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Resumen

Este trabajo presenta un caso de enfermedad de Ormond en un hombre de 56 anos de edad. El cuadro se caracterizo por presentar
un sindrome general, edemas en ambos miembros inferiores, insuficiencia renal y anemia.

Seis meses antes el paciente no habia presentado este sindrome y después de 37 dias de posoperatorio fue dado de alta

hospitalaria.

Por ecografia y tomografia computada se constato una masa retroperitoneal, cuya histopatologia demostré que se trataba de una
IRF . La ureterdlisis presentd dificultades técnicas. El paciente comenzo a ser tratado con progesterona después de un mes de la

operacion.

Seis meses después de su egreso, se efectué una nueva TAC que demostré remision total de su enfermedad hasta la fecha,
encontrandose el paciente asintomatico y con funcién renal normal.

Miller, en 1884, denominé tumores desmoides a unas masas
consistentes de supuestosorigen exclusivamente musculo-
aponeur6tico.®

Albarran, en 1905, describié caracteristicas de la enfer-
medad.'¥

Gerschickter y Lewis sugirieron el origen endocrino de los des-
monas y propusieron el tratamiento con progesterona por prime-
ra vez en 1935.®

Lipschiik, en 1942, observo que la progesterona reducia tumo-
res generados por estrégenos administrados a cobayos.

Ormond, en 1948, efectué un amplio relato de la enfermedad."'®

Hackett, en 1757, y Hallet, en 1848, estudiaron aspectos de
otras formas de enfermedad esclerosante sistémica (EES) de
origen desconacido o fibromatosis agresiva, la fibrosis mediasti-
nal idiopéatica (IMF).¢

Las distintas formas clinicas de la EES o fibrosis agresiva son: el
pseudotumor orbitario, la tiroiditis de Riedel, la IMF, la pericardi-
tis constrictiva iterativa, la colangitis esclerosante, la IRF, la
enfermedad de Dupuytren, la enfermedad de la Peyronie, los
tumores desmoides y queloides.”-?

La EES puede comprometer: espacio retrooftdlmico, pulmon,
pleura, corazon, pericardio, acigos, venas pulmonares, tiroides,
médula o6sea, esofago, higado, vias biliares, bazo, pancreas,
duodeno, ciego, vasos abdominales, vejiga, suprarrenales, rino-
nes, uréteres, vasos y nervios retroperitoneales, utero, trompas,
ovarios, vesiculas seminales, pene, espacio retrosacro y
sinoviales.'6 1419

La IRF, a pesar de su rareza, es la mas frecuente de las formas
de esta entidad, siguiéndole a distancia la IMF.©® 11

La asociacion es excepcional; Koep'!” cita un indice de 3,3 %
sobre 481 casos, coincidiendo con Lepor.t!

La IRF se caracteriza por la presencia de una masa fibroesclero-
sa acapsulada de tamano variable que compromete por compre-
sion distintas estructuras, en especial uréteres y vasos.!'>
Etiopatogénicamente se han referido causas neoplasicas, infec-
ciosas, traumaticas y toxicas (las de mayor significancia). La
metisergide es la droga mas senalada, pero se han referido
casos por beta-bloqueantes: propranolol, pindolol, sotalol, oxe-
prenolol, acetabutolol, atenolol, timolol y metoprolol.* !1 1517
Se ha encontrado relacion entre tumor carcinoide y la IRF.%?

Experimentalmente se demostrd que la serotonina incrementa la
permeabilidad capilar, favoreciendo el pasaje de moléculas co-
loidales gue resultan fibrogenéticas."?

La localizacién mas frecuente es la periureteral, pudiendo com-
prometer vasos y nervios, desde la pelvis renal hasta las iliacas
primitivas, siendo esta ultima la zona mas afectada.'V La com-
presion arterial es frecuente.f!?

Existen formas monotopicas, politopicas y asociadas, vg.
sindrome de Gardner (poliposis colénica multiple mas tumores
desmoides).*- !t 1314

Histotégicamente se describen tres estadias: inflamatorio, granu-
lomatoso y fibrotico.!

El primero caracterizado por un infiltrado neutroéfilo, eosinofilo y
linfoplasmocitario. 4.6 11.15 171 E} segundo, por granuloma lipofi-
broso, y el tercero, por una esclerosis extensa asociada incons-
tantemente a vasculitis necrotizante, lipolisis y/o calcifi-
caciones.!V

La mayor frecuencia ocurre entre los 40 y los 60 afos,!! !>
predominando en el sexo masculino.: 19

Se manifiesta por astenia (20-30 %),"'" hiporexia, ponderope-
nia, fiebre (13 %),"!"" adinamia, lumbosacraigia {44 %),"'"! masa
palpable, dolores abdominales: epigastralgia, de flancos y fosas,
nauseas, edemas de parpados, de miembros inferiores (6 %),
claudicacién vascular, Raynaud, lumbociatalgia, artritis, anemia
e hipertension arterial.@6.7.11.15.18

La lumbalgia novedosa, sin motivo aparente, insidiosa, per-
sistente, de propagacion inguinoescrotal es el sintoma
princeps.“ 1

No son frecuentes los trastornos urinarios incluida la hematuria.

