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ABSTRACT

Introduction: In retroperitoneal fibrosis (RPF) ureters are involved by fibrosis and inflammation in the
retroperitoneum and ureters are obstructed by the fibrotic mass. In 1905 Albarran and 1948 Ormond
reported their experiences with this disease and therefore idiopathic form is also called Ormond’s disease.
Until 1958 management of RPF was surgical treatment which included ureterolysis and intraperitonealization.
Recently various medical therapies have been tried for RPF, including steroids, tamoxifen and
immunosuppressive agents. Here we present our experience with patients, who have been treated surgically or
medically for idiopathic retroperitoneal fibrosis.

Materials and Methods: Between June 1987 and February 2002 twenty-eight patients were treated with
the diagnoses of idiopathic retroperitoneal fibrosis. Their data were analyzed retrospectively for renal function
and progress of the disease. Sixteen patients were treated surgically and 12 patients were treated medically.
The diagnoses were made by computerized tomography (CT) or intravenous pyelography (IVP) and
erythrocyte sedimentation rate (ESR). Surgical therapy consists ureterolysis and intraperitonealization of both
ureters. Medical managements of RPF for our 12 patients were steroid+tamoxifene or tamoxifene alone. Eight
patients were treated with metil-prednisolone 32 mgr/d +tamoxifene 20 mgr/d, and 4 cases were treated only
tamoxifene 20mgr/d.

Results: Follow-up for surgically treated patients was 81.8 months (37-130) and for medically treated
group was 13.8 months (6-52). In 13 patients out of 16 surgically treated groups, renal function could be
preserved; only in 3 patients renal functions decreased during follow-up in 2-5 years post-operatively. These
patients managed with steroid for 6 months, in two of them renal function stabilized, but one of these patients
did not respond steroid treatment and hemodialysis was required. Initially medically treated patients followed
up in every third months until the treatment ended. Medical treatment was stopped when fibrotic mass was
shrinking. The duration of medical treatment was 3-13 months (mean 5.6 months). In all medically treated
patients renal function was preserved and the progression of disease was prevented at the beginning of
therapy. Only in 2 patients 7 and 10 months after the treatment progression of the disease occurred. Steroid
therapy was added for these patients, one of them responded to the therapy, but the other required surgical
treatment.

Conclusion: Although medically treated group had short follow-up period compared to surgically treated
group, medical treatment option with low morbidity could also preserve renal function. Our opinion for
treatment of RPF should begin with medical treatment, surgical therapy should be recommended only for not
responders to medical therapy.
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OZET

Retroperitoneal fibrozis (RPF) retroperitonda inflamasyon ve fibrozis ile seyreden ve siklikla Greteral
obstriiksiyona neden olan bir hastaliktir. Tlk olarak literatiirde 1905°de Albarran ve daha sonra 1948’de Ormond
bildirmistir. Idiyopatik formuna Ormond hastaligi da denilmektedir. Cerrahi tedavi olarak ireterolizis ve
intraperitonalizasyon uygulanmaktadir. Son yillarda RPF tedavisinde medikal olarak steroid, tamoksifen ve
immunosupresif ajanlar kullaniimaktadir. Bu calismada retroperitoneal fibrozis (RPF) nedeniyle, cerrahi ve medikal
tedavi uygulanan hastalarin sonuclari karsilastirilarak degerlendirildi.

