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Fibrosis retroperitoneal idiopatica:
Serie de casos y revision de la literatura

Idiopathic Retroperitoneal Fibrosis:
Presenting our Series and Literature Review

Facundo Uriburu Pizarro, Diego Belisle, Rodrigo Juaneda, José Leiva, Ricardo Juaneda

Servicio de Urologia, Sanatorio Allende Nueva Cérdoba, Argentina.

Objetivo: Revision de nuestra serie de casos de fibrosis retroperitoneal
idiopatica (FRPI).

Material y método: Analisis retrospectivo a partir de las historias clinicas
de nuestra institucion, durante el periodo comprendido entre enero de
1996 y enero de 2011. Se incluyé a todos los pacientes con diagndstico
de FRPI. Se analizaron las caracteristicas clinicas, conducta terapéutica,
complicaciones y evolucién.

Resultados: Se registraron 7 casos (6 de los cuales disponian de
diagnéstico histoldgico), 5 hombres y 2 mujeres, relacién (H:M) 2,5:1.
Promedio de edad de 51 afios (rango 39-63). El sintoma de presentacion
mas frecuente fue dolor lumbar en el 86% de los casos. Se detectd clinica
de insuficiencia renal en el 43%. EI 57% present6 obstruccion ureteral.
Hipertension arterial (HTA) asociada en el 43%. Se observé pérdida de
peso y eritrosedimentacion elevada en el 43% y el 57%, respectivamente.
El seguimiento promedio fue de 4 afios (rango 3-10 afios). En 4 pacientes
se efectud ureterolisis bilateral con intraperitonizacion. En 3 casos el
tratamiento inicial consistid en derivaciones por nefrostomia o a través de
colocaciones de catéteres doble jota por via endoscdpica. Posteriormente
en estos casos, se realizd tratamiento médico. Se destaca la muy buena
respuesta terapéutica a la progesterona. EI 100% de los pacientes
presentd mejoria sintomatica, y se logrd la recuperacion ad integrum en
la mayoria de los casos.

Conclusiones: La FRPI es una patologia que el urélogo debe considerar
a la hora de evaluar a pacientes con dolor lumbar e hidronefrosis, siendo
ésta la forma de presentacion mas frecuente.

PALABRAS CLAVE: Retroperitoneo, fibrosis retroperitoneal, enfermedad
de Ormond.

Objective: To make a comprehensive analysis of our series of Idiopathic
Retroperitoneal Fibrosis (IRPF).

Materials and methods: : A retrospective search was performed through
clinical records in our institution from January 1996 to January 2011. All
patients with IRPF were included. The clinical characteristics, treatment,
complications and evolution were analyzed.

Results: We found 7 patients suitable for the review. Of them, 6 had
histologic diagnosis. Totally, 5 men and 2 women were involved, ratio (M:
W) 2.5: 1. Mean age 51 years (range 39-63). The most common form of
presentation was lumbar pain, which was leading consultation symptom
in 86% of cases. Renal disease: 43%. A 57% had ureteral obstruction
and 43% had hypertension. Weight loss and elevated erythrocyte
sedimentation rate was observed in 43% and 57%, respectively. We
highlight the very good therapeutic response to progesterone. The follow-
up was 4 years on average (range 3-10 years). In 4 patients bilateral
ureterolysis was performed. In the remaining patients, nephrostomy or
urinary catheters were unzipped and/or underwent medical treatment.
The very good therapeutic response to progesterone is highlighted. 100%
of patients showed improved symptoms and recovery ad integrum was
achieved in most of the cases.

Conclusions: The IRPF is a condition that the urologist should consider
when evaluating patients with low back pain and hydronephrosis, which is
the most common form of presentation in IRPF.
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INTRODUCCION

Laprimeradescripcién deestaenfermedad fuerealizada
en el afio 1905 por el urdlogo francés Albarran’. Sin
embargo, la misma no fue reconocida como entidad
clinica hasta el ano 1948, cuando Ormond? lleva a
cabo la primera publicacién de dos casos clinicos
en los que se observa dolor lumbar crénico, astenia,
anemia y anuria, asociados a un proceso de inflamacién
perivascular retroperitoneal.

