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Resumen 
Este trabajo presenta un caso de enfermedad de Ormond en un hombre de 56 años de edad. El cuadro se caracterizó por presentar 
un síndrome general, edemas en ambos miembros inferiores, insuficiencia renal y anemia. 
Seis meses antes el paciente no habla presentado este síndrome y después de 37 días de posoperatorio fue dado de alta 
hospitalaria. 

Por ecografía y tomografía computada se constató una masa retroperitoneal, cuya histopatologia demostró que se trataba de una 
IRF. La ureterólisis presentó dificultades técnicas. El paciente comenzó a ser tratado con progesterona después de un mes de la 
operación. 
Seis meses después de su egreso, se efectuó una nueva TAC que demostró remisión total de su enfermedad hasta la fecha, 
encontrándose el paciente asintomático y con función renal normal. 

Müller , en 1884, denominó tumores desmoldes a unas masas 
cons i s ten tes de s u p u e s t o o r igen exc lus i vamen te múscu lo -
aponeurót ico. '9 1 

A l b a r r á n , en 1 9 0 5 , d e s c r i b i ó ca rac te r í s t i cas de la enfer -
medad.'1 5 1 

Gerschickter y Lewis sugir ieron el or igen endocr ino de los des-
monas y propus ieron el t ra tamiento con progesterona por pr ime-
ra vez en 1935.!9> 
L ipschük, en 1942, observó que la progesterona reducía tumo-
res generados por estrógenos admin is t rados a cobayos. 
Ormond, en 1948, efectuó un ampl io relato de la enfermedad.1 1 5 ' 
Hacket t , en 1757, y Hallet, en 1848, estudiaron aspectos de 
otras formas de en fe rmedad esclerosante sistémica (EES) de 
origen desconoc ido o f ibromatosis agresiva, la fibrosís mediast i -
nal id iopát ica (IMF). '1 4 ' 
Las dist intas formas c l ín icas de la EES o f ibrosis agresiva son: el 
pseudotumor orbi tar io, la t i roidit is de Riedel, la IMF, la per icardi-
tis constr ict iva iterativa, la colangit is esclerosante, la IRF, la 
en fe rmedad de Dupuyt ren, la en fe rmedad de la Peyronie, los 
tumores desmoldes y que lo ides . " 9> 

La EES puede comprometer : espacio retrooftálmico, pu lmón, 
pleura, corazón, per icardio, ácigos, venas pu lmonares, t iroides, 
médu la ósea, esófago, hígado, vías bil iares, bazo, páncreas, 
duodeno, ciego, vasos abdomina les , vejiga, suprarrenales, ríño-
nes, uréteres, vasos y nervios retroperi toneales, útero, t rompas, 
ova r ios , v e s í c u l a s s e m i n a l e s , pene , espac io re t rosac ro y 
sinoviales.'6-14 151 

La IRF, a pesar de su rareza, es la más f recuente de las fo rmas 
de esta ent idad, s iguiéndole a d istancia la I M F . 1 6 1 " 
La asociación es excepcional ; Koep1111 cita un índice de 3 ,3 % 
sobre 4 8 1 casos, co inc id iendo con Lepor."1 1 

La IRF se caracter iza por la presencia de una masa f ibroesclero-
sa acapsulada de tamaño variable que compromete por compre-
sión dist intas estructuras, en especial uréteres y vasos.1151 

Et iopatogénicamente se han refer ido causas neoplásicas, infec-
ciosas, t raumát icas y tóxicas (las de mayor signi f icancia). La 
met isergide es la droga más señalada, pero se han referido 
casos por beta-b loqueantes: propranolol , p indolol , sotalol, oxe-
prenolol, acetabutolo l , atenolol, t imolol y metoprolol . '3 15 171 

Se ha encont rado relación entre tumor carc ino ide y la IRF.112' 
Exper imenta lmente se demost ró que la serotonina incrementa la 
permeabi l idad capi lar, favorec iendo el pasaje de moléculas co-
loidales que resultan f ibrogenét icas. '1 2 ' 