El sindrome general, los fenomenos de Raynaud la artritis
> 8 \ y y
pueden anticiparse en meses al sindrome local.*"

La primera consulta suele efectuarse luego de 4 meses de
enfermedad. Tardiamente se complica con insuficiencia renal,
fendmenos compresivos, neurovasculares, anemia‘* ! y excep-
cionalmente con sepsis. El inicio frecuentemente insidioso, per-
siste meses o anos y puede presentar autolimitaciones o res-
puesta al tratamiento. 14

Las asociaciones son infrecuentes: la IRF-IRM ya citadas
(primer caso: Tubs en 1946 y luego Partington en 1961)"! ' e
IRF y Peyronie.? Otras comprenden el aneurisma de aorta
abdominal,“ carcinoide de ileon,"'? sindrome de Gardner,? 13y
apendicitis.’®

Debe distinguirse de tumores retroperitoneales (carcinomas,
sarcomas, linfomas); de metéstasis de carcinoma de mama,
pulmén, estémago, colon, riddn y prostata; de inflamaciones
(enteritis, paniculitis de Weber Christian, mesenteritis), de infec-
ciones (apendicitis, diverticulitis, infecciones urinarias, germe-
nes que propagan a ganglios periureterales, TBC, brucelosis,
sifilis e histoplasmosis; de traumatismos con hematomas o sin
ellos, del efecto de radiaciones o de extravasacion urinaria y de
vasculitis.

Como signos humorales se destacan: anemia (67 %), VSG eleva-
da (94 %) e hiperazoemia (69 %).12 46 11.15.17.18)
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Otros hallazgos son hiperglobulinemia y urocultivos pasitivos.tt

La compresién ureteral {L4-L5) (74 %),"'" el desplazamiento de
los mismos hacia la linea media‘® ' y la dilatacion pielocalicial
es la triada urografica basica, con 80 % de sensibilidad.”

El urograma ascendente evidencia signos de compresion vésico-
ureteral ' 417

La flebografia, arteriografia, angiografia digital y linfografia
muestran signos de compresion y/o defecto.'<?

El colon por enema es accesorio.” El radiorrenograma sefala
retardo excretorio.* La ecografia,'” y en especial la to-
mografia computada, ¥ son de mayor importancia para el diag-
nostico y seguimiento.

La cistoscopia” y la cateterizacion complementan la metodolo-
gia de estudio.

La laparotomia (incisién xifopubiana) y el estudio histopatolégico
certifican el diagnéstico.

El pronostico es imprevisible.

Partington (1961) negaba la existencia de tratamientos efecti-
vos; sin embargo, otros en la actualidad destacan los beneficios
de 1a progesterona.*’ La progesterona inhibe la fibro-
blastogénesis y es colagenolitica Hecho demostrado en culti-
vo de fibroblastos y en animales,'® ® sin conocer el mecanismo
de accion ultimo.

Se proponen distintos esquemas terapéuticos.« 5/ ¥

Lanari y col. indican 100 mg intramuscular durante 45 dias,
continuando con acetato de medroxiprogesterona 500 mg intra-
muscular cada 4 dias durante 6 meses y luego cada 7 dias. Se
detectan beneficios a los 2 meses de iniciado el tratamiento.

Los corticoides son utiles en las etapas iniciales de la enferme-
dad." """ La ureterolisis, segun algunos autores, goza de una
posible eficacia,''" ' aunque para otros es solo paliativa,* ' no
evitando las recidivas y ofreciendo dificultades técnicas.'”

Material y método

J. A L. H. C. 49371, hombre, 56 afos, argentino.
Ingreso: 18/7/85.
Motivo de internacion. Insuficiencia renat de reciente aparicién

Antecedentes de enfermedad actual. Dos meses antes del ingre-
$0 comienza con astenia, adinamia, anorexia, moderada pérdida
de peso y edemas blandos en miembros inferiores. El laborato-
rio, como unico dato significativo. mostraba una VSG de 52 mm.

Antecedentes personales. Infarto agudo de miocardio (IAM) in-
feroseptal a los 53 anos, fumador hasta entonces de 30 cigarri-
llos/dia. Colecistectomizado a los 55 anos por litiasis biliar, en
ese momento una ecografia abdominal mostro rifones norma-
fes. Negd ingesta de betabloqueantes o metisergida.