A partir de 1960, dicha enfermedad es conocida como
fibrosis retroperitoneal (FRP), término que describe
con mayor precisién sus caracteristicas patoldgicas y
ubicacién anatémica.

Actualmente, la FRP se divide en su forma idiopdtica
(FRPI), a la que haremos referencia en este trabajo,
y la FRP secundaria a otros procesos tales como
neoplasias primitivas, metdstasis de tumores a distancia,
cirugias previas, posterior a radioterapia, hematomas
retroperitoneales, procesos inflamatorios, entre otros.

La placa caracteristica de la FRPI, que se origina a
partir de los grandes vasos, se ubica generalmente a
nivel del promontorio y tltimas vértebras lumbares. Se
trata de una placa blanca nacarada de 2 cm de espesor
aproximadamente que se expande Dbilateralmente
como en alas de mariposa para luego englobar a
ambos uréteres. Otras formas de presentacién menos
frecuentes pueden involucrar a los vasos renales,
mesentéricos e iliacos. En raros casos se ha observado
compromiso de segmentos intestinales.

El analisis histoldgico de la placa suele caracterizarse por
la presencia de abundante tejido con fibras de coldgeno
y fibroblastos reactivos bien diferenciados, e infiltrado
inflamatorio crénico constituido por plasmocitos,
y algunos de predominio
perivascular (Ver Imagen 1).

eosindfilos linfocitos

El pico de incidencia se presenta en pacientes entre los
40-60 afios de edad, con predominio del sexo masculino
(H:M 2-3:1). Su incidencia anual es de 0,1 por cada
100.000 habitantes y su prevalencia de 1,4 por cada
100.000 habitantes**, No se ha establecido una clara
predisposicidn étnica’.
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Figura 1. Andlisis histologico de la placa de fibrosis
retroperitoneal idiopatica (FRPI).

Se estima que el origen de este proceso, segiin Parums y
Mitchinson®’ , podria estar inducido por una reaccién
autoinmune frente a un antigeno presente en la aorta,
principalmente a nivel infrarrenal y sobre los vasos
ilfacos comunes. Existiria un lipido insoluble (ceroide)
que pasaria al tejido periadrtico, induciendo una
respuesta inmune mediada por inmunoglobulina G
(IgG), desencadenando posteriormente la formacién de

la placa de fibrosis.

Otros factores posiblemente implicados podrian ser
los siguientes: genéticos, ambientales8,9, el tabaquismo
y medicamentosos (metisergida y otros derivados del
ergot, sotalol, hidralazina, hidroclorotiazida, ampicilina,

entre otros)'*1*

Los sintomas y signos son inespecificos y evolucionan
en dos etapas: una etapa temprana, donde son producto
de la inflamacién local; y una etapa tardia, donde las
manifestaciones  clinicas dependen  principalmente
de la insuficiencia renal obstructiva secundaria al

englobamiento de ambos uréteres por la placa de fibrosis®.

El sintoma inicial mis comun es el dolor, que se localiza
a nivel lumbar, abdominal o en los flancos, y se presenta
hasta en el 95% de los casos. Suele ser de comienzo
insidioso, progresivo en intensidad, constante y no se
modifica con la actividad fisica o por los cambios de
posicién. Puede, ademds, presentar sintomas generales
tales como astenia, anorexia, nduseas, pérdida de peso
(50% de los casos), febricula y mialgia'®"”.



El compromiso ureteral se observa entre el 80% al 100%
de los casos y puede causar insuficiencia renall8. La
obstruccién generalmente es bilateral’; en presencia
de ésta puede observarse oligoanuria y sintomas de
insuficiencia renal®. Hasta un tercio de los pacientes
pueden presentar rifiones no funcionantes al momento
de la consulta®. La HTA constituye un signo de hallazgo
frecuente en este grupo.

