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La fibrosis retroperitoneal (FR) es una rara entidad
consistente en el desarrollo de un tejido fibrotico anor-
mal, que comprime los Organos retroperitoneales (1).

Si bien a principios del siglo actual ya se describie-
ron algunos casos de esta enfermedad, fue Ormond en
los anos cuarenta quien la definié de un modo mas
preciso (2).

A la FR se le conoce también con otras denomina-
ciones como fibromatosis retroperitoneal, granuloma
retropineal esclerosante, retroperitonitis fibrosa, periu-
tritis fibrosa, periuretritis pléstica, periuretritis cronica,
enfermedad de Ormond, etc.

Se puede presentar a cualquier edad, pero es mas
comin a partir de los 40 anos, Afecta por igual a
ambos sexos.

Etiologia

Desde que en los anos sesenta se relaciond por pri-
mera vez la FR con la ingesta prolongada de metisergi-
da (3) (antagonista de la serotonina que se utiliza en el
tratamiento de la migrana), dicha asociacién ha sido
descrita en repetidas ocasiones. Probablemente ese far-
maco ocasiona también fibrosis en otros organos,
como pulmones, corazén y tubo digestivo (4),

Otros medicamentos como la metildopa, la fenaceti-
na, los derivados de la ergotamina como la bromocrip-
tina (5), etc.; diversas drogas como la dietilamida del
acido lisérgico (LSD) y las anfetaminas, y toxicos como
el metilmetacrilato, el asbesto (6), etc., también han
sido senalados como posibles causas de FR.

Los tumores carcinoides, tanto si provocan sindrome
carcinoide como si no, también pueden ocasionar FR (7).

Otras causas de FR son los tumores malignos (8) y
la radioterapia (9),

En la Tabla 1 aparccen otros procesos que pueden
causar FR, sin embargo la mayoria de ellos sélo han
sido citados en casos esporddicos, por lo que podria
tratarse de simples asociaciones casuales.

Tabla 1
FACTORES ETIOLOGICOS DE LA

FIBROSIS RETROPERITONEAL

MeDICAMENTOS: EXTRAVASACION DE ORINA
Metisergida
Metildopa PROCESOS INFLAMATORIOS DE
Fenaceting DIVERSOS ORGANOS ABDOMINALES
Bromocriptina
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
Olros
DROGAS: ESCLEROSIS SISTEMICA
LSD Po
Knfakiiditias LIARTERITIS NODOSA
Ofras LINFANGITIS
Toxicos:
Metilmetacrilato PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS
Adbsito ABDOMINALES
Otros PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
TUMOR CARCINOIDE
GONORREA
TUMORES MALIGNOS
RADIOTERAPIA TusercuLosiS
HEMORRAGIA RETROPERITONEAL SARCOIDOSIS

Por otra parte, algunos pacientes con FR presentan
fibrosis en otros Grganos, como el tiroides (tiroiditis de
Riedel) (10,11), mediastino, vias biliares (colangitis es-
clerosante), etc,

Ocasionalmente la FR se da en mis de un miembro
de la misma familia (12).

Finalmente, es necesario subrayar que en aproxima-
damente dos tercios de los casos no resulta posible
identificar un factor ctiologico concreto, en cuyo caso
se habla de FR idiopética (13).

42 REVISTA DE MEDICINA DE LA UNIVERSIDAD DE NAVARRA JULIO-SEPTIEMBRE 1993

178




Figura 1 a

Figura 1 b

Urografias intravenosas de un paciente afecto de fibrosis retroperitoneal. Se aprecia hidronefrosis bilateral por obstruccién ure-

teral y medializacion de los uréteres.

Patogenia

Pocos datos ciertos existen sobre el mecanismo por
el que sc produce la FR.

La metisergida y el LSD, por su accion bloqueadora
de los receptores de serotonina, provocarian una ele-
vacion de los niveles séricos de ésta, y por otra parte
en el sindrome carcinoide se produce también seroto-
nina, la cual podria ser responsable de la fibrosis. No
obstante, los estudios realizados no han confirmado
esta hipotesis,

Para algunos autores, la TR idiopdtica se originaria
como consecuencia de una periaortitis (14,15).

Seglin otras hipdtesis, la FR tendria una ctiologia au-
toinmune (16), y los firmacos antes senalados u otras
sustancias, que quizds pasarian de la sangre al espacio
retroperitoneal como consecuencia de la periaortitis, po-
chiian causar una reaccion de hipersensibilidad (13,17).