Haziran 1987 ile Subat 2002 tarihleri arasinda idiyopatik RPF tanisi ile tedavi edilen 28 olgunun bébrek
fonksiyon ve hastaligin seyri ile ilgili verileri geriye dénlk gézden gecirildi. Cerrahi tedavi uygulanan 16 hasta,
medikal tedavi uygulanan 12 hastanin verileri mevcut idi. Tani bilgisayarli tomografi (BT) ve/veya IVP ve eritrosit
sedimantasyon hizinda (ESH) artis ile kondu. Cerrahi tedavi olarak Ureterolizis ve intraperitonalizasyon uygulandi.
Medikal tedavi olarak hastalarin tiimiine gecici uriner diversiyon (JJ kateter/ nefrostomi) ve tamoksifen (20mg/gin),
8 olguda ise ilave steroid (metil-prednizolon 32mg/giin) verildi.
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Cerrahi tedavi uygulanan hastalardan 13’(inde bébrek fonksiyonlari korunurken 3 hastada ameliyat sonrasi 2-5
yillar da bébrek fonksiyonlarinda bozulma saptandi. Bu hastalardan biri diyaliz programina baglandi, diger 2 vaka da
6 hafta steroid kullanilmasi sonrasi bdbrek fonksiyonlari stabillesti. Medikal tedavi grubunda BT’de kitlede regresyon
saptanmas! sonrasi tedavi sonlandirildi. Baslangigta hastalik kontrol altina alinana kadar, medikal tedavi goéren
hastalar 3’er aylik donemlerle takip edildiler. BT de retroperitoneal kitlenin gerilemesiyle tedavi kesildi. Medikal
tedavi siresi ortalama 5,6 ay idi ve yanita gore sire 3 ile 13 ay arasinda degisti. Tum hastalarda ilk dénemde
hastaligin progresyonu engellendi. ki hastada 7.ve 10. aylarda hastalik progresyon gsterdi, bu hastalara tedaviye
steroid eklenmesi sonrasi birinde sonug¢ alinamadi ve cerrahi tedavi uygulandi; diger hastada ise 6 haftalik steroid
uygulanmasi sonrasi hastalik stabillesti.

Bizim serimizdeki medikal tedavi uygulanan hastalarin takip siresi cerrahi tedavi grubuna goére kisa olmakla
beraber, medikal tedavinin kolay uygulanabilir, az yan etkileri oldugundan ve bobrek fonksiyonlarini
korunabildiginden, hastalara cerrahi tedavi onerilmeden 6nce medikal tedavinin denenmesinin uygun oldugunu

disuniyoruz.

Anahtar Kelimeler: Retroperitoneal fibrozis, tamoksifen, steroid, cerrahi tedavi, medikal tedavi

GIRIS

Retroperitoneal fibrozis (RPF), sikhkla Gre-
terlerde obstriiksiyona neden olan, retroperitone-
al bolgede fibrozis ile karakterize bir hastaliktir.
flk defa 1905'te Albarran tarafindan tanimlan-
mistir, daha sonra klinik énemi 1948’de Ormond
tarafindan bildirilmis ve idiyopatik formu Or-
mond hastaligi olarak literatiire ge¢mistir*?.  U-
reterolizis ve Ureterlerin giplak veya omentum ile
sarilarak periton icine alinmasi cerrahi tedaviyi
olustururken, son yillarda medikal tedavi olarak
steroidler, tamoksifen ve immun baskilayicilar
kullanimi bildirilmektedir®®.

Bu retrospektif caligmada klinigimizdeki
medikal ve cerrahi tedavi uygulanan idiyopatik
RPF’li olgularin uzun dénem sonuclari degerlen-
dirilerek ilgili literaturler esliginde tartigiimistir.

GEREC ve YONTEM

Kasim 1987 ile Subat 2002 tarihleri arasin-
da Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Uroloji Anabilim Dali’na basvuran ve Kkayitlari
olan, idiyopatik RPF tanisi ile tedavi edilen 28
olgu (5 kadin, 23 erkek) calismaya dahil edilmis-
tir. Vakalarin dosyalarindaki yas dagilimi, yakin-
malari, eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) 6lcu-
mu, serum (re ve kreatinin degerleri, arsivde bu-
lunabilen radyolojik tetkikleri trografi (IVP) ve
bilgisayarli tomografi (BT) incelendi. idiyopatik
RPF tanisi etiyolojik bir nedeni olmayan hasta-
larda, artmis ESH ve radyolojik kriterlerden biri-
nin uymasi ile konuldu. RPF icin radyolojik tani
kriteri: IVP’de ireter (icte bir orta segmentte da-
ralma, Ureterlerin mediale ¢ekilmesi ve bu seg-
mentin proksimalinde dilatasyon (hidrolretero-
nefroz), veya BT de ise peritretral yumusak do-
ku kitlesinde artis olarak kabul edildi (Resim 1).
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Resim 1. Retroperitoneal fibrozisdeki kitlenin BT gt’)rUntU

Cerrahi iglem olarak (Ureterolizis+bilateral
intraperitonalizasyon) yontemi uygulandi. Cer-
rahi uygulanan grupta niiks (bébrek fonksiyonla-
rinda bozulmanin artmasi) gelisen iki hasta disin-
da daha sonra ek medikal tedavi (steroid) veril-
medi. Cerrahi tedavi uygulanan hastalar yillik
aralar ile ESH, serum (re ve kreatinin degerleri,
ve BT velveya VP ile Ust triner sistem degerlen-
dirildi.

