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BEVEZETES - Az idiopathids retroperi-
tonealis fibrosis kialakuldsanak oka nem is-
mert, idilt nem specifikus, feltehetéen
autoimmun gyulladds all a haétterében.
A ritka kérkép elsésorban kozépkoriakat
vagy id6sebbeket érint, fiatalok esetében
alig fordul el6. A hiagyutak szdkiletét,
postrenalis veseelégtelenséget, a retroperi-
toneumban és kornyezetében elhelyez-
keds, létfontosségl szervek mikodészava-
rat okozza. A diagnézis képalkot6 és szo-
vettani vizsgélatokon alapul. A hdgydti
akadély sebészi megolddsdanak eredmé-
nyessége hosszi tdvon csak az immun-
modulans kezelés egyidejd alkalmazésatél
vérhato. .

ESETISMERTETES — Fiatal, 34 éves férfi be-
tegiink esetében labdagadas hatterében
igazolodott a betegség, az autoimmun sze-
rolégia negativ volt. Atmenetileg jobb ol-
dali nephrostomdra volt sziikség. Szteroid
és colchicin kezdetben javuldst eredmé-
nyezett. Stlyos dilatativ cardiomyopathidja
fokozatosan javult. Tamoxifennel nem j&tt
létre regresszi6, ezért azathioprin+methyl-
prednisolon kezelésre véltottunk. A kont-
roll hasi CT a folyamat stagnaldsat mutatta.
KOVETKEZTETESEK — A betegség kezelésé-
re a ritkasaga miatt nincsenek véletlen be-
sorolasos, kontrollcsoportos vizsgalatok. A
cél a tunetek megsziintetése, a higydti
obstrukcié megoldasa, a vesefunkcié meg-
Srzése és a progresszié megelGzése lehet.
Gyoégyszeresen kortikoszteroidok, cyclo-
phosphamid, colchicin, azathioprin, leflu-
nomid, mycophenolat mofetil, tamoxifen
eredményezhet javuldst. Tudomasunk sze-
rint esetiink egyediildllé, miutdn hasonlé
stlyos cardiomyopathidval tarsult idiopa-
thias retroperitonealis fibrosis esetét nem
kozolték korabban a nemzetkozi irodalom-
ban.

idiopathids retroperitonedlis fibrosis,
veseelégtelenség, kezelés

Idiopathias retroperitonealis fibrosis (Ormond-kor)
tarsuldsa sulyos cardiomyopathidval:
fiatal férfi betegiink esetbemutatasa

KovAcs Erzsébet, ZeHER Margit, SZANTO Janos, PASZTOR Eva, TOTH Laszl6, PrLiEGLER GyOrgy

IDIOPATHIC RETROPERITONEAL
FIBROSIS (MORBUS ORMOND)
ASSOCIATED WITH SEVERE
CARDIOMYOPATHY IN A YOUNG MAN:
A CASE REPORT.

INTRODUCTION — The cause of idiopath-
ic retroperitoneal fibrosis is unknown, but
probably involves a chronic, nonspecific,
autoimmune inflammation. This rare dis-
ease mostly affects middle-aged or elderly
people, it hardly ever occurs in young peo-
ple. It causes obstruction of the urinary
tract, postrenal insufficiency as well as
functional disorder of vital organs in the
retroperitoneum and its surrounding area.
The diagnosis is based on diagnostic imag-
ing and histological examinations. Surgical
treatment of the urinary obstruction is only
efficient in the long-term if combined with
immunomodulatory treatment.

CASE REPORT — A young, 34-year-old man
who presented with oedema in his legs was
diagnosed with retroperitoneal fibrosis.
Autoimmune serology was negative. He
needed temporary nephrostomy on the
right side. Treatment with steroid and
colchicine was initially successful. His
severe cardiomyopathy improved gradual-
ly. No regression occurred with tamoxifen,
so we started to administer azathioprine
with methylprednisolone. The control
abdominal CT showed stagnation of the
process.

