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

PET/CT event. PET/MRI mUze byt také pouzito v ramci sledovani
pacientd k posouzeni event. relapsu onemocnént.

Sledovani pacient(: idiopatickd RPF vykazuje chronicky recidivujici
pribéh, ktery vyZaduje dlouhodobé sledovani. Hlavnim problémem pfi
sledovani je posouzeni pfitomnosti a stupné zanétlivé aktivity, protoze
na této informaci zavisi terapeuticka rozhodnutf.

CT a MR umoznuji posouzeni zmén velikosti retroperitonedlni tkané.
Navzdory Ucinné 1é¢bé s klinickou odpovedi je vsak ¢asto pfitomna
rezidudIni retroperitonealnf tkan. Tyto masy mohou pfedstavovat okultn{
rezidualni fokus nemoci nebo mohou byt jen neaktivni fibrotickou tkant.
Pii sledovani téchto rezidudlnich hmot se ukazuje 18 F-FDG PET jako
preferovand modalita. (41, 42)

Biopsie

Podezfeni na diagnodzu idiopatické RPF mlze byt postaveno na
typickych zndmkach v zobrazovacich metodach, nicmméné histopatolo-
gické vysetreni tkdnového vzorku je pro stanoveni definitivni diagnozy
nutné. Preferovany je otevieny chirurgicky pristup s vice hlubokymi
biopsiemi nebo biopsie laparoskopicka.

Diferencialni diagnoza

Ve stejné lokalizaci se mohou nachazet maligni choroby s podob-
nym zobrazovacim nélezem (retroperitonedini lymfomy, metastazy
rlznych karcinomU a pfipadné retroperitonealni sarkomy ¢i perianeu-
rysmaticka fibréza). Také v piipadech karcinoidu se popisuje souvislost
s retroperitonedlni fibrézou. Podobny CT obraz muze zpUsobit také
panevni tuberkuldza ¢i aktinomykéza (16, 17).

Retroperitonedlni fibrézu také zplsobuje Erdheimova—Chesterova
choroba, pfi ni ale fibréza predilekéné postihuje perirendini prostory.
Také obrovskobunécna arteritida mUze zpdsobit difuzni zesileni stény
aorty, a tak imitovat retroperitonedini fibrézu, ale ta nepostihuje okolf
tepen a nepostihuje uretery (16, 17, 43-47).

Lécba

Léc¢ba retroperitonedlni fibrézy se postupné vyviji (42-47).
Urologicka [é¢ba ma za cil obnovit drendz ledviny a odstranit obstruk-
ci ureteru. Pokud Ize, pouzivaji urologové JJ stent. V pfipadech, kdy
stentem nelze vyfesit drendz ledviny, je nutnd nefrostomie (4-7, 17,
18). Tento pfehled je zaméfen na medikamentdzni [éCbu, proto vyvoj
urologickych lé¢ebnych postupl zde neni rozveden.
Medikamentdzni [é¢bu mizeme rozdélit do tii kategori:
lé¢ba glukokortikoidy v monoterapii,
lé¢ba glukokortikoidy v kombinaci s imunosupresivy,
lé¢ba glukokortikoidy v kombinaci s anti CD20 protildtkou,

|é¢ba dalsimi biologickymi Iéky.

Glukokortikoidy

Glukokortikoidy v monoterapii byly dlouho Ié¢bou volby a stale
jsou. Nazory na davky glukokortikoidd se pochopitelné rlizni. Obvykle
se pouZival prednison v inicidIni ddvce 0,6-1,0 mg/kg/den a tato dévka
byla jen velmi pomalu snizovana s cilem dostat se davku 5-7,5 mg/
den, dle jinych autort 2,5-5 mg aZ po 6-9 mésicich velmi pozvolné-
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ho snizovani davky. Inicidlni ddvka prednisonu 0,6 — 1,0 mg/kg/den
se obvykle podéva 2-4 tydny a snizuje se o 5 mg kazdé 1-2 tydny
az na udrzovaci davku (2,5-5 mg/den), ktera se podavé po dobu
2-3 mésicl (48).

