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Idiopathische Retro-
peritonealfibrose

H. S. FleBl, W. Zoller, H. Kellner, J. Bogner

Die idiopathische Retroperitonealfibrose (Morbus Ormond) ist eine seltene
Erkrankung, die haufig erst diagnostiziert wird, wenn sich eine ein- oder
beidseitige Ureterobstruktion eingestellt hat. Wir beschreiben einen in
mehrfacher Hinsicht ungewdhnlichen Fall, bei dem die periaortale Ausbrei-
tung der Fibrose zunéchst zur sonographischen Verdachtsdiagnose eines
Bauchaortenaneurysmas fihrte. Die initial langsame Entwicklung mit un-
spezifischer klinischer Symptomatik bedingte eine Verzdgerung der Dia-
gnostik. Innerhalb von wenigen Tagen nahm die Erkrankung jedoch einen
dramatischen Verlauf, der zur Urédmie fuhrte und einen akuten urologischen
Eingriff mit Kortikoid-Nachbehandlung erforderlich machte.

Idiopathic Retroperitoneal Fibrosis: Idio-
pathic retroperitoneal fibrosis (Morbus Or-
mond) is a rare disease of unknown origin
which is usually diagnosed when symptoms
of urinary obstruction occur. We describe a
case with several unusual features. The
spread of the fibrosis along the wall of the
abdominal aorta gave the sonographic ap-

pearance of an aortic aneurysm. The initially
benign course of the disease led to some
delay in further diagnostic procedures. How-
ever, within a few days there was a dramatic
development ending up in uremia and requir-
ing acute urological intervention with conse-
quent corticoid treatment.

Die Retroperitonealfibrose, erstmals
von Albarran 1905 beschrieben [1] und
seit 1948 unter der Bezeichnung Mor-
bus Ormond in die Literatur eingegan-
gen [8], ist eine fibrosierende Erkran-
kung des Retroperitonealraums unge-
kliarter Genese, die sich klinisch mei-
stens als Obstruktion der ableitenden
Harnwege manifestiert. Wir beschrei-
ben eine ungewohnliche Ausprdgung
dieser Erkrankung, die initial aufgrund
der sonographischen Untersuchung
Anlaf} zu einer Fehldiagnose gab.

Kasuistik

Ein 65jdhriger selbstdndiger Hand-
werksmeister stellte sich im Oktober
1989 bei seinem Hausarzt vor, da er
seit einigen Tagen einen ,grippalen In-
fekt“ mit Fieber bis 38,8 °C und insbe-
sondere nichtliche, nicht bewegungs-
abhdngige Schmerzen in der rechten
Flanke und im unteren LWS-Bereich
hatte. Der Hausarzt war vor allem
durch eine BKS von 100/130 mm beun-
ruhigt und veranlaBte eine Uberwei-
sung in die Medizinische Poliklinik zur

Abkldrung. Der Patient befand sich in
gutem Allgemeinzustand, der Blut-
druck betrug 180/100 mmHg, die Herz-
frequenz war regelmaBig bei 84/min.
Herz und Lunge waren perkutorisch
und auskultatorisch unauffillig, die
Nierenlager nicht klopfschmerzhaft; es
bestand keine Lymphknotenvergrofie-
rung. Bei gut tastbaren Pulsen der Aa.
femorales und der FuBpulse fiel ein
Stromungsgerdusch iiber der Bauch-
aorta, den Aa. iliacae und Aa. femora-
les auf. Links paraumbilikal tastete
man einen pulsierenden Tumor.

Bei dem Patienten war drei Jahre zu-
vor ein papilldres Urothelkarzinom der
Harnblase vom Grad II entfernt wor-
den. Auflerdem litt er ca. 20 Jahre lang
an einer Trigeminusneuralgie, die bis
1985 mit Carbamazepin, im Oktober/
November 1989 auch einmal vier Wo-
chen lang mit Methysergid behandelt
worden war.

