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Retroperitoneal fibrozisin neden oldugu sol-tarafli portal
hipertansiyon ve bobrek yetmezligi

Left-sided portal hypertension and renal failure caused by
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Abstract

Retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare fibro-inflammatory disease that mainly seen as soft tissue infilirate around the abdominal aorta.
Disease is frequently diagnosed with related complications of involved structure.  The patient in our case had admitted with a comp-
laint of heametemesis. After initial management, upper gasfrointestinal endoscopy was planned and active bleeding gastric varices
were detected during the exam. Laboratory fests revealed anemia and renal failure.  Imaging modalities, abdominal sonography
and Computed Tomography exams, established paraaortic infilirative mass causing localized portal hypertension, and renal failure
with findings of right renal artery stenosis, left renal vein thrombosis, hydronephrosis-related bilateral ureteral involvement. Patient was
diagnosed as RPF with unknown eficlogy. This case is a good example for presenting how RPF can result in a complex clinical situation
with concomitant leftsided portal hypertension and multifactorial-based renal failure.
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Giris

Retroperitoneal fibrozis (RPF) nadir gérilen fibroinfla-
matuar bir hastalik olup &zellikle abdominal cort cev-
resinde yumusak doku infiltrasyonu seklinde gorilur.
Hastalik siklikla infilire etfigi yapr ile iliskili komplikas-
yonlarin orfaya cikmasiyla tanilanir [1, 2]. Hematemez
sikayetiyle gelen ve acil Ust gastrointestinal sistem
endoskopik muayenesinde midede aktif kanayan vari-
kéz damarlar saptanan olgumuzda laboratuar festleri;
anemi ve bobrek yetmezligini isaret ediyordu. Abdo-
mene yonelik yapilan ultrasonografi (US) ve Bilgisayar-
Il Tomografi (BT) incelemelerinde; soltarafl, lokalize
portal hipertansiyon ('leftsided portal hypertension”,
LSPH), sag renal arter stenozu, sol renal ven trombozu
ve hidronefrozlu bilateral trefer tutulumuna neden olan
paraaortik infiltratif kitle tespit edildi. Kitleye yénelik tru-
cut biyopsinin patolojik sonucu RPF idi. Hastaligin et
yolojisinden sorumlu olabilecek predispozan patolojiye
rastlanmadi. Bu yazida, LSPH ve bobrek yetmezligi ile
prezente RPF olgusunda BT bulgularini ortaya koymayi
amacladik.

I Resim 1. Koronal reformat BT gérintide, ¢olyak akstan aor-
toiliyak bifurkasyona kadar uzanan paracortik infiliratif kitle ve
kitlenin her iki renal hilus ve sol anterior pararenal mesafeye uza-
nimi mevcut

Olgu sunumu

Otuz dért yasinda hematemez sikayetiyle acil servisi-
mize bagvuran erkek hastada, acil sartlarda yapilan
endoskopik incelemede, aktif kanayan gastrik varisler
tespit edildi. Laboratuar fest sonuglar, PLT 73 1073/
ul, Hgb 5,5 gr/dL, CRP 3,36 mg/L, INR 1,13, BUN

87 mg/dL, kreatinin 16,1 mg/dl, eGFR 4 ml/dk idi.
ilk midahaleden sonra hasta yogun bakim nitesinde
takibe alindi. Takiplerinde, sik aralarla kan transfiz-
yonu ve hemodiyaliz yapildi. Gastrik varis ve babrek
yetmezligi etyolojisini arastirmak amaciyla gérintile-
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I Resim 2. a, b. (a) Aksiyel BT gérintide, timéral infilirasyona bagl sag renal arter stenozu ve her iki
bobrek parankim kontrastianmasinda ateniiasyon farkliligr izleniyor. (b) arteryel faz 3D BT anjiyogram, sag
renal arferdeki uzun segment, dizensiz daralmayi gdsteriyor

I Resim 3. Porfal vendz fazda elde olunan koronal
reformat MIP (Maksimum intensite projeksiyon) g&-
rintide, siperior mezenterik ven ve splenik venin,
ana portal ven konfliensi dizeyindeki obliteras-
yonu, splenik vende tromboza ait kontrast dolum
defekti ve mezenterik, porta hepatis, paragastrik
varikéz damarlan toplayan hipertrofiye kollateral
venin, ana portal ven ile devamliligr izleniyor. Mide
duvarindaki yogun varikéz yapilanmalar da ayrica
segiliyor.

