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Resumen

Introduccion: la primera descripcion de obstruccion ureteral extrinseca por un proceso de fibrosis
retroperitoneal se efectudé en 1905. En poco mas de un siglo sélo se han reportado unos 800 casos de
esta patologia. Caso clinico: se reporta el caso de un paciente femenino de 55 afios, que cursa con
dolor abdominal difuso de larga evolucién, acompafiado de nausea, vomito, fiebre de 38°C e
hipertensiéon de 160/100 mmHg. Se realiza tomografia axial computarizada observandose masa
retroperitoneal que produce obstruccidn de uréteres. Se realiza laparotomia exploradora con toma de
biopsia y liberacion de uréteres. El analisis histopatoldogico demuestra la presencia de fibrosis
retroperitoneal, una entidad patoldgica poco frecuente, cuyo diagnostico requiere un alto indice de
sospecha en base a los hallazgos clinicos, de laboratorio y de gabinete. Revision de la literatura: no
se han formulado definiciones claras de los diferentes trastornos que se incluyen en el espectro de la
fibrosis retroperitoneal, debido a lo infrecuente de esta enfermedad. Por esta razon hoy se carece de
criterios diagndsticos y de una clasificacion coherente de las diferentes formas que puede adoptar la
enfermedad. Sin embargo, ante la sospecha de una fibrosis retroperitoneal se debe distinguir entre
una forma idiopatica y una secundaria, por las diferentes implicaciones para el tratamiento.
Conclusion: la fibrosis retroperitoneal es un diagndstico diferencial ante la presencia de dolor
abdominal difuso asociado a sintomas de compresidn ureteral o de grandes vasos.

Abstract

Introduction. The first description of extrinsic uretheral obstruction by retroperitoneal fibrosis
occurred in 1905. In little more than a century, about 800 cases of this disease have been reported.
Case description. We report the case of a female 55 year-old patient who presents with diffuse
abdominal pain of long duration, nausea, vomiting, fever of 38°C and hypertension of 160/100 mmHg.
A CT scan is performed that shows a retroperitoneal mass that obstructs the urethers. Exploratory
laparotomy was performed, urethers were released and biopsy was taken. Pathology analysis showed
the presence of retroperitoneal fibrosis, a rare pathological entity whose diagnosis requires a high
index of suspicion based on clinical, imaging and laboratory workup. Literature review. There are no
clear definitions of the variety of disorders that are included in the spectrum of retroperitoneal fibrosis,
due to the rarity of this condition. Consequently, we lack diagnostic criteria and a consistent
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classification of the different forms that it may adopt. However, when there is suspicion of
retroperitoneal fibrosis, the first step is to establish whether it is idiopathic or secondary, as there will
be treatment implications. Conclusion. Retroperitoneal fibrosis should be considered in the
differential diagnosis whenever diffuse abdominal pain is associated with uretheral or great vessels

compression.

Introduccion

En 1905 J. Albarran hizo la primera descripcion de la
obstruccion ureteral extrinseca por un proceso de fibrosis
retroperitoneal. En 1948 John K. Ormond realizd una
descripcion completa de la fibrosis retroperitoneal en la
literatura anglosajona y en 1957 Raper FR reportd la
primera serie de esta enfermedad con siete casos'?.
Hasta 2002 se habian descrito poco mas de 800 casos de
fibrosis retroperitoneal®. A continuacién presentamos un
caso de wuna paciente de 55 anos con fibrosis
retroperitoneal idiopatica.

Caso clinico

Se trata de una paciente femenina de 55 afios de edad,
con antecedente de tabaquismo y dolor articular crénico
sin diagnostico establecido. Inicia su padecimiento seis
meses previos a su ingreso con dolor abdominal difuso, de
leve intensidad y remision espontanea a los dos dias. Dos
dias antes de su ingreso se reinicia el dolor en
hemiabdomen superior de mayor intensidad, con
irradiacion hacia la region dorso-lumbar, acompafiado de
nausea y vomito gastrobiliar, ademas de fiebre de 38°C.

A su ingreso presenté una presion arterial de 160/100
mmHg negando antecedentes de hipertension, con facies
de dolor, palidez de tegumentos, con regular estado de
hidratacion. Su abdomen presenta resistencia muscular
voluntaria, con dolor intenso a la palpacién de cuadrante
superior derecho, signos de Murphy y Giordano derecho
positivos. En los examenes de laboratorio se observd una
leucocitosis leve (12.100 células/mm3), elevacion de urea
y creatinina y examen general de orina con leve
albuminuria. Se realizd ultrasonido de higado y via biliar
sin alteraciones, con rastreo renal reportando crecimiento
de ambas siluetas renales.

