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Reporte de caso

Fibrosis retroperitoneal como causa de uropatia obstructiva. Reporte de caso

Retroperitoneal fibrosis as a cause of obstructive uropathy. Case report
Rodolfo Eduardo Torres Serrano, ®Carlos Rosselli, @Carlos Roberto Olivares Algarin,® Camilo Vallejo Castillo,
Jennifer Delgadillo \Velasquez, @ Gloria Cristina Quintero Barriga, © Patricia Eugenia Lopez Correa

Servicio de Nefrologia, Hospital Universitario de San José, Bogota, Colombia

Resumen

La fibrosis retroperitoneal es una patologia rara, en la mayoria de los casos idiopética, aunque se ha asociado a medicamentos,
neoplasias y otras enfermedades de tejido conectivo. Histopatologicamente se evidencia inflamacion y depdsito de tejido fibrético en
el retroperitoneo y se caracteriza por cubrir los uréteres provocando lesion renal aguda obstructiva siendo ésta, la manifestacion mas
frecuente; el diagnostico definitivo se obtiene Unicamente con biopsia y la base del tratamiento es la corticoterapia, aunque en casos
severos y en resistencia a los corticoides se han usado otras terapias como los inmunomuladores. En ocasiones son necesarias las
intervenciones quirurgicas para el manejo de las complicaciones. Se presenta el caso de un hombre de 50 afios que ingreso al servicio
de urgencias del Hospital San José por dolor abdominal, los paraclinicos demostraron elevacion de los azoados y en las iméagenes
diagnosticas hidronefrosis izquierda con componente de tejido blando interaortocava y periadrtico, se realiz6 biopsia retroperitoneal y
se hizo diagndstico de fibrosis retroperitoneal idiopética, se instauraron nefrostomias bilaterales y se inicié manejo con corticoide.
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Abstract

Retroperitoneal fibrosis is a rare, in most cases idiopathic, pathology, although it has been associated with medications, neoplasms
and other connective tissue diseases. In terms of histopathology, inflammation and deposits of fibrotic tissue in the retroperitoneum
are observed and, characteristically, this covers the urethra, provoking acute obstructive kidney damage, the most frequent manifestation
of the disease. The definitive diagnosis is obtained solely via biopsy, and the basis of treatment is corticotherapy, although in severe
cases, and where resistance to corticosteroids exists, other treatments have been used, such as immunomodulators. Occasionally,
surgical interventions are necessary to manage complications. The case of a 50-year-old man who came to the Hospital emergency
service due to abdominal pain is presented. Paraclinical studies showed azotemia, and diagnostic images showed left hydronephrosis
with acomponent of interaortocaval and periaortic soft tissue. A retroperitoneal biopsy was conducted, and a diagnosis of idiopathic
retroperitoneal fibrosis was made. Bilateral nephrostomies were put in place and treatment with corticosteroids was initiated
Key words: Retroperitoneal fibrosis, obstructive acute kidney injury, corticosteroids, nephrostomies, Low Back Pain, hydronephrosis.
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Introduccion
a fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRI)
L es una condicién rara, descrita por prime-
ra vez en 1905 por Albarra, un urélogo
francés y posteriormente en 1948 por el Dr. John
Ormond, ambos describieron casos de obstruccion
ureteral*. En el afio 2010 se incluyé dentro del
espectro de las enfermedades asociadas a inmunoglo-
bulina 4 (1gG 4), que se caracteriza por la acumula-
cion de tejido fibro inflamatorio en tejidos blandos
retroperitoneales y otros 6rganos abdominales; el
tejido se encuentra mas frecuentemente periférico
a la aorta abdominal, las arterias iliacas, el tracto
urinario y las arteriales renales. Los uréteres suelen
quedar atrapados en este tejido fibroso, siendo ésta
la causa de uropatia obstructiva. Se ha reportado
una incidencia de 0,1 por cada 100.000 habitantes y
una prevalencia de 1,4 por cada 100.000, la edad
promedio de diagndstico es de 50 afios y se presen-
ta 2 a 3 veces mas en hombres que en mujeres?.

A continuacion, se hace la descripcion de un pa-
ciente con fibrosis retroperitoneal que ingresé remitido
al Hospital de San José por evidencia de hidronefrosis
bilateral en condicionando de lesion renal aguda post
renal, elevacion de azoados y oligoanuria.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 50 afios de edad con ante-
cedente patolégico de urolitiasis desde hace 25 afios,
consulté por primera vez a urgencias en el 2016 por
cuadro de dolor abdominal irradiado a region lumbar,
por lo que realizaron tomografia de abdomen simple
que evidencio litiasis renal bilateral, litiasis ureteral

Tabla 1. Resultado de examenes paraclinicos.