Klinigimizde 1998 yilindan sonra uygulan-
maya bagslanan medikal tedavi olgularinin tuma-
ne baslangig tedavisi olarak gegici Uriner diversi-
yon uygulandi (Perkitan nefrostomi veya JJ ka-
teter). Medikal tedavi olarak hastalarin timine
tamoksifen (20mg/gun) baslandi. Sekiz olguda
ilave olarak steroid (metil-prednizolon 32 mg/
gun) verildi. Hastalarda 6 hafta sonra steroid
azaltilarak kesildi ve yalniz tamoksifen ile teda-
viye devam edildi. Medikal tedaviye ve gegici di-
versiyona ESH disme ve BT de perireteral Kit-
lenin azalmasiyla son verildi. Medikal tedavi go-
ren olgular 3’er aylik aralar ile takibe cagrilmis-
lardi. Takip kriterleri olarak dosyadaki ESH, se-
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rum Ure ve kreatinin degerleri, BT ile periuretral
yumusak dokudaki degisiklik degerlendirildi.

Bulgular ortalama arti eksi ve ortalamanin
standart hatasi seklinde gosterildi ve istatistiksel
karsilagtirmalar Kruskal Wallis ve Mann Whit-
ney U testi ile yapild.

BULGULAR

Yirmi sekiz hastanin 16’sina cerrahi islem,
8 tanesine tamoksifen+steriod ve 4 tanesine yal-
niz tamoksifen uygulanmisti. Ortalama takip si-
resi cerrahi tedavi uygulanan grupta 81,8 (37-
130) ay, medikal tedavi uygulanan grupta ise
13,8 (6 -52) ay idi. Yas dagihmi cerrahi tedavi
uygulanan grupta 52,3 (35-70), medikal tedavi
uygulanan grupta ise 54,8 (42-68) yil olarak sap-
tandi. Olgularin yakinmalari ve fizik inceleme
sonugclari tablo 1’de gdsterilmistir. Buna gore ka-
rin, kasik ve sirt agrisi en sik karsilasilan semp-
tomlardi.

Karin agrisi 20

Yan agrisi 6
Anliri 2
Retrograd Ejakilasyon 1
Kaslik agrisi 7

Tablo 1. Hastalarin klinik bulgulari

Cerrahi ve medikal tedavi uygulanan hasta-
larin ESH, (re, kreatinin tedavi 6ncesi ve sonrasl
degerleri tablo 2’de verilmistir. Hastalarin ti-
minde tedavi sonrasi ESH, Ure, kreatinin deger-
leri tedavi 6ncesine gdre anlamli olarak disik
bulundu (p<0.05). Cerrahi tedavi uygulanan has-
talarin tutulan driner sistem tarafi agisindan de-
gerlendirildiginde 12 olguda her iki taraf, 3 olgu-
da sol taraf ve 1 olguda sag taraf etkilenmisti.
Medikal tedavi grubunda ise 6 hastada her iki ta-
raf, 4 hastada sag taraf ve 2 hastada sol taraf etki-
lenmisti. Yirmi sekiz hasta radyolojik olarak kit-

le lokalizasyonu agisindan degerlendirildiginde,
fibrozis 18 hastada (%65) retroperitona, 7 hasta-
da (%25) retroperiton ve iliyak bolgeye ve 3 has-
tada (% 10) yalnizca iliyak bolgeye sinirliydi.

Komplikasyon gelisimi cerrahi grupta 4 va-
kada goruldi (1 akut batin tablosu, 1 derin ven
trombozu, 1 hidrosel ve 1 yaradan Uriner fistil).
[zlem sirasinda 2 hasta baska nedenlerle dlmiistii
(trafik kazasi, miyokard enfarktust). Medikal te-
davi grubunda (steroid kullanan) ise iki hastada
gastro-intestinal rahatsizlik gelismesi disinda yan
etki gorilmedi.

