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Resumen

Se presenta un caso de fibrosis retroperitoneal idiopatica,
proceso que se caracteriza clinicamente por la presentacion
de un cuadro de obstruccidn ureteral de etiologia desconoci-
da. Se discuten los factores etiopatogénicos involucrados has-
ta ahora. La ultrasonografia y la tomografia computadoriza-
da se muestran en la actualidad como los dos medios de ma-
yor utilidad en el diagnostico de este proceso, cuyo tratamien-
to combina la terapéutica médica esteroidea y la quiridrgica
mediante, fundamentalmente, ureterdlisis.

Abstract

A case of idiopathic retroperitoneal fibrosis is presented.
From a clinical perspective, this entity features ureteral obs-
tructien of unknown etiology. The current etiopathogenic fac-
tors involved are discussed. Ultrasonography and computed to-
mography are two of the most useful diagnostic tools in this
process. Therapy includes steroid administration and surgical
ureterolysis.

Zusammenfassung

Die Verf. stellen einen Fall einer idiopathischen retroperi-
tonealen Fibrose vor, ein Prozess, der in klinischer Hinsicht
durch das Vorhandensein ¢ines ureteralen Obstruktionsbildes
unbekannter Atiologie gekennzeichnet wird.

Sie erbrtern die bisher beobachteten idtiopathogenischen
Faktoren. Die Ultrasonographie und die komputerisierte To-
mographie sind gegenwiirtig zwei Mittel, die sich als beson-
ders niitzlich fiir die Diagnose dieses Prozess erwiesen haben,
dessen Behandlung die steroide drztliche Therapeutik und die
chirurgische kombiniert, die in erster Linie mittels Ureteroly-
se erfolgt.
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Résumé

Nous présentons un cas de fibrose rétropéritonéale idiopa-
thigue, processus cliniquement caractérisé par la présentation
d’un cadre @’ obstruction de Purétre dont 'étiologie est mécon-
nue. L’ultrasonographie et la tomographie computarisée sont
actuellement fes deux moyens les plus utiles dans le diagnostic
de ce processus, dont le traitement associe la thérapeutique
médicale stéroide et la chirurgie et ce fondamentalement par
Iurétérolyse.

Introdaccion

La fibrosis retroperitoneal idiopatica es una enfer-
medad bien definida, con cambios anatomopatologicos
precisos, si bien su origen no esta totalmente aclarado
en la actualidad.

Fue descrita por primera vez en 1902 por Albarran',
aunque fue Ormond?, en 1948, quien dio una defini-
ci6n mas precisa de la misma.

Esta entidad se caracteriza por el desarrollo de una
masa de tejido fibroso en la pared abdominal posterior,
a nivel lumbar, sin una causa obvia que la justifique, y
que envuelve, obstruyendo, a los uréteres. Los grandes
vasos abdominales se ven siempre involucrados en este
proceso, aunque es rara la aparicion de sintomas vas-
culares de tipo obstruétivo.

Muchos son los términos utilizados para denominar
esta patologia. Entre ellos se encuentran los de: lipoes-
clerosis periureteral, periureteritis primitiva, lipoescle-
rosis retroperitoneal, esclerolipomatosis retroperito-
neal, sindrome de Ormond o fascitis de Gerota, si bien
es el de fibrosis retroperitoneal idiopatica el mds co-
munmente utilizado.

La clinica de la fibrosis retroperitoneal se caracteri-
za por la produccion de un cuadro de obstruccion ure-
teral, que puede desemtbocar en una insuficiencia renal
irreversible. En cuanto a su tratamiento, en la actuali-
dad se emplea una combinacion de tratamiento médi-
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co y quirtrgico, si bien los resultados obtenidos no son
del todo satisfactorios.

Caso clinico

Vardn de cincuenta y cinco afies, profesor de autoescuela,
con antecedentes de alergia a sulfamidas y penicilinas; hiper-
colesterolemia en tratamiento con lespencfril y estimulocel;
fiebre tifoidea con cuarenta y cinco anos, y tuberculosis pul-
monar con treinta.