CONCLUSIONS - Because of the rarity of
this disease, no randomised controlled tri-
als are available regarding its treatment.
The aim of treatment is to eradicate the
symptoms, solve the urinary obstruction,
maintain renal function and prevent pro-
gression of the disease. Improvement may
be achieved by corticosteroids, cyclophos-
phamide, azathioprine, leflunomide, my-
cophenolate mofetil and tamoxifen. To our
knowledge, this case is unique as no simi-
lar case with severe cardiomyopathy and
idiopathic retroperitoneal fibrosis has been
reported in the literature previously.

idiopathic retroperitoneal fibrosis,
renal insufficiency, therapy

LAM 2012;22(6-7):417-422.
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z idiopathids retroperitoneslis fibrosis

Az idio- (IRPF) ritka, progressziv kérkép, etio-
pathids l6gidja ismeretlen, bir az autoimmunitis

. fellelhets a betegség természetében. Krénikus,
retropert-  pem specifikus gyulladdsos folyamat indul a
tonedlis fibro- retroperitoneumban, mely a hiigytti rendszer, az
sis ritka, ureterek obstrukciéjdhoz, postrenalis veseelégte-

. lenséghez, a retroperitoneumban és annak kéz-
Progressein  _jen szomszédsigiban elhelyezkeds szervek
» " ol
korke}’?; nagyerek koériili fibrosis miatt azok mttkédésza-
eziolo’gigi]'a vardhoz vezet. El6sz6r Albarran francia urolégus
ismeretlen. 1rtaleabetegséget 1905-ben, majd két esetbemu-

tatds kapcsin Ormond definidlta a kérképet
1948-ban, melyet az6ta Ormond-kérként is em-
litenek (7). Szdmos tiinete lehet (1. tdblizat), va-
lamint laborat6riumi eltérésekkel jirhat, melyek
azonban nem specifikusak a betegségre. A diag-
nozis képalkot6 vizsgilatok, hasi ultrahang, CT,
MR alapjén, valamint mintavételen és szévettani
vizsgilaton alapszik. A szdvettan fibrosist mutat
gyulladisos sejtes infiltriciéval. A betegség
incidencidja 0,2-0,5/100 000 {8, azonban a CT-,
MR-vizsgilatok megjelenése 6ta nsvekvs gyako-
risdggal ismerik fel (2).

1. tablazat. A betegség felismerésekor megielend
Jellemz8 tiinetek 61 beteg adatai alapjin (1)

Tiinetek Betegek szima (%)

héti fajdalom 23 (37,7)

hasi fajdalom 2(;(32,8) B
i > ST - Ak .
teststlycsokkenés 3(49)
* hasi fesziilés 1(16)

étvégycsékkenés T o 1 (vl,e)”‘r
P A == (‘1’6), e e
libszéroedema > P lB T e
ligyekidji serv és gyengeség  12(197)