Paraclinicos

proximal izquierda condicionando ligera uretero
hidronefrosis izquierda y adicionalmente componen-
te de tejido blando interaortocava y periaortico aso-
ciado a conglomerado ganglionar de naturaleza
neoplésica linfoproliferativa, razon por la que se de-
cidi6 la toma de TC de abdomen con contraste, que
evidenciéo conglomerados de adenopatias
retroperitoneales, con pared aortica sin dilatacién
aneurismatica con lesion fusiforme de bordes bien
definidos con densidad homogénea de tejidos blan-
dos que rodea la aorta y la cava. Para caracterizar
mejor los hallazgos tomogréaficos, se realizd resonan-
cia de abdomen con contraste que se muestra en la
figura 1.

La paciente no continu6 con seguimiento de las
lesiones evidenciadas por imagen y en febrero de 2018
ingres6 nuevamente a urgencias por cuadro de dolor
abdominal en flanco y fosa iliaca derecha irradiado a
region lumbar, con reporte ecografico de apendicitis,
se realizaron apendicectomia y por no mejoria del
dolor lo llevaron nuevamente a toma de tomografia
de abdomen simple que evidencié masas lobuladas
con densidad de tejidos blandos periaorticas
infrarrenales hasta la bifurcacion y arterias iliacas
primitivas de hasta 28 mm de espesor que condicio-
naron efecto compresivo severo sobre los uréteres
proximales e hidronefrosis grado Ill; le tomaron
paraclinicos que muestran elevacién de azoados,
como se evidencia en la tabla 1, con requerimiento
de realizacion de nefrostomias derivativas. Finalmen-
te, se tomd biopsia por laparotomia de lesiones en
retroperitoneo que se muestran en las figuras 2 y 3.

Se decidié en junta médico-quirdrgica inicio de
prednisolona a 1 mg/kg dia, en el cual se realiz6 se-
guimiento a las 6 semanas con mejoria importante

Posterior a realizacion

de nefrostomias
(06-septiembre 201 8)

Creatinina mg/dl 1,5 6,74 18
BUN mg/dl 62 23

TFG (CKD-EPI)

ml/min/1.73m2 53,09 838 42.9
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Figura 2. Hematoxilina/eosina. Se observan tejidos blandos con proliferacion de
fibroblastos y miofibroblastos reactivos con presencia de infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario, algunos histiocitos y proliferacién vascular. Hematoxilina eosina.
A.4x, B-CyD. 20X.

de los volimenes urinarios y descenso de los
azoados, continuando en control ambulatorio por el
servicio de nefrologia.

Masa de hasta 20 mm de espesor que envuelve
la aorta abdominal en su porcidn infrarrenal hasta la
division aortoiliaca, produciendo ligero desplazamien-
to de la vena cava inferior y presentado sefial inter-
media en T1 y T2, la aorta abdominal infrarrenal
presenta ectasia de hasta 28 mm de diametro.

Discusion

La fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRI) es una
entidad poco frecuente, caracterizada por la presen-
cia de tejido inflamatorio retroperitoneal fibroso que
usualmente cubre los uréteres y otros érganos abdo-
minales, afectando predominantemente a hombres con
unarelacion 2:1 con respecto a las mujeres, entre los
50 y 60 afios de edad®, como es el caso de nuestro
paciente.
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Figura 3. Estudios de inmunohistoquimica. A. CD 68 que resalta la poblacién de
histiocitos. B. Beta-catenina que es negativa. C. CD34 que es positivo en las pare-
des vasculares. D. CD45 positivo en la poblacion de linfocitos reactivos.

Esta patologia esté incluida dentro de la periaortitis
cronica junto con los aneurismas inflamatorios de la
aorta abdominal, los cuales no tienen compromiso
ureteral, mientras que la fibrosis retroperitoneal peri-
aneurismatica, al igual que la FRI tiene compromiso
ureteral. La FRI es la forma no aneurismatica de la
periaortitis crénica’.

Esta entidad puede ser secundaria a algunos
farmacos como los derivados: ergotaminicos, bromo-
criptina, metisergida beta bloqueadores, metildo-
pa, hidralazina; enfermedades malignas como el
linfoma de Hodgkin y no Hodgkin, sarcomas, carci-
noma colorrectal, de mama, préstata y vejiga®’ o bien
idiopatica; esta Gltima en mas del 75 % de los casos®.

En la ultima década ha emergido el concepto de
enfermedades relacionadas con IgG 4, abarcando
un espectro de enfermedades fibro inflamatorias que
afectan diferentes estructuras, como el pancreas,
laviabiliary los ganglios linfaticos®.

Histopatologicamente, se caracteriza por infla-
macién linfoplasmocitaria, fibrosis pronunciada e in-
filtracion por IgG4 de las células plasmaticas®.

El sintoma cardinal es el dolor lumbar, que se
presenta aproximadamente en el 90 % de los casos®,
acompafiado de sintomas inespecificos y hetero-
géneos (nauseas, emesis, astenia, adinamia, pérdida
de peso, edema en miembros inferiores, disfuncion
eréctil) provocando una evolucion de la enferme-
dad silenciosa, que en etapas avanzadas puede lle-
var a deterioro de la funcién renal de origen pos
renal.

El deterioro de la funcién renal evidenciado en
nuestro paciente fue secundario a la obstruccion
ureteral que causa la FR, siendo