Resim 2. Medikal tedavi 6ncesi (A) ve sonrasi (B) retroperi-
toneal fibrozisli hastanin BT géruntusi

Tedavi 6ncesi Tedavi sonrasi
Ure Kreatinin ESH Ure Kreatinin ESH
(mg/dl) (mg/dl) (mm/sa) (mg/dl) (mg/dl) (mm/sa)
Cerrahi 108.7+£75.9 2.81+1.57 86.1+31.1 57+41.4 2.36+2.1 52.4+20.3
(23-291) (1.7-6.8) (40-130) (24-156) (0.9-6.5) (30-110)
Medikal 82.8+86 2.3+2.07 79.5+£34.9 35+8.2 1.12+0.21 23.6+£12.3
(22-330) (0.8-7.5) (16-125) (21-42) (0.8-1.5) (10-70)

Tablo 2. Tedavi dncesi ve sonrasi biyokimyasal degerler
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izlem sirasindaki bébrek fonksiyonlari de-
gerlendirildiginde, cerrahi tedavi uygulanan 3
hastanin ikisinde ameliyat sonrasi 2. yilda, birin-
de ise 5. yilda bobrek fonksiyonlarinda bozulma
(tre ve kreatinin degerlerinde yukselme) saptan-
di. Bu hastalardan 5. yilda bobrek fonksiyonlari
bozulan hasta steriod tedavisine yanit vermemis
ve diyaliz programina alinmigti. Diger 2 hasta
steroid baslandiktan sonra ESH dlsmesi ile bob-
rek fonksiyonlari stabillesti. Medikal tedavi uy-
gulanan 12 hastanin 3-12 aylarinda yapilan BT
incelemelerinde kitle boyutlarinda belirgin azal-
ma saptandi (Resim 2). Medikal tedavi kitlede
gerileme ve bdbrek fonksiyonlarinda diizelme
durumuna goére 3-13 ay (ortalama 5,6 ay) arasin-
da kullanildi. Steroid ve tamoksifen tedavisinde-
ki bir olguda tedavinin 10. ayinda (steroid kesil-
dikten 8.5 ay sonra) sedimantasyon hizinda ve
kitle boyutunda artis saptandi. Yalniz tamoksifen
tedavisinin devam ettigi hastalardan birinde ise
7. aydan sonra kitle boyutunda ve sedimantasyon
hizinda artis oldugu saptandi. Nuks olarak deger-
lendirilen bu iki hastaya da steriod tedavisi bas-
landi; bu hastalardan 1 tanesine 3 ay sonra ESH
hala yiiksek kalmasi ve BT de kitlenin devam et-
mesi (izerine cerrahi tedavi uygulandi, diger has-
tada ise 6 haftalik steroid tedavisi sonrasi bulgu-
lar geriledi.

TARTISMA

Retroperitoneal fibrozis, aort bifiirkasyonu
altinda sakral promontoryumun hemen U{stinde
inflamasyon ile baslayan fibrotik doku artisi ile
karakterize ilerleyici bir hastaliktir®. Genellikle
renal hiluslar ile sakral promontoryum arasinda
kalan retroperitoneal bdlgedeki ureterler, aort,
vena kava, ana iliyak arter ve venler ile lenfatik-
lerin cevresini sararak obstriiksiyona yol agmak-
tadir. Retroperitondan alinan biyopsi materyalle-
rinde kollajen doku dansitesindeki artis dikkati
cekmistir. Bu doku keloid skar dokusu ile karsl-
lagtirmali olarak incelendiginde aralarindaki ben-
zerlik, olayin etiyolojisinde kollajen doku hasta-
hg oldugu siiphesini ortaya gikarmistir’. Diger
taraftan, mikroskobik incelemelerde arteriyolit
tablosunun belirlenisi RPF’nin inflamatuvar ori-
jinli olabilecegi gérisiinii dogurmustur®. Deney-
sel calismalarda, gelisen fibrozisin 6zellikle peri-
ureterik lenfatiklerde yogun olusunun belirlen-
mesi etiyolojide alt Uriner sistem lenfatikleri ile