hasfali sérv és‘éyengeség o 77 (il’,s‘)‘v i
hasri terime 5(32)
: ﬂybé;tonia 2(3’3) o
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Kezelésében elsgsorban szteroidalapt mono-,
illetve kombinilt protokollok hasznilatosak.
Egy 61 beteget elemz6 vizsgilat adatai alapjén 18
beteg esetében, akiket sebészi beavatkozassal ke-
zeltek (dupla J katéter behelyezése, laparotomia
ureterfelszabaditissal és ezek kombiniciéja, egy-
oldali nephrectomia és ureterresectio), javult a
vesefunkcié, és hat esetben normalis kreatinin-
szintet értek el. Ketten szorultak dializisre és &t
esetben volt szitkség palliativ nephrostoma behe-
lyezésére. A sebészi beavatkozisokon atesett be-
tegek koziil senkinek sem romlottak a vesefunk-
ciés paraméterei a kdvetés soran. Négy beteg ré-
szesiilt prednisolon-utékezelésben. A gy6gysze-
res betegcsoportban két beteg prednisolont ka-
pott monoteripidban, nyolcan pedig valamilyen
kombiniciés kezelést: prednisolon, cyclophos-
phamid, azathioprin, leflunomid, tamoxifen. Az
dtlagos kezdd dézis prednisolonbél 40 mg volt
naponta, és 6-48 (4tlagosan 15) hénapig kaptik a
kezelést a betegek. Mind a stillyedés, mind a
CRP csokkent a kezelések soran. Harom, kom-
biniciés kezelésben részesiils beteg esetében
(prednisolon/cyclophosphamid/leflunomid/tam
oxifen, illetve prednisolon/cyclophosphamid és
prednisolon/azathioprin) tudtak CT- vagy MR-
vizsgilatokkal kimutathaté radiolégiai javuldst
elérni. Egy beteg esetében, aki prednisolon- és
tamoxifenkezelésben részesiilt, akut veseelégte-
lenség lépett fel a kovetés hetedik hénapjsban.
Azok kéziil, akiknek kordbban kétoldali ureter-
sztikiiletiik volt, tobb esetben javultak a vese-
funkciés értékek, mint azok koziil, akik esetében
egyoldali volt az elziréd4s (7). A colchicin szin-
tén szdmottevd antifibrotikus hatdssal rendelke-
zik, és hosszabb tivon is biztonsigosan adhaté
készitmény. Mijcirrhosisban szenveds betegek
esetében a gyégyszer gyulladdscsokkentd és
progressziét befolydsolé hatisinak hitterében a
prokollagén III szintjének a csokkenését és a
pszeudokolinészteriz szintjének novekedését ta-
laltdk (3). Egy misik tanulminyban retroperi-
tonealis fibrosisban alkalmazték szteroid mellé a
colchicint. A hét beteg 72 hénapos kovetése

2. tdbliz
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2. tiblizat. A gydgyszeres kezelés megoszldsa idiopathids retroperitonealis fibrosisos betegek esetében (1, 4)

®

Kezelés A betegek szama Gyulladasos paraméterek Radiolégiai javulds
(WE és CRP) javuldsa
Prednisolon monoteraplaban 2 Igen Nem
- E;&;l;(;lon kombmaaoban ([;) T T = T el Nem pdial e
Py cyclophosphamxd 0,6 g s B BLRR "~ EN 5 A
minden 2. heten 8 alkalommal 2 Igen i Igen
’_P—:;z” h'oprm (100 mg/dle) 2 Igen L ‘ Igen i
P + leflunomid (20 mg/die) I Igen ® Nem n
"D + tamoxifen RSy Igen Nem
““I;I:;momfen + leﬂunomld 1 Igen Nem °F
};'-I:’t'am'omfen -;-'léflunomld + ’ - e
cyclophosphamld 1 Igen Igen
P + colchicin (1 mg/nap) 7 Igen Tgen -

sordn hat esetben jelent8s regressziét értek el,
emellett lehet6vé vilt a szteroid adagjanak csok-
kentése napi 0,5 mg/kg al4, s igy a hosszd tavd
kezelés okozta mellékhatdsok mérséklése (4). A
kezelések és eredményeik dsszefoglaldsa a 2. tdb-
lizatban 1athaté.