In der Oberbauchsonographie stellte
man ein ,kleines Aneurysma“ der ter-
minalen Bauchaorta mit einer Grofle
von 93,6 x3,7 cm in Hohe der Bifur-
kation fest (Abb. 1a, b). Die Aorten-

vorder- und -hinterwand wiesen eine
kriftige Verkalkung auf. Zur genauen
GroBenbestimmung und zum Aus-
schluB einer Dissektion wurde ein
Computertomogramm des Abdomens
durchgefiihrt. Dabei zeigte sich eine ca.
5 c¢m kaudal der linken Nierenarterie
beginnende, zirkulir um die Aorta ab-
dominalis angeordnete Weichteilstruk-
tur, deren kaudale Anteile bis zur Mit-
te der Aa. iliacae reichten. Dieser
Weichteilmantel der Aorta nahm in-
tensiv Kontrastmittel auf (Abb. 2). Die
Aorta selbst war nicht erweitert, es er-
gaben sich keine Hinweise fiir eine Dis-
sektion oder Thrombosierung, aller-
dings stellten sich auch im CT deutli-
che groBschollige Verkalkungen dar.
Der Befund war mit einer die Aorta
einscheidenden Raumforderung ver-
einbar, wobei eine Aortitis, eine Kolla-
genose, ein malignes Lymphom oder
ein Morbus Ormond erwogen wurden.
Eine weitere diagnostische Klirung,
z.B. durch Feinnadelbiopsie, lehnte
der Patient zum damaligen Zeitpunkt
ab, insbesondere, da sich seine Be-
schwerden innerhalb von zwei Wochen
zuriickbildeten. Die BKS-Beschleuni-
gung blieb aber bestehen.

Im Januar 1990 wurden bei einem
niedergelassenen Urologen ein i.v. Pye-
logramm mit regelrechten AbfluB3ver-
hiltnissen sowie eine Zystoskopie
durchgefiihrt. Es fand sich ein Rezidiv
des Urothelkarzinoms, das erneut ent-
fernt wurde.

Anfang Mirz 1990 stellte sich der
Patient bei gutem Befinden zur sono-
graphischen und computertomographi-
schen Kontrolle des ein halbes Jahr zu-
vor festgestellten Befundes an der Aor-
ta abdominalis vor. In beiden bildge-
benden Verfahren zeigte sich eine
GroBenzunahme der kontrastmittel-
aufnehmenden  Weichteilstrukturen
periaortal in der Ausdehnung 9,5X
6 x 4 cm. Erstmals fiel auch ein leichter
Harnstau in beiden Nierenbecken auf.

Im Labor zeigten sich zu diesem Zeit-
punkt unverindert eine BKS-Beschleu-

Priv.-Doz. Dr. med. H. S. Fiiefll, Priv.-Doz. Dr.
med. W. Zoller, Dr. med. H. Kellner, Dr. med.
J. Bogner, Medizinische Poliklinik der Univer-
sitét, Pettenkoferstr. 8a, 8000 Miinchen 2.
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Abb. 1a: Medianer Langsschnitt des Abdomens; massive Erwei-
terung der Aorta abdominalis mit Verkalkungen der Aortenvor-
der- und -hinterwand; V. a. Aortenaneurysma.

Abb. 2: Computertomographischer Quer-
schnitt in Hohe von LWK 3; zur Darstellung
kommt eine intensiv Kontrastmittel auf-
nehmende Weichteilvermehrung zirkulér
um die Bauchaorta; kein Anhalt fiir Aneu-
rysma.

Abb. 3: Sonographisch ist ein massiver
Harnstau der linken Niere erkennbar (Mérz
1990).

nigung von 100/104 mm und ein niedri-
ges Serum-Eisen von 18 pg/dl. Neu im
Vergleich zur Voruntersuchung vom
Oktober des Vorjahres waren jedoch
eine hyperchrome Andmie mit einem
Himoglobin von 10,4 g/dl und ein Se-
rum-Kreatinin von 2,1 mg/dl. Immun-
globuline, Komplement, antinukleére
Antikorper, antizytoplasmatische Anti-
kérper, zirkulierende Immunkomplexe
und Kryoglobuline lagen im Normbe-
reich und ergaben somit keinen Hin-
weis auf eine Kollagenose.

Zehn Tage spiter suchte der Patient
wegen schlechten Allgemeinbefindens
die Klinik auf. Er hatte in den Tagen
zuvor eine Abnahme der Urinmenge
bemerkt. Bei der korperlichen Unter-
suchung war ein Foetor uraemicus zu
bemerken, der Blutdruck betrug
210/110 mmHg, das Serum-Kreatinin
7,3 mg/dl, der Harnstoff-N-Gehalt 58
mg/dl. Sonographisch stellten sich bei-
de Nierenbecken massiv gestaut dar
(Abb. 3). Noch am selben Tag wurde
eine perkutane Nierenfistel links ange-
legt, worunter sich eine Polyurie bis zu
sechs Litern tdglich entwickelte, das
Serum-Kreatinin innerhalb weniger
Tage bis auf 1,5 mg/dl zuriickging und
die Hypertonie verschwand. Die Kon-
trastmitteldarstellung iiber die Nieren-
fistel zeigte einen Kontrastmittelriick-
stau infolge einer langstreckigen, hoch-
gradigen Einengung des Ureters ca. 5
cm nach dem Abgang aus dem Nieren-
becken (Abb. 4). Ein Tumorrezidiv mit
eventuellem Verschlu der Ureter-

