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Retroperitoneal Fibrozis Tedavisi Deneyimi: Marmara Universitesi
Uroloji ve Nefroloji Boliimlerinin 26 Yillik Deneyimi

Experience with Treatment of Retroperitoneal Fibrosis: Collaboration of
Urology and Nephrology Departments for 26 years in Marmara University
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karakterize nadir bir durumdur. Caligma, klinigimizin izledigi multidispliner yaklagimi ve sonugclarini )
degerlendirmektedir. Mehmet KOC
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GEREC ve YONTEMLER: Marmara Universitesi’'nde Ocak 1990 ile Mayis 2007 tarihleri arasmda Ferruh SiMSEK'
RPF tanist konulan hastalarin dosyalar1 degerlendirildi ve her hastanin etiyolojisi, demografik

ozellikleri, bobrek fonksiyonlari, tedavileri ve prognozlari kaydedildi. Elde edilen veriler uygun

istatistiksel yontemlerle analiz edildi.

BULGULAR: Hastalarin besi kadin, 15’1 erkek; ortalama takip stiresi 11,3 yild1 (1-18 yil). Yirmi .
hastanin altisina unilateral, besine bilateral, toplam 11 (%55) hastaya iireterolizis uygulandi. Tant | 1! Marmara Universitesi Tip Fakiltesi,

anindaki ortanca kreatinin degerleri kadilarda 2,75 mg/dl (0,7 - 6.9 mg/dl); erkeklerde 3,2 mg/dl (0,84 Uroloji Anabilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

- 7.2 mg/dl), tim grqpta orta_nca 3,11 mg/dl (0,7 - 7,2 mg/dl) olarak saptandi. Cerrahi (n=11) SO.nl‘aS.I 2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,
ortanca bazal kreatinin degeri 3,63 mg/dl’den (1,4-7,2 mg/dl) 1,46 mg/dI’ye (0,8 - 2,6 mg/dl) geriledi. Nefroloji Bilim Dali
Cerrahi uygulanan ve uygulanmayan hastalarin bazal kreatinin degerleri ve diisiisleri kiyaslandiginda istanbul, Tiirkiye

istatistiksel fark ortaya konulamamuistir.

SONUC: Retroperitoneal fibrosis nedeniyle uygulanan tedavi segenekleri cerrahi ve farmakolojik
tedaviler olmak tizere ikiye ayrilir. Calismamiz, hastalarin her iki tedavi yonteminden de benzer
sekilde fayda gordiiklerini gostermektedir. Tedavi secimi her hastaya 6zel olmalidir ve multidisipliner
diizenlenmelidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Retroperitoneal fibrozis, Kreatinin, Ureterolizis, Tamoksifen

ABSTRACT

OBJECTIVE: Retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare condition characterized by the presence of
inflammation and fibrosis in the retroperitoneum. This study describes our multidisciplinary approach
and our results.

MATERIAL and METHODS: Patients diagnosed with RPF at Marmara University between January
1990 and May 2007 were evaluated. Etiologies, demographic characteristics, renal functions, treatments
and prognoses of each patient were recorded and data were analyzed.

RESULTS: Of all patients, five were female, 15 were male and the mean follow-up was 11.3 years (1
- 18 years). Six patients were operated unilaterally and five were operated bilaterally with ureterolysis. = Gelis Tarihi :10.03.2017
Median creatinine values at diagnosis were 2.75 mg/dl (0.7-6.9 mg/dl) in females, 3.2 mg/dl (0.84- 7.2 = Kabul Tarihi : 27.04.2017
mg/dl) in males and 3.11 mg/dl (0.7 - 7.2 mg/dl) in the whole group. Median baseline creatinine level
after surgery (n=11) was found to decrease from 3.63 mg/dl (1.4-7.2 mg/dl) to 1.46 mg/dl (0.8-2.6
mg/dl). Baseline and drop in creatinine were compared among patients treated with either surgical or

pharmacological methods, and no statistical significance was found.
Yazigsma Adresi:
CONCLUSION: Retroperitoneal fibrosis can be treated surgically and pharmacologically. Our | Cagri Akin SEKERCI

study has shown similar success for both methods. Treatment should be specific for each patient in a | Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,

multidisciplinary fashion. Uroloji Anabilim Dal, istanbul, Tiirkiye
Tel 1490 216 625 45 45
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GIRIS