Desde un afio antes de su ingreso, tras un episodio de hin-
chazon generalizada que remitié espentaneamente en cuaren-
ta v ocho horas, viene presentando nicturia, polaquiuria, te-
nesmo vesical y orina espumosa con mat olor ocasional. A
los seis meses de haber comenzado con dicho cuadro se ana-
den astenia, anorexia y pérdida de pesc no cuantificada, asf
como, en los dias previos a su ingreso hospitalarie, dolor en
ambas fosas renales, irradiade por trayecto ureteral; no ha
presentado en ningln momento colico nefritico.

En la exploracién destaca una presion arterial de 1607100,
hepatomegalia de dos traveses de dedo y rifion derecho do-
loroso a la palpacion, asi como dolor a la palpacion en tra-
vecto ureteral y en hipogastrio, .

Entre las exploraciones complementarias, la analitica ge-
peral incluyendo hemograma, perfil bioquimico, determina-
cion de inmunoglobulinas v complemento, asi come estudio
de orina, estuvieron dentro de la normalidad. En la ecogra-
fia ahdominal (fig. 1) se apreci6 hidronefrosis bilateral con
vejiga normal. Las radiografias PA y L de térax presentaron
un ligero enfisema difuse, con pequefias calcificaciones hilia-
res y sombra cardiaca normal. El urograma I'V mostrd discre-
to aumento de tamafio en ambos riflones con retraso en la
eliminacion de contraste y dilatacion marcada a nivel de pel-
vis renal y tercio proximal de ambos uréteres, siendo norma-
les los tercios distales v la vejiga, signos sugerentes de este-
nosis nreteral bilateral, si bien no se pude apreciar la cansa
de la misma. Al mes se le realizd nuevo estudio analitico, en
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el que comienzan a apreciarse alteraciones de los valores de
funcion renal: BUN de 21 mg %, creatinina de 14 mg %, po-
tasio de 5,1 meq/l, apareciendo también hematies aislados en
el sedimento urinario,

A los dos mesces se le practicd TAC abdominal (fig. 2), en-
cortrandose tumoracion retroperitoneal solida, de densidad
homogénea, que enmascaraba parcialmente aorta y bilurca-
cion iliaca, sugestiva de fibrosis retroperitoneal, que englo-
baba los uréteres desplazdndolos hacia la linea media, y que
serfa la causa de la hidronefrosis bilateral presente en ¢ en-
fermo.

Estos datos hicieron que inicialmente se plantease el diag-
ndstico diferencial con un linfoma, si bien se descartd esta
posibilidad al ver que la imagen tumoral no parecia un con-
glomerado de adenopatias. Por otro fado, se barajo la exis-
tencia de un sarcoma retroperitoneal, que radiologicamente
no se pude descartar.

A la vista de los estudios practicados se decidio la inter-
vencion quirargica: se le practicd laparotomia media supra e
infraumbilical, encontrindose una tumoraciéon retroperito-
neal de color blanco nacarado, de consistencia firme, que no
infiltraba intestino y que se extendia desde raiz de mesente-
rio hasta vacinete pélvico. Se abrié peritoneo posterior y se
tomaron muesiras para biopsia intraoperatoria, que fue in-
formada como fibrosis retroperitoneal, procediéndose a laex-
tirpacién tumoral (en capas de cebolla), hasta llegar al eje adr-
tico, uréter y ambas ramas iliacas, siendo la afectacién mayor
en el lado izquierdo.

El estudic anatomopatoldgico posterior confirmé ef diag-
néstico de sospecha de fibrosis retroperitoneal idiopatica o
enfermedad de Ormond.

