E10 | KAZUISTIKY

Ustup retroperitonedlni fibrozy po lécbé rituximabem, cyklofosfamidem a glukokortikoidy s néslednou udrZovaci lécbou rituximabem

postihuje adventicii abdominalni aorty a ilickych arterii a pfechazf na
okolni retroperitoneum. TakZe nejde o postizeni retroperitonea v celém
rozsahu (23). Histologické vysetieni odebraného vzorku tkdné odpovida
kombinaci chronického zdnétu s fibrotizaci. Nékdy mUze proces precha-
zet dokonce i na hrudnfi aortu. Proto byl také pouzit termin chronicka
periaortitida, kterd mlze zahrnovat i zanétliva aneurysmata abdominalni
aorty a perianeurysmatickou fibrozu. Zanétlivé infiltraty obsahuji cetné
lymfocyty, plazmatické burky a makrofagy. Pokud pomér IgG4+/ 1gG+
je>409%, je spInéno kritérium ,IgG4-related disease”, v opatném pfipa-
dé jde o idiopatickou retroperitonedlni fibrézu. Augusto Vaglio a dalsi
italsti autofi (16, 17) uvadéji, ze kolem 50 % pfipadd retroperitonedlni
fibrozy ma prokazatelné znaky IgG-RD a podobné zavéry maji i prace
z dalsich center (24, 25).

Pred definovdnim nemoci zvané onemocnéni asociované s IgG4
(IgG4-RD) byla retroperitonealni fibréza fazena do skupiny chorob, kte-
rou v CRv roce 1999 Kucera a Kratochvil popsali a nazvali ,lokalizované
fibrotické procesy” (26, 27).

Pricinou jak idiopatické retroperitonedlni fibrozy, tak s IgG4-RD
asociované retroperitonealni fibrézy je patologickd imunitni reak-
ce. Pomérné jasny ddkaz pro tuto etiologii v souvislosti s genem
HLADRB1-03 byl zvefejnén v roce 2018, i kdyz autoimunitni etiologie
byla zvazovana jiz dfive (28, 29). Je totiZ jiz dlouho zndmo, Ze u pacien-
td s retroperitonedini fibrézou jsou podstatné ¢astéji diagnostikovany
dal$i autoimunitni choroby nez u stejné staré priimérné populace.
Kolik z téchto dfive popsanych asociaci by bylo dnes moZno inter-
pretovat jako projevy IG4-RD, nenf jasné. Nejcastéjsi byly autoimu-
nitni choroby $titné Zlazy, dale pak revmatoidni artritida, ankylozujici
spondyloartritida a spondylodiscitida ANCA asociované vaskulitidy,
systémovy lupus erythematodes, psoridza a rdzné typy glomerulo-
nefritid (30, 31). Rozliseni, zda proces souvisi ¢i nesouvisi s IgG4-RD, je
velmi obtizné a do jisté miry je to proces arbitrarni, zavisejici na poctu
lgG4+ plazmocytl v lozisku (32, 33).

Podrobnosti etiopatogeneze retroperitonealni fibrézy zatim nejsou
zcela znamy, vime jen, Ze s timto proces souvisi tvorbou ¢etnych CD4+
T bunék a aktivaci B bunék v lozisku fibrézy, coz zpisobuje lokéIné vyssi
koncentraci interleukinu a dalsich cytokind, které indukuji diferenciaci
fibroblastd do myofibroblastl a produkci masivniho mnozstvi kolagenu.

Histopatologii této choroby se podrobné zabyvaji ¢lanky psa-
né nasimi prednimi patology, doktorkou Kamarddovou, profesorkou
Hermanovou a profesorem Plankem, na néz zéjemce odkazujeme
(34, 35, 36).

Stanoveni diagnozy

Zobrazovaci metody

Zobrazovanf hraje klicovou roli v diagnostice RPF. CT a MR zobrazeni
se stalo hlavnim pilifem neinvazivni diagnostiky.

Ultrasonografie mé nizkou senzitivitu v detekci RPF. Diskrétni ¢i
¢asné zmeény mohou byt béhem ultrazvukového vysetfeni snadno
prehlédnuty. Typicky se RPF zobrazuje jako hypoechogenni nebo
izoechogenni, dobfe ohranicend, ale nepravidelné tvarovana retroperi-

tonedlni hmota ventralné od doIni bederni patefe a sakra. Ultrazvukové
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vysetienf bficha mUze ale odhalit unilaterdIni nebo bilateralnf dilataci
dutého systému ledviny nebo ureteru (36, 37).