Anatomia patolégica

De mode macroscopico la FR aparece como una
masa exhuberante de color blanquecino o pardo y de
consistencia firme, que rodea y recubre a las estructu-
ras retroperitoneales. Tipicamente asienta en la region
lumbar baja, pero puede extenderse tanto en sentido
cefilico como caudal, y envuelve a los uréleres, la
aorta y la cava, siguiendo sus trayectos en ocasiones.

El proceso fibroso con frecuencia desplaza los uré-
teres hacia la linea media y los obstruye, provocando
una hidronefrosis. La vena cava también puede quedar
obstruida, ocasionando edemas en los miembros infe-
riores. La obstruccion arterial es mucho menos fre-
cuente.

El examen microscopico revela la existencia de teji-
do fibroso formado por [ibroblastos y coldgeno. A
veees se aprecia hialinizacion o también una reaccion
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inflamatoria inespecifica, consistente en polimorfonu-
cleares, linfocitos, eosindfilos y células plasmaticas
(18,19).

Clinica

El 90% de los pacientes presentan un dolor caracte-
ristico, que puede sugerir el diagnostico. Se trata de un
dolor de instauraciéon insidiosa, sordo y no de tipo c6-
lico, que se inicia en la region lumbosacra y se irradia
hacia la parte anterior del abdomen, hacia las fosas
iliacas o bien hacia los testiculos en el varon. Esle
dolor no suele variar con los movimientos ni con la
postura, ni al evacuar el intestino o la vejiga. Conlorme
pasa el tiempo se hace mds intenso. Curiosamente la
aspirina calma este dolor mis elicazmente que otros
analgésicos mis polentes, como los narcoficos.

Con frecuencia estos enfermos presentan edemas en
los miembros inferiores, como consecuencia de la obs-
truccion de la vena cava, que se puede complicar con
el desarrollo de trombollebitis,

La obstruccion arterial es bastante menos comiin,
pero en algunos casos se produce claudicacion inter-
mitente e isquemia en los miembros inferiores,

En pacientes con larga evolucion predomina gene-
ralmente la clinica urolégica. La obstruccion ureteral
progresiva es [recuente y si no se trata adecuadamente
puede conducir a una hidronefrosis y una obstruccion
ureteral completa con anuria. Algunos casos se mani-
fiestan con infecciones de las vias urinarias altas o con
dolor en una o ambas fosas renales, como consecuen-
cia ce la hidronelrosis. La poliuria y la hipertension
son bastante comunes en los pacientes con obstruc-
cion urcteral, y reflejan con toda probabilidad la dis-
funcion renal. Algunos enfermos varones sufren tam-
bién trastornos en la eyaculacion o tumefacion y dolor
testicular (17).

Los sintomas generales como malestar, niuseas,
anorexia, pérdida de peso y febricula son frecuentes
desde el principio de la enfermedad, y probablemente
s¢ deben al estado inflamatorio crénico existente
(20,21).

Diagnéstico

La FR se diagnostica generalmente por medio de la
historia clinica y las exploraciones racliologicas, si bien
en muchos casos es necesaria la exploracion quirtrgi-
ca para establecer con certeza el diagnostico.

Varios pardmetros analiticos indicativos de enferme-
dad inflamatoria estin alterados en la FR, asi la veloci-
dad de sedimentacion sucle estar acelerada, puede

haber leucocitosis, & veces con cosinofilia, y ancmia; sin
embargo, estas alteraciones son inespecificas y aportan
poco al diagndstico. En caso de existir hidronefrosis,
también hay uremia y elevacion de la creatinina sérica.

Entre las exploraciones radioldgicas, las urografias
intravenosas (UTV) son de gran utilidad incluso en
fases tempranas de la enfermedad. Caracteristicamente
se aprecia una desviacion medial de los uréteres, gene-
ralmente a nivel de su tercio medio, es decir a la altura
de la tercera y la cuarta vértebras lumbares. Esta me-
dializacion de los uréteres es muy coman en la FR,
pero en algunos pacientes estd ausente. Este hallazgo
radiologico también se puede dar tras intervenciones
quirhrgicas y en pacientes con aneurismas vasculares,
diverticulos vesicales y tumores, si bien los tumores re-
troperitoneales ocasionan con mayor frecuencia el des-
plazamiento de los uréteres hacia afuera. Por otra
parte, en la FR los urétercs muestran con frecuencia un
aspecto rigido. Ademas, en la inmensa mayoria de los

asos se observan grados mayores o menores de obs-
truccion ureteral (17) (Fig. 1),

En los pacientes en los que se produce una obstruc-
cion ureteral completa, la UIV no permiten visualizar
las vias urinarias, debiendo efectuarse urografias retro-
gradas, que demostrarin también la obstruccion y me-
dializacion de los uréteres. Simultineamente sc puede
intentar la colocacion de catéteres urcterales a través
de las zonas estenosadas, lo cual sorprendentemente
es posible en la mayoria de los pacientes.

