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Akut Tubtlointerstisyel Nefritin
Nadir Bir Nedeni: Retroperitoneal Fibrozis

A Rare Cause of
Acute Tubulointerstitial Nephritis:
Retroperitoneal Fibrosis: Case Report

OZET Retroperitoneal fibrozis; retroperitonun kronik nonspesifik inflamasyonu ve retroperitoneal ya-
pilar1 igine alan fibrosklerotik doku gelisimi ile karakterize, etiyolojisi net olmayan nadir bir hastaliktir.
Erken semptomlar1 nonspesifiktir ve kesin taniya siklikla obstriiktif tiropati ya da bobrek hasari ge-
listiginde ulagilmaktadir. Siklikla obstriiksiyon giderildikten sonra bobrek hasar: ortadan kaybol-
maktadir. Ancak obstriiksiyon giderilmesine ragmen bobrek fonksiyonlar: diizelmeyen vakalarda
tiibiilointerstisyel nefrit gibi intrensek nedenlerin de tabloya eslik edebilecegi diisiiniilerek renal bi-
yopsi yapilmalidir. Bu ¢aligmada, akut bobrek hasari ile bagvuran, retroperitoneal fibrozise bagh bila-
teral hidronefroz tespit edilen ve renal biyopside tiibiilointerstisyel nefrit saptanan olgu literatiir
esliginde sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Akut bébrek hasari; nefrit, interstisyel; retroperitoneal fibrozis

ABSTRACT Retroperitoneal fibrosis is a rare disease of unclear etiology, which is characterized by
a chronic non-specific inflammation of the retroperitoneum and development of fibrosclerotic tis-
sues involving retroperitoneal structures. The early symptoms are non-specific and an accurate di-
agnosis is often achieved only subsequent to urological obstruction or the occurrence of renal failure.
Kidney injury frequently disappears after renal obstruction is removed. However, in the cases where
renal functions do not recover though renal obstruction is removed, renal biopsy should be applied
by taking into account that intrinsic causes such as tubulointerstitial nephritis may accompany the
table as well. In this report, we presented a case -along with the literature- who admitted with
acute kidney injury and for whom bilateral hydronephrose is detected based on retroperitoneal fi-
brosis and whose renal biopsy reveals tubulointerstitial nephritis.
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etroperitoneal fibrozis (RPF), siklikla orta yas grubunda goriilen, ret-

roperitoneal yapilar: icine alan fibrosklerotik doku ile karakterize

kronik, inflamatuar, nadir goriilen bir hastaliktir. RPF insidans: yak-
lagik 1-2/100.000’dir.! Agiklanamayan persistan karin, sirt ve yan agrisi olan
hastalarda retroperitoneal hastalik tanis: i¢in klinik siiphe ile birlikte go-
riintiileme yontemlerine bagvurulmalidir.! RPF’ye bagl bobrek hasarinin
nedeni, siklikla {ireter basisi ile olusan hidronefroza sekonder gelisen pos-
trenal akut bobrek hasari1 (ABH) dir. Obstriiksiyon giderildikten sonra sik-
likla bobrek hasari ortadan kaybolmaktadir. Bu caligmada, renal pasaj
saglandig: halde bobrek fonksiyon testlerinde gerilememe olmamas: iize-
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rine yapilan renal biyopside akut tiibiilointerstis-
yel nefrit (ATIN) saptanan 59 yagindaki erkek olgu
sunularak, literatiirde sik rastlanmayan RPF ve
ATIN birlikteligine deginilmistir.