Jiné 1é¢ebné schéma doporucuje inicidlni davku prednisonu 1 mg/
kg/den po dobu 1 mésice a v pfipadé Ié¢ebné odpovedi s ndslednym
postupnym snizovanim v druhém az ¢tvrtém mesici na cilovou davku
10 mg/den ve Ctvrtém mésici 1é¢by. A tato davka je pak v daldich 6
mésicich postupné snizovana do vysazeni (17, 18). Pokud se poda-
filo tuto léc¢bu realizovat bez redukce davek, tak pocet lé¢ebnych
odpoveédi se uvadél mezi 75 % az 95 %. Lécebnd odpoved byla de-
finovana jako zmenseni priiméru patologické masy 50 % a zlepseni
laboratornich ukazatelt, pokud byly patologické (17, 18). Pokud je
|é¢ebna odpovéd dostatecna a fibrotické masy ustoupi natolik, ze
vymizi komprese ureteru, pak je mozno pokusit se odstranit stent,
pokud byl zaveden (48, 49).

Monoterapie prednisonem, zvlasté pokud je dlouhodobd, je spoje-
na s cetnymi nezadoucimi Ucinky (infekce, zaludecni viedy, psychické
poruchy, atrofie kiize, vznik diabetu mellitu ¢i zhorsenf jiz stavajiciho
diabetu mellitu). A dalsim problémem jsou casté relapsy po prerusent
|éCby prednisonem. A proto byly hledany lécebné postupy, které by
umoznily snizit davky glukokortikoidU ¢i zkratit interval jejich podavani.
A prvnim z testovanych 1ékd byl tamoxifen.

Tamoxifen

Antiestrogen tamoxifen ma mit mimo jiné také antifibroprolife-
rativni aktivitu, a tak se jeho pouziti zvazovalo jako alternativa gluko-
kortikoidU ¢i jejich doplnék. V monoterapii byl Ié¢ebny efekt popsén
u 65 % pacientl. Lé¢ba tamoxifenem v monoterapii ¢i v kombinaci
s prednisonem byla pouZita v nékolika starsich studiich (50, 51). Srovnanf{
prednisonu a tamoxifenu v rdmci udrzovaci Ié¢by bylo provedeno pou-
ze v jedné studii a zde se Ié¢ba tamoxifenem v3ak ukdzala méné ucinnou
nez udrzovaci lé¢ba prednisonem (52). A proto tamoxifen jiz nenf tak
¢asto pouzivan, jeho pouziti je doporucovano v piipadné kontraindi-
kace glukokortikoidl. Dfive se kombinace tamoxifenu s prednisonem
pouZivala v pfipadech Spatné tolerance monoterapie glukokortikoidy.
V poslednich letech se upfednostiuji radeji kombinace prednisonu
s léky ze skupiny imunosupresiv.

Klasicka imunosupresiva

Pro Ié¢bu idiopatické retroperitonedini fibrozy jsou pouzivana stejna
imunosupresiva, jaka jsou pouzivana v kombinacich pfi lécbé IgG4-RD.

Methotrexat byl pouZit v kombinaci s glukokortikoidy v podobném
schématu jako u revmatickych chorob: 15-20mg 1 tydné po dobu
12 mésicl. Po 12 mésicich bylo na osetfujicim Iékafi, zda podavani
metotrexatu ukoncil ¢i v ném pokracoval (53-55).

U pacientl s retroperitonedlnf fibrézou spojenou s periaortitidou
potencoval Ucinek glukokortikoidd velmi ucinné také cyklofosfamid,
jak bylo popsano v nasledujicich publikacich (56-59). Cyklofosfamid
se pouziva u ¢etnych autoimunitnich chorob a jeho pfinos byl popséan
i U pacientd s retroperitonedini fibrézou, a proto jsme jej pouzili v kom-
binaci s rituximabem i pro l1é¢bu tohoto pacienta.
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