Ondokuzmayis Uni. Tip Fak. Derg. 5 (1) :107-112 1988

RETROPERTIONEAL FIBROZIS
‘Dr. Sacit Yildiz” Dr. Recep Biyukalpelli** Dr. A. Faik Yilmaz***

Retropertioneal fibrozis (RPF), retroperitoneal bélgede gelisen ve Ureter-
lerde obstriiksiyon yapmasi nedeniyle klinik énem gosteren fibrotik bir
olaydir. Bazen bu bolgedeki ven ve arterleri de tutabilir. '

RPF e genellikle orta ve ileri yas grubunda rastlanir. Koep ve Zu1dema li-
teratiiri gézden gecirdiklerinde RPF in 20 yas dncesi ve 70 yas sonrasi
cok ender goriildiiginid, en siklikla yasamin 6. on yilinda gelistigini tespit
etmislerdir.! Bununla birlikte 15 yas altinda 13 RPF olgusu bildirilmistir.?
Erkek ve kadinda goriilme orani ise 1.8 : 1 seklindedir.

Etiyoloji : Migren tedavisinde uzun sire methysergide kullanimi sonucu
RPF gelistigine dair acik kanitlar ortaya konulmustur. Methysergide teda-
visi alan hastalarda % 1 oraninda RPF gelistigi® ve RPF nedenleri arasinda
methysergidenin % 12.4 oraninda goriildiga rapor edilmistir.! Diger ergot
deriveleri, lyserg:c acid diethylamide (LSD), methyldopa (Aldomet), amfe-
taminler ve fenasetin RPF etiyolojisinde suglanan diger ajanlardir.*$ Ergot
derivelerinin RPF e yol acma sekli cok iyi bilinmemektedir. Bu konuda en
yaygin olarak kabul edilen gériise gore bu ajanlar bir hapten gibi fonksi-
yon gostererek asin duyarlilk veya otoimmiin reaksiyona yol agmaktadir-
lar? Bunu destekleyen gériislerde idiyopatik RPF in sistemik otoimmiin
bir hastahgin belirtisi olabilece§i &ne siirilmiistir. Lipman ve calisma gru-
bu ile Zabetakis ve calisma grubu RPF ile birlikte bir immiin kompleks
hastalik olan proliferatif glomerilonefrit olgular: bildirmislerdir.1%!t Methy-
sergide ve LSD benzer kimyasai ajanlardir ve serotonin antagonisti olarak
reseptorlere kompetitif inhibisyon yolu ile etki gdsterirler. Bu nedenle
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methysergide ve LSD kullananlarda endojen serotonin miktarinda artis. go-
riltir. Bilindigi gibi karsinoid sendromda artmis serotonin diizeyleri fib-
rozise yol agmaktadir.

Ortopedik cerrahide total eklem replasmam ve fraktiire vertebra fiksasyo-
nunda methylmethacrylate sementi kullanimi  sonucu  retroperitoneal
alanda fibrozis ile birlikte Greteral obstriiksiyen gelistigi bildirilmistir.12.13
RPF gelismesinde ilaglar disinda pek ¢ok etiyolojik ajan 6ne siiriilmekte-
dir. Retroperitoneal _bﬁlge'ye ait travmalarda olusacak hematomun organi-
zasyonu ile birlikte fibroziste gelisebilir. Henoch-Schénlein purpurasinda
retroperitoneal hemoraji olmasi bazi olgularda RPF atagini baslatabilir. Ul-
seratif kolit, perinefritik apse, retrogekal apandisit, rejional enterit ve
pankreatitte retroperitoneal bélgede fibrozis gelisebilir. Actinomyces is-
raelli'nin RPF e yol acuigi bildirilmistir.” Daha 6nce gecirilmis abdominal,
pelvik ve retroperitoneal cerrahi girisimier sonrasi RPF gelismesi stz
konusudur.

Radyoterapinin Ureteral obstriiksiyona neden oldugu cok iyi bilinmekte-
dir. Radyoterapiye siklikia serviks kanseri tedavisinde basvuruiur. Uremi bu
hastalardaki en biiyiik 6liim nedenidir. Serviks kanseri nedeniyle radyote-
rapi uygulanan ve Gremiden 6len hastalarin otopsilerinde % 24 ile 33 ora-
ninda rekiirent timor olmadigi ve fibrozise bagh ireteral obstriiksiyon ge-
listigi bildirilmistir."