Si bien los hallazgos de laboratorio son inespecificos,
es frecuente encontrar en estos pacientes anemia y
eritrosedimentacidn elevada. La clinica y los estudios por
imdgenes pueden poseer un importante valor predictivo
positivo para el diagnéstico de esta enfermedad. No
obstante, la confirmacién histoldgica de la masa es la que
establece el diagndstico de certeza, ya que se presentan

®

casos que impresionan de etiologia benigna y luego se
determina su origen neopldsico.

El urograma de excrecién (UE) fue histéricamente el
estudio de eleccidon para la deteccién temprana de esta
entidad. Otro método frecuentemente utilizado es la
pielografia ascendente o descendente por puncién. En
ellos puede observarse la dilatacién de la via urinaria
y el desplazamiento ureteral hacia la linea media
(Imagen 2 A-C). El advenimiento de la tomografia
computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM)
modificaron significativamente el algoritmo diagndstico
de esta patologia, permitiendo, ademds de identificar la
obstruccién y la dilatacién, la visualizacidén directa de la
masa con todas sus caracteristicas (Imédgenes 3 y 4).

©

Imagen 2. A: Urograma excretor. Hidronefrosis bilateral. B y C: Desviacion ureteral hacia la linea media.
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Imagen 3. Imagen de tomografia computarizada (TC)
de abdomen axial con visualizacion de placa de fibrosis
retroperitoneal (FRP) periadrtica.
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Imagen 4. Imagen de resonancia magnética (RM) de
abdomen coronal, con placa de fibrosis periadrtica.
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Los estudios por imigenes (ecografia, TC y RM) no
p g g y
permiten excluir el diagndstico de patologias malignas

retroperitoneales.

Se evalué retrospectivamente a los pacientes de nuestro
servicio con diagnostico de FRPI. Se describieron las
caracteristicas clinicas, asi como la conducta terapéutica,
complicaciones y evolucion.

MATERIAL Y METODOS

Revisién de historias clinicas del Sanatorio Allende,
en el periodo comprendido entre enero de 1996 y
enero de 2011. Se seleccioné a todos los pacientes con
diagnéstico de FRPL

Del total de 10 pacientes, se excluy6 a 3 por carecer
de datos completos o por presentar antecedentes de
neoplasias o radioterapia previa. Como criterios de
exclusién se consideraron los siguientes: antecedente
de neoplasias primitivas, metastasis, cirugias previas,
antecedente de radioterapia abdominal, hematomas
retroperitoneales y procesos inflamatorios e infecciosos
del retroperitoneo.

RESULTADOS

Se incluyeron para el andlisis 7 pacientes (6 con
diagnéstico histolégico de FRPI); 5 hombres y 2 mujeres,
relacion (H:M) 2,5:1. La edad media al diagnéstico fue
de 51 afos (rango 39-63).

Las caracteristicas clinicas de nuestra serie se
encuentran especificadas en la Tabla 1 (Ver Tabla 1). El
seguimiento promedio fue de 4 afios (desvio estindar
[DE]+3 afios). La conducta terapéutica, la evolucién y
secuelas postratamiento se encuentran indicadas en la
Tabla 2 (Ver Tabla 2). Todos los pacientes presentaron
muy buena respuesta al tratamiento, con mejoria
sintomdtica y recuperacién de la funcién renal ad
integrum en la mayoria de los casos.

Mas del 50% de los pacientes presentaron remisién total
de la placa (Ver Imagen 5). Las complicaciones fueron
menores y no requirieron de reintervenciones quirtrgicas,

tal como se observa en la Tabla 2 (Ver Tabla 2).
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Figura 5. Imagen de resonancia magnética (RM) coronal
postratamiento con progesterona (mismo paciente que en
Imagen 4, a los 4 afios postratamiento).

DISCUSION

En nuestra serie de casos, se incluyé sélo a aquellos
pacientes con diagndstico de FRPI, siendo el 70% de los
pacientes con FRP. Concordamos en estos porcentajes
con Swartz?,

Presentamos 7 casos de FRPI En 6 de ellos (86%)
se realizé diagndstico histolégico. La TC y la RM
abdominal fueron el método de eleccién para orientar
el diagnédstico clinico de la misma, coincidiendo con
Corradiy colaboradores y con la serie de Van Bommel y
colaboradores?*?,

En el caso en que no se efectué biopsia, esto fue
motivado por la buena respuesta al tratamiento médico
inicial. En la bibliografia existe controversia respecto de
efectuar o no las biopsias que certifican el diagndstico.
Consideramos que las mismas deben realizarse para
obtener el diagnéstico definitivo*.