Abb. 1b: Querschnitt in Hohe LWK 3; periaortale echoarme Struk-
turen, deutlich erkennbare Verkalkungen.

ostien konnte zystoskopisch ausge-
schlossen werden, so da3 eine Um-
mauerung der Ureteren durch die
Raumforderung angenommen werden
muBte. Kernspintomographisch konnte
in der sagittalen Schichtung die Aus-
dehnung des Prozesses und die Einen-
gung der aortalen Strombahn beson-
ders gut dargestellt werden (Abb. 5).
Unter der Annahme einer Retrope-
ritonealfibrose wurden Ende Marz bei-
de Ureteren nach intraperitoneal verla-
gert. Die Ureteren lieBen sich gut vom
umgebenden komprimierenden Gewe-
be abtrennen, an keiner Stelle war es
zu einer Infiltration des Ureters ge-
kommen. In dem wihrend der Operati-
on entnommenen Gewebe aus dem Be-
reich der paraaortalen Fibrosierung er-
gab sich ein wenig spektakuldrer Be-
fund: unspezifische chronische Entziin-
dung ohne Anhalt fiir Malignitét. Die-
ser histologische Befund ist durchaus
mit der Verdachtsdiagnose eines Mor-
bus Ormond vereinbar. Postoperativ
erwies sich der rechte Ureter als noch
nicht durchgéngig, weswegen erneut ei-
ne Nierenfistel, diesmal auf der rech-
ten Seite, angelegt werden mufte. Das
Serum-Kreatinin ging nun in den
Normbereich zuriick. Als am 12. post-
operativen Tag noch keine vollstdndige
Durchgéngigkeit der Ureteren gegeben
war, wurde mit einer probatorischen
Behandlung mit taglich 40 mg Fluocor-
tolon begonnen. Unter dieser Behand-
lung verschwand der Harnstau voll-
stdndig, nahm die paraaortale Gewebs-
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vermehrung an Grofe ab und ging die
BKS auf Werte um 40 mm in der ersten
Stunde zuriick. Unverédndert bestehen
blieb die hyperchrome Animie. Bei gu-
tem Allgemeinbefinden wurde der Pa-
tient aus der stationdren Behandlung
entlassen.

Aufgrund des klinischen Verlaufs
muf bei unspezifischer Histologie eine
Retroperitonealfibrose (Morbus Or-
mond) mit beidseitigem Harnstau und
Urdmie angenommen werden. Zusétz-
lich liegt eine, bislang noch asympto-
matische, langstreckige Stenose der
terminalen Bauchaorta vor.

Diskussion

Bis heute wurden, iiberwiegend im
urologischen Schrifttum, mehr als 500
Falle von Retroperitonealfibrose be-
richtet. Zusammen mit dem Pseudotu-
mor oculi, der sklerosierenden Cholan-
gitis, der chronischen fibrosen Media-
stinitis und der fibrésen Thyreoiditis
gehort sie in den Formenkreis der ent-
ziindlichen fibrosierenden Erkrankun-
gen, die gelegentlich auch gemeinsam
auftreten kénnen [7].

Atiopathogenese. Am haufigsten ist
die idiopathische Form, die etwa zwei
Drittel der bisher bekannt gewordenen
Falle ausmacht [5]. Fiir die sekundire
Form der Retroperitonealfibrose wird
eine Reihe von Faktoren als Ausloser
diskutiert. Dazu gehoren Lasionen des
Retroperitoneums durch Traumen,
Operationen, Bestrahlung oder Blu-
tungen, einige Vaskulitis-Syndrome
und Medikamente, insbesondere der
Serotonin-Antagonist Methysergid.

Ob Methysergid im vorliegenden
Fall eine Rolle spielte, bleibt fraglich,
da der Patient das Medikament nur
iiber einen Zeitraum von vier Wochen
und zu einem Zeitpunkt einnahm, als
sich bereits erste Symptome der Retro-
peritonealfibrose eingestellt hatten.
Seit der Erstbeschreibung im Jahr 1965
[11] sind etwas iiber 60 Falle von Me-
thysergid-induzierter Retroperitoneal-
fibrose beschrieben worden [5], wobei
die Patienten das Medikamerit durch-
weg iiber Monate bis Jahre eingenom-
men hatten. Andere Medikamente, die

als  potentieller
Ausloser einer
Retroperitoneal-
fibrose angesehen
werden, sind der
deshalb aus dem
Handel gezogene
Betablocker Prac-
tolol, Amphetami-
ne, Ergotamin,
Phenacetin  und
Methyldopa.