Al persistir presién arterial elevada, se sospecha una
obstruccién de vasos renales y se solicita una tomografia
axial computarizada. En la tomografia axial computarizada
se identific6 una masa retroperitoneal que producia
obstrucciéon de uréteres (Figuras 1 y 2), por lo que se
decidié realizar canulaciéon con catéter doble ] bilateral.
Luego se efectud laparotomia para liberacion de los
mismos. En la cirugia se observd un retroperitoneo de
consistencia dura, desde L1 hasta la regién sacra y a
ambos lados abarcando ambos uréteres. Se realizd la
liberacion de wuréteres y se tomaron biopsias de
retroperitoneo y de ganglios retroperitoneales.

El examen histopatoldgico reportd la presencia de
fibroblastos rodeados de abundantes fibras de colageno,
ademas de inflamacion cronica inespecifica consistente
con fibrosis retroperitoneal (Figura 3). Después de la
cirugia se inicié terapia esteroidea a base de prednisona,
60 mg diarios por un mes y posteriormente 20 mg diarios
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por 6 meses. Un afio después de la cirugia, no se han
presentado mas alteraciones en la funcién renal ni de la
presion arterial, por lo que no se ha indicado nueva
tomografia ni reinicio del tratamiento con prednisona.

Discusion

El término fibrosis retroperitoneal se utiliza generalmente
para referirse a una entidad clinico-anatomopatoldgica
que se caracteriza por la presencia de tejido esclerdtico en
el retroperitoneo periadrtico y periiliaco®. La prevalencia
estimada de la fibrosis retroperitoneal es de 0,2 a 2 casos
por 100.000°°, mientras que la incidencia anual es de 0,1-
0,5 casos por cada 100.000 habitantes*®. Hay un
predomino del género masculino en la fibrosis
retroperitoneal de 2-3:1 respecto a las mujeres’®. La
edad de presentacidon tipica es en la quinta y sexta
décadas de vida®~>7'1,

Se pueden distinguir tres grupos de fibrosis
retroperitoneal:

1. Fibrosis retroperitoneal idiopatica o primaria:
representa aproximadamente entre 70 y 75% de los
casos y no tiene antecedentes o patologias
relacionadas®>'°, A la fibrosis retroperitoneal idiopatica
también se le conoce como enfermedad de Ormond?.

2. Fibrosis retroperitoneal secundaria: relacionada
con la ingesta de medicamentos (véase Tabla I) y con
algunas enfermedades (Tabla II)>”.

3. Fibrosis retroperitoneal maligna: registran entre 8
y 10% de todos las fibrosis retroperitoneal?%!, Se
asocia con tumores malignos como carcinoma de
pulmén, mama, prdstata’, gastrico, colon, rifién,
cérvix'!, de vejiga y pancreéatico, linfoma Hodgkin y no
Hodgkin, carcinoide®, tiroideo y sarcoma®. Los alelos
HLA-DRB1*03 y los alelos HLA-B*08 estén asociados
con la periaortitis crénica, mientras que los alelos HLA-
DRB1 y HLA-DRB1*15 y B1*0404 se han identificado
como predisponentes para sufrir la enfermedad**°,

Al parecer, la fibrosis retroperitoneal idiopatica podria ser
causada por una reaccion alérgica a los componentes
lipidicos de la pared adrtica®. El ceroide, un polimero
insoluble de lipidos y proteinas oxidados, parece ser el
antigeno blanco. De hecho, se pueden encontrar
anticuerpos circulantes contra el ceroide en mas del 90%
de los pacientes con fibrosis retroperitoneal®. Una vez
que se produce el adelgazamiento o la rotura de la media
de la aorta, los antigenos son procesados por los
macréfagos de la adventicia®. Los antigenos son
presentados a los linfocitos, lo que produce una activacion
de los mismos y la producciéon de autoanticuerpos. Ello
inicia la respuesta inflamatoria, con la llegada de células
de defensa al area de aterosclerosis y liberacion de
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numerosas citocinas, factores de crecimiento y sustancias
profibrinogénicas. Los macréfagos secretan factor de
crecimiento fibroblastico y los linfocitos T secretan factor
de crecimiento fibroblastico y factor estimulante de la
sintesis de colageno, lo que resulta en la proliferacion de
fibroblastos vy fibrosis®,

Se ha planteado la posibilidad de que las células
plasmaticas portadoras de IgG4 desempefien un papel
patogénico en la fibrosis retroperitoneal idiopatica®. Con
todo, algunos sujetos ancianos muestran IgG frente al
ceroide sin expresion de la enfermedad, lo que puede
indicar que hay una respuesta inmunoldgica de grado
diverso o que se trata de un epifendmeno de la fibrosis
retroperitoneal®*3,