La local ización más f recuente es la per iureteral , pud iendo com-
prometer vasos y nervios, desde la pelvis renal hasta las ilíacas 
pr imit ivas, s iendo esta úl t ima la zona más afectada.1111 La com-
presión arterial es frecuente.1111 

Exis ten f o r m a s m o n o t ó p i c a s , po l i t óp i cas y asoc iadas , vg. 
s índrome de Gardner (pol iposis colónica múl t ip le más tumores 
desmoides). '4 u 1 3 - 1 4 1 

Histo lógicamente se descr iben tres estadios-, inf lamator io, granu-
lomatoso y fibrótico.'151 

El pr imero caracter izado por un inf i l t rado neutróf i lo, eosinóf i lo y 
l infoplasmocitar io. '3-4-6-1 1 1 5 1 7 1 El segundo, por g ranu loma l ipofi-
broso, y el tercero, por una esclerosis extensa asociada incons-
t a n t e m e n t e a v a s c u l i t i s n e c r o t i z a n t e , l ipó l is is y /o ca lc i f i -
caciones.'111 

La mayor f recuencia ocur re entre los 4 0 y los 6 0 años/1 1-1 5 1 

predominando en el sexo mascul ino. '1 1-1 5 1 

Se manif iesta por astenia (20 -30 %), 'n> hiporexia, ponderope-
nia, f iebre (13 %),1111 ad inamia, lumbosacra lg ia ( 44 % ) , " " masa 
palpable, dolores abdominales: epigastralgia, de f lancos y fosas, 
náuseas, edemas de párpados, de m iembros inferiores (6 % ) / u ) 

c laud icac ión vascular, Raynaud, lumbociata lg ia , artrit is, anemia 
e hipertensión arterial. '2 6-7-11 15 1S' 

La lumbalgia novedosa, sin motivo aparente, insidiosa, per-
s i s t e n t e , d e p r o p a g a c i ó n i n g u i n o e s c r o t a l es el s í n t o m a 
princeps.'4-111 

No son f recuentes los trastornos ur inarios inc lu ida la hematur ia. 

El s índrome general, los fenómenos de Raynaud y la artrit is 
pueden ant ic iparse en meses al s índrome local.'111 

La pr imera consul ta suele efectuarse luego de 4 meses de 
enfermedad. Tardíamente se compl ica con insuf ic iencia renal, 
fenómenos compresivos, neurovasculares, anemia '4 111 y excep-
c iona lmente con sepsis. El inicio f recuentemente insidioso, per-
siste meses o años y puede presentar auto l imi tac iones o res-
puesta al t ratamiento. '4 141 

Las asoc iac iones son i n f recuen tes : la IRF - IRM ya c i tadas 
(pr imer caso: Tubs en 1946 y luego Part ington en 1961) ' 1 1 1 4 ' e 
IRF y Peyronie."1 ' Otras c o m p r e n d e n el aneur isma de aorta 
abdominal, '4 1 carc ino ide de í leon,"2 ' s índ rome de Gardner, '2-131 y 
apend ic i t i s / 2 ' 

Debe d is t ingui rse de tumores retroperi toneales (carc inomas, 
sarcomas, l infomas); de metástasis de carc inoma de mama, 
pu lmón, estómago, colon, r iñón y próstata; de in f lamaciones 
(enterit is, panicul i t is de Weber Christ ian, mesenter i t is) , de infec-
c iones (apendic i t is , divert icul i t is, in fecc iones ur inarias, gérme-
nes que propagan a ganglios periureterales, TBC, brucelosis, 
sífilis e histoplasmosis; de t raumat ismos con hematomas o sin 
ellos, del efecto de radiaciones o de extravasación ur inaria y de 
vasculit is. 