Klinisches Bild.
Das klinische Bild
der Retroperito-
nealfibrose  wird
im frithen Stadium
durch die Sympto-
me des entziindli-
chen Krankheits-
prozesses (Tabel-
le), in spiteren
Stadien durch die
Harnabflufstérung und Niereninsuffi-
zienz geprigt. Bei 81% der Patienten
ist der langsam einsetzende, dumpfe,
nicht kolikartige Schmerz das filhrende
Symptom. Insbesondere treten abdo-
minelle Schmerzen, Riicken- und Flan-
kenschmerzen, Leisten- und Hoden-
schmerzen mit Ausstrahlung in die
Oberschenkel auf. Dazu kommt bei
vielen Patienten eine unspezifische All-
gemeinsymptomatik, wie Fieber und

Tabelle: Héufigkeit klinischer Symptome im
Friihstadium der Retroperitonealfibrose.

Schmerzen 81%
Abdomen 44%
Rucken und Flanken 44%
Hoden 11%
Leiste 9%
Oberschenkel 4%
Becken 1%

Gewichtsverlust 39%

Hypertonie 47%

unspezifische gastro-

intestinale Symptome 27%

Fieber 13%

BKS-Beschleunigung 94%

Andmie 67%

Abb. 4 (links): Urographie nach Kontrastmittelapplikati
die Nierenfistel; hochgradige Stenosierung des Ureters.

Abb. 5 (rechts): Kernspintomographischer Sagittalschnitt durch
das Abdomen; hochgradige Stenosierung der Aorta abdominalis
durch periaortale Gewebsvermehrung.

¥
s

on lber

Gewichtsverlust. 30% bis 50% der Pa-
tienten haben bei der Erstvorstellung
eine Hypertonie. Die unspezifische
und vielfiltige Symptomatik bedingt
wohl die in der Literatur angegebene
Verzoégerung der Vorstellung beim
Arzt: zwischen Erkrankungsbeginn und
dem ersten Arztbesuch liegen im Mit-
tel vier Monate.

Obwohl die fibrotischen Massen
praktisch alle groBen Arterien und Ve-
nen umscheiden kénnen, kommt es nur
sehr selten zu einer Obstruktion und
nie zur Infiltration der Gefafle. Aller-
dings wurde in einigen Fillen auch die
Entwicklung einer Claudicatio inter-
mittens beschrieben [6]. In unserem
Fall war zwar ein starkes Strémungsge-
rdusch iiber der Bauchaorta auskultier-
bar, und man erkennt auf dem kern-
spintomographischen  Sagittalschnitt
eine erhebliche Einengung des Gefa-
Bes. Dennoch waren die Leisten- und
FuBpulse kriftig tastbar. Auch nach ei-
ner mehr als einjahrigen Beobach-
tungsperiode trat keine Claudicatio in-
termittens auf. Offensichtlich reicht
der Druck in den grofien Arterien im
Gegensatz zum Ureter aus. um das Lu-
men offen zu halten. Fiir den relativ
weichen, nicht-infiltrativen Charakter
spricht, daB bei der Retroperitoneal-
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fibrose auch vollstindig obstruierte
Ureteren mit einem Katheter von 5-6
Charriére ohne weiteres passiert wer-
den konnen. Moglicherweise spielt
auch der Verlust der Ureterperistaltik
die groBte Rolle fiir den Harnverhalt.

Laborbefunde. Im Labor sind die
Zeichen der akuten Entziindung fest-
stellbar. BKS und a,-Globulin sind bei
iiber 90% der Patienten mit Morbus
Ormond erhoht, fast 70% weisen eine
Anidmie auf. Mit zunechmender Ob-
struktion der ableitenden Harnwege
kommt es zum Anstieg der harnpflich-
tigen Substanzen.

Samtliche durchgefiihrten immuno-
logischen Untersuchungen in unserem
Fall waren negativ. Dies entspricht
weitgehend Ergebnissen aus der Lite-
ratur, wobei allerdings zu beriicksichti-
gen ist, daB Arbeiten aus jiingster Zeit
nicht vorhanden sind. Inwieweit positi-
ver Coombs-Test, Schilddriisen-Anti-
kérper und Antikérper gegen glatte
Muskulatur (angefiihrt in sporadischen
Mitteilungen) in pathogenetischem
Zusammenhang mit der Retroperito-
nealfibrose stehen oder nur Epiphéano-
mene sind, muf3 dahingestellt bleiben.