Retroperitoneal fibrozis (RPF) ilk defa 1905°te Fransiz
tirolog Albarran tarafindan rapor edilmesine ragmen bildigimiz
anlamda ilk tanimi1 1948’de Ormond tarafindan yapilmistir (1,2).
Ormond RPF’i retroperitoneal bolgede ileri derecede fibrozise
eslik eden kronik inflamasyonun neden oldugu daha cok tireterin
ve diger retroperitoneal organlarin etrafinin sarildig1 bir hastalik
olarak belirtmistir. Tlk defa Ormond’un bahsettigi ve tanisini
koydugu iki hastadan giinlimiize kadar gelisen goriintiileme
teknikleri ve gelisen medikal tedavilerle ortaya konulan cok
onemli gelismeler hastaligin tan1 ve prognozunda bir¢ok
ilerlemeye olanak saglamigtir (2). Bu calismada klinigimizin
RPF deneyimini giincel literatiiriin esliginde sunmay1 amagladik.

GEREC ve YONTEMLER
Olgularm Secimi ve Tanimlanmasi

Ocak 1990 ile Mayis 2007 tarihleri arasinda Marmara
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesine bagvuran ve kayitlari
olan RPF tanisi ile tedavisi diizenlenen 20 hasta (bes kadin, 15
erkek) calismaya dahil edildi. Hastalarin yag dagilimlari, serum
kreatinin degerleri, 6zge¢misleri, kullandiklari ilaglar, radyolojik
gorilintiilemeleri aldiklar1 cerrahi ve medikal tedaviler ile
sonugta ulagilan bazal serum kreatinin seviyeleri degerlendirildi.
Hastalarin serum kreatinin seviyeleri, yaglar1 ve cinsiyetleri
kullanilarak kisa MDRD formiiliine gore (eGFR=186*((Serum
Kreatinin Seviyesi)"'3)*(Yag*?)*Cinsiyet*Irk (Kadin i¢in
katsay1 0,742; erkek i¢in kat say1 1; siyahi 1rk icin katsay1 1,21;
siyahi olmayan 1rk i¢in katsay: 1) tahmini glomeriiler filtrasyon
hizlar1 (eGFR) hesaplandi.

Tani alan hastalardan gerekenlere unilateral veya bilateral
gecici liriner diversiyon (pigtail takilmasi, nefrostomi
takilmas1) uygulandiktan sonra cerrahi tedavi uygulanmasina
karar verilenlere bilateral ya da unilateral {ireterolizis ve
intraperitonalizasyon operasyonu uygulandi. Cerrahi tedavi
uygulanan hastalarda uzun déonemde tedavi basarisint artirmak
amaciyla medikal tedavi radikal tedavilere eklendi. Medikal
tedavi olarak hastalarimiza tamoksifen, metil-prednizolon ile
kombine ya da tek ajan olarak baglandi. Tamoksifen 20 mg/giin
dozundan, steroid ise metil-prednizolon 48 mg/giin dozundan
baglandi. Steroid tedavisi alt1 hafta sonunda azaltilarak kesildi
ancak tamoksifen tedavisine araliksiz devam edildi. Tedaviye
bagli komplikasyonlar gozlenmedigi siirece medikal tedavinin
araliksiz hayat boyu almalart planlanda.