Pasado un mes de la intervencion, el paciente continuaba
con asteniz, anorexia, dolor a la palpacion profunda en am-
bos trayectos ureterales, mas acentuado en el lado izquierde.
La analitica presentd una VSG de 110 a la primera hora, ha-
biéndose normalizado practicamente fos parametros de fun-
cionalidad renal (creatinina de 1,5 mg %).

Se practicd nueva ecografia de control, que mostré una
marcada disminucién de la delimitacion de ambos sisteras

Fig. 1.—Ecografia abdominal en la que se aprecia hi-
dronefrosis bilaterul.




Fig. 2.—TAC abdominal en el que se aprecia tumeracion retroperito-
neal sdlida, sugestiva de fibrosis retroperitoneal.

excretores renales, persistiendo la hidronefrosis, principal-
mente derccha, con corticales conservados. En el cultivo de
orina aparecieren incontables colonias de Streptococcus fae-
calis. El paciente continuaba con dolores célicos ocasionales
en hipogastric y con tensiones elevadas (210/110).

Los estudios ecograficos posteriores fueron definiendo una
moderada hidronelrosis derecha, conservandose la cortical,
asi como una atrofia del rifién izquierdo, con contorno abo-
llonado y sin definicion cortical, imagen ésta compatible con

-una pielonefritis cronica. El tltimo estudio fue realizado a
los dos afies de practicada la laparotomia {tres afios desde
que se inicid el cuadro clinico), aprecidandose dilatacién de
pelvis v sisterna excretor renal derecho, con disminucién de
tamafio en el rifion izquierdo (fig. 3},

Durante todo este tiempo, el paciente fue sometido a tra-

tamiento antihipertensive, lograndose una progresiva norma-

lizacion de sus cifras tensionales, asi como de los valores en-
contrados en los controles analiticos.

Discusion

La fibrosis retroperitoneal idiopatica fue inicialmen-
te descrita como una enfermedad de aparicidn rara, si
bien hoy dia parece claro que un gran niumero de pa-
cientes podrian haber pasado inadvertidos afios atras,
antes de que esta entidad fuera descrita con precisién
por Ormond? en 1948.

Dada 1a vaguedad de los sintomas que presenta este
proceso su diagnostico suele ser dificil, sobre todo si
su posibilidad no es tenida en cuenta desde un princi-

pic. Del mismo modo, es importante plantear un diag-.

nostico diferencial que excluya otras causas de obstruc-

Fibrosis retroperitoneal idiopatica
L. Capitan Morales y cols.

—

Fig. 3.—Pielografia IV, practicada a los dos afios de la intervencion
donde se encuentra dilatacion de pelvis y sisterna excrelor derecho, con
disminucion de tamaiio de rifién izquierde.

cibn ureteral, como puede ser la aparicién de una neo-
plasia maligna en retroperitoneo. Asi, Battke® descri-
bio un caso en un paciente afecto de un sarcoma retro-
peritoneal, ¥ se han mencionado también otros produ-
cidos por carcinoma de cérvix o de prostata. Es por
esto por lo que autores como Ross v Goldsmith? pos-
tulan la necesidad de evitar el uso de términos como
el de fibrosis periureteral, que en realidad no expresan
la verdadera naturaleza anatomopatolégica de este pro-
ceso. Para Hache” [a denominacién mas correcta seria
la utilizada por nosotros de fibrosis retroperitoneal
idiopatica que es la que verdaderamente denota el ca-
racter de respuesta celular de la lesidn, asi como su ori-
gen inflamatario, a diferencia de otros procesos fibrd-
ticos como la enfermedad de Dupuytren, la de Peyro-
nie, o el tumor desmoide, en los que el origen inflama-
torio no es tan evidente.

La etiologia del proceso no es perfectamente cono-
cida. Se han propuesto varias posibilidades que contri-
buirfan a dar una explicacion del mismo. Algunos au-
tores tratan de encontrar un origen infectivo con puer-
ta de entrada en el tracto urinario bajo extendiéndose
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por las anastomosis entre el uréter y los linfaticos de
dicha zona®.