Vylucovaci urografie pouzivana ¢astéji v minulosti obvykle demon-
strovala klasickou triddu-medidini deviace stfedni tfetiny mocovodd,
zUzenilumen jednoho nebo obou ureterd v dolni bedernim tseku nebo
horni sakraIni oblasti a proximaln{ unilateraini nebo bilateraIni hydroure-
teronefréza s opozdénym vylucovanim kontrastni latky. V dnesni dobé
je toto vysetieni povazovano jiz za prekonané (38).

CT vysetfeni umozriuje komplexni hodnoceni morfologie a rozsahu
RPF a postizent pfilehlych organt a cévnich struktur. Navic umoznuje
detekovat jind onemocnéni ¢asto spojend s idiopatickou RPF (napf. au-
toimunitni pankreatitida) nebo prokazat zakladni pficinu v pfipadech
sekundarni RPF (napt. malignita). Znac¢ny pocet pacientd mize mit
sekundarni poskozenf ledvin pfi obstrukéni uropatii, kterd znemozriuje
podanf kontrastni latky.

Typickym morfologickym nélezem idiopatickych RPF je dobre
ohranicend, ale nepravidelna periaortalni mékkotkédrova masa, ktera
saha od urovné rendlnich tepen aZ po ilické cévy a Casto se siff retrope-
ritoneem laterdIné, coz vede k zavzeti ureter(l a doIni duté Zily. Hmota
obvykle lezi antero-laterdiné od aorty, Setfi zadni ¢ast a nezplsobuje
posun/dislokaci cévnich struktur. Masa spfSe obklopuje nez dislokuje
okolni struktury (39).

Pfi nativnim CT je denzita fibrozanétlivé tkdné podobnd svaloviné.
Postkontrastn{ syceni zavisi na stadiu onemocnéni — vyraznéjsi sycenf
byva pozorovéno v ranych fazich onemocnéni, zatimco v pozdnich,
neaktivnich stadiich mize byt syceni nevyrazné nebo zadné. Tyto
charakteristiky mohou byt vyuzity k hodnoceni odpovédi na lécbu,
kdy pokles postkontrastniho syceni mdze byt povaZovan za pfiznivou
odpovéd na lécbu.

Hlavnim pfinosem CT pfi sledovani je jeho vysokd senzitivita pro
detekci zmén velikosti retroperitonealni masy (39).

MR zobrazeni je ekvivalentni k CT v tom, Ze umozriuje komplexnf
posouzen( charakteristik RPF a jejiho vlivu na pfilehlé retroperitonedinf
struktury. Hlavni vyhodou MR oproti CT je jeho mnohem lepsi tkérovy
kontrast jiz u nativniho vysetfeni. Rovnéz hodnocenf urotraktu je mozné
provadét i bez nutnosti podani intravendzni kontrastni latky, coz Ize
s vyhodou uplatnit u pacientd s rendlnim selhanim.

Idiopatickd RPF mé typicky nizkou intenzitu signélu na T1 vazenych
obrazech. Intenzita signélu na T2 vézenych obrazech je proménna
a odrdzi stupen souvisejiciho aktivniho zanétu. Postkontrastni sycenf
mékkotkanové masy odrazi stupen zanétlivé aktivity. Aktivni zanét pro-
vazi vysoka intenzita signalu T2 a ¢asné postkontrastni sycenf, naopak
pozdnf inaktivni stadium obvykle vykazuje nizkou intenzitu signélu
T2 a malé nebo zadné syceni. Tyto charakteristiky mohou pomoci pfi
hodnoceni odpovédi na lécbu (40).

Pozitronova emisni tomografie PET s 18 F-FDG je funkéni zobrazo-
vaci modalita dnes pouzivand i pfi hodnoceni nékterych zanétlivych
onemocnéni, véetné idiopatické RPF. Senzitivita 18 F-FDG PET je velmi
vysokd, coZz umozZriuje detekci a kvantifikaci metabolické aktivity ret-
roperitoneélnich ézi. Kvli své nizké specificité je PET vyuzivan zejména
v ramci hybridniho PET/CT nebo PET/MRI vy3etfeni. PET data pfesnéji
hodnotf aktivitu zdnétu nez samotné CT nebo MR.
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