El depdsito de hemosiderina en algunas placas fibroticas
indica una hemorragia retroperitoneal previa que podria
contribuir al proceso de fibrosis®. También se ha supuesto
que el consumo prolongado de metisergida (siendo
antagonista de la serotonina), causa un efecto de rebote
en la liberacién de serotonina. A su vez, la serotonina
tiene efectos profibroticos y esto podria ser responsable
del desarrollo de la fibrosis retroperitoneal*. De hecho, la
metisergida se ha relacionado con 12% de los casos de
fibrosis retroperitoneal®. En el caso de los cénceres
relacionados con fibrosis retroperitoneal podrian producir
compuestos fibrogénicos, como serotonina y factores de
crecimiento. Finalmente, la fibrosis retroperitoneal puede
resultar como una respuesta esclerdtica a la radioterapia,
a las infecciones, a los traumatismos o las lesiones
quirdrgicas®.

Los signos y sintomas estan relacionados con el
atrapamiento y compresién de los uréteres, vena cava
inferior, aorta y sus ramas o vasos gonadales®.
Inicialmente se presenta con sintomas inespecificos como
dolor difuso de espalda baja, flanco o abdomen en 80 a
100% de los casos, con aparicion insidiosa e intensidad
progresivamente creciente debido a la obstruccion
ureteral®®!!., En consecuencia, los sintomas estdn en
relacién con la oliguria y la uremia?, con presencia de
hipertensién arterial (de 50 a 60%)3, anemia, alteraciones
de los liquidos y electrolitos®, malestar general (25%),
nausea y vomito (3%), infeccién urinaria (6%), cdlico
renal (10%), hematuria (3%) vy oclusién intestinal
(10%)*. Puede existir polaquiuria y disuria, incluso en
ausencia de una infeccién de la via urinaria.

Los sintomas secundarios a la obstruccion de la via
urinaria son mas frecuentes debido a que la obstruccion
de los dos uréteres se presenta en el 50% o mas de los
casos. Dicha obstruccion puede ser simultanea o
metacroénica®. La presencia de anorexia (13%), fiebre leve
(3%) y pérdida de peso (13%)* podrian ser un reflejo de
la naturaleza inflamatoria sistémica de la enfermedad®.

La compresion de la vena cava inferior causa edema de
los miembros inferiores o escroto, o tromboflebitis
profunda de las piernas, mientras que la afecciéon de los
vasos Yy linfaticos gonadales puede resultar en hidroceles,
molestia escrotal® y disfuncién eréctil®. Aunque |la
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tromboflebitis se puede presentar en el 6% de los casos'?,
el resto de estos Ultimos sintomas son menos frecuentes®.
La compresién de la aorta y arterias iliacas comunes
produce claudicacion y gangrena de las extremidades
inferiores. La estenosis de las arterias renales puede
producir hipertension renovascular, mientras que la
oclusion de las arterias mesentéricas superior e inferior
pueden producir isquemia intestinal®. En etapas tardias
puede presentarse insuficiencia renal aguda por
obstruccion ureteral®7:?,

La fibrosis extraperitoneal junto con enfermedades vy
fendmenos autoinmunes se presenta entre el 8 y 15% de
los casos de fibrosis retroperitoneal en forma de fibrosis
mediastinal, tiroiditis de Riedel, pseudotumor orbitario
fibrotico, periarteritis de las arterias coronarias, nddulos
hialinos pulmonares, colangeitis esclerosante, sialoadenitis
crénica y fibrosis periarticular®*”:®, Es menos frecuente la
asociacion de fibrosis retroperitoneal con lupus
eritematoso sistémico, enfermedad de Crohn, artritis,
purpura de Henoch-Schonlein, espondilitis anquilosante,
poliarteritis nodosa, granulomatosis de Wegener®,
arteritis de Takayasu, cirrosis biliar primaria, sarcoidosis,
contractura de Dupuytren, enfermedad de Peyronie?,
enfermedad de Weber-Christian sistémica (paniculitis no
supurativa), escleroderma, mesenteritis esclerosante y
pancreatitis créonica de origen autoinmune®8,

El diagndstico de la fibrosis retroperitoneal tiene cierta
dificultad en la practica clinica. La fibrosis retroperitoneal
carece de criterios diagnosticos establecidos, asi que el
diagndstico se realiza con signos clinicos sugestivos, junto
con examenes de laboratorio y estudios de imagen
compatibles'®.