Examen fisico. Adelgazado, afebril. Palidez cutaneomucosa.
T. A: 140/70 mm Hg. Abdomen blando, sin visceromegalias.
Tacto rectal: prostata aumentada de tamano, no indurada.

Laboratorio_de ingreso. G. rojos: 4.280.000/mm*; G. blancos:
9.500/mm?; plaquetas: 194.000/mm* VSG. 92 mm; gluc..
96 mg/dl; uremia: 160 mg/dl; creatininerma: 4 mg/dl; orina aci
da. densidad 1010, sedimento con escasos leucocitos y escasos
gérmenes; fosfatasa alcalina 164 U/l; TGO: 24 U/l; TGP: 12 U/l
CPK: 25 U/, LDH: 207 u/.

Proteinas totales: 7,7 g %; albtimina. 58 %, globulina: 42 % (alfa
1. 4 %, alfa 2. 7 % beta: 13 %; gamma: 18 %)- fosfatasa acida
total: 7,5 Ul/l, £ A. prostatica: 0,5 Ul/l; VDRL: no reactiva. Man-
toux: 1/1000 negativa.

Rx de térax sin alteraciones.
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Evolucion

El paciente curs6 una insuficiencia renal estable, no oligoanuri-
ca, controlada con dieta hipoproteica y reposo, asociada a un
sindrome de deterioro general. La ecografia informé: “dilatacion
pielocalicial y ureteral bilateral”. La tomografia computada infor-
mo: “urohidronefrosis bilateral con tejido ocupante retroperito-
neal a nivel de la union del tercio medio con el tercio inferior de
los uréteres”.

La cistoscopia mostro un adenoma prostatico grado 11, cateteri-
zandose el meato derecho sin dificultad.

Una flebografia radioisotopica fue normal. Colon por enema
normal.

El 10/9/85 se exploré quirdrgicamente, haliandose una masa de
aspecto fibrotico que envolvia a ambos uréteres, los que fueron
liberados e intraperitonizados.

La histopatologia diagnostico: “fibrosis retroperitoneal idiopatica
{protocolo 47.781).

El posoperatorio se complico con la aparicion de una fistula
ureteral derecha.

El 13/9/85 se efectué una gamma-cdmara que mostrd buena
perfusion del rinon derecho y rifon izquierdo con franca dismi-
nucion de la perfusion y filtracion abolida.

Se cateterizaron ambos uréteres obteniéndose orina sdlo por el
rinon derecho. Luego de 18 dias se retiraron ambos catéteres
con resolucién de la fistula y mejoria de los parametros clinicos
y bioquimicos.

Se comienza tratamiento con progesterona 100 mg IM/dia el
2/10/85, otorgandose el alta una semana después, con urea de
21 mg/d! y creatinina de 1,5 mg/dl.

Seis meses después el paciente se encuentra asintomatico. La
creatininemia es de 1,5 mg/dl y una segunda TAC mostré desa-
paricién de la masa retroperitoneal y signos de atrofia renal
izquierda, pero con cierta cantidad de parénquima renal funcio-
nante.

Discusion

En nuestro paciente la causa fue ignota, no se observé sindrome
carcinoide y la laparotomia no mostré evidencia de tumor.

La histopatologia mostro células inflamatorias y proliferacion
fibroblastica. Los autores describen tres estadios: inflamatorio,
granufomatoso y fibrotico.? @& 111517

El primero, caracterizado por un infiltrado neutrofilo, eosinéfilo y
linfoplasmocitario. El segundo, por granulomas vy lipofibrosis, y el
tercero, por una esclerosis extendida, asociada inconstantemen-
te a vasculitis necrotizantes, lipdlisis y/o calcificaciones."?
Nuestro paciente encuadra dentro del tercer estadio.

El caso presentado se manifesté por un sindrome general, ede-
mas en miembros inferiores, insuficiencia renal y anemia, y no
por dolores abdominales ni lumbares, citado como sintoma
principal.“ b

Coincidentemente con lo mencionado por otros, el sindrome
general se anticipd en meses al sindrome local. El inicio fue
insidioso y la evolucion progresiva, debiéndose recurrir a la
cirugia para detener la enfermedad. Complementandola con la
progesterona. El pronostico es impredecible.'4

Esta patologia obliga al diagnéstico diferencial con tumores re-
troperitoneales (carcinoma, sarcoma, linfoma). con metéastasis
de tumores; con inflamaciones; de infecciones; gérmenes que
propagan a ganglios retroperitoneaies (TBC, brucelosis, etc.); de
traumatismos con hematomas o sin ellos; del efecto de irradia-
ciones o de extravasaciones urinarias y de vasculitis. Se efectivi-
z0 la ureterolisis, ofreciendo las mismas dificultades técnicas
citadas por otros.*?
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