Istatistiksel Degerlendirme

Mevcut verilerin istatistiksel degerlendirmesi Windows i¢in
IBM SPSS 22 istatistik programi (IBM Corp. Armonk, New
York: ABD) kullanilarak yapildi. Verilerin normal dagilimi
Kolmogorov-Smirnov ve Shapiro-Wilk testleri kullanilarak test
edildi. Verilerin normal dagilimi olanlar1 ortalama + standart
sapma ile normal dagilmayanlari ortanca (minimum-maksimum)
olarak, kategorik olanlar1 ise yiizde olarak verildi. Gruplar arasi

istatistiksel degerlendirme normal dagilim gosteren siirekli
degiskenler icin t-testi ile normal dagilim gostermeyen siirekli
degiskenlerin ise Mann Whitney U testi ile degerlendirildi.
Gruplar aras1 kategorik degiskenlerin degerlendirmesinde ki-
kare testi kullanildi. Siirekli veriler arasindaki iligki Pearson
korelasyon testi ile degerlendirildi. Bu degerlendirmede p<0,05
degerleri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Ortalama takip siiresi 11,3 yil (1-18 yil) olan caligma
grubu, bes tanesi kadin (% 25), 15 tanesi erkek (%75) toplam
20 hastadan olugmaktaydi. Ortalama tani yasi kadinlarda 64
(+/-13,0) y1l, erkeklerde 60,9 (+/-11,0) yil, tiim grupta ise 61,8
(+/-11,2) y1l olarak saptandi. Bes (%20) hastanin 6zge¢cmisinde
herhangi bir hastalifa veya ila¢ kullanimina rastlanmadi. On iki
(%60) hastanin bagvuru aninda hipertansif olduklari saptandi. Ug
(%15) hastanin 6zge¢misinde malignite (feokromasitoma (n=1),
plazmasitom (n=1) ve renal hiicreli kanser(n=1)) bulundugu,
ic (%15) hastanin abdominal aort anevrizmasiin oldugu ve
yine 4 (%20) hastada daha onceden cerrahi tedavi gerektiren
damar hastaliinin (renal arter stenozu (n=2), bir abdominal
aort anevrizmast (n=1) ve iliofemoral bypass (n=1)) oldugu
saptandi. Hastalarimizdan yalniz bir tanesinin 6z ge¢misinde
otoimmiin hastalik (tiroidit ve sistemik lupus eritematozus)
oldugu gozlendi. Alt1 (%30) hastanin sigara igme ve bir (%5)
hastanin alkol kullanma aligkanliklar1 oldugu 6grenildi.

Yirmi hastanin alti tanesine unilateral, bes tanesine ise
bilateral olmak iizere toplam 11 (%55) tanesinde iiretrolizis
cerrahisi uygulandi. Cerrahi uygulanan hastalarin preoperatif
donemde alti (%54,5) tanesine bilateral, bes (%45.5)
tanesine unilateral pigtail kateter yerlestirildi. Unilateral
tireterolizis uygulanan hastalardan bir tanesine pigtail kateter
yerlestirilemedigi icin nefrostomi takildi. Bilateral tireterolisiz
uygulanan hastalardan bir tanesine de preoperatif donemde
pigtail kateterin yeterli drenaji saglamadigi diisiiniilerek sag
tarafina nefrostomi kateteri yerlestirildi. Cerrahi uygulanan
tim hastalarin retroperitoneal bdolgesinden frozen biyopsi
gonderilerek tanilari teyit edildi. Cerrahi uygulanan hastalardan
iki (%18,2) tanesinin nonfonksiyone olan kontrolateral
bobreklerine nefrektomi yapildi. Retroperitoneal fibrozis tanisi
oncesinde bobrek kanserine bagl radikal nefrektomi yapilmis
olguya unilateral iireterolizis cerrahisi uygulandi. Cerrahi
tedavi uygulanmamig dokuz hastadan ii¢ (%33,3) tanesinde
retroperitoneal bolgeden biyopsi alinarak tanilari teyit edildi.
Kalan alt1 (%66,6) hastanin ise klinikleri ve goriintiillemeleri
retroperitoneal fibrozis ile uyumlu oldugundan dogrudan
medikal tedavileri baglandi. Cerrahi uygulanmayan dokuz
hastanin sadece dort (% 44 .4) tanesine gegici diversiyon yapmak
gerekti. Hastalarin 16 tanesi medikal tedavi aldi. Bunlarin 10
(%62,5) tanesi yalniz tamoksifen, bes (%31,3) tanesi ise kortizol
ve tamoksifen kombinasyonu tedavisi, bir tanesi de talidomid
ve kortizol tedavisi (6,3) aldilar. Medikal tedavi almayan
dort hastanin bir tanesine bilateral, {i¢ tanesine ise unilateral
tireterolizis cerrahisi uygulandi.
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Tan1 anindaki ortanca kreatinin ve eGFR degerleri sirasiyla
kadmlar i¢in 1,7 mg/dl (0,7-6,9 mg/dl), 48,7 mg/dl (6,3-99,5
mg/dl); erkekler i¢in 2,9 mg/dl (0,8-7,2 mg/dl), 24,8 ml/dk (8,5 -
97,8 ml/dk); tiim grup icin ortanca 2,7 (0,7-7,2) mg/dl, 24,8 (6,3 -
99,5) ml/dk olarak tespit edildi. Cinsiyet agisindan tan1 anindaki
ortanca kreatinin ve eGFR degerleri arasinda istatistiksel fark
gosterilemedi (p=0,382), (p=0,721) .