No hay estudios de laboratorio especificos para la fibrosis
retroperitoneal, aunque puede observarse piuria (60% de
los casos), proteinuria (40%), indice de sedimentacion
eritrocitario elevado (entre 80 y 90% de los casos),
hipergammaglobulinemia policlonal®**, algin grado de
compromiso renal (mas del 75% de los casos)?,
hipoalbuminemia, anemia normocrémica y normocitica,
trombocitosis leve, autoanticuerpos contra musculo liso?,
anticuerpos antinucleares (hasta 60% de los casos) y
factor reumatoide (probablemente una alteracion general
de la autotolerancia). Puede haber elevacion de otros
autoanticuerpos cuando hay relacibn con otras
enfermedades, como los anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos (relacionados con la granulomatosis de
Wegener o la poliangeitis), anticuerpos antitiroglobulina y
microsomales antitiroideos (tiroiditis autoinmunitaria),
anticuerpos contra dsADN (lupus eritematoso sistémico) y
los antigenos Ro(SSA)/La(SSB) (sindrome de Sjogren).
Por otro lado, el valor de la proteina C reactiva suele estar
sumamente elevado. Recientemente se han observado
concentraciones séricas elevadas de 1gG4 y abundancia de
células plasmaticas portadoras de IgG4 en los infiltrados
inflamatorios presentes en las zonas afectadas por la
enfermedad. Esto ha llevado a algunos investigadores a
acufiar el término de “sindrome de hiper-IgG4™.
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La urografia excretora se basa en la presencia de una
triada clasica que consiste en el retraso en la excrecion
del medio de contraste con hidronefrosis unilateral (20%
de los casos) o bilateral (68% de los casos) e hidrouréter
proximal secundaria a la afecciéon ureteral, desviacion
medial del tercio medio de ambos uréteres, vy
estrechamiento de la luz ureteral a nivel vertebral L4-L5.
No obstante, la desviacion medial del uréter, considerado
como un signo clasico de la fibrosis retroperitoneal en
pielografia, puede observarse en el 20% de los individuos
no afectados®.

El ultrasonido generalmente muestra una masa
retroperitoneal para-adrtica o en el espacio perirrenal,
hipoecoica, bien definida, la cual se asocia con
hidronefrosis o dilatacién ureteral proximal'!. La masa se
observa hipoecoica o anecoica, bien delimitada, aunque
con bordes irregularmente contorneados. Se debe evaluar
integralmente la columna Iumbar prevertebral vy
paravertebral para evaluar plenamente la presencia y
extensiéon de la reaccidon fibrética®. La hidronefrosis es
bilateral en 60%, unilateral en 20% y no esta presente en
el resto’. La ultrasonografia tiene una sensibilidad global
para la deteccion de la fibrosis retroperitoneal de sdlo
25%°5, aunque puede utilizarse para monitorizar la
extension de la hidronefrosis y evaluar de forma indirecta
la respuesta al tratamiento®.

La tomografia axial computarizada puede mostrar una
masa que generalmente inicia a nivel del hilio renal y se
limita a la regién lumbar. En las fibrosis retroperitoneal no
malignas, el borde anterior se encuentra claramente
delimitado y pobremente en el margen posterior. Esta
masa tiende a envolver la aorta y la vena cava, pero sin
desplazarlas'! aunque si produce una desviacién medial y
compresion extrinseca de los uréteres®. Generalmente, el
centro de la fibrosis se encuentra en el nivel de la
bifurcacién adrtica®, pero es rara la extensién hasta la
pelvis o hacia duodeno, pancreas e incluso mediastino. La
densidad de la masa en la tomografia axial computarizada
es similar a la del musculo y con contraste intravenoso la
placa en etapas tempranas es mas vascular y muestra un
buen realce, mientras que en las etapas tardias, la placa
es avascular y tiene poco realce®!!. Sin embargo, la
reaccion fibrosa no puede ser facilmente apreciable en la
tomografia axial computarizada. Se ha informado que un
tercio de los pacientes con fibrosis retroperitoneal
quirirgicamente probada no tenia anomalia alguna en la
tomografia axial computarizada®.

La resonancia magnética puede mostrar engrosamiento de
las capsulas renales, una masa bien definida alrededor de
la aorta, ademas de datos de aortitis (estenosis y
engrosamiento y anormalidades estructurales en la pared
de los vasos)®. La diferenciacion entre la fibrosis
retroperitoneal maligna y no maligna puede ser factible
con la resonancia magnética. La fibrosis retroperitoneal
benigna consta de una masa retroperitoneal mas
homogénea y de mas baja intensidad en la senal de T2.
Una fibrosis retroperitoneal maligna posee un margen mal
definido, una masa heterogénea y una mayor intensidad
de sefial en T2 que en T1',

www.medwave.cl

No se han formulado definiciones claras de los diferentes
trastornos que se incluyen en el espectro de la fibrosis
retroperitoneal. Esta falta de claridad probablemente se
debe al hecho de que la fibrosis retroperitoneal es una
enfermedad muy poco frecuente, por lo que actualmente
se carece de criterios diagnosticos y de una clasificacion
coherente de las diferentes formas que puede adoptar la
enfermedad. Sin embargo, ante la sospecha de una
fibrosis retroperitoneal se debe hacer una distincidon entre
una forma idiopatica y una secundaria de la enfermedad,
debido a sus diferentes implicaciones para el tratamiento®.