Uretere yayilabilecek infeksiy6z bir olayin varli-
gini dustindurmstir. Ozellikle rejyonel ileit, Gl-
seratif kolit ve divertiklit ile birlikteligi bu go-
risii desteklemektedir®. Vest ve Bareleave, akut
yada kronik Uriner infeksiyonu olan dért olguda
Ureter duvarinda kalinlasma, inflamasyon ve
obstriiksiyonu géstermistir’. Benzer klinik ve pa-
tolojik tablonun travma sonrasi olgularda ortaya
c¢ikist bu hastahigin travma sonrasi olusan hema-
tomun organizasyonu ile ilgili olabilecegini du-
stindiirmiistir®. Retroperitoneal fibrozis etiyoloji-
sinde rol aldigi dusunilen diger faktorler neop-
lastik hastaliklar, radyasyon tedavisi, gegirilmis
retroperitoneal ve pelvik cerrahiler ve metiserjid
tedavisidir'®*!. Tum bu etkenlerin disinda higbir
faktor saptanmadiginda idiyopatik RPF’den bah-
sedilmektedir. Hastalik genellikle 50-60 yaslarin-
daki erkeklerde gorulmektedir. Literatiirde erkek
kadin orani 2:1-3:1 olarak bildirilmektedir. Bi-
zim serimizde ise 4.6:1 oranindadir*?,

Hastaliktaki atipik semptomlar nedeniyle ta-
ni genellikle ge¢ konulmaktadir. Hastaligin ilk
semptomlarinin baslayisi ile ilk doktora basvuru
arasindaki zaman ortalama 4 ay civarinda olmak-
tadir®®*®, Hastalik genellikle iki evreli olarak
olusmaktadir. Erken evrede hastaligin direkt ken-
disine ait nonspesifik bulgular halsizlik, kilo kay-
bi ve bazen de hafif bir ates olmakta ve kronik
inflamatuvar bir olayin gérintusini vermektedir.
Ilerlemis evrede ise obstriiktif (iropati ve bobrek
yetmezligi bulgulari olusmaktadir™. Tani icin fi-
zik inceleme genellikle yetersizdir. Laboratuvar
bulgulart nonspesifik olmakla birlikte eritrosit
sedimantasyon hizi genellikle yiksek olmaktadir.
Olgularimizda ortalama sedimantasyon hizi 85
mm/sa (16-130 mm/sa) idi. intravenoz irografi
erken evrede ¢ogu zaman tani koydurucudur. Ka-
rakteristik olarak Ureterler de Ozellikle orta 1/3
kisimda olmak (zere mediale cekilme izlenir
(Resim 3). Ancak bu bulgu tek basina anlamli ol-
mayabilir. Normal Urogrami olan hastalarin %
20’sinde Ureterlerde mediale gekilme gorilmek-
tedir’®. Retroperitonda yer isgal eden lezyonlar
ureteri laterale itebilir. Bilgisayarli tomografi
Ozellikle fibroz plaklarin gdsterilmesi ve tedavi-
ye yaniti takip acisindan énemlidir.

RPF'in ciddi ve sik rastlanan komplikasyo-
nu Ureteral obstriiksiyona bagh ve genellikle iki
tarafli gelisen renal yetersizliktir®. Olgularimizin
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18’inde her iki bobrekte etkilenmisti ve olgulari-
mizda sol bobrekteki bozulmanin sag bdbrege
gore daha fazla oldugu goruld.

-

4‘1*7'

Resim 3. Nefrostomili hastada retroperitoneal fibrozisin ne-
den oldugu ureteral medial ¢ekilme

ilk kez 1905 yilinda Albarran tarafindan ya-
ptlan dreterolizis bugin de RPF'in baslica cerrahi
tedavisi olarak kabul edilmektedir®. Cerrahi te-
davide ureterolizise ilave olarak yeniden obstriik-
siyon gelismemesi i¢in her iki Ureter omentum
ile sarilarak periton icine alinmahdir'®. Ayrica
operasyon sirasinda histopatolojik degerlendirme
hem tani hem de tuimdral olayi ekarte etmek icin
yapilmalidir. Cerrahi tedavi uygulanan olgulari-
mizda Ureterolizis yapildiktan sonra her iki Ureter
omentum ile sarilarak periton igine alinmisti.