I OLGU SUNUMU

Elli dokuz yagindaki erkek olgu, persistan karin ag-
r1s1, her iki yan agrisi, idrar miktarinda azalma ve
halsizlik sikayetleri ile nefroloji poliklinigine bag-
vurdu. Iki ay énce rutin kontrolleri sirasinda ba-
kilan serum kreatinin diizeyi 0,85 mg/dL olan olgu,
yapilan tetkiklerde kreatinin diizeyi 4,6 mg/dL ola-
rak gelmesi tizerine ABH tanisi ile nefroloji servi-
sine yatirildi. Nefrotoksik ajan kullanimi ve kronik
hastalik 6ykiisti olmayan olguda, prerenal bobrek
hasar1 yapabilecek nedenler sorgulanarak ekarte
edildi. Olgunun 25 paket/y1l sigara i¢imi vardi.
Fizik muayenesinde kan basinci 120/75 mmHg,
batinda istemli defans ve bilateral eser miktarda
pretibial 6dem saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde
ire: 74 mg/dL, kreatinin: 4,6 mg/dL, beyaz kiire:
7.200 /mm?3, hemoglobin: 13,5 g/dL, sedimentas-
yon: 35 (0-16) mm/saat, C-reaktif protein (CRP):
22 (0,2-5) mg/L olup, diger laboratuvar degerleri
normal saptandi. Idrar sedimentinde 3 1okosit, 3
eritrosit gortildii. Yirmi dort saatlik idrarda pro-
teintiri: 0,8 g olarak saptandi. ABH etiyolojisine
yonelik yapilan tetkiklerde antiniikleer antikor
(ANA), antinoétrofil sitoplazmik antikor (ANCA),
anti-GBM (glomeriiler bazal membran) negatif,
immiinglobulinler (Ig), C3 ve C4 normal aralikta
saptand1. Idrar immiinfiksasyon elektroforezinde
monoklonal gamapati izlenmedi. Uriner sistem
ultrasonografi (USG)’sinde, bilateral grade 1 hid-
roiireteronefroz (HUN) saptanan olgunun iriner
kateterizasyon sonrast HUN’de gerileme olmamasi
iizerine abdominal dinamik manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) yapildi. MRG’de, bobrek orta
pol diizeyinden baglayip iliak arter bifurkasyo-
nunu da igine alarak, S2 vertebra distaline kadar
devam eden, aortay: gevreleyen, RPF ile uyumlu
yumusak doku artig1 saptandi. Sol bobrekte grade
2, sag bobrekte grade 1 HUN belirlendi. Bunun
iizerine iiroloji bolimii ile konsiilte edilen olguya
bilateral double-] kateteri takilarak izlem altina
alindi. Ancak double-] kateter sonrasi yedinci

giinde yapilan renal USG’de bilateral HUN kay-
boldugu halde kreatinin diizeyi 3,8 mg/dL’de ta-
kilan olguya, kreatininde beklenen diisme
olmamas: {izerine kateterizasyondan bir hafta
sonra renal biyopsi yapildi. Renal biyopside, ali-
nan 17 glomeriilden ii¢iinde segmental skleroz di-
sinda diger glomeriiller normal olup inters-
tisyumda yogun mononiikleer hiicre infiltrasyonu
saptand1 ve TIN ile uyumlu olarak rapor edildi.
RPF varlig1 nedeni ile IgG4 iligkili hastalik 6n ta-
nist ile “periyodik asit-schiff” ve “metenamin
glimiis boyamas1” yapildi ve IgG4+ plazma hiicresi
izlenmedi. Travma ve ila¢ kullanim 6ykiisii olma-
yan olgunun etiyolojiye yonelik yapilan diger in-
celemelerinde otoimmiin ve malign hastaliklar
yoniinden 6zellik saptanmamasi tizerine idiyopa-
tik RPF olarak kabul edildi. ATIN yapabilecek tiim
nedenler tarandiktan sonra etiyolojiyi aydinlata-
cak bir neden bulunamadi. Olguya 40 mg/giin me-
tilprednizolon ve 1 mg/glin kolsisin baslandi.
Izlemlerde idrar ¢ikis1 artan ve tedavinin 10. gii-
niinde kreatinini 2.2 mg/dL’ye gerileyen olgu ta-
burcu edildi. Olgudan bilgilendirilmis onam
formu alinmistir.

I TARTISMA

RPF, retroperitoneal bolgenin fibrotik doku ile
kaplanmasiyla karakterize, kronik, inflamatuar,
nadir goriilen bir hastaliktir. En sik 40-60 yaslar:
arasinda goriilmektedir, erkek/kadin orani 3/1
olarak bildirilmistir.? RPF hastalarinin ¢ogu idi-
yopatiktir. Ancak enfeksiyonlar, otoimmiin has-
taliklar, abdominal cerrahi (iireterektomi), beta
bloker gibi ilaglar, radyoterapi ve mesane kanseri
gibi malign hastaliklara ikincil de olusabilmekte-
dir.! Idiyopatik hastaligin abdominal aortadaki
aterosklerotik plak antijenlerine karsi gelisen
lokal inflamasyon sonucu gelistigi 6ne siiriilse de;
sistemik semptomlarin varlig, akut faz proteinle-
rinin yiiksek bulunmasi ve hastaligin diger organ-
lar1 tutan bazi otoimmiin hastaliklarla olan iligkisi,
RPF’nin sistemik inflamatuar ya da otoimmiin bir
hastaligin gostergesi olabilecegini akla getirmek-
tedir.! RPF ile ATIN birlikteligine yonelik litera-
kisith
otoimmiin pankreatit ile ilgili bir vaka bildirilmis