El diagndstico de certeza para la fibrosis retroperitoneal es
la biopsia del tejido fibrético®. En la evaluacién
macroscopica, la placa fibrética tiene una consistencia de
madera color blanco grisaceo, con un borde anterior bien
delimitado, pero el posterior es dificil de separar del resto
de la estructuras. La placa usualmente estad centrada en la
superficie de las vertebras lumbares bajas®®. Esta placa
rodea la aorta y la vena cava inferior y sélo en 10% de los
casos afecta a la pelvis entre los vasos iliacos®.

Ormond dividié a la enfermedad en tres etapas evolutivas
con diferentes hallazgos microscépicos:

1. Etapa I de incidencia y desarrollo del proceso
subyacente o de fibrosis “inmadura”. Se caracteriza
por la infiltracion del tejido adiposo retroperitoneal con
células mononucleares redondas, compuestas
principalmente de linfocitos, células plasmaticas y
algunos eosindfilos?.

2. Etapa II de actividad o de fibrosis "madura”. En esta
fase hay diseminacién de la fibrosis y afecciéon de las
estructuras retroperitoneales. Se caracteriza por un
proceso granulomatoso con proliferacion capilar e
infiltrado eosinofilico. Las células inflamatorias tienden
a acumularse alrededor de los vasos sanguineos y se
comienza a observar un predominio de las fibras de
colageno’.

3. Etapa III de contraccién de la masa fibrosa o de
escara. En esta fase hay un predominio de la fibrosis
madura, principalmente compuesto de un tejido
conectivo denso, homogéneo y hialino conteniendo en
forma ocasional fibroblastos y células inflamatorias. El
tejido frecuentemente es avascular y calcificado!*%2%,
La aorta muestra en su pared alteraciones que
consisten en inflamacién importante de la adventicia,
adelgazamiento de la media y aterosclerosis en fase
avanzada de la media y la intima®.

El tratamiento de la fibrosis retroperitoneal inicialmente es
médico y se basa en la suspensién de los farmacos
sospechosos de producir la agresién'? y el uso empirico de
esteroides en las fases tempranas en dosis de 40 a 60 mg
por dia (1 mg/kg/dia) durante 6 a 8 semanas. Si se
controla el cuadro agudo, se mantiene la dosis de
prednisona de 10 mg por dia por un periodo de 12 a 18
meses. Posteriormente se mantiene vigilancia del paciente
cada 3 a 6 meses®. El uso de esteroide tiene una mejor
respuesta en los casos de fibrosis retroperitoneal
idiopatica, ademas de ser mas Uutiles en la fase inicial de la
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fibrosis retroperitoneal, no asi en la fase madura y de
escara cuando hay poca respuesta celular®.

En etapas iniciales de Ila fibrosis retroperitoneal Ila
obstruccién ureteral frecuentemente es unilateral y la
respuesta a los esteroides es adecuada. Sin embargo en
etapa tardia el curso clinico es mas serio, hay escasa
respuesta a los esteroides e incluso al tratamiento
quirlrgico debido a la presencia de una fibrosis bien
establecida y afeccion ureteral bilateral. Si no hay
respuesta al esteroide se puede intentar el uso de
inmunosupresores como la ciclosporina, la azatioprina y la
ciclofosfamida, aunque la accidon de estas dos Ultimas es
retrasada y tienen una gran toxicidad, ademas de existir
poca experiencia en su uso>!?. La respuesta observada en
el manejo con prednisona 0,5 mg/kg/dia por un mes y
reduccion gradual hasta una dosis de mantenimiento de
10 a5 mg/dia por 18 meses, junto con azatioprina a dosis
de 1,5 mg/kg/dia por 16 meses, es del 100%?%%. Se ha
descrito el uso de esteroide asociado a colchicina (0,5 mg
cada 12 horas por 2 afos) por su efecto antifibrotico y
antiinflamatoria con buenos resultados. Su uso evita dosis
elevadas de esteroides o inmunosupresores y tiene
buenos resultados?3.