me incelemeleri planlandi. Abdominal US
incelemede; bilateral hidronefroz, portal
hilus ve lesser sakia varikéz yapilanma-
lar, splenomegali ve paraaortik kitle fespit
edildi. Intravendz kontrast madde enjeksi-
yonu sonrasi yapilan frifazik abdominal
BT incelemede; ¢olyak trunkus dizeyinden
baslayarak kaudalde aortoiliak bifurkasyon
dizeyine ve solda anterior pararenal me-
safeye uzanan, homojen kontrast tutulumu
gosteren kitle mevcuttu, kitleye sekonder her
iki babrek hilusu ve inferior vena kava infilt
re idi (Resim 1). Bilateral treter tutulumuna
bagli orta derecede hidronefroz izlendi.
Erken arteryel faz gérintilerde, sagd rendl
arterde uzun segment dizensiz daralma ve
her iki bobrek parankim kontrastlanmasin-

da atteniasyon farkliligr meveuttu (Resim 2).
Vendz faz gorintilerde, splenik ve sol renal
venlerde kontrast dolumu olmamasi frombo-
zu destekliyordu. Portal konfliens, timéral
infiltrasyona bagli oblitere idi. Portal konf
liensi olusturan siperior mezenterik ven ve
splenik venin yerine, ana portal vene drene
olan sag-arafli hipertrofiye kollateral venéz
yapi izlenmekteydi. i|gi|i kollateral vene
drene olan paragastrik, gastrik, portal hiler,
mezenferik ve sol pararenal cok sayida va-
rikéz ven mevcuttu (Resim 3). inferior vena
kavadaki darliga bagl asendan lomber
venler hipertrofiye idi.

Hastaya RPF 6n tanisi ile US esliginde perki-
tan tru-cut biyopsi yapildi. Histopatolojik de-
Jerlendirmede, kaba kollajen kimelerinden
ibaret bag dokusu arasinda daginik yerlesim
gosteren mononikleer hiicreler, lenfositler ve
plazma hicreleri gorildi ve RPF tanisi kon-
du. Hastada soltarafli portal hipertansiyona
bagl gastrik varis kanamalarinin olmasi,
pre ve postrenal nedenlere bagl komplike
bsbrek yetmezliginin olmasi steroid tedavi-
sini giglestirdi. Hasta, stabilize edildikten
sonra sag renal arferin kateterize edilerek
stentlenmesi, bilateral nefrostomi kateteri yer-
lestirilmesi planlanirken, hastaneye yafisinin
48. giininde masif gastrik varis kanamasina
bagl kardiyovaskiler kollaps nedeniyle ex

oldu.

Tarhsma

Idyopatik RPF olgulaninin yaklasik %56-
100'Gnde; fibroinflamatuar doku, ireterleri
sararak obstriktif Gropatiye ve sonrasinda
bobrek yetmezligine neden olur. Olgularin
2/3'0 idyopatikfir ve geri kalani ise ilaglar,
neoplazmlar, infeksiyonlar, radyoterapi, ret-
roperitoneal hemoraji, majér fravma, majér
abdominal cerrahi ve proliferatif hastaliklar
gibi bazi faktérlere sekonder gelisir [1-4].

Bizim vakamizda, predispozan rol oyna-
yabilecek herhangi bir etyolojik progese
rastlanmadi ve klinik &yki negatifti. Bob-
rek yetmezligi; pre ve postrenal patolojile-
re (sag renal arter darligi, bilateral Grefer
tutulumuna bagl hidronefroz ve sol renal
ven frombozu) ve tekrarlayan hematemez
sonucu gelisen derin anemiye de baglh ola-
rak ¢ok nedenli idi. Babrek yetmezliginin
nedenlerini ortadan kaldirmak icin bilateral
nefrostomi kateteri yerlestiriimesi, sag renal
arter darhgina yénelik stentleme planlandi,
ancak hastanin klinik olarak stabilizasyo-
nunda yasanan zorluklar, yogun bakim ini-
tesine bagimli takipleri bu islemlerin ertelen-
mesini gerektirdi.

Lokalize portal hipertansiyon primer olarak,
cogunlukla  pankreatik bozukluklara bagli
gelisen splenik ven obstriksiyonuna sekon-
der olusur. Pankreatik hastaliklarin disinda
bu duruma neden olan daha bircok patolo-
iik durum bildirilmistir [5]. Lavender ve arka-
daslan [6], RPF'nin neden oldugu ilk LSPH
vakasini bildirmislerdir. Vakalarinda, siperi-
or mezenterik ven ve porfal ven normal iken
splenik ven trombozu mevcutmus ve dalak
normal izlenmis. Bizim vakamizda da, RPF;
LSPH"nin nedeniydi. Hastada splenomegali
mevcuttu. Stperior mezenterik ven ve sple-
nik ven konfliensi oblitere olup portal ven
normal iken splenik ven frombozeydi. Portal
ven; mezenterik ve parapilorik dilate venleri
drene eden kardinal kollateral venéz yapi ile
birlesmekteydi.

Literatirde idyopatik RPF tedavisi icin belirlen-
mis sfandart bir protokol yer almamaktadir,
Bizim olgumuz da buna iyi bir émek teskil
etmektedir.

Sonug olarak; RPF'nin neden oldugu LSPH ve
cok nedenli babrek yetmezligi vakalar, litera-
tirde oldukca nadirdir. Karmasik klinik durum-
larla prezente olmus RPF olgulaninda, batin
ici organ veya anatomik yapi tutulumlarinin
degerlendirilmesi igin kesitsel gorintilemeye
basvurulmalidir.
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