Cerrahi tedavinin morbidite orani %40 ile %
60, mortalitesi ise %7 ile %9 arasinda bildiril-
mektedir'’. En sik karsilasilan komplikasyonlarin
derin ven trombozu, tromboemboli, hipertansi-
yon ve Uriner fistil oldugu bildirilmistir®, Bizim
olgularimizda ise bir vakada akut batin, bir vaka-
da derin ven trombozu, bir vakada hidrosel ve bir
vakada da yara yerinden driner fistil gelistigi be-
lirlendi. Cerrahi tedavi ile Ureteral obstriiksiyon
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giderildigi halde inflamasyon ve fibrozisin ilerle-
mesi durdurulamamakta ve %22 oraninda peri-
ton icine alinmig Ureterlerde yeniden obstriiksi-
yon gelisebilmektedir. Bunun nedeni fibrozisin
Ureter duvarini invaze etmesine veya ureter gev-
resinde yeniden fibrozis gelismesine baglanmis-
tir'®. Tedavi sonrasi reteral obstriiksiyonun ye-
niden ortaya ¢ikigi (nuks) u¢ ay ile dokuz yil ara-
sinda degisebildigi bildirilmektedir®. Cerrahi te-
davi uyguladigimiz olgularimizdan tgiunde ame-
liyat sonrasi ikinci yildan sonra gelisen bobrek
fonksiyonlarindaki bozulma, Ureter cevresinde
yeniden gelisen fibrozise bagl oldugu duslnil-
mustar.

RPF’nin medikal tedavisinde ilk secenek
olarak onerilen kortikosteroidler ilk kez 1958 yI-
linda Ross ve Tinckler tarafindan RPF tedavisin-
de uygulamistir™. Steroidler antiinflamatuvar et-
kileri, fibrotik doku mattirasyonunu inhibe etme-
leri ve son yillarda RPF’nin etiyolojisinde roli
gosterilen immuniteyi baskilamalari nedeniyle
RPF tedavisinde kullaniimaktadir®. Higgins ve
arkadaslari, 18 yil iginde steroid ile tedavi ettik-
leri idiyopatik RPF'li 17 olgunun 13'inde basarih
sonug almislar, obstriiksiyonun yedi veya onuncu
giinde diizeldigini bildirmislerdir®®. Dozajda ke-
sin bir birlik olmasa da, ampirik olarak 20-45
mg/gun prednizolon 6 hafta verilmesi 6nerilmek-
tedir>??%, Steroid tedavisinin en énemli deza-
vantajlari, dispeptik yakinmalar, spontan kemik
kinklari, sivi elektrolit dengesizligi, obezite,
aseptik femur basi nekrozu gibi yan etkilerdir.
Steroid alan olgularimizdan iki hastada dispeptik
yakinmalar disinda yan etki gelismedi. Steroid
tedavisinin yan etkileri doz ayarlamasi yapilarak
azaltilabilir. Medikal tedavilerin dezavantaji te-
davi dncesinde histopatolojik incelemenin yapi-
lamamis olmasidir. RPF’li olgularda %7-9 ora-
ninda retroperitoneal malinitesi saptanabilecegi
bildirilmektedir®*. Bu nedenle medikal tedaviden
once rutin eksplorasyon veya US veya BT kila-
vuzlugunda igne biyopsisi 6nerilmektedir®®. An-
cak, rutin eksplorasyonda bile benin fibrozisin
malinansiyi maskeledigi ve frozen incelemelerde
yanilma payinin yiiksek oldugu bilinmektedir®.
Dolayisiyla 6yku ve radyolojik olarak benin RPF
dustinulen olgulara bizim serimizde de yapildigi