En tiempos recientes ha tomado una mayor importancia el
tamoxifeno, un antiestrogeno que inhibiria el crecimiento
de los fibroblastos y la produccién de diversas citocinas®.
Se ha reportado una rapida mejoria en la funcidén renal
por fibrosis retroperitoneal usando cirugia y tamoxifeno,
con éxito a largo plazo (hasta 4 afios de seguimiento) y
pocos efectos colaterales. La respuesta observada en
pacientes tratados con prednisona a 1 mg/kg/dia por 1
mes y reduccién hasta una dosis de mantenimiento de 10-
5 mg/dia por 15 meses, asociado con tamoxifeno 20 a 40
mg/dia por 18 meses ha sido del 94%. Sin embargo, cabe
mencionar que todas estas respuestas al tratamiento
médico se basan en pequefas series de casos y otros
anecdoticos, por lo que su papel aun esta por investigarse
con un mayor nimero de pacientes®2.

El manejo quirlrgico debe estar encaminado a la incisién
de la masa fibrosa con liberacion de los uréteres o
cualquier otro érgano envuelto por la fibrosis?’. La
ureterdlisis e intraperitonealizacion del uréter y/o
envolvimiento de los uréteres en el epipldon ha sido
ampliamente usada, aunque tiene una recidiva de hasta
22%?22. En caso de dafio irreparable del uréter, puede
realizarse reseccion ureteral con anastomosis primaria,
autotransplante, uso de injerto de vena espermatica,
interposicion ileal, ureteroneocistostomia y reimplantacion
ureteral'?. La nefrostomia percutdnea o la colocacién de
catéteres doble ] son manejos temporales de la
insuficiencia renal aguda obstructiva. Los stents se
reservan para pacientes con fibrosis retroperitoneal
maligna o con alto riesgo con la realizacién de la cirugia®'.
El indice de éxito con la cirugia uroldgica consistente
Unicamente en la ureterdlisis es de 73%, con los
esteroides es de 86% y con la combinacién de ambos de
73%. La combinacion de esteroides y otros agentes
inmunosupresores permiten una mejoria en 97% de los
casos de fibrosis retroperitoneal®.
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El prondstico depende de un diagndstico temprano de la
enfermedad e inicio del tratamiento médico antes de que
se presenten los cambios irreversibles en uno o ambos
rifones. En pacientes con fibrosis retroperitoneal
idiopdtica sin compromiso renal el prondstico es
excelente, con éxito a largo plazo de mas de 90%!!. Se
debe mantener un monitoreo de los pacientes con fibrosis
retroperitoneal debido a que la enfermedad puede recurrir
dentro de los 5 afios después del diagnostico, aunque se
han reportado casos raros de recurrencia después de 10
afios de seguimiento??. El prondstico es més pobre en
pacientes con fibrosis retroperitoneal maligna, con una
supervivencia media de 3 a 6 meses después de
establecido el diagndstico®.

Conclusion

Se concluye que la fibrosis retroperitoneal debe ser parte
del diagnéstico diferencial ante la presencia de dolor
abdominal difuso asociado a sintomas de compresidn
ureteral o de grandes vasos. La realizacion de estudios
tomograficos puede servir para establecer la sospecha,
aunque el diagnodstico de certeza es la exploracidon
guirdrgica con toma de biopsia, asi como el tratamiento
adecuado de los uréteres envueltos por la compresion de
la fibrosis retroperitoneal. El establecimiento del periodo
de evolucion debe determinar si el manejo serda de
predominio médico basado en esteroides o si los
resultados seran mejores con un abordaje quirurgico.

Notas

Declaracion de conflictos de intereses

Los autores han completado el formulario de declaracion
de conflictos de intereses del ICMJE traducido al castellano
por Medwave, y declaran no haber recibido financiamiento
para la realizacion del articulo; no tener relaciones
financieras con organizaciones que podrian tener intereses
en el articulo publicado, en los Ultimos tres afios; y no
tener otras relaciones o actividades que podrian influir
sobre el articulo publicado. El formulario puede ser
solicitado contactando al autor responsable.

Aspectos éticos

Los autores obtuvieron el consentimiento informado de los
parientes del sujeto del estudio, para el uso de los datos y
la posterior publicacion de los resultados en Medwave. El
formulario puede ser solicitado contactando al autor
responsable.