Siguiendo esta misma hipotesis infectiva se propuso
que el proceso podia comenzar como una celulitis agu-
da del tejido retroperitoneal, que causaria anuria inme-
diata, por presion ureteral, y posteriormente llevaria a
la fibrosis progresiva. Asi, presenta un caso en el que
s¢ vio este proceso celulitico signiendo a una gangrena
apendicular, y otro en el que aparecio tras una fistula
secundaria a una pieloplastia. En otros tres pacientes,
aunque 1o se halld la causa de la celulitis, los uréteres
estaban envueltos por una masa inflamatoria, cuya
biopsia reveld la presencia de células plasmadticas y
abundantes fibroblastos.

Hay que sefalar la relacion probada entre el uso de
determinadas drogas y la aparicidn de fibrosis retrope-
ritoneal. Entre ellas destaca la metisergida, antagonis-
ta de la serotonina, muy usada por su efecto antimigra-
fioso, sobre todo en los Estados Unidos. Actualmente
hay sospecha creciente de que el uso prolongado de
esta droga conduce a la aparicion de fibrosis retrope-
ritoneal, llegandose a pensar en la actualidad que la me-
tisergida puede ser responsable de hasta el 20 % de los
casos de este padecimiento®®.

Se ha descrito también la posible influencia de otros
medicamentos tales como la penicilina, sulfamidas, qui-
nidinas, tiouracilos, etc.”. Es de destacar el hecho de
que en estos casos de origen iatrogeno, parece apre-
ciarse una mayor afectacion de los grandes vasos retro-
peritoneales que de los uréteres. Asimismo, ¢l proceso
fibrosante parece resolverse en la mayor parie de los
casos cuando el tratamiento con metisergida se inte-
rrumpe. Es, pues, evidente que hay un importante ni-
mero de agentes que llevan a la puesta en marcha de
una cadena de acontecimientos que desembocaran en
la formacion de una extensa y densa placa de fibrosis
retroperitoneal, si bien, en la mayor parte de los casos,
el origen del proceso permanece oculto.

Por lo que se refiere a la anatomia patologica del pro-
ceso, se caracteriza por la aparicion de una placa blan-
cogrisdcea, lisa y homogénea, generalmente a la altura
de L-4, L-5, que rodea a la bifurcacion aortica®, Esta
placa avanza centrifugamente hasta llegar al mediasti-
no, por arriba, y por abajo hasta las ramas hipogastri-
cas, pudiendo, por delante, afectar a la raiz de los me-
sos. Lateraimente, se extiende més alld del borde ex-
terno del psoas, desplazando el tercio medio de los uré-
teres hacia la linea media.

Como describe Ormond?, el proceso va a desarro-
lkarse en tres fases:

— Aparicién de focos inflamatorios en el tejido adi-
poso retroperitoneal.

— Desaparicién progresiva de la grasa, en beneficio
de la infiltracion inflamatoria.

— Formacion de fibrosis cicatricial.

Aungue suele decirse que la fibrosis retroperitoneal
envuelve, mas que invade, las estructuras, se puede ver
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como la pared muscular ureteral estd extensamente in-
vadida por tejido fibrotico. Curiosamente el peritoneg
parece escapar a esta afectacion®.

El cuadro clinico de este proceso suele ser vago o
inespecifico, afectando comunmente a varones entre
los cuarenta v los sesenta afios de edad. Apreciamos
dos estadios en la evolucion del cuadro:

— Uno temprano, con sintomas derivados de la en-
fermedad entre si, como son: dolores lumbares y pe-
riumbilicales irradiados a genitales, junto con un cua-
dro general de malestar, fiebre moderada, pérdida de
peso, anorexia, leucocitosis, aumento de la V8G v, oca-
sionalmente, eosinofilia.