La ecografia también es Gtil en la valoracion de
estos enlermos, La imagen que se observa consiste en
una masa hipoecogénica de bordes regulares que se
localiza a nivel del promontorio sacro que se extiende
hacia arriba, al menos hasta la bifurcacion aértica y
hacia abajo hasta el interior de la pelvis. Con esta tée-
nica exploratoria se puede detectar también la presen-
cia de hidronefrosis. La ecografia es muy eficaz en el
seguimiento de la respuesta al tratamiento.

La tomografia axial computadorizada (TAC) permite
valorar la TR atn mejor que la ecografia, ya que su
poder de resolucion es mayor. Con esta exploracion se
observa una masa de distribucion simétrica, configura-
cidon geométrica y cardcter confluente, que engloba a
la aorta y a la cava y muchas veces tambicn a los mis-
culos psoas (Fig. 2). Otros procesos como los sarco-
mas, los mielomas, los linfomas y otras neoplasias,
pueden abarcar tambi¢n a los grandes vasos, pero su
distribucion no suele ser tan simétrica, su configura-
cion suele ser mds irvegular y con frecuencia se acom-
panan de adenopatias (22,23).
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Figura 2 a Figura 2d

Figura 2 e

Figura 2 ¢ Figura 2 f

Tomografia axial computadorizada abdominal de un paciente afecto de fibrosis retroperitoneal. Se aprecia englobamiento “en
anillo” de aorta y cava desde la bifurcacion renal hasta el promontorio, asi como un quiste renal izquierdo y ectasia calicial renal

bilateral.
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Cuando existen dudas diagnodsticas, la ccogralia y la
TAC pucden usarse para guiar la realizacion de biop-
sias con agujas, y asi evitar otros métodos diagnosticos
mas cruentos, como la laparoscopia (24) y sobre todo
la laparotomia. No obstante, en la prictica se emplea
con mds frecuencia esta dltima, ya que ademds de pro-
porcionar el diagnostico de certeza, permite efectuar el
tratamiento adecuado (21).

La resonancia magnética nuclear también se estd
mostrando muy atil, En un [uturo préximo se espera
que sirva sobre todo para diferenciar la FR de otros
procesos con los que se puede confundir, como los
linfomas (25,20).

La renografia isotopica puede ser de utilidad en pa-
cientes andricos y en aquellos con anulacion funcional
unilateral, ya que permite diferenciar una enfermedac
renal primaria de una secundaria a obstruccion urete-
ral.

La gammagrafia isotépica con Ga67 puede ser atil
en la FR para seleccionar las dreas a biopsiar, ya que
este isOtopo es captado por zonas donde existe infla-
macion, y no por las zonas de fibrosis de larga evolu-
cion.

Otras técnicas como las venogralias (en casos de
sospecha de trombosis venosa, sobre toda), las arterio-
grafias (si existen indicios de insuficiencia arterial) y
las linfografias, son de utilidad en algunos enfermos.

Tratamiento

En los casos en que el paciente esté tomando meti-
sergida, se deberd suprimir inmediatamente la droga,
con lo que se puede apreciar una cierta mejoria, sobre
todo si la enfermedad no estd muy avanzada, De igual
modo, el resto de factores ctliologicos se eliminarin,
siempre que sea posible.

Los corticoides son elicaces en muchos casos. En
general, los pacientes con mas sintomas generales y
con mayores alteraciones analiticas indicativas de pro-
ceso inflamatorio, son los que mejor responden. En
casos leves puede ser suficiente este tratamiento para
controlar la enfermedad (27). En pacientes de alio ries-
g0 quirtrgico, constituyen la principal terapéutica.
También se pueden usar antes de la intervencion qui-
rargica, con la intencion de facilitarla (28), y después
de la misma, con la finalidad de mejorar su resultado.
No existen pautas establecidas, si bien parece lo mas
apropiado comenzar con dosis altas (60 mg al dia de
prednisona), para luego ir disminuyéndolas progresiva-
mente, y seguidamente mantener dosis bajas durante
varios meses (29). Algunos autores recomiendan aso-

ciar olros inmunosupresores, como la azatioprina, a los
corticoides.

El ramoxifeno se ha mostrado cfectivo en algunos
casos aislados (30), por tanto parcce justificaclo realizar
estudios mds amplios con este firmaco, para ver si se
confirman esos resultados. También se han descrito
casos con respuesta favorable a la progesterona (31).