Referencias

1. Wu J, Catalano E, Coppola D. Retroperitoneal fibrosis
(Ormond's disease): clinical pathologic study of eight
cases. Cancer Control. 2002 Sep-Oct;9(5):432-7. |
PubMed |

2. Pérez OI, Lizarralde ZL, de Pierola BF, Garcia AL,
Crespo CI. Fibrosis retroperitoneal secundaria a
neoplasia gastrica. Actas Urol Esp. 2008
Mar;32(3):345-7. | CrossRef | PubMed |

doi: 10.5867/medwave.2013.08.5795


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12410182?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.1016/S0210-4806(08)73841-5
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18512393?dopt=Abstract

Mef)ave

3. Monev S. Idiopathic retroperitoneal fibrosis: prompt
diagnosis preserves organ function. Cleve Clin J Med.
2002 Feb;69(2):160-6. | CrossRef | PubMed |

4. Vaglio A, Palmisano A, Corradi D, Salvarani C, Buzio C.
Retroperitoneal fibrosis: evolving concepts. Rheum Dis
Clin North Am. 2007 Nov;33(4):803-17, vi-vii. |
CrossRef | PubMed |

5. Mafiero C, Navas-Parejo A, Prados MD, Garcia-
Valdecasas J, Hornos C, Espigares MJ, et al. Fracaso
renal agudo obstructivo por masa retroperitoneal.
Nefrologia. 2004;24 Suppl 3:49-55. | PubMed |

6. Cronin CG, Lohan DG, Blake MA, Roche C, McCarthy P,
Murphy JM. Retroperitoneal fibrosis: a review of clinical
features and imaging findings. AJR Am J Roentgenol.
2008 Aug;191(2):423-31. | CrossRef | PubMed |

7. van Bommel EF. Retroperitoneal fibrosis. Neth J Med.
2002 Jul;60(6):231-42. | PubMed |

8. Amis ES Jr. Retroperitoneal fibrosis. AJR Am J
Roentgenol. 1991 Aug;157(2):321-9. | CrossRef |
PubMed |

9. Demko TM, Diamond JR, Groff J. Obstructive
nephropathy as a result of retroperitoneal fibrosis: a
review of its pathogenesis and associations. J Am Soc
Nephrol. 1997 Apr;8(4):684-8. | PubMed |

10.Castro-Iglesias N, Belhassen-Garcia M, Velasco-Tirado
V, Carpio-Pérez A, Inés-Revuelta S, Martin-Barba S, et
al. Ormond's disease: Experience with five cases.
Reumatol Clin. 2010 Jul-Aug;6(4):199-202. | CrossRef
| PubMed |

11.Vivas I, Nicolds AI, Veldzquez P, Elduayen B,
Fernadndez-Villa T, Martinez-Cuesta A. Retroperitoneal
fibrosis: typical and atypical manifestations. Br ]
Radiol. 2000 Feb;73(866):214-22. | PubMed |

12.Marzano A, Trapani A, Leone N, Actis GC, Rizzetto M.
Treatment of idiopathic retroperitoneal fibrosis using
cyclosporin. Ann Rheum Dis. 2001 Apr;60(4):427-8. |
CrossRef | PubMed | PMC |

13.Keith DS, Larson TS. Idiopathic retroperitoneal fibrosis.
J Am Soc Nephrol. 1993 May;3(11):1748-52. | PubMed
I

14.Bilici A, Karadag B, Doventas A, Erdincler DS,
Cetinkaya S, Ogut G, et al. Retroperitoneal fibrosis
caused by pergolide in a patient with Parkinson's
disease. Neth ] Med. 2004 Nov;62(10):389-92. |
PubMed |

www.medwave.cl

15.Kamisawa T, Chen PY, Tu Y, Nakajima H, Egawa N.
Autoimmune pancreatitis metachronously associated
with retroperitoneal fibrosis with 1gG4-positive plasma
cell infiltration. World J Gastroenterol. 2006 May
14;12(18):2955-7. | PubMed |

16.Ng NK, Bong 13, Williamson RC. Lymphoplasmacytic
sclerosing pancreatitis and retroperitoneal fibrosis. HPB
Surg. 2008;2008:719513. | PubMed |

17.Fukukura Y, Fujiyoshi F, Nakamura F, Hamada H,
Nakajo M. Autoimmune pancreatitis associated with
idiopathic  retroperitoneal fibrosis. AJR Am ]
Roentgenol. 2003 Oct;181(4):993-5. | CrossRef |
PubMed |

18.Schultz O, Schuchmann S, Burmester GR, Buttgereit F.
Case number 26: systemic idiopathic fibrosis
associated with aortitis. Ann Rheum Dis. 2003
May;62(5):486. | CrossRef | PubMed | PMC |

19.Park BK, Kim SH, Moon MH. Idiopathic presacral
retroperitoneal fibrosis: report of two cases. Br J
Radiol. 2003 Aug;76(908):570-3. | CrossRef | PubMed
I