Diagnose. Aufgrund der vieldeutigen
und unspezifischen Symptomatik wird
die Diagnose im Friihstadium hiufig
nicht gestellt. So schwierig der Nach-
weis einer retroperitonealen Fibrosie-
rung ist, so leicht und sicher gelingt es
mit Hilfe der Sonographie, einen Harn-
stau als Folge der Ureterobstruktion zu
erkennen. Die Computertomographie
gewinnt vor allem im Hinblick auf die
Beurteilung des Kontrastmittelverhal-
tens grole Bedeutung.

Verlauf. Der natiirliche Krankheits-
verlauf der Retroperitonealfibrose ist
sehr variabel. Lange Phasen mit hoher
entziindlicher Aktivitdt kénnen offen-
sichtlich rasch in ein fibrotisches Stadi-
um mit Ureterobstruktion umschlagen.

In der Literatur wird iiber Fille berich-
tet, bei denen initial radiologisch nor-
mal erscheinende Ureteren innerhalb
von zwei bis fiinf Monaten Kompressi-
onserscheinungen entwickelten [2, 3].
Im vorliegenden Fall wurde drei Mona-
te vor Auftreten der Urdmie ein vollig
unauffilliges Ausscheidungsurogramm
angefertigt, auf dem auch in Kenntnis
des Verlaufs keine Einengung der
Ureteren zu sehen ist. Die BKS-Be-
schleunigung als Ausdruck des ent-
ziindlichen Prozesses bestand fortwéih-
rend iiber sechs Monate, ehe es zur
Urdmie kam.

Therapie. Eine sicher wirksame The-
rapie im Stadium der floriden Entziin-
dung ist nicht bekannt. Allerdings wird
die Erkrankung bei Patienten in die-
sem Zeitraum auch kaum je diagnosti-
ziert. Die Diagnosestellung verzdgert
sich vielmehr so lange, bis die Patien-
ten sich mit Symptomen der Ureterob-
struktion vorstellen. In diesem Stadium
verbieten sich wegen der Gefahr einer
permanenten Schidigung der Nieren
medikamentdse Therapieversuche;
vielmehr ist fiir eine sofortige Herstel-
lung der Abfluverhiltnisse durch eine
Nierenfistelung zu sorgen. Die definiti-
ve Versorgung erfolgt durch die latera-
le oder intraperitoneale Verlagerung
der Ureteren, die damit aus dem fibro-
tisch verdnderten Gewebe genommen
werden. Mit dieser Operationsmetho-
de erzielte man in iiber 90% Erfolge
[4]. Erstaunlicherweise wurde nach
diesem Eingriff nicht nur der Harnab-
fluB wiederhergestellt, vielmehr beob-
achtete man in einzelnen Fillen auch
einen Riickgang der Entziindungszei-
chen wie BKS-Beschleunigung, Riik-
kenschmerzen und Andmie [9, 10, 12].
Dennoch kam es nach der Ureterolyse
in Zeitraumen zwischen drei Monaten
und neun Jahren postoperativ zu Rezi-
diven sowohl der Allgemeinsymptome
wie des Harnstaus.

Daher empfiehlt es sich, wie auch im

vorliegenden Fall geschehen, eine Ste-
roidtherapie anzuschlieBen, die meist
zu einem Riickgang der Beschwerden
und der laborchemischen Entziin-
dungszeichen fiihrt. In unserem Fall
konnte die vollstindige Normalisierung
der Nierenfunktion erst mit der Stero-
idbehandlung erreicht werden. Mogli-
cherweise wurde dadurch der vollstin-
dige unbehinderte Harnabfluf}, z. B.
durch Beseitigung eines Schleimhaut-
o6dems der Ureteren, wiederhergestelit.

Vielleicht kénnten das fibrotische
Stadium und die Ureterobstruktion
verhindert werden, wenn friihzeitig im
Krankheitsverlauf mit Steroiden be-
handelt wiirde. Wegen der unspezifi-
schen Symptomatik wird dieser Zeit-
punkt in aller Regel versiumt. Dies
diirfte der Grund dafiir sein, da3 hier-
zu in der Literatur keine Erfahrungen
mitgeteilt werden. Eine vollstindige
Ausheilung des Prozesses diirfte eher
unwahrscheinlich sein, wenngleich mit
der intraperitonealen Verlagerung der
Ureteren die wichtigste Komplikation
beseitigt ist.

Dokumentation: C23 Retroperitonealfibrose
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