La edad media de presentacién fue de 51 afios, similar a
otras series donde la misma fue de 49 a 64 anos. Koep
y Zuidema presentaron escasos pacientes mayores a 60
afios en su revision sobre 491 pacientes con FRPI*, La
relacion hombre-mujer fue de 2,5:1 en nuestra serie,
coincidente con los datos aportados por la bibliografia
mundial, sin haberse determinado el motivo de una
mayor afeccién en el hombre.



Serie Van Bommel Scheel Wagenknecht Koep Leopor Baker Sanat. Allende
Disefio del estudio Prospegti_vo Prospe?tiyo Retrospt{ect.ivo Reyisi()n de Datos Retrqsgectﬁvo Retrospe;tivo
centro Gnico centro Gnico centro Gnico |a literatura acumulados multicéntrico observacional
Niimero de pacientes 5 48 25 333 0 60 !
Edad al dx 64 54 71% 54% 49 56 51
(34-82) (23-74) 40-60 (32-75) 41-60 (39-63)
Relacion H:M 3,3:1 1,211 2,8:1 1,81 2,9:1 3,11 2,5:1
Dolor (%) 92 94 77 92 81 68 86
Pérdida de peso (%) 40 o4 45 13 39 38 43
HTA (%) 57 33 55 18 68 ND 43
Obstruccion uretral (%) % 67 100 88 4 98 57
Atteracion de la funcidn renal (%) 66 ND L % 62 ND 8
VSG elevada (%) 74 ND 51 10 9% 88 43
Anemia (%) 64 38 22 14 67 ND 43
Referencias: dx, diagndstico; HTA, hipertensién arterial; ND, sin datos; VSG, velocidad de eritrosedimentacion.
Tabla 1. Series publicadas de fibrosis retroperitoneal (FRP) junto a nuestra serie; caracteristicas clinicas.
Iniciales AE RSD RA DMD PIL CMT AS
Fecha de dx 1997 1997 1999 2003 2006 2010 2010
Edad 53 43 39 62 52 63 53
Me DL Obstruccion DL DL DL DL DL
intestinal
Biplasia si si no si si (cx) si (cx) si (cx)
VSG 85 95 8 25 22 5 4
Creatinina 0,85 0,14 1,00 14 0,85 0,88 2,40
Fuma si no no si si si si
Pérdida de peso no si no si no no Si
HTA no no no Si Si no si

Procedimiento

Tratamiento

Nefrostomia
derecha, doble
jota izquierdo

Tratamiento

Ureterolisis con
intraperitonizacion

Tratamiento

Ureterolisis con
intraperitonizacion

Ureterolisis con
intraperitonizacion

realizado médico . médico médico
y colostomia ureteral ureteral ureteral
transitoria
Progesterona )
. A : Deltisona y ) . ) .
Adyuvancia y corticoterapia Progesterona no Aziatropina Tamoxifeno Deltisona
progesterona
por dolor
Permanencia
L - . de placa . -
" Remision Remision Recidiva P Remision Remision - .
Evolucion L retroperitoneal y . Remision parcial
completa completa periadrtica completa parcial

dilatacion de via
excretora

Referencias: cx, cirugia; DL, dilatacion sistema excretor; dx, diagndstico; HTA, hipertensién arterial; MC, motivo de consulta; VSG, velocidad de eritrosedimentacién.

Tabla 2. Serie de fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRPI) del Servicio de Urologia y Andrologia del Sanatorio Allende.
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Los sintomas son inespecificos al inicio de la
enfermedad, en general predominando el dolor
lumbar y la astenia®. El dolor abdominal y lumbar
ha sido el motivo de consulta mis frecuente (86%)
en nuestros pacientes al igual que en las otras series.
Puede acompanarse de anorexia, pérdida de peso
y fiebre. Constatamos pérdida de peso en el 43% de
los pacientes evaluados, cuando en otras series los
porcentajes variaron entre el 13% y el 54%.