Como signos humora les se destacan: anemia (67 %), VSG eleva-
da ( 9 4 % ) e h iperazoemia (69 %). '2 4-6- 15-17 181 
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Otros hallazgos son hiperglobulinemia y urocultivos positivos.11" 
La compresión ureteral (L4-L5) (74 %) , ( H I el desplazamiento de 
los mismos hacia la línea media16 ' , ? l y la dilatación pielocalicial 
es la tríada urográfica básica, con 80 % de sensib i l idad."" 
£1 urograma ascendente evidencia signos de compresión vésico-
ureteral.1?'4'171 

La f lebograf ia, arter iograf ia, angiografía digital y linfografía 
muestran signos de compresión y/o defecto.'- 41 

El colon por enema es accesorio.I?> El radiorrenograma señala 
retardo e x c r e t o r i o . 1 3 - L a ecografía,1''1 y en especial la to-
mografía computada,12 son de mayor importancia para el diag-
nóstico y seguimiento. 

La cistoscopia1''1 y la cateterización complementan la metodolo-
gía de estudio. 
La laparotomía (incisión xifopubiana) y el estudio histopatológico 
certifican el diagnóstico. 

El pronóstico es imprevisible. 
Partington (1961) negaba la existencia de tratamientos efecti-
vos; sin embargo, otros en la actualidad destacan los beneficios 
de la p r o g e s t e r o n a . 1 ' L a progesterona inhibe la fibro-
blastogénesís y es c o l a g e n o l í t i c a H e c h o demostrado en culti-
vo de fibroblastos y en animales, , r i 81 sin conocer el mecanismo 
de acción último. 

Se proponen distintos esquemas terapéut icos. 1 ' ' 5 ' * " 
Lanari y col. indican 100 mg intramuscular durante 45 días, 
cont inuando con acetato de medroxiprogesterona 500 mg intra-
muscular cada 4 días durante 6 meses y luego cada 7 días. Se 
detectan beneficios a los 2 meses de iniciado el tratamiento. 
Los corticoides son útiles en las etapas iniciales de la enferme-
dad." 111 La ureterólisis, según algunos autores, goza de una 
posible eficacia,111" aunque para otros es sólo paliativa,13 '1J| no 
evitando las recidivas y ofreciendo dif icultades técnicas.1 '1 

Material y método 

J. A. L., H. C. 49371, hombre, 56 años, argentino. 
Ingresó: 18/7/85. 
Motivo de internación. Insuficiencia renal de reciente aparición 
Antecedentes de enfermedad actual. Dos meses antes del ingre-
so comienza con astenia, adinamia, anorexia. moderada pérdida 
de peso y edemas blandos en miembros inferiores. El laborato-
rio, como único dato significativo, mostraba una VSG de 52 mm. 
Antecedentes personales. Infarto agudo de miocardio (IAM) in-
te rose ptal a los 53 años, fumador hasta entonces de 30 cigarri-
llos/día. Colecistectomizado a los 55 años por litiasis biliar, en 
ese momento una ecografía abdominal mostró ríñones norma-
les. Negó ingesta de betabloqueantes o metisergida. 
Examen físico. Adelgazado, afebril. Palidez cutaneomucosa. 
T. A.: 140/70 mm Hg. Abdomen blando, sin visceromegalias. 
Tacto rectal: próstata aumentada de tamaño, no indurada. 
Laboratorio de ingreso. G. rojos: 4 .280 .000 /mm J

; G. blancos.-
9 . 5 0 0 / m m 3 ; p laquetas: 1 9 4 . 0 0 0 / m m ! ; VSG: 92 mm ; g luc.: 
96 mg/dl; uremia: 160 mg/dl; creatininemia-. 4 mg/dl; orina áci 
da. densidad 1010, sedimento con escasos leucocitos y escasos 
gérmenes; fosfatasa alcalina- 164 U/1; TGO: 24 U/1; TGP: 12 U/1 
CPK: 25 U/i; LDH: 207 U/I. 
Proteínas totales: 7,7 g %; albúmina. 58 %, globulina: 42 % (alfa 
1: 4 %, alfa 2: 7 %• beta: 13 % ; gamma: 18 %)• fosfatasa acida 
total: 7,5 UI/I; F.A. prostética: 0,5 Ut/I; VDRL: no reactiva. Man-
toux: 1/1000 negativa. 
Rx de tórax sin alteraciones. 

