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Ustup retroperitonedini fibrozy po 16¢bé rituximabem, cyklofosfamidem a glukokortikoidy s naslednou udrzovaci léchou rituximabem

kaudalnf ¢ast bfisni aorty v oblasti bifurkace (SUVmax 16) a dale ob-
kruzoval odstup pravostrannych spole¢nych ilickych cév (SUVmax 11).
Kranialné infiltrdt zasahoval do vyse dolnich okraji ledvin, kaudélné
k bifurkaci aorty. Obdobny metabolicky aktivni infiltrat byl v oblasti
spole¢nych ilickych tepen az po jejich bifurkaci. Vyjma tohoto nélezu
nebyla v organismu prokazana dalsi patologicka loZiska. Laboratorn{
vysetfeni pfed Ié¢bou neprokézalo 7zadné patologické odchylky. Krevni
obraz byl zcela v normeé, markery zanétu nebyly zvyseny a koncentrace
imunoglobulinu IgG4 v séru byla také v normé, coz ovsem IgG4-RD
nevylucuje. Vzhledem k tomu, Ze laboratorni parametry nevybocovaly
z fyziologického rozmezi, je zde neuvadime.

Lé¢ba byla zahadjena pocédtkem Cervna 2021 ihned po provedeni
FDG-PET/CT vysetfeni. Inicialni Ié¢ba byla zalozena na prednisonu
v ddvce 1 mg/kg, coZ u pacienta bylo 80 mg. Pacient vsak prednison
v uvedené davce zacal brzy velmi Spatné tolerovat, zacaly se zvy-
sovat rannf glykemie, 1écbu provézely poruchy spanku a hlavné, po
14 dnech této 1é¢by vibec neustupovaly symptomy nemocdi, spise
byly intenzivnéjsi. A proto jsme presli na lé¢ebnou kombinaci, kterou
s Uspechem pouzivdme u dalsich pacientd s IgG-RD, sestévajici z 1€ka,
jejichz pouziti je popisovéno i u pacientl s retroperitonedlni fibrézou.
Pacient dostaval rituximab v davce standardné pouzivané u nizce agre-
sivnich lymfoproliferaci (375 mg/m?) v infuzi 1x za 28 dnf, cyklofosfamid
300 mg/m? (600 mg celkova davka) v infuzi 1.a 15. den a dexametazon
20mg v infuzi 1. a 15. den v 28dennim cyklu. Dexametazon je zde
zaroven i premedikaci pfed podanim infuze rituximabu (Rixathonu).
Podobnou kombinaci pouzivdm pro lé¢bu nizce agresivniho lymfomu —
Waldenstromovy makroglobulinémie.

Uvodni davku prednisonu 80 mg jsme po 14 dnech snizili na 60 mg
a pak postupné dale snizovali na tolerovanou davku. Kontrolni FDG-
-PET/CT vysetfeni bylo provedeno 6. 9. 2021, tedy ve ctvrtém mesici
|éCby. PFi tomto vysetfeni byla popsana regrese metabolické aktivity
vrozsahu sledovaného infiltratu, ale v nékolika mistech infiltratu byly
jesté patrnd rezidua akumulace FDG. Nedoslo k tedy k Uplnému vymi-
zeni zvysené akumulace FDG v infiltratu. Kontrolni CT vysetfeni bylo
provedeno v 5. mésici Ié¢by (viz Obr. 3) prokézalo parcidlni regrese
nemoci, ale nikoliv vymizeni. A proto |é¢ba pokracovala aplikacemi
rituximabu, cyklofosfamidu a dexametazonu celkem 8 mésicd. Pak
jsme presli na udrzovaci Ié¢bu, aplikaci rituximabu v 6émésicnich
intervalech, jak je doporucovano pro pacienty s Ig4RD. Tato 1é¢ba
probfhd, v unoru 2023 byl aplikovan dal3f rituximab a dalsf rozhodnutf
o délce udrZovaciécby bude dle kontrolniho FDG-PET/CT zobrazen!.
UpIného vymizeni fibrotickych hmot v retroperitoneu mozna nebude
dosazeno, cilem Ié¢by je, aby v loZisku nemoci vymizela patologicka
akumulace FDG. Proto pro dlouhodobé sledovani bude pouzito FDG-
-PET/CT vysetteni.