Pek ¢ok olguda RPF e yol acabilecek herhangibir etiyolojik ajan tespit edi-
Jlemez. Bu tiir olgular i¢in «idiyopatik RPF» deyjmi kullanilir.

Histopatoloji : RPF gros olarak rengi koyu sari ile beyaz arasinda degisen
sert fibréz bir dokudur. Biyopsi 6rneklerinin biiyiik bir ¢ogunlugunda yo-
gun fibrotik kollajen alanlar ile hiicresel inflamasyon gorilir. inflamatu-
var komponent baslica lenfositler, plazma hiicreleri ,eozncfiller ve poli-
morfoniikleer lenfesitlerden olusmaktadir. Lipit yiikli makrofajlar ve his-
tiyositler nadiren gériltirler. Ayrica vaskilit, perivaskiilit, yag nekrozu ve
kalsifikasyonlara da rastlanabilir.

Belirti ve bulgular : RPF olgularinda gériilen eemptomlar iki grupta toplanir :
Erken dénemdeki belirti ve bulgular hastaligin kendisi ile, ge¢c dénemde-
kiler ise obstriiktif Gropati ve bébrek yetmezligi ile ilgilidir. Hastaligin er-
ken donemlerinde semptomlar subakut veya kronik inflamatuvar olaylar
ile benzerlik gosterir. RPF e 6zgii agri kolik tarzinda olmayip kiint nitelik-
tedir® Agr flank veya lumbosakral bdlgeden baslayip her iki alt abdomi-
nal kadrana, periumbilikal bblgeye veya testislere dogru yayilr. ilginc ola-
rak agri bazen salisilatlar ile hafiflemesine karsin, narkotikler etkili ol-
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mazlar. Hastalarda % 34.2 oraninda sirt, % 34 oraninda flank ve % 238
oraninda abdeminal agr goriiliir.!

Fibrotik;olay ile birlikte vaskiiler kompresyona ait belirtiler ortaya cika-
bilir. Pek cok hastada alt ekstremitelerde ddem gériilebilir. Alt ekstremi-
telerdeki agri sirtiistii pozisyonda artarken, oturur pozisyonda azalma gés-
terir. Benzer sekilde alt ekstremitelerdeki nabizlarda da pozisyona gore
bir degisiklik vardir. Hasta sirtlistli pozisyonda iken bu nablzlar zaylﬂar
Arteriyel oklizyon ve yetmezlik cok ender olarak gelisir.

Tamt : RPF tanisi genellikle intraventz pyelografi (IVP) ile konur. IVP de
dreterlerin 1/3 orta kisminin mediale deviasyonu, L; veya L. seviyesinde
Ureterlerde darlik ve bunun proksimalinde hidrciireteronefroz gériilmesi
karakteristiktir. Bununla birlikte normal rogramiar olanlarin % 18’inde
tireterlerin 6zellikle sag tarafta normale gére daha medialde lokalize ol-
dudu gériilmistir.” Ayrica Persky ve Huns tipik radyolojik bulgulari gos-
termeyen ve laparatomide biyopsi alinarak tani kcnulan 5 RPF .olgusu
bildirmislerdir.® Urcgrafik degisiklikicr unilzteral veya bilateral olabilir;
bilateral degisikliklerin tespit edildigi olgularda siklikla asimetri vardir.®
Diger bir radyolojik bulgu clarak RPF tamisi konulan - hastalarin yaklasik
icte birinde Urografide bobreklerde fonksiyon gérilmez.® Bobreklerin non-
fonksiyone oldugu veya ileri derecede azotemik hastelarda drogramlar ta-
nida yardimer degildir. Bu tlir hastalarda retrograd pyelografi yapiimalidir.
Obstritksiyonun belirgin = oldugu  durumlarda bile 5 ve 6 no kateterler
Ureterlerden rahathikla geger. :

Lenfanjiyografi RPF tanisinda yapilabilecek bir diger yoéntemdir. Lenfaniji-
yografideki karakteristik goriniimler sunlardir :* 1) Paraaortik nodlardan
boyanin gecisinde gecikme, 2) Lenfatiklerin 1 mm den daha fazla dilatas-
yonu, 3) Lenfatik akimin Ls.4 seviyesinde bloke olmasi ve 4) Mezenterik
ve paraaortik nodlarda kiiclik dolma. defektleri. :

