni fibréza
- Ormondova choroba. Byla nasaze-
na imunosupresivni terapie v kombi-
naci 40 mg Medrol a 2krdt 50 mg
Imuranu. Po 3 mésicich terapie bylo
provedeno kontrolni CT, kde byla kon-
statovdana obnovena plnd funkénost
postiZzené ledviny. Imunosupresivni
terapie byla postupné redukovdna
s vysazenim po 12 mésicich. Kontrol-
ni PET/CT prokazuje téméF normalni
nalez v retroperitoneu (obr. 2). Chi-
rurg odstranil pig-tail, pacient je v sou-
¢asné dobé ve stabilizovaném stavu
bez imunosuprese, bez klinickych
projevii onemocnén.

Diskuse

Idiopatickd retroperitonealni fibréza
je relativné vzdcné se vyskytujici one-
mocnénf s nejasnou etiologii. Obecny
konsenzus panuje v tvaze o IRF jako
autoimunitnim onemocnéni. Nejcas-
téji uvadénym autoantigenem je ate-
roskleroticky plat[18,22]. K této dvaze
vede charakteristickd perivaskularni
distribuce fibrézy a jeji histologickd
charakteristika, ve které jsou domi-
nantni lymfocyty, plazmatické buriky,
vzacnéji eozinofily a Zirné buriky [11].
Nékteré price ale zpochybriuji tento
iniciaéni moment IRF [6]. Dali pfidru-
Zend onemocnéni, jako je Riedelova
tyroiditida, sklerotizujici cholangoitida
a orbitdlni pseudotumory, vedou
k dvaham, Ze IRF je vyrazem systémo-
vého onemocnéni. Z hlediska pato-
geneze onemocnénf je zajimavé nové
zatazeni idiopatické retroperitonedlni
fibrézy mezi tzv. hyper-lgG4 onemoc-
néni [19]. Uloha nespravné funkce
imunitniho systému se u tohoto one-
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Obr. 1. PET/CT pacienta - kazuistika 2. Stav pred lé¢bou. Vysoka akumulace
FDG se promita do hypodenzni masy v retroperitoneu. Masou prochazi ure-
ter, do kterého je zaveden ureterdlni stent.

Obr. 2. Kontrolni PET/CT pacienta - kazuistika 2. Za 12 mésict po zahdjen{
|é¢by je PET/CT obraz témér normalizovan. Retroperitonedlni masa se vyz-
namné zmensila. Zbyva pouze nepatrny prouzek parailicky vlevo, ktery jiz zvy-
Seny metabolizmus glukézy nevykazuje. Ureteralni cévka extrahovana, spon-
tanni odtok moci obnoven.

mocnéni jevi jako nezpochybnitelnd.
Zanétlivé zménéna tkan cév stejné
jako fibrotickd tkdr jsou infiltrovany
polyklondlnimi B-lymfocyty, CD4 po-
zitivnimi T-lymfocyty a plazmatickymi
burikami. Vétsina lymfocytd, makro-
fagl a cévnich endotelidlnich bunék
jsou v aktivovaném stavu - HLA-DR
pozitivnich. Také B-buriky a pomocné
T-lymfocyty exprimuji proliferaénf
a aktivaéni markery - Ki67 a BerH2.
V séru byly nalezeny protildtky proti
ceroidu a low density lipoproteinu [ 22].
Genetické predispozice byly prokdzany
pouze v jedné mensi studii, v niz au-
tofi prokdzali asociaci s HLA-DRB1
lokusem [25].

Klinickd symptomatologie je v pfi-
padé Ormondovy velice rdznoroda
a nespecifickd. Neexistuje specificky
laboratorni parametr pro diagnostiku
stejné jako pro uUspésné probihajici
terapii. Klinické manifestace pfi pri-
marni a sekunddrni idiopatické fibréze
se mohou prekryvat. Jednim z lokal-
nich pfiznakd jsou bolesti zad nebo