Vyvoj nemoci na FDG-PET/CT zobrazeni dokumentuje obréazek 4.

Diskuze
Definice nemoci ajeji incidence
Retroperitonedini fibroza je termin pouzivany pro nélez fibrotickych

retroperitonedlnich infiltratd, které ¢asto zpUsobuji obstrukci ureteru.
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Ndzev ma tato choroba po urologovi, ktery ji popsal jiz v roce 1948,
Ormondova choroba (8).

Retroperitonedini fibréza se dfive ¢lenila na idiopatickou formu,
ktera Cinila vice nez 75 % viech pfipad, a na sekundarni, u nizZ se pred-
pokladaly urcité vyvolavajici pficiny (maligni procesy v panvi, infekce,
radioterapie na tuto oblast, operace v této oblasti apod.). Hledana byla
souvislost s Iéky a bylo vzneseno podezieni, ze nékteré Iéky mohou
prispivat k jejimu vzniku. Tyto zpravy maji plvod v observacnich studi-
fch. V pfipadé lékovych souvislosti nenfi zcela jasné, zda $lo o ¢asovou
koincidenci nebo pfi¢innou souvislost, jak uvadéji i recentni publikace
zameéfené na souvislost vzniku retroperitonedini fibrozy s Iékovou
expozici. Nejvice suspektni se z tohoto hlediska jevily Iéky odvozené
od ergotaminu (9, 10).

Po roce 2012, kdy byla nové definovana jednota IgG4-RD, se idi-
opaticka retroperitonedlni fibréza roz¢lenila retroperitonedlni fibrozu
s prikazem IgG-RD a idiopatickou retroperitonedlni fibrézu bez pra-
kazu IgG-RD. Toto déleni vsak nemd zasadni terapeutické dUsledky.
Retroperitonedlnf fibréza je vzacné onemocnéni, jejf incidence nenf
v CR zmapovana. Zahrani¢ni prameny uvadéji incidenci 0,1-1,3 pifpa-
dy/100000 osob. PomérmuziiaZenje 2:1az3:1.Nemoc je nejc¢astéji
diagnostikovana ve véku 55-60 let (11,12).

Klinické pfiznaky a laboratorni nalezy

Systémové priznaky a bolesti

Systémové zénétlivé projevy (patologickd Unava, nechut k jidlu,
Ubytek hmotnosti a pfipadné subfebrilie) mohou ohlasovat pocatek
onemocnéni. Systémové zanétlivé pfiznaky viak provazeji jen nékteré
pfipady této nemoci, ne viechny, nas pacient je nemél.

Pravidelné je v3ak tato nemoc provézena bolesti v bedernf
oblasti, pfipadné bolesti bficha, kterou pacienti ¢asto lokalizuji do
pribéhu ureteru neboli do levého ¢i pravého hypogastria. Nekdy
je bolest pocitovana i v tfisle. A obcas také pacienti udavaji bolesti
v bederni oblasti, takZze mlze dojit i myIné interpretaci, Ze to jsou
bolesti zpdsobené deformativnimi zménami patere (11, 12). Bolesti
jsou obvykle tupé, nejsou ovlivnitelné zménou polohy, ¢asto jsou
intenzivnéji pocitované v noci a zmen3uji se pfi pouzivani neste-
roidnich antiflogistik. Postizenf ureteru mtze obcas imitovat koliku.
Onemocnéni maze mit vliv na peristaltiku, takze obstipace je nékdy
dal$fm symptomem, popisovanym pacienty. Obstipace vsak obvykle
nebyva zdvazna (4-7).

Urologické priznaky

Mimo jiz vyse zminéné kolikovité bolesti patfi k dalsim urologickym
pfiznakdim bolesti varlete, hydrokéla, pfipadné varikokéla. Varikokéla
je disledkem komprese spermatické Zily retroperitonealni fibrézou.

(Pozor, varikokéla mtze byt také ptiznakem karcinomu ledviny,
pokud pfi tomto tumoru vznikne trombdza ledvinné Zily, které mize
pfestoupit i na spermatickou Zflu, Ustici do ledvinné Zily!).

Pti retroperitonedlni fibréze mohou byt postizena i nervova vldkna,
a tak dalsim problémem byva erektilni dysfunkce. Vzacnéjsimi pfiznaky
jsou hematurie a dysurie (13-15).
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