tiirde sayida bilgi olmakla birlikte,
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olup, otoimmiin pankreatite RPF (%3-8) ve renal
parankimal tutulumun (%3,4-35) eslik edebile-
cegi, renal tutulumun da TIN seklinde seyredebi-
lecegi bildirilmistir.* Bizim olgumuz klinik olarak,
sunulan hastadan farkli olmakla birlikte, bu veri-
ler bu iki antitenin birlikte goriilebilecegine dair
giiclii kanitlar icermektedir. IgG4 iligkili hasta-
likta da RPF ve TiN birlikteligi mevcuttur. IgG4
iligkili hastalik; pek ¢ok organi etkileyen, tipik pa-
tolojik bulgular ve artmis total IgG ve IgG4 dii-
zeyleri ile seyreden sistemik bir hastaliktir. Diger
interstisyel nefritlerden farkh olarak siklikla eks-
trarenal lezyonlar (pankreatit, siyaladenit, lenfa-
denit gibi), hipokomplemantemi, serum IgE artis1
ve hipereozinofili ile seyretmektedir.>* Renal tu-
tulumda, hematiiri, proteiniiri ile birlikte bobrek
fonksiyon testlerinde bozukluk olabilmektedir.
Bobrek biyopsisi histolojik incelemede ise IgG4+
plazma hiicrelerinden zengin infiltrasyon goste-
ren zonal TIN, fibrozis ve tiibiiler atrofi izlen-
mektedir.® Bizim olgumuzda IgG4 hastalifinin
RPF disinda diger sistemik bulgulari olmayip
serum total IgG ve IgG4, IgE, eozinofil ve kom-
pleman diizeyleri normal olarak gelmis ve histo-
lojik
metenamin giimiis boyamada IgG4 hastaligini dii-

incelemede periyodik asit-schiff ve
stindiiren bulgular olmamas: tizerine IgG4 hasta-

ligr dislanmistir. Zhou ve ark.nmin yaptig:
calismada, RPF icin risk faktorleri olarak hiper-
tansiyon, diabetes mellitus, koroner arter hasta-
l1g1, dislipidemi, serebral vaskiiler hastaliklar ve
sigara maruziyeti gosterilmigtir.> Olgumuzda ise
sayilanlar arasinda risk faktorii olarak sadece 25
paket/y1l sigara i¢imi mevcut olup, predispozan
faktor bulunmamakta idi. RPF’'nin en sik goriilen
semptomlar: karin, yan ve sirt agrisidir. Litera-
tiirde, ilerlemis RPF vakalarinda nadir de olsa he-
alt

ekstremitelerde 6dem, hidrosel, sarilik, spinal

matiiri, vendz tromboembolizme bagh

kord basisi bildirilmistir.”® Bobrek ve iireter tutu-
lumu sonrasi unilateral ya da bilateral hidronef-
roz da siklikla geligebilmektedir.® RPF tanisi,
persistan, lokalize edilemeyen, postiir ile degis-
meyen sirt, yan ya da karin agrisi olan hastalarda
klinik stiphe ile goriintiilleme yontemlerine bas-
vurulmas: sonrasi konulmaktadir. Tanida goriin-
tileme yontemlerinden bilgisayarli tomografi ve
MRG’den yararlanilmaktadir. Idiyopatik RPF rad-
yolojik olarak renal hilus diizeyinden iliak da-
marlara kadar wuzanan, c¢ogunlukla dreteri
kaplayan iyi sinirl, irregiiler, yumusak dansitede
kitle olarak goriinmektedir.®* Son yillarda, disitk
spesifisitesine ragmen o6zellikle retroperitoneal
bolgenin metabolik ve inflamatuar aktivitesinin
tanisi ve tedaviye yanitin takibinde 18F-florode-
oksiglukoz ile yapilan pozitron emisyon tomografi
(PET)’nin faydali olabilecegi belirtilmektedir.
Ancak, PET testi rutin kullanim i¢in olduke¢a pa-
hal1 bir tetkiktir.® RPF tedavisi basta kortikoste-
roidler olmak tizere azatioprin, siklofosfamid,
mikofenolat mofetil gibi immiinsiipresifilaglardan
olusmaktadir. Selektif dstrojen modiilatorii olan
tamoksifen ve antifibrotik, antiinflamatuar ve im-
minsiipresif 6zellikleri olan kolsisin de kullanila-
bilmektedir. En sik uygulanan protokol ise
metilprednizolonun 40-60 mg/giin dozunda bagla-
nip iki-ii¢ ay i¢inde azaltilarak 10 mg/giin dozunda
bir-iki yil stiren idame tedavisinden olusmakta-
dir.' Obstriiktif iiropati bulunan hastalara ise agik
veya laparoskopik iireterolizis uygulanmaktadir.
RPF, bobrek hasar1 gibi ciddi komplikasyonlara
neden olmakla birlikte, uygun tedavi edilen has-
talarda prognoz iyi olmaktadir. TIN, RPF'nin béb-
rekteki tutulum sekillerinden biridir. Bu nedenle
double-] kateterizasyona ya da iireterolizise rag-
men diizelmeyen RPF zemininde gelisen bobrek
hasarinda etiyolojiyi arastirmak i¢in renal biyopsi
yapilmasi gerektigi kanisindayiz.
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