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Idiopaticka retroperitonedlni fibréza je vzacné onemocnéni charakterizované rozvojem fibroinflamatornich infiltrata
v periaortalni a periiliakaIni oblasti s vyraznou fibrézou.

Aberantni tkan obvykle obklopuje infrarenalni abdomindlni aorty, dolni dutou Zilu a iliakalni cévy. Tento proces se mize
sitit do okoli a casto zachytit uretery. Zavzeti ureteru do téchto fibréznich hmot zptsobuje poruchu drenaze ledviny
s rozvojem obstrukéni uropatie a renalniho selhani. Castym pFiznakem této nemoci jsou bolesti v bederni oblasti, b¥isni
bolesti. Bolesti jsou ¢asto pocitovany v oblasti tfisla a mohou vyzafovat do lateralni strany stehna, ¢asto se zhor3uji v noci
a nejsou ovlivniteIné zménou polohy. Chorobu casto provazeji projevy systémové zanétlivé odpovédi (patologicka inava,
horecka, anorexie a Ubytek hmotnosti).

Popisovany 56lety pacient uvadél zprvu bolesti v bederni krajiné, které byly mylné interpretovany jako vertebrogenni.
Pozdéji se objevily také bolesti v oblasti pravého hypogastria s vyzafovanim do tfisla kolikovitého charakteru, které vzbu-
dily podezieni na ledvinovou koliku, a vedly k odeslani na urologii. Urologové zjisténou hydronefrézu vyfresili JJ stentem
a odebrali histologii s prikazem retroperitonealni fibrézy se znaky onemocnéni asociovaného s IgG4 (IgG4 related disease -
IgG4-RD). Lécba byla zahdjena prednisonem v davce 1 mg/kg. Uvedenou davku viak pacient netoleroval, a tak jsme presli
na kombinovanou Iécbu a podali anti-CD20 monoklonalni protilatku, rituximab 375 mg/m? den 1, cyklofosfamid 300 mg/m?
den 1 a 15 a dexametazon 20 mg, celkova davka v infuzi 1. a 15. den dvacetiosmidenniho cyklu. Ve ¢tvrtém mésici [é¢by
kontrolni FDG-PET/CT zobrazeni prokdazalo pretrvavajici rezidualni aktivitu v retroperitonedlnim loZisku, a proto jsme Iécbu
prodlouzili na 8 mésicu. Subjektivni potize pfi ukonceni [é¢by jiz téméF vymizely a vyvoj loZiska budeme sledovat metodou
FDG-PET/CT. Poté navdazala udrZovaci lé¢ba rituximabem v 6mési¢nich intervalech.

Zakladem lécby retroperitonedlni fibrézy jsou glukokortikoidy. Onemocnéni je ale také Iécitelné imunosupresivy (cyk-
lofosfamid, azathioprin, metotrexat, mykofenolat mofetil) a také biologickou lé¢bou (rituximab, tocilizumab infliximab
a nejnovéji sirolimus). Ucinek téchto Iékd byl popsan formou popist ptipadd & malych soubort pacientd. Tyto léky umozni
snizit kumulativni davku glukokortikoidi a jejich nezddouci ucinky. A proto jsme u naseho pacienta pouzili tento zptsob
[écby s nizsi kumulativni davkou glukokortikoidd, a tedy i mensimi nezadoucimi ucinky. Kombinovana Iécba je vhodna
pro viechny pacienty, u nichz je [é¢ba glukokortikoidy spojena s intenzivnimi nezddoucimi t¢inky anebo samotna gluko-
kortikoidni lé¢ba nevede k Ustupu nemoci.
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