gibi biyopsisiz medikal tedavi uygulanabilir® 2.
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Bir anti 6strojen olan tamoksifenin fibrotik
timaorlerde basarili kullanimi ile ilgili ilk calisma
1985 yilinda Kinzbrunner ve ark. tarafindan bil-
dirilmistir®. Retroperitoneal fibrozis tedavisinde
kullanimi ile ilgili ilk ¢alisma ise 1991 yilinda
Clark ve ark. tarafindan bildirilmisti*’. Mc Adam
ve Goligher retroperitoneal fibrozisin gocuk do-
gurma yasindaki kadinlarda ve hamilelerde yuk-
sek oranda goriildugl icin bu hastahigin dstrojen
ile iligkili oldugunu iddia etmislerdir®. Lipschutz
ve ark. deney hayvanlarinin karin duvarina yik-
sek doz 6strojen enjeksiyonu ile fibrozis olustur-
muslar ve fibréz doku icerisine anti 6strojenik et-
kisi olan 5-alfa fluoro progesteron vererek fibro-
zis olusumunun engellendigini géstermislerdir®,
Bunlarin tersi olan bulgu ise, retroperitoneal fib-
rozisin erkeklerde daha sik goriilmesi de etiyolo-
jide dstrojenin rol oynamayabilecegini diisiindir-
mektedir®®. Tamoksifenin etki mekanizmasi tam
olarak bilinmemekle birlikte hiicre proliferasyo-
nunda 6nemli rol oynayan protein kinaz C enzi-
mini inhibe etmek suretiyle veya TGF-f ile etki
gosterdigini bildirilmistir****. Tamoksifen RPF
olgularinda 20-40 mg/gun dozunda kullaniimasi
onerilmektedir®. Devevey ve ark idiyopatik RPF
nedeniyle tamoksifen uyguladiklari 6 hastanin ta-
maminda Kitlede regresyon ve bobrek fonksiyon-
larinda dizelme saptadiklarini ve tedavi sonlan-
dirlldiktan 11 ay sonraki kontrolde de hastalarin
hicbirinde niiks gelismedigini bildirmislerdir®’.
Tamoksifenin retroperitoneal fibroziste kullanil-
masi literatiirde ¢cogunlukla olgu sunumlari ile si-
nirli oldugundan, uygulama suresi ile ilgili net
bir bilgi olmamakla birlikte 3-15 ay arasinda uy-
gulanan calismalar mevcuttur®®“. Biz de olgula-
rimizda 20 mg/gun dozunda ve verilen yanita go-
re 3-13 ay arasinda ortalama 5,6 ay uyguladik.
Tedavi sirasinda gorlebilecek olan notropeni,
hepatit, troboembolik olaylar gibi yan etkiler ol-
gularimizin higbirisinde goérulmedi. Tamoksifen
uygulama kolayligi ve yan etkilerinin disukligu
nedeniyle uzun sure kullanimda diger ajanlara
gore daha avantajlidir®®.

Erken evre RPF’de Ureteral mukoza gdemli-
dir, steroid tedavisi bu 6demin ¢6zulmesinde et-
kili olabilir'**, Geg evre RPF’de ise kollajen
fibrillerinden zengin kismen avaskdler ve asellu-
ler fibrotik doku vardir. RPF’nin aktif kronik inf-
lamasyondan fibrozise dogru ilerlemesi seri bi-
yopsilerle gosterilmistir®’. Steroidler akut infla-

matuar hicreler lzerine etki gosterirken, matur
fibroz dokuyu etkilememektedir®. Tamoksifen
ise matur fibroz doku Uzerine de etkilidir. Bu
yuzden steroid ile tamoksifenin kombine kullani-
mi bu iki ilacin tek basina kullanimindan daha et-
kili olabilir*®. Fibrotik hastalikta (servisit ve me-
diastenit) steroid ve tamoksifen kombinasyonu
ile ilgili ilk basarili ¢alisma Savelli ve ark tara-
findan bildirilmistir**. Literatiirde tamoksifen ve
steroidin kombine olarak kullanilmasi olgu su-
numlariyla sinirli oldugundan uygulama Kriteri
uygulama suresi ve dozu ilgili net bir bilgi yok-
tur*454 Calismamizda sekiz olguda kombinas-
yon tedavisi uygulanmisti ve bu olgularin semp-
tomlarinda dizelme saglanmisti. RPF’nin 9 yila
kadar dénemde nlks olasihg! bildirildiginden
tiim hastalar uzun siire izlenmelidir*.

Sonug olarak, yapilan calismalar géstermek-
tedir ki, RPF inflamasyon ve fibrozis ile karakte-
rize, siklikla bobrek yetmezligine yol agan, nlks
gosterebilen bir hastaliktir. Semptom ve bulgula-
rinin 6zgul olmayisi tanida gecikmeye, dolayisiy-
la bobrek fonksiyonlarinda bozulmaya yol aca-
bilmektedir. Tedavi planlanirken baslangicta dri-
ner diversiyonla birlikte (JJ kateter veya perkditan
nefrostomi) medikal tedavinin denenmesi, ancak
yanit alinamayan veya tedavinin devam ettirile-
medigi durumlarda cerrahi tedavi tercih edilmesi
seklinde ki yaklagimin dogru oldugunu disuni-
yoruz.
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