Esetismertetés

A 34 éves férfi betegnek kordbban nagyobb be-
tegsége nem volt. Nem dohinyzott, alkoholt
nem fogyasztott. Csalddjaban édesanyjit hyper-
tonia és depresszi6 miatt kezelték. 2007 jiliusi-
ban kezdett dagadni a ldba. 2007 szeptemberében
hematolégiai kivizsgilds kezd8dott a hasi ultra-
hangon litott retroperitonealis térfoglalds miatt,
mely lymphoma gyanijit vetette fel. Laboratéri-
umi eredményeibsl enyhe hypochrom, gyulla-
dishoz tirsul6 anaemia (Hgb: 123 g/1, Htc: 0,38,
MCV: 81,5 fl, MCH 26,8 pg), emelkedett gyulla-
désos paraméterek (CRP: 108, 33 mg/l), enyhén
besztkilt vesefunkcié (urea: 9,1 mmol/l,
kreatinin: 110 umol/1), normalis méjfunkcié és
ionok emelhet8k ki. Szévettani mintavétel tor-
tént a jobb vese kérnyékérsl eltivolitott
sz6vetbdl, mellyel retroperitonealis fibrosis iga-
zolédott (1-2. dbra). A részletes autoimmun sze-
rolégia (kett&s szilt DNS: 6,00 NE/ml, SM eat.:
<10,0 E/ml, Sm/RINP eat.: <10,0 E/ml, SS-A:
<10,0 E/ml, SS-B: <10,0 E/ml, Scl-70: <10,0
E/ml, Jo1: <10,0 E/ml, ANF HEp-2: negativ,
Metaf4zis kromoszéma: negativ, Centromer eat.:
negativ, Anti-cit. eat.: negativ, Ena eat.: 6,10
E/ml) negativ volt. Retrogrdd urogrfidval a jobb
vese iiregrendszerét jelent8sen tigabbnak taldl-
tik. A vese és az ureter kompresszidja miatt a vi-
zeletelfolyds biztositdsa céljabol jobb oldalra
nephrostomit helyeztek be, mely azonban rovi-

1. dbra. A szévettani vizsgdlat retroperitonealis
fibrosist igazolt (hematoxilin-eozin, 100X-0s
nagyitds, nyil: orsdsejt)

2. dbra. A fibrosisos szévet kotszoveti rostjai jol
felismerhetbek (van Gieson, 100X -o0s nagyitds, nyil:
kollagénrost)

desen elzirédott. A IT1. Sz. Belgy6gyészati Klini-
kan adott napi 1 mg/ ttkg methylpredmsolon ha-
tdséra a nephrostoma ismét vezetett, igy koril-

LAM 2012;22(6-7):417-422.
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3. dbra. Hasi CT-vizsgdlattal regresszidt észleltiink a
retroperitonedlis, vesesireg-rendszeri tagulatot okozé
szovetszaporulat kiterjedésében a nagy dézisi, majd
fenntarté szteroid- és colchicinkezelés batdsdra
(2008)

1973 May 03 M

08 Apr
AcqgTm: 14:4

SPR
LinDCM / Lin:

4. dbra. A fenntarté colchicinkezelés mellett nem si-
keriilt tovdbbi regresszidt elérni (2009)

beliil hdrom hénap utdn, 2008 4prilisiban sike-
rillt eltdvolitani. Fenntarté kezelésként 8 mg
methylprednisolont és 1 tabletta (0,5 mg)
colchicint adtak. A 2008 jaliusiban késziilt hasi
CT nagyfoka regressziét mutatote (3. dbra). A
gyulladdsos paraméterek jelent&sen csékkentek
és mellékhatdsok, példdul diarrhoea, melyet 1
mg/nap azonos indikdciéval adott colchicin mel-
lett leirtak (4), sem jelentkeztek. 2009 4prilisi-
ban a kontroll CT azonban a folyamat stagnéli-
sat mutatta (4. dbra). 2009 decemberében pneu-
monia, dilatativ cardiomyopathia, dekompenzalt
szivbetegség, csékkent ejekcids frakeié (EF
18%) miatt kérhdzi kezelésre szorult, és oralis
antikoagulanst illitottak be. EKG-jan sinusrit-
mus, balra devidlé R-tengely, bal kamrai strain je-
lek dbrizolédtak. Altalinos llapota a bedllitott

LAM 2012;22(6-7):417-422.