Otros medicamentos, como los antibi6ticos, y otras
modalidades terapéuticas, como la radioterapia, se han
ensayado, pero carecen de efectividac.

En pacientes con problemas obstructivos de los uré-
teres es necesario efectuar cuanto antes un drenaje
para evitar el deterioro de la [uncién renal; como
hemos senalado antes, incluso en casos de marcada hi-
dronefrosis suele ser posible la introduccion de catéte-
res intraurcterales hasta la pelvis renal, con lo que se
asegura un adecuado drenaje. En los pocos enfermos
en que esto no resulta factible, se debera realizar el
drenaje a través de una nefrostomia (32).

En la mayoria de pacientes es recomendable llevar a
cabo una exploraciéon quirtirgica con ureterdlisis, Dado
que la FR afecta a los dos uréteres, el acceso mis ade-
cuado es el abdominal, a través de una larga incision en
la linea media, Una vez expuesta toda el area retroperi-
toneal se localizan las zonas proximales de los uréteres
y seguidamente se obticne una biopsia del tejido fibro-
SO para su examen por congelacion. A continuacion se
procede a la ureterdlisis o liberacion de los uréteres me-
diante una diseccion roma inmediatamente adyacente a
la adventicia urcteral. Una vez liberados los uréteres, y
para evitar que sigan en contacto con el tejido fibroso,
pueden ser ubicados en el interior del peritoneo, trans-
puestos lateralmente interponiendo grasa entre ellos y
la fibrosis, o bien pueden ser envueltos con grasa epi-
ploica o con membranas de politetraflluoroetileno (33),
entre otras téenicas. Tanto la liberacion de los uréteres,
como su reubicacion, se [acilitan con el uso de catéte-
res-férulas ureterales durante la intervencion.

En un pequeno porcentaje de enfermos el proceso
fibrotico invade el ureter, no siendo totalmente satis-
factoria la ureterdlisis. En estos casos es necesaria la
reseccion del tramo ureteral alectado y la realizacion
de una ureteroureterostomia.

Si los vasos sanguineos estan englobados por el
proceso librético, es conveniente liberarlos también, lo
cual no suele resultar complicado, salvo en los pocos
casos en que la fibrosis invade los vasos,

Los resultados de la operacion suelen ser buenos,
sicmpre que no se haya producido una lesion renal
irreversible como consecuencia de la hidronefrosis.
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En casos seleccionados la ureterélisis se puede efec-
tuar por medio de una laparoscopia (24).

El seguimiento prolongado de estos pacientes es im-
prescindible, ya que en ocasiones la enfermedad pro-
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gresa o recidiva, e incluso en un pequcio porcentaje
se requiere una segunda intervencion. Por el contrario,
hay algunos casos que remiten espontineamente, in-
cluso sin tratamiento (21).
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de la funcion renal durante el tratamiento, En caso de rinltis crénica o proceden
de una intervencion quirdrgica de las fosas nasales, la terapia debe aplic 3
bajo vigllancia médica, con el fin de comprobar que la:absorcldn el farm
maodifica. EFECTOS SECUNDARIOS: Pueden presentarse nauseas, mas f
vémitos o ligero rubor facial acompanado de sensacion alor, Estos ef
dosis-dependientes. La calcitonina puede provocar reacciones de hipersensi
dadl. Se han descrito reacclones aisladas de tipo anafldctico que han produc
taquicardia, hipatension y colapso. INTOXICACION Y TRATAMIENTO
elevadas que las recomendadas provocarian transtornos de tipo gdstrico (nause
vomites) con sensacion de calor en el rostro, acompanado de sofoco v tedri
mente hipocalcemia, El tratamiento consiste en suprimir inmediatamente &l pre
rado y aplicar medidas sintomdticas, NORMAS PARA UNA CORRECTA ADMIN
TRACION: |. Extraer el vial del envase (blister). 2. Quitar la cublerta de pmreu
tlel nebulizador, 3: Introducir el nebullzador en la nariz apoyando los dec

y medio sobre los dos lados de |a base del cono nebulizador y colecando el |:ru|
debajo del cllindro pequerio de vidrio. Apretar con fuerza efectuando un mel
miento rdpido; El vial monodosis selo puede ser utilizado una vez. Con cada ne
lizacién se administran 100 Ul CONDICIONES DE CONSERVACION: Antes de
uso Calsynar Intranasal debe mantenerse en frigotifico. Cuando se esté utilizand
puede conservarse a temperatura amblente (por debajo de 22°C) hasta un méxi
de 4 semanas. PRESENTACION: Envase con 7 viales nebulizatdores monodo:
conteniendo 70 mcl cada uno: de solucion nebulizable, lo que corfesponde a u