20.Takahashi J, Wakamatsu Y, Okude ], Gohda T, Sanefuji
Y, Sasaki S, et al. Idiopathic retroperitoneal fibrosis in
a patient suspected of impending rupture of the
abdominal aortic aneurysm. Ann Thorac Cardiovasc
Surg. 2008 Feb;14(1):55-9. | PubMed |

21.Torella M, De Santo LS, Della Corte A, Esposito S,
Onorati F, Nappi G, et al. Extensive retroperitoneal
fibrosis with duodenal and ureteral obstruction
associated with giant inflammatory aneurysm of the
abdominal aorta. Tex Heart Inst J. 2003;30(4):311-3.
| PubMed | PMC |

22.Moroni G, Gallelli B, Banfi G, Sandri S, Messa P,
Ponticelli C. Long-term outcome of idiopathic
retroperitoneal fibrosis treated with surgical and/or
medical approaches. Nephrol Dial Transplant. 2006
Sep;21(9):2485-90. Epub 2006 May 15. | CrossRef |
PubMed |

23.Vega ], Goecke H, Santamarina M. Fibrosis
retroperitoneal asociada a uso crénico de ergotamina.
Tratamiento con colchicina y esteroides. Caso clinico.
Rev Med Chil. 2011 Apr;139(4):489-94. | CrossRef |
PubMed |

doi: 10.5867/medwave.2013.08.5795


http://dx.doi.org/10.3949/ccjm.69.2.160
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/11990647?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.1016/j.rdc.2007.07.013
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18037118?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15219069?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.2214/AJR.07.3629
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18647912?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12365466?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.2214/ajr.157.2.1853816
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/1853816?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/10495799?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.1016/j.reuma.2009.07.009
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21794713?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/10884739?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.1136/ard.60.4.427
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/11247880?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/?term=PMC1753605
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8329669?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15683095?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/16718827?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18475316?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.2214/ajr.181.4.1810993
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/14500215?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.1136/ard.62.5.486
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12695167?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/?term=PMC1754524
http://dx.doi.org/10.1259/bjr/61286585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12893702?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18292744?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/14677743?dopt=Abstract
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/?term=PMC307718
http://dx.doi.org/10.1093/ndt/gfl228
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/16702201?dopt=Abstract
http://dx.doi.org/10.4067/S0034-98872011000400012
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21879189?dopt=Abstract

Figuras y tablas

Figura 1. Placa de tomografia axial computarizada en la que se observa dilatacidon del sistema pielocalicial
importante en ambos rifiones.

Figura 2. Placa de tomografia axial computarizada en la que se observa intensa reaccién alrededor de
ambos uréteres dilatados (flechas blancas), asi como pérdida de la anatomia en torno a la vena cava inferior
y aorta (flecha negra).
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Figura 3. Microfotografia donde se identifican fibroblastos embebidos en fibras de colageno.

Alcaloides del ergot Metisergide (fibrosis retroperitoneal presente en el 1% de los consumidores),
bromocriptina, (dihidro-) ergotamina, pergolida, dietilamida del &cido lisérgico
(semejanza quimica con metisergide).

Agentes bloqueadores B-adrenérgico Timolol, propranolol, sotalol, metoprolol, pindolol, oxprenolol, acebutolol.
Analgésicos Aspirina, fenacetina, codeina, paracetamol.

Agentes antihipertensivos Hidralazina, a-metildopa, hidroclorotiazida, reserpina.

Misceldneos Anfetaminas, haloperidol, derivados de las sulfas, anticonvulsivantes,

antihistaminas, ampicilina, glibenclamida, tetraciclinas.

Tabla I. Farmacos relacionados con fibrosis retroperitoneal.
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Causas de fibrosis retroperitoneal secundaria

Medicamentos

Aneurisma adrtico abdominal

Exposicion a asbestos

Linfomas en la region pélvica

Terapia con radiacion

Ruptura uretral y extravasacion urinaria

Organo intraabdominal roto

Cirugia abdominal (por ejemplo cirugia de columna), pélvica o retroperitoneal previa

Extension de procesos intradominales adyacentes (diverticulitis, apendicitis, colitis
ulcerativa, enfermedad de Crohn)

Lesion del retroperitoneo (pancreatitis, hematoma retroperitoneal, extravasacion de
material de contraste)

Absceso isquiorectal

Infecciones (citomegalovirus, histoplasmosis, tuberculosis, actinomicosis, sifilis,
gonorrea, linfangitis ascendente, infecciones del tracto urinario)

Inflamacion alrededor de la aorta

Enfermedades autoinmune o del colageno

Tabla I. Farmacos relacionados con fibrosis retroperitoneal.
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