Bu sonuglara gore hastalarin bes tanesinde (%25) tan1 aninda
bobrek yetmezligi kliniginin gelistigi (eGFR<15 ml/dk 1.73 m?)
ve bes hastada da (%25) glomeriiler filtrasyon hizinda ¢ok fazla
azalma (15 ml/dk < eGFR < 29 ml/dk) oldugu g6zlendi. Cerrahi
(n=11) sonras1 ortanca bazal kreatinin degeri 3,18 mg/dl’den
(1,4-7,2 mg/dl) 1,5 mg/dl (0,8 - 2,6 mg/dl) seviyesine geriledi
(p=0,015). Cerrahi (n=11) sonras1 ortanca eGFR 21,4 ml/dk’dan
(8,5 - 60,6 mg/dk) 50,7 ml/dk (27,4 - 110,1 mg/dl) seviyesine
geriledi (p=0,015).

Cerrahi uygulanan ve uygulanmayan hastalar kiyaslan-
diginda bazal serum kreatinin seviyeleri (p=0,068), bazal eGFR
seviyeleri (p=0,173), tedavi sonrasi serum kreatinin seviyeleri
(p=0,604) ve tedavi sonrasi eGFR seviyeleri (p=0,842)
acisindan istatistiksel bir fark gosterilememistir. Yapilan
istatistiksel analizde monoterapi ile kombine tedavi arasinda
serum kreatinin seviyeleri ile eGFR seviyeleri arasinda tedavi
oncesi ve sonrasi herhangi bir fark saptanmadi. Ancak tedavi
sonrasi monoterapi alan grubun hem serum kreatinin seviyeleri

hem de eGFR seviyeleri agisindan bagarili oldugu (sirasiyla
p=0,038; p=0,038) kombinasyon alanlarin ise basarisiz oldugu
(swrastyla p=0,116; p=0,249) oldugu gozlendi. Hastalarimizin
bagvuru anindaki ve tedavi sirasindaki bazal serum kreatinin
degerleri ve eGFR seviyeleri Tablo I’de gosterilmigtir. On yedi
hastada (%85) hastalik retroperitoneal bolgede sinirli iken ii¢
hastada (%15) hastalik iliak bolgeyi de i¢ine almaktaydi. Gerek
medikal tedavi alan hasta grubunda gerekse cerrahi tedavi
uygulanan grupta izlem sirasinda yan etki ve komplikasyonlar
izlenmedi. Plazmasitom hikayesi olan hastamizin izlem sirasinda
iirosepsis klinigi gelistigi ve yogun bakimda izlendigi donemde
hemodiyalize alindig1 g6z Oniine alinmaz ise hastalarimizin
hicbirinde hemodiyaliz gerektirecek dl¢iide renal fonksiyonlarda
bozulma olmadi.