— Otro tardie en ¢l que los sintomas van a derivar
de la progresiva oclusién ureteral, desarrollindose hi-
dronefrosis que puede legar a la obstruccion total con
anuria e insuficiencia renal. Son, sin embargo, raros,
como ya hemos dicho, los sintomas por afectacion vas-
cular, a excepcion de aquellos casos en los que parece
identificarse una causa iatrogena.

Para el diagnostico de este padecimiento se han uti-
lizado el urograma intravenoso, la ultrasonografia y la
tomografia axial computadorizada, pudiendo informar
las dos Gltimas, v mas especificamente la TAC, de la
naturaleza del proceso que origina el cuadro obstructi-
vo ureteral.

El pronéstico de la enfermedad va a depender, pues,
de 1a precocidad del diagndstico y de los cambios irre-
versibles que se hayan desarrollado en uno o en Jos dos
rifiones. Raper® sugiere que la enfermedad probable-
mente tendria fases de actividad e inactividad, aunque
una vez establecido el cuadro, es poco probable que re-
grese. Por lo que se refiere a los casos producidos por
tratamiento con metisergida, parccen mejorar cuando
el tratamiento con dicha droga es retirado, aunque Gra-
ham y Suby® vieron como de 19 pacientes con fibrosis
retroperitoneal y tratamiento previo con metisergida,
ocho precisaron tratamiento quirdrgico adicional.

Por lo que se refiere al tratamiento de la fibrosis re-
troperitoneal idiopdtica, es también controvertido, em-
pleandose métodos tanto médicos como quirlrgicos. El
uso de corticoides en el tratamiento de este proceso ha
sido defendido por varios autores'® ! como lo tinice pe-
sible en las fibrosis retroperitoneales. Abourach ¥
cols.?” defienden su eficacia como tratamiento de entra-
da, pudiendo ser util en uno de cada 10 casos. Esto evi-
taria las complicaciones del tratamiento quirtirgico, gue
suman a las propias de la cirugia, las de la evolucion del
proceso fibrotico, sobre todo las vasculares, tales como
infarto de miocardio y frombosis venosas. Propugrian
el uso de corticoides a bajas dosis, de manera que 5 mg
de prednisona serian suficientes como tratamiento de
entrada, que se prolongaria durante uno, dos o tres
afios, con un seguimiento periddico del enfermo.

La mayor parte de los estudios, sin embargo, cen-
tran su atencién en el tratamiento quirdrgico, como
ideal para resolver el cuadro y sus complicaciones. Lo




mas utilizado es la ureterolisis y el trasplante intrape-
ritoneal del segmento ureteral afecto”. Sin embargo,
este tratamiento no esta exento de recidivas —del 22
al 48 %131 asi como de complicaciones, entre las que
destacan la hipertensidn arterial residual, y los trom-
boembolismos, tal y como describen las series estudia-

das por Mundy v cols.®. Y es aqui, en el tratamiento:

preventivo de la aparicion de recidivas tras la terapéu-
tica quirtirgica de la fibrosis retroperitoneal, donde el
uso de los corticoides parece tener una mayor relevan-
cia, reduciendo el riesgo de recidivas del 48 al 10 %16,

Actualmente los estudios parecen encaminarse a lo-
grar una eficaz comhinacion del tratamiento médico
con esteroides y del quirargico, para conseguir asi la
terapéutica definitiva de la fibrosis retroperitoneal idio-
patica. Ress y Goldsmith* han propuesto el uso de es-
teroides de forma inicial, frente a la cirugia de emer-
gencia, en pacientes con gran afectacion sistémica, y
con evidencia bioquimica de inflamacidn activa, asi
como en individuos ancianos o debilitados por enfer-
medades coexistentes, sobre todo patologia cardiovas-
cular. En aquellos casos en que no se lograra una bue-
na evolucion del proceso, se recurriria a la terapéutica
quirtrgica sin olvidar la importancia del tratamiento
postoperatorio coadyuvante con bajas dosis de esteroi-
des, para prevenir la aparicion de recidivas.

Fibrosis retroperitoneal idiopatica
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