kezelés (reggel fél tabletta 0,1 mg digitoxin, |
2X25 mg carvedilol, 2X1 tabletta trimetazidin,
2x4 mg doxazosin, este 5 mg amlodipin,

perindopril+indapamid 5/1,25 mg, INR-re il
lesztett, dtlagosan este 2 mg acenocumarol, vala-
mint el&bb nagyobb dézist, majd heti 2Xx1 tab-

letta furosemid+kalium) mellett folyamatosan &

javult. Felmeriilt szivizom-biopszia szitkségessé-

ge annak igazoldsira, hogy a cardiomyopathia

minden kétséget kizdréan az alapbetegség része,
azonban végil teripids konzekvencia hijin erre
nem Kkeriilt sor. A 2009. oktéberi CT-n az

eléz6vel megegyezd mértékben retroperitonea- ¢
lisan és részben a nagyerek kérnyezetében jobb

oldali ttlsallyal inhomogén hipodenz massza 4b-
rizolédott, a vesetokok vastagabbak voltak.
A tomeg a bifurcatio sikjdig terjedt, és kompri-
milta az uretereket. Az ismételt szévettan retro-
peritonealis fibrosist mutatott aktiv szakkal.
2010 februirjdban a sebészeti konzilium nem l3-
tott lehet8séget beavatkozdsra a kiterjedt folya-
mat miatt. Az immunglobulinok kézil az IgG
szintje volt magasabb (16,9 g/L), az immunglo-
bulin alosztlyok kozil az IgGl és az IgG3
szintje volt emelkedettebb. A 2010 oktéberében
végzett hasi CT-n a folyamat nem mutatott to-
vdbbi regressziét vagy progressziét, intra- és
retroperitonealisan terjedd szovetszaporulat
mellett mérsékelt hepatosplenomegalia ldtszott
kétoldali vesemedence-tdgulattal és ureterkomp-
ressziéval (5. dbra). Mindezek miatt 2010 ok-
téberétdl irodalmi ajanlds alapjan, az onkolégiai
véleménnyel 6sszhangban tamoxifenkezelés in-
dult 3x10 mg dézisban. Az akkori laboratériumi
eredményeib8l normochrom normocyter anae-
mia (Hgb 107 g/1), hyperuricaemia (higysav 622

5. dbra. Az alkalmazott tamoxifen-, illetve

szteroid +azatioprin kezelések érdemben nem tudtdk
befolydsolni a fibroticus szévettomeg méretét

a retroperitoneumban (2010, 2011)
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pgmol/l), normalis CRP és 30 mm/6ra siillyedés
emelhetd ki, normalis urea- és kreatininszintek
mellett. A viltozatlanul negativ autoimmun sze-
rolégia tarsult autoimmun betegség tiineteként
jelentkez8 retroperitonealis folyamat ellen sz6lt.
2011 februérjiban kontroll hasi CT-vel a folya-
mat kiterjedt retro- és intraperitonealis fibrosist
mutatott lymphadenomegalidval és hugyau
kompresszi6val, de progresszié a kordbbi CT-vel
dsszevetve nem abrazolddott. Miutdn regresszié
nem volt, és a tamoxifen tovabbi elérhet8sége
nem volt biztositott, ismét colchicinre viltot-
tunk. Tekinterrel a fegvelmezett gydgyszersze-
désre, altalinos allapotiban romldst nem észlel-
tiink, az idénkénti enyhe bokaddémédt és a
visszatér6 vizeletinfekcidkat kivéve lényegében
folyamatosan panaszmentes volt. A korlefolyds
sordn tobb alkalommal volt sziikség antibioti-
kum-kezelésre a recidival6 hugyuti infekcidk mi-
att, tobbszdr enterococcus faecalis tenyészett ki
a vizeletb&l. A 2011. mirciust kontrollsziv-
ultrahanggal a bal pitvar 48 mm, a bal kamra
45-63 mm, a septum és a hdtsé fal 12-12 mm
volt. Az EF 57%-ra javult. 2011 médjusdban 2 x50
mg azathioprin és 32 mg-rél hetente csékkentett
adagti, majd 8 mg fenntart6é dézisu methylpred-
nisolon indult. Az immunszuppressziv kezelés
miatt fokozott figyelmet forditunk az infekcidk
korai felismerésére, azonban sem a htugyati, sem
egyéb fert6zések gyakorisiga nem nétt az eltelt
id8szakban. A kontroll hasi CT 2011 oktéberé-
ben tértént meg, melyen sem progresszid, sem
regresszié nem 4dbrazolddott (5. dbra).