Vv

bficha, které maji pfi¢inu v mecha-
nické kompresi organt fibrotickou
masou. V pfipadé pokrocilého one-
mocnén{ pfi oboustranné ureteralni
obstrukci miize dojit k rozvoji oligurie
az anurie. Pro diagnézu onemocnéni
je nutné zdlraznit verifikaci pomocf
biopsie, pokud je tuto mozné pro-
vést. Z diferencidlné-diagnostického
hlediska je nutné vyloucit sekundarni
typ onemocnéni zejména pti retrope-
ritonedlnich metastazach karcinomd
prostaty, zaludku nebo stfeva. Z he-
matologickych onemocnénf je nutné
vyloucit Hodgkindv a non-Hodgkindv
lymfom. Pokud biopsie pod CT nevede
k jednoznacné verifikaci a existujf kli-
nické pochybnosti o povaze onemoc-
néni, je nutné provést operacnf revizi
s odbérem reprezentativniho vzorku
k histologické verifikaci. Z hlediska
laboratornich parametri je onemoc-
néni charakterizovano pozitivitou za-
nétlivych markerd - FW a pozitivitou
C-reaktivniho proteinu. Tyto parametry
jsou ovsem nespecifické. Nékdy byvaji
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pozitivni organové nespecifické auto-
protilatky, revmatoidni faktor, proti-
latky proti dvouvlaknové DNA [27].
Rozdilné nazory jsou na tlohu zob-
razovacich metod v diagnostice one-
mocnéni. U IRF - klinické, radiolo-
gické i mikroskopické nalezy, pokud
jsou vySetfeny a vyhodnoceny neza-
visle na sobé, nejsou pro onemocnénf
specifické. Histologické vysetfeni biop-
tického vzorku s pouzitim tenké jehly
je mozné, ale jeho provedent je nékdy
problematické az nemozné, jak tomu
bylo i ve dvou nasich ptipadech. Vy-
znamné senzitivni jsou zobrazovaci
metody - CT nebo magneticka rezo-
nance [3,5,17]. Hybridni metoda
PET/CT umoZziuje zobrazeni meta-
bolickych zmén tkané (PET) spolu
s jejich presnou anatomickou lokali-
zaci a morfologickou specifikaci na
podkladé soucasné provedeného CT.
*F-fluorodeoxyglukéza je radiofar-
makon hromadicf se ve tkdni se zvy3e-
nym metabolizmem glukdzy, ktery je
vykazuji akutni zanéty a vétdina ma-
lignich nadord. Hromadéni FDG je
tedy nespecifické, jeho pokladem
maze byt jak zanét tak nddor, a loZiska
vysoké akumulace FDG na PET scanu
je proto vhodné korelovat s morfolo-
gicko-anatomickym obrazem. Morfo-
logické zmény stény cévni v CT obraze,
jako jsou jeji zesileni, nehomogenita
a tekutinové kolekce v okolf cév, jsou
obrazem mnoha etiologickych jedno-
tek véetné zanétu a nejsou dostatecné
specifické v odliseni akutnich zanétli-
vych zmén, chronickych zdnétlivych
zmén a fibrézy. Hybridni FDG PET/CT
vyuzivd vyhod obou uvedenych me-
tod a zvySuje senzitivitu i specificitu
samostatné provddéného PET vyset-
feni a CT vysetfeni. Dal3i vyhodou
FDG PET/CT je standardni snimanf
pacienta v rozsahu od baze lebni po
horni polovinu stehen, které umoz-
fiuje zobrazit rozsah patologickych
zmén v téle. Novou vysetfovaci mo-
dalitou je FGD PET/CT v diagnostice
vaskulitid. Jeji pfesnd dloha ve vyhle-
davanf vaskulitid je predmétem pro-
bihajicich studif. Jiz dnes je ale zfejmé,
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Ze u prokdzanych vaskulitid je vhod-
nou metodou ke sledovani odpovédi
na lécbu na podkladé zmén metabo-
lizmu glukdzy, které vétsinou predcha-
zeji zmény v obraze morfologickém
[12,28].

Nasi sestavu pacienttl jsme uvedli
z nasledujicich divodd: podobné jako
v praci Radonaka et al [24] jsme
v prvnim ptipadé diagnostikovali ne-
obwykle lokalizovanou formu retrope-
ritonedlni fibrézy. U prvni pacientky
nebyla typicka lokalizace hlavnich fi-
brotickych zmén. Nedominovalo po-
stizeni urogenitalniho Ustroji, ale no-
votvorbou vaziva byla postizena hlavné
mald panev vcetné tlustého streva.
Dominantni tak byla fibréza intrape-
ritonedlni, ale zajimavé byly také né-
které laboratorni nalezy pfi exacerbaci
onemocnéni. Polyklonalni hyperga-
maglobulinemie, kterd nenf obvyklym
nélezem pfi IRF, nenf v kontextu uva-
Zované autoimunitnf etiopatogeneze
tak prekvapivd. Po celou dobu sledo-
vani byla vySetfeni na pFitomnost
antinukledrnich protilatek negativni
a remise onemocnéni byla provdzena
normalizaci hypergamaglobulinemie.