Las alteraciones del laboratorio no son caracteristicas,
encontrindose velocidad de
eritrosedimentaciéon (VSG) y proteina C reactiva
elevada. E1 43% present6 VSG elevada, variando ésta en
otras series entre el 10% y el 94%.

elevacion de la

En el afo 2004, Uibu y colaboradores publicaron
que el hdbito de fumar (>20 paquetes/afio) podria
relacionarse con el desarrollo de FRPI9. Encontramos
que el 71% de nuestros pacientes fumaban al momento
del diagnéstico. En la revisién realizada por Brandt y
colaboradores sobre 204 pacientes con FRPI, el 74%
de los mismos eran fumadores, y los autores sugieren
que el ser tabaquista debe considerarse un factor de
riesgo para la FRPI?*,

La obstruccién ureteral suele ser mdas frecuente en
estadios avanzados. En la literatura, la frecuencia de
hidronefrosis oscila entre el 47% y el 100% (57% en
nuestra serie). El diagnéstico precoz hace que en series
recientes sea menor el porcentaje de pacientes detectados

con hidronefrosis? %,

Las obstrucciones intestinales son raras, no obstante, un
paciente de nuestra serie present$ dicha complicacion.
McCarthy y colaboradores y Wagenknecht comunican
5y 4 casos, respectivamente, de obstruccién de intestino

grueso por el proceso de FRPT®*,

Cuando la enfermedad es detectada en su etapa inicial,
sin compromiso de la via excretora, el tratamiento es de
cardcter médico, utilizdindose corticoides, progesterona
o inmunosupresores. No existe a la fecha un tratamiento
que sea considerado el estindar de oro (gold
standard) para esta enfermedad. Se requieren estudios
prospectivos randomizados para resolver la modalidad
mds adecuada®. Los corticoesteroides son la terapia mds
utilizada para la FRPI, pero la mayoria de los estudios
son retrospectivos y no controlados®.,
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La inmunosupresién se basa en la corticoterapia,
aunque en algunos casos se asocia con la administracién
de inmunosupresores (azatioprina, ciclofosfamida o
tamoxifeno)'®?, El tratamiento con corticoides consiste
en la administracién de prednisona (40 mg) durante 2
meses y, luego, descenso progresivo semanal®.

El tratamiento con progesterona en casos de fibrosis
mediastinales y retroperitoneales fue demostrado a nivel
experimental por Lanari y colaboradores, en trabajos in
vitro con fibroblastos de ratén y humanos™ . A partir
de dichos resultados se llevaron a cabo los primeros
tratamientos en humanos en nuestro pais con resultados
favorables35. No obstante los buenos resultados
demostrados con el uso de la progesterona, atin no se ha
determinado la dosis y la frecuencia de administracién
de la misma. El plan terapéutico instaurado en nuestros
pacientes consisti6 en dosis diarias de 100 mg de caproato
de hidroxiprogesterona (Proluton®) intramuscular (IM)
durante 30 dias, y, posteriormente, una dosis de 25 mg/
IM una vez por semana, durante 4 semanas.

El tratamiento quirtirgico ofrece la posibilidad de
obtener muestras multiples de la placa de fibrosis para
el correcto diagndstico y, a su vez, permite a través de
la ureterolisis e intraperitonizacién resolver el problema
obstructivo y evitar las recidivas’®.

Es preciso considerar que la mayoria de los pacientes
presentard una pequefia masa residual que puede
persistir durante meses o incluso afios™®.

CONCLUSION

El urélogo debe poseer un conocimiento acabado
de la enfermedad, estar capacitado para establecer
un diagnéstico temprano y conocer el manejo de las
distintas opciones terapéuticas.

Destacamos el uso de la progesterona como tratamiento
médico opcional de la placa de la FRPI. Debido al riesgo
de recidiva, es importante monitorizar a los pacientes
durante varios afios posteriores al tratamiento.
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