Evolución 
El paciente cursó una insuficiencia renal estable, no oligoanúri-
ca, controlada con dieta hípoproteica y reposo, asociada a un 
síndrome de deterioro general. La ecografía informó: "di latación 
pielocalicial y ureteral bilateral". La tomografía computada infor-
mó: "urohidronefrosis bilateral con tejido ocupante retroperito-
neal a nivel de la unión del tercio medio con el tercio inferior de 
los uréteres". 

La cistoscopia mostró un adenoma prostético grado II, cateteri-
zándose el meato derecho sin dificultad. 
Una flebografia radioisotópica fue normal. Colon por enema 
normal. 
El 10/9/85 se exploró quirúrgicamente, hallándose una masa de 
aspecto fibrótico que envolvía a ambos uréteres, los que fueron 
liberados e intraperitonizados. 
La histopatología diagnosticó: "fibrosis retroperitoneal ídiopátíca 
(protocolo 47.781). 
El posoperatorio se compl icó con la aparición de una fístula 
ureteral derecha. 
El 13/9/85 se efectuó una gamma-cámara que mostró buena 
perfusión del riñon derecho y riñon izquierdo con franca dismi-
nución de la perfusión y fi ltración abolida. 
Se cateterizaron ambos uréteres obteniéndose orina sólo por el 
riñon derecho. Luego de 18 días se retiraron ambos catéteres 
con resolución de la fístula y mejoría de los parámetros clínicos 
y bioquímicos. 
Se comienza tratamiento con progesterona l O O m g l M / d í a el 
2/10/85, otorgándose el alta una semana después, con urea de 
21 mg/dl y creatinina de 1,5 mg/dl. 
Seis meses después el paciente se encuentra asintomático. La 
creatininemia es de 1,5 mg/dl y una segunda TAC mostró desa-
parición de la masa retroperitoneal y signos de atrofia renal 
izquierda, pero con cierta cantidad de parénquima renal funcio-
nante. 

Discusión 
En nuestro paciente la causa fue ignota, no se observó síndrome 
carcinoide y la laparotomía no mostró evidencia de tumor. 
La histopatología mostró células inflamatorias y proliferación 
fibroblástica. Los autores describen tres estadios: inflamatorio, 
granulomatoso y fibrótico.13 4 6 11 )5- , 7 ) 

El primero, caracterizado por un infiltrado neutrófilo, eosinófilo y 
linfoplasmocitario. El segundo, por granulomas y lipofibrosis, y el 
tercero, por una esclerosis extendida, asociada inconstantemen-
te a vasculitis necrotizantes, lipólisis y/o calc i f icaciones."" 
Nuestro paciente encuadra dentro del tercer estadio. 
El caso presentado se manifestó por un síndrome general, ede-
mas en miembros inferiores, insuficiencia renal y anemia, y no 
por dolores abdominales ni lumbares, citado como síntoma 
principal.14 ' , !3 

Coincidentemente con lo mencionado por otros, el síndrome 
general se anticipó en meses al síndrome local. El inicio fue 
insidioso y la evolución progresiva, debiéndose recurrir a la 
cirugía para detener la enfermedad. Complementándola con la 
progesterona. El pronóstico es impredecible.114 ' 
Esta patología obliga al diagnóstico diferencial con tumores re-
troperitoneales (carcinoma, sarcoma, linfoma). con metástasis 
de tumores; con inflamaciones; de infecciones; gérmenes que 
propagan a ganglios retroperítoneales (TBC, brucelosis, etc.); de 
traumatismos con hematomas o sin ellos; del efecto de irradia-
ciones o de extravasaciones urinarias y de vasculitis. Se efectivi-
zó la ureterólisis, ofreciendo las mismas dif icultades técnicas 
citadas por otros.® 
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