Megbeszélés

Ormond két esetleirdsa 6ta 6ndllé entitds az
idiopathids retroperitonedlis fibrosis. Az auto-
immun folyamatot jelzi, hogy a betegek tébb
mint 50%-4ban észlelhet8 antinukledrisantitest-
pozitivitds, és sokszor lathaté tirsuldsa mads
autoimmun betegséggel, mint SLE, Wegener
granulomatosis és mikroszképos polyangiitis.
A hittérben genetikai hajlam is valészintisithetd.
Atlagosan a betegség kezdete a 40-es, 50-es élet-
évekre esik, a kézépkoriakat és az idésebb popu-
liciét érinti (7). A kozelmiltban hazai szerz8k
dltal kozole két eset is az idGsebb korosztalybsl
keriilt ki (5). A képalkoté vizsgilatok kéziil a
hasi ultrahang szirétesztként kival6an alkalmaz-
hat6 az idiopathids retroperitonealis fibrosis ko-
rai kimutatdsira, bar a CT- vagy MR-vizs-
gilatoknal kevésbé érzékeny és specifikus. A CT-,
az MR- és Gjabban a PET-CT vizsgélatok a legal-
kalmasabbak a betegség pontos kiterjedésének a
kimutatssira és kovetésére. J6l detektilhaté az

aorta, a veseerek és az iliacalis erek koriili szovet-
szaporulat, a hydronephrosis, a hydroureter, az
ureterek kompressziéja, valamint elzdréddsa (6,
7). Szovettani mintavétel sziikséges, ha a képal-
koté vizsgilat nem képes elkiiléniteni a betegsé-
get mdis benignus, malignus daganattél vagy
fert6z6 betegségtsl. A patolégiai leirds szerint
krénikus diffaz perivascularis gyulladsos infilt-
ratum lathat6 lymphocytékkal, macrophagokkal,
plasmasejtekkel és eosinophilekkel. A fibrosus
komponens myofibroblastokat tartalmaz 1-es ti-
pust kollagén matrixszal (8).

A betegség kezelése a tiinetek megsziintetése,
az ureterobstrukcié megolddsa, a vesefunkcid
megSrzése és a betegség progresszidjinak a
megel6zése. Az Ormond-kér ritka betegség,
emiatt nincsenek véletlen besorolisos, kontroll-
csoportos vizsgilatok sem a sebészi beavatkozi-
sokrdl, sem a gyogykezelésrél, az immunszupp-
ressziv terdpidrél. A diagnozist kévetSen az uro-
16giai médszerek, a htgyutak és egyéb nyomads-
nak kitett szervek sebészi felszabaditdsa az
elsédleges, azonban a sebészi kezelés hosszi td-
vi eredményessége ritka gyégyszeres kezelés be-
vezetése nélkill. A kortikoszteroidok az egyik
leghatékonyabb kezelést képviselik, az ajanlott
prednisolondézis 4tlagosan 30-60 mg/nap (9),
de ezzel kapcsolatban sincsenek nagy tanulma-
nyok, a kezelés individualizalt és empirikus don-
tésen alapul. Az emlitett, 61 beteget elemz8 vizs-
gilatban 40 mg prednisolon volt a kezd8 dézis,
melyet 10 mg-ra csdkkentettek 1-2 hénap alatt,
majd 5 mg fenntart6 kezelést alkalmaztak 1 vagy
2 éven keresztil. A cyclophosphamid, az aza-
thioprin és a szteroidokal kombindciéjit szintén
sok esetben alkalmazzdk. Az azathioprin ugyan-
olyan hatdsos, mint a cyclophosphamid, azonban
kevésbé toxikus (10). A mycophenolat mofeul
hatékonysdgat is leirtdk kilenc beteg esetében
(11). A szelektiv 6sztrogénreceptor-antagonista
tamoxifent szintén hatékonynak taldltdk t6bb
vizsgilatban. A gyégyszer pontos hatismecha-
nizmusa nem ismert retroperitonalis fibrosisban,
azonban valészinfileg féként az antiinflamma-
torikus és antifibroplasztikus hatdsa érvényesil
az antidsztrogén hatdson feliil. Az egyik, 19 be-
teg részvételével végzett vizsgilatban naponta
kétszer alkalmazott 20 mg tamoxifen hatdsira
dthetes kezelés utan 15 esetben sziintek meg a
tiinetek és javultak a gyulladdsos paraméterek
(We, CRP). A 15 betegbsl 14 esetben a fibro-
tikus massza csokkenését észlelték ismételt CT-
vizsgélat sordn. Egy esetben reverzibilis hepatitis
lépett fel és a klinikai terdpids valaszt adok kozil
egy esetben fordult el§ relapszus (712). A
PubMed adatbazisban a ,cardiomyopathy” vagy
a ,cardiac failure” és a ,retroperitoneal fibrosis”
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kulesszavakra keresve nem taldltunk a miénkhez
hasonl6 sulyos szivelégtelenséggel tarsuls eseter.
Pericarditisszel, periaortitisszel tirsulé, a me-
diastinumot is érinté folyamart lefrdsa is csupin
elenyész8 szamban talilhaté az irodalomban.
Egy 2005-ben megjelent esetleirasban 66 éves
tértirél szamoltak be, aki esetében azonban a
dilatativ cardiomyopathiit megel6z6en atrio-
ventricularis blokk miatt pacemakerimplantcié
tortént. A retroperitonealis fibrosis és a kialaku-
16 cardiomyopathia el6zményeként fejfajasok
miatt mintegy 16 éven keresztiil naponta 300 mg
loxoprofent szedett a beteg. Nem tisztizotr
azonban az Ssszefiiggés ez utobbi és a betegség
kialakuldsa kézott. Naponta 30 mg prednisolon
alkalmazasival a hati f4jdalom és a fulladésos pa-
naszok megsztintek, ismételt CTvizsgalattal a
peritonealis massza cs6kkenését észlelték. Csek-
kent a pleuralis és a pericardialis folyadék meny-
nyisége €s az aortafal megvastagodisa is (13).
Férfi betegiink esetében a betegség kialakuldsa

elstt szivbetegség, egyéb daganatos vagy auto- |
immun folyamat sem igazolédott, teljes jolét ko-
zepette jelentkeztek a klinikai tiinetek, melyek a
diagnézishoz vezettek. A retroperitonealis fib-
rosis ritkasiga miatt a kezelést illetSen csupan ki- -
sebb esetszimd tanulméinyokra timaszkodha-

tunk. A sebészi és az immunszupressziv kezelés -
kombinicidjaval a betegek nagy részében csok-
kennek a stlyos kompressziés tiinetek, a vizelet- |
elfolyds biztosithatévd vilik, és javulnak, sok
esetben normalizdlédnak mind a gyulladisos pa-
raméterek, mind a vesefunkcié. Azonban a

fibrotikus massza kiterjedésének litvanyos csék- :
kenése, a folyamat regressziéja, ahogyan ese- |
tiinkben sem, az esetek tilnyomé részében nem -

kovetkezik be.

Készonetnyilvdnitas

A szerzbk kdszonetiiket fejezik ki a DEOEC II. Sz.
Belklinika segit6 szakszemélyzetének, Csirmaz Ag-
nesnek és Inczéné Katalinnak.
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