TARTISMA

Retroperitonel fibrozis retroperitoneal bolgede renal
damarlar hizasindan baslayip iireterlerin ve kan damarlarinin
tamaminda pasajin engellenmesine neden olabilecek oOlgiide
basiya neden olabilen inflamasyon ve fibrozis ile giden bir
siirectir. Dokuda seyreden histolojik olay benign olmasina
karsin klinik seyri goz oniine alindiginda malign bir hastaliktir.
Hastaligin tanisindaki asil zorluk bobrek fonksiyonlarinda
bozulma gerceklesmeden ve spesifik semptomlar olugsmadan
hastalarin hekime bagvurmamalar1 ya da karin agris1 gibi 6zgiin
olmayan bir semptomun en yaygin semptom olmasidir (3).

Tablo I: Hastalarin uygulanan tedavi yontemine gore bagvuru anindaki ve tedavi sirasinda ulastiklart ortanca, minimum ve

maksimum serum kreatinin ve eGFR seviyeleri.

Medikal tedavi yok Yalmz Tamoksifen Kombinasyon Tedavisi
Ortanca (minimum - maksimum) | Ortanca (minimum - maksimum) | Ortanca (minimum - maksimum)
Serum Serum Serum
n | Kreatinin (;Cl;/l;i) n | Kreatinin | eGFR (ml/dk) | n Kreatinin ml/ del? IF 53 m?
(mg/dl) (mg/dl) (mg/dl) )
1,06 78,3
=% | Bagvuru 0,75 88,9 ’ ’
o _ _ 9 9 _ _
E‘ sirasinda (0,7-0.,8) (78,3-99.5) ©34-128) (58,7-97.8)
2 | Tedavi 0 3 2
2 e 072 96,95 1.02 81,6
= ) ) - - - -
diisiik (0,6 -0,83) (750 -118.9) (0,81 -1.22) (63,6 - 99,6)
o
5 E} Basvuru i i 26 19.1 521 119
gn @ sirasinda (14-69) (6,3-61,3)
2z |0 1 3
T‘:; g ’Ii‘f: eell‘;l 31,2 1,67 200
= B B ’ - -
> E diisiik 098 -3.,1) (21,6 - 60,0)
238
2 | Bagvuru 4.65 21,5 2,94 ?
S srasmnda | (1-72) | (85-344) (14-55) | (11.0-60.6) 4.1 16.6
2 [ Tedavi |* 6 1
E Loa! 1,65 46.4 135 61,1 09 057
diisiik (1,5-1,79) (42,1 -50,7) 0,8-2,6) 274 -110,1)
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Sadece idiopatik RPF hastalarindan olusan bir seride
insidans milyonda 1-2 olarak rapor edilirken prevelans 1.38
/100.000 olarak belirtilmistir ve 2:1-3:1 erkek baskin bir
hastalik oldugu raporlanmistir (4). Daha ¢ok 5-6. dekadlarin
hastalig1 olarak rapor edilse de, yenidogan doneminde saptanan
olgular rapor edilmigtir (5). Miller ve ark. ¢ocuklarda en sik
goriilme yasinin dokuz ve erkek kiz oranim esit olarak rapor
etmigtir (5). Bizim serimizde de kadin erkek orami 3:1 ve
ortalama tan1 yagsi erkeklerde 2,8 yil daha erken olmak iizere
ortalama 56,1 yil olarak saptandi. Retroperitoneal fibrozisin
baglangic semptomlar1 genelde non-spesifiktir ve hastalik
genelde obstriiktif iiropati ve bobrek yetmezligi ile kendini
gosterir (6,7). Moroni ve ark % 75 hastada bobrek yetmezligi
gelistikten sonra ancak tani koyabildikleri belirtilmiglerdir (8).
Bizim serimizde tani aninda bobrek yetmezligi tablosu olan
hasta insidanst %85 olarak saptandi. Hastalarimizin %80’inde
bilateral tutulumun soz konusu oldugu gozlendi. Hastaligin
belirtileri ortalama 4-6 ay siirerken kimi zaman bir yila
kadar da uzayabilir (9). Hastaligin baslica belirtisi neredeyse
tamaminda oldugu gibi sirt ya da karin agrisidir (8). Bununla
beraber yorgunluk, bulanti, kusma gibi belirtiler goriilebilirken
hastaligin ilerlemesi sonucunda bagirsak obstriiksiyonu, idrar
yolu enfeksiyonu, hematiiri ve derin ven trombozu nedeniyle
alt ekstremitelerde sislik ortaya cikabilir (10). Nadir olarak
RPF in renal artere invazyon sonrasinda da yiiksek tansiyon
olabilecegi rapor edilmigtir (11). Hidrosel, varikosel, testikiiler
agr1, poliliri ve artmus idrar sikligi, bacaklarda klaudikasyon
ve 0dem ve kabizlik saptanabilir (11). Hastalifin yaklasik %
10°u malignensiye sekonder RPF oldugu icin bu malignensiye
spesifik belirtilerle karsilasmak olasidir (12-14). Serimizde
0z gecmisinde bir malignite hikayesi olan hasta oran1 % 15
olarak saptandi. Literatiirde RPF olup kendiliinden iyilesen
hastalar da vardir (15). Pierre ve Ravzi'nin olgu sunumunda
de 77 yasinda erkek hastada hipertansiyon nedeniyle bagvurup
daha sonra yapilan radyolojik tetkikler sonrasinda RPF sonucu
ortaya c¢ikan cift tarafli {ireter obstriikksiyonunun kayboldugu
belirtilmigtir (15). Ayrica RPF’in iiretral stent takilmas1 sonrasi
diizelen hidronefrozun eslik etmedigi obstriiktif tiropatiye neden
olabilecegi de rapor edilmistir (16).

Retroperitoneal fibrozisin etiyolojisinde bir¢cok hastalik rapor
edilse de, bu hastaligin %70’i idiopatiktir (10). Patogenez ile
ilgili ilk teori ileri derecede kronik periaortit, aortik ateroskleroz,
medial aort duvart kalinlagma, adventisial ve periaortik infla-
masyonun eslik ettigi fibrozis olarak tanimlanmistir (17).

Retroperitoneal fibrozis ile ilgili diger bir yaklagim ise
multifaktoriyel nedenli olmasi iizerinedir. Hastaligin genetik
gecisini ispatlayacak anormal bir lokus oldugu gosterilemese
de hasta kontrollii ¢aligmalarda hastaligin HLA-DR B1*03 ile
kuvvetli alakasi oldugu ve ayni aile icinde bulunan kisilerde
de rapor edilmesi hastaligin genetik gegisinin de olabilecegini
gostermektedir (18). Hastaligin sistemik bir hastalik olabilecegini
gosteren kanitlar da vardir. Bu hastaligi olanlarda diger

vaskiiler yapilarda da benzer fibrotik olaylarin varlig1 bunun bir
gostergesi olabilir (19). Calismamizda hastalarimizin %15’inde
daha Onceden cerrahi tedavi gerektiren damar hastalifinin
(2 renal arter stenozu, 1 abdominal aort anevrizmasi) oldugu
saptandi. Ayrica bir (%5) hastamizda otoimmiin etiyolojinin
olabilecegini diisiindiiren sistemik lupus eritematozus ve tiroidit
hikayesinin bulundugu gozlendi. Bunlarin disinda opioid
analjeziklerin kotiiye kullaniminin da RPF’ye neden olabilecegi
rapor edilmigtir (20).

Tanida bir¢ok radyolojik yontem kullanilabilmektedir.
Ultrasonografinin (USG), bilgisayarli tomografinin (BT) ve
manyetik rezonans goriintiilemenin (MRG) olmadig: yillarda
tan1 {irografi veya retrograd pyelografi ile konmaktaydi
(11). Bu goriintiilemelerde L4-L5 hizasinda kitlenin yaptigi
bast nedeniyle iireterin inceldigi ve mediale itildigi ayrica
tireterin  proksimalindeki  boliimiinde  hidroiireteronefroz
oldugu gozlenebilir (21). Son yillarda az invaziv olmasi,
kolay uygulanabilmesi ve ucuza mal olmast nedeniyle RPF’li
hastalarin ¢ogu oncelikle bir tiriner USG taramasindan gegmis
olarak gelmektedir. USG’de tiim vertebra boyunca oldugu zaman
smirlart net ayirt edilebilen hipoekoik veya anekoik diizensiz
sinirh kitle ve hidrotireteronefroz gozlenebilir. Bilgisayarl
tomografide paraspinal bolgede sinirlar1 belirgin etraftaki kas
yapilariyla ayni yogunlukta, aortu ile inferior vena kavay1 renal
hilus ile sakral promotoryum arasinda kalacak sekilde kaplayan,
laterale dogru uzanarak iireterleri de sikistiran ve sonugta degisik
derecelerde hidronefroz yapan degisik kalinliklarda periaortik
yumusak doku kitlesi olarak gozlenir (22). Psoas kast ile lezyon
arasindaki yaglh planlarmn siliktir. Kitlenin kontrast tutulumu
hastaligin aktivitesi ile alakali olup inflamasyon doneminde
kontrast tutulumu artarken ileri fibrotik donemde azalmaktadir.
Bazi durumlarda RPF’ye neden olan aort anevrizmasi veya ileri
aterosklerotik olayr gosterebilmekle beraber diger nedenlerden
kabul edilen lenfoma, sarkom veya retroperitoneal adenom gibi
patolojileri ayirmak miimkiin olamamaktadir. MRG’nin T1
agirlikli goriintiilerde komgu psoas kasi ile diisiik veya orta sinyal
yogunlugunda kitle gortintiimii yaninda, T2 agirlikli goriintiilerde
ise yiiksek sinyal yogunlugu veya homojen olmayan bir
goriiniim nedeniyle malign bir patolojiye benzeyen goriiniimii
mevcuttur (23). Distan basi ile safra kanalinda, sigmoid kolonda
obstriiksiyona neden olabilecek atipik tutulumlar1 da olabilir
(24).

Son zamanlarda 18F-florodeoksiglukoz ile yapilan PET
(pozitron emisyon tomografisi) taramasinda inflamatuvar
hiicrelerin yiiksek glukoz tiiketimi bu nedenle retroperitoneal
bolgede inflamasyonun aktif halinin gozlenebilmesi nedeniyle
degisik inflamatuvar hastaliklarinin ve RPF’in tan1 ve tedaviye
cevabinin degerlendirilmesinde son yillarda kullanimi bildiril-
migtir (25).

Retroperitoneal fibrosis hastalarin tanilari histolojik olarak
konulur. Calismamizda doku tanisi olan 14 (%70) hastanin 11’1
(%78,6) cerrahi tedavi uygulandig1 sirada gonderilen frozen
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biyopsiler ile tanilarint aldilar. Geriye kalan ii¢ (%21,4) hasta
ise retroperitoneal bolgeden perkiitan olarak tru-cut biyopsi
uygulanarak doku tanis1 aldilar ve bu hastalara medikal tedavi
baslandi. Patolojik olarak tanilar1 gosterilen bu 14 hasta disinda
kalan diger alt1 (%30) hastamiza ise biyopsi yapilmadi.

Cerrahi tedavide laparoskopik ya da acik (ireterolizis
ve intraperitonalizasyon uygulanmaktadir. Acik cerrahide
ksifoidden simfizis pubise vertikal bir insizyon yapilarak renal
pediikiilden mesaneye kadar bilateral iireterlere iyi bir goriis
saglamr. Ureter icerisinde bir stentin olmasi diseksiyonda
kolaylik saglar. Hastaliin bir iiretere sinirli oldugu durumlarda
da bilateral tutulumu atlamamak igin her iki iiretere de
operasyonun uygulanmasi Onerilmektedir. Ureter tamamen
serbestlestirildikten sonra periton icerisine alinabilir ya da
omentum ile etrafi sarilabilir (26). Bununla birlikte iireterlerin
politetrafloroetilen vaskiiler greftler veya sodyum hyaliironat
ve karboksimetilseliilozdan olusturulam bariyer membranlar ile
sarildigidarapor edilmistir (27,28). Operasyon sonrasinda tedavi
verilmeyen hastalarda 9 yil sonrasina kadar rekiirens olabilecegi
bildirilmis (29). Cerrahi tedavide morbidite %40-60 mortalite
ise % 7-9 arasinda olabilmektedir. Cerrahi sonrasinda en sik
gozlenen komplikasyonlar 6zellikle omentum kullanildiginda
bagirsak obstriiksiyonu, idrar kacagi, tekrarlayan iireteral
darliklar, derin ven trombozu, tromboemboli, hipertansiyon
seklinde sayilabilir (30). Serimizde bir hastanin gecikmis
bagirsak aktivitesi oldugu gozlendi. Alan ve ark. tarafindan
operasyon sonrast niiks oran1 % 10,7 olarak bildirilirken bizim
serimizde hi¢ niiks olmamasi hastalarin % 66,6’sinin ek medikal
tedavi almasi1 ve serinin nispeten ufak olmasi ile izah edilebilir

3).

Medikal tedavi olarak hastalara kortikosteroidler, immii-
nosiipresifler, tamoksifen tedavileri verilmis. Kardar ve
ark. 63,1 aylik bir takip sonrasi steroid monoterapisi ile 11
hastalik serilerinde % 82 basar1 bildirmiglerdir (31). Basariy1
fibrotik plagin ve ireteral obstriiksiyonun gerilemesi seklinde
yorumlamiglardir ve kitlenin 6-20 ay arasinda tamamen
kayboldugunu bildirmiglerdir. Higgins ve ark. ise %76,5 ora-
ninda basar1 bildirmigler ve obstriiksiyonun en ge¢ dokuzuncu
giinde diizeldigini bildirmislerdir (32). Inflamatuvar yanitin
on planda oldugu hastalarda steroid tedavisinin daha etkin
oldugu belirtilmistir (33). Niiks olan hastalarda ise tedaviye
metotreksatin eklenmesi bir secenek olabilir (34). Adi gecen
standart immiinsiipresiflerin yaninda penisillamin, mycophenalte
mofetil de tedavi secenekleri olarak steroidler ile kombine olarak
kullanilmigtir (35). Bir antiostrojen olan tamoksifen desmoid
tiimorlerin regresyonunda etkin olarak bulundugu icin RPF
tedavisinde kullanilmistir (36). 20 mg’lik oral doz monoterapi
seklinde ya da steroid tedavisi ile kombine sekilde uygulanmig ve
etkin bulunmusgtur. Medikal tedavi alan hastalarimizin %50’sine
tamoksifen monoterapisi, kalan %350’sine ise kombinasyon
tedavisi verildi. Gegici iiriner diversiyon yapilmaksizin medikal
tedavi uygulanan bes hastamizin zaman igerisinde bazal

kreatinin seviyelerinde belirgin bir degisme saptanmadi. Sadece
tamoksifen alan hastalar kombine medikal tedavi alanlar ile
karsilagtirildiginda kreatinin seviyelerindeki diizelme arasinda
istatistiksel fark olmadig1 saptandi.

Serimizde bazal serum kreatinin degerleri goz Oniine
alindiginda en etkin tedavi alan hasta grubu bobrek yetmezligi
siirecine girmeksizin tan1 alan ve medikal tedavisi hemen
diizenlenen hastalar olarak goze carpmaktadir. Bunlar takiben
cerrahi ve medikal tedavinin birlikte uygulandigi hastalarda
neredeyse smirda bobrek fonksiyonlarini koruyabilmelerine
karsin sadece diversiyon uygulanan ve medikal tedavi alan
grupta ise en kotii olarak izlenmigstir. Buna karsin hastalarin
halen diyaliz ihtiyac1 gostermemeleri ve renal fonksiyonlarini
idame ettirmeleri dikkat ¢ekicidir.

SONUC

Retroperitoneal fibrosis nedeniyle uygulanan tedavi sece-
nekleri cerrahi ve farmakolojik tedaviler olmak iizere ikiye
ayrilir. Calismamiz hastalarin her iki tedavi yonteminden de
benzer sekilde fayda gordiiklerini gostermektedir. Tedavi se¢imi
her hastaya 6zel olmalidir ve multidisipliner diizenlenmelidir.
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