Ultrasonografi ve kompiiterize tomografi yakin zamanlarda RPF tanisinda
dederli teknikler haline gelmistir. Ultrasonografide merkezi promontorium
tizerinde olan sefal olarak aortik bifurkasyoya, kaudal olarak pelvis igeri-
sine uzanan diizgiin simirli ve relatif olarak eko-serbest bir kitle goriiliir.2
Ultrasonografi tedaviye karsi cevabin ve bobrekteki hidronefrotik degisik-
liklerin takip edilmesinde kullanilabilir.2223 Kompiiterize tomografi ile fib-
rozis daha detayli olarak ortaya konabilir?*

Venografi alt ekstremitelerde belirgin dem oldugunda vendz obstriiksi-
yon alaninin tespit edilmesinde ve trombozis varliginin saptanmasinda
yardimcidir. Arteryel yetmezlik bulgusu olanlarda anjiyografi yapilabilir.
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RPE tamisinda yukaridaki tekniklerin disinda subakut veya kronik inflamas:
yonu destekleyen laboratuvar tetkikleri yapilabilir, ancak bunlar diagnos-
tik degillerdir. Sedimentasyon hizinda yiikselme % 9.9 oraninda géralir.?
Bazi olgularda lokositoz ve eoznofili gorilebilir. Anemi % 13.6 oraninda
ortaya ctkar ve BUN yiiksekligi ile orantilidir?®2 Bunun yanisira hasta~
iarin yaklasik dértte birinde laboratuvar bulgularinda herhangibir anormal-
lik tespit edilemez. :

Tedavi : RPF tedavisinde oncelikle hastanin kullandigi daha énce belirti-
len- etiyolojik ajanlar varsa hemen kesilmelidir. Minimal obstriiktif degi-
siklikler gosteren hastalarda bu tiir ilaglarin kesilmesinden sonra patoloji
progresif olarak geriler.

RPF de steroid tedavisi konusunda ¢ok genis cahsmalar yapilmistir. Ste-
roidlerin 6zellikle hastaligin erken selliiler fazinda ge¢ fibrotik déneme
gére daha etkin oldugu gérilmistiir. 27,28 Steroid tedavisinde doz ve siire
konusunda cok degisik gorisler vardir. Prednisone ve Prednisolone sik-
likla kullanilan ilaclardir. Baslangicta yiiksek dozda baslanir ve bu doz ¢
ay igerisinde giderek azaltilir.28-3° Asagidaki durumlarda steroid tedavisine
baslanmalidir :2628 1) Ozellikle sistemik tutuium belirtisi olan veya biyiik
damarlarin ileri derecede olaya istirak ettigi hastalarda cerrahi girisimden
sonra ek olarak, 2) IVP de nonfonksiyone bébregi olan veya ileri derecede
bobrek hasari olan hastalarda properatif dsnemde, 3) Gok yash veya debil
hastalarda ve 4) Postoperatif ipsilateral veya kontralateral rekiirenslerde.
Azotemi, oligouri veya aniiri tespit edilen hastalarda st Griner sistem
drenajinin saglanmasi tedavide degerli bir 6n adimdir. Bu amagc igin drete-
ral kateterizasyon yeterlidir. Bu sekilde preoperatif donemde bobrek fonk-
siyonlarimin belirli dlciide diizelmesi, sivi ve elektrolit dengesinin ayarlan-
masi icin zaman kazanilir. Genellikle olay bilateral oldugu icin cerrahi gi-

i'i$imin orta hat insizyonla transabdominal olarak yapilmasi idealdir. Cer-
rahi girisim esnasinda frozen section igin fibrotik dokudan biyopsi alin-

mahdir. Ureterler serbestlestirildikten sonra birkac degisik uygulama yapi-
labilir : Ureterler intraperitoneal bolgeye almabilir, laterale deviye edile-
bilir, retroperltoneal yag dokusu veya omental yag dokusu ile sarilabilir.31:32
Ureterolizis olgularin % 30'dan fazlasinda etkili olmamakta ve % 10.5
oraninda ipsilateral, % 18.4 oraninda kontralateral rekiirens goriilmekte-
dir.2938 Ureterolizisin basarisiz kaldigi olgularda ototransplantasyon yap!-
labilir.34v?5'Bazen fibrotik doku lreterleri de tutabilir, bu durum genellikle
iireterin kiigiik bir segmentinde gorilir. Ureterdeki bu segment rezeke
-edildikten sonra ireteroiireterostomi yapihr,
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