Idiopatickd retroperitonedlni fibréza
se casto sdruZuje s terminem chro-
nickd periaortitida. Tato nozologicka
jednotka popisuje skupinu zanétlivého
postizen{ aorty v ramci nékolika one-
mocnénf - idiopatické retroperitonedlni
fibrézy, zanétlivého aneuryzmatu b¥isni
aorty a perianeuryzmalni retroperito-
nedlni fibrézy. Zatimco histologické
nélezy jsou podobné ve viech 3 pri-
padech - adventicidlni a periadventi-
cidlni zanét, ztlusténi medie cév a po-
krocila aterosklerdéza, postizeni sa-
motné aorty je v téchto ptipadech
rozdilné. U idiopatické retroperito-
nedlni fibrézy aorta nenfi dilatovana
a nenfi obligatorni vyskyt fibrotického
vaziva postihujici dal3i organy. V pti-
padé zanétlivého aneuryzmatu b#isni
aorty je tato dilatovdna pfi nepfi-
tomnosti jeji obstrukce. Perianeu-
ryzmalni retroperitonedlni fibréza se
manifestuje dilataci aorty a p¥itom-
nosti fibrotického procesu postihujici

priléhajici organy - napt. mocovody.
Je otazkou, nakolik jsou uvedené kli-
nické manifestace zndmkou rozdil-
nych nozologickych jednotek. Nicmé-
né zkusenosti studii retroperitonedlni
fibrézy z posledniho desetiletf a aso-
ciace této jednotky s dal$imi autoimu-
nitnimi onemocnénimi svéd¢i spiSe pro
definici IRF jako systémového auto-
imunitniho onemocnéni. P¥ diagnos-
tice onemocnéni jsme ucinili velice po-
zitivni zkuSenost s pouzitim PET/CT.
Druhy pacient pfedstavoval z hlediska
klinické manifestace ,typicky p¥i-
klad“. V rdmci diagnostiky urcitou
komplikaci predstavovala nemoznost
provést biopsii tenkou jehlou, kterad
muze prispét k definitivnimu stano-
veni diagndzy. Z hlediska terapeutic-
kého je nutné zd(liraznit nutnost chi-
rurgického Fesenf ureterdlni obstruk-
ce, které bylo provedeno i u naseho
pacienta. Chirurgickd intervence je
obligatorni ve viech pfipadech Ormon-
dovy choroby s rozvojem hydronefrdzy.
V nagem pripadé se diky této terapeu-
tické intervenci spolecné s agresivni
imunosupresivn{ terapii podafilo za-
chranit funkénost postizené ledviny.
V terapii IRF je obvykla kombinace
chirurgické a imunosupresivni é¢by
[8,9,20,23,29]. V soucdasné dobé ale
nen{ definovan obligatorni postup
pFi uplatiiované imunosupresivni te-
rapii. Obwyklé je zahdjeni tito¢nou dav-
kou v monoterapii kortikosteroidy
(1 mg/kg) nebo v kombinaci s jinymi
typy imunosupresiv - azatioprinu nebo
cyklofosfamidu. Délka podani imu-
nosuprese je rliznd, ale nenf vyjimkou
podani del3i nez 1 rok. Jednotlivé ka-
zuistiky popisuji pouziti mykofenoldtu
mofetilu nebo tamoxifenu [2,10]. Je
nutné zddraznit nutnost dlouhodo-
bého sledovani pacientli z ddvodu
mozné rekurence onemocnéni. Chybi
relevantni studie s dostatecné dlou-
hodobym sledovdnim pacientd, nic-
méné je popisovan relaps onemocnéni
u téméf 1/2 pacientd, ktefi podstou-
pili pouze chirurgickou lé¢bu a pfi-
blizné u 10 % pacientd |écenych ste-
roidy [4,15]. Kombinaci imunosupre-
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sivni terapie jsme uplatnili u obou na-
Sich pacientd. U prvni pacientky mo-
noterapie kortikosteroidy nebyla us-
pésna a pfi snizeni davky doslo k exa-
cerbaci onemocnéni. Nasledovala
kombinovana imunosupresivni terapie
s pouzitim prednizonu v kombinaci
s azatioprinem. Tento zpUsob lécby
jiz byl efektivni. Ve druhém pripadé
byla pouzita kombinace chirurgické
a imunosupresivni terapie. Vzhledem
k rozsahu postiZeni jsme zvolili od po-
¢atku kombinovanou imunosupresi.
Vedlej$im ucinkem imunosupresivni
terapie u druhého pacienta bylo na-
vozeni prechodné hypogamaglobuli-
nemie (IgG mezi 5-6 g/I), kterd se po
vysazenf imunosuprese normalizovala.

Zavér

Idiopatickd retroperitonedlni fibréza
je onemocnénf s postizenim zejména
urogenitdlniho Ustroji, mlze se vsak
také projevit v atypickych lokalizacich.
V diagnostice onemocnéni se uplat-
nuji nové moznosti zobrazovacich
metod (PET/CT). Efektivni je kombi-
nace chirurgické a imunosupresivni
terapie. Pfi nedspéchu monoterapie
kortikosteroidy je metodou volby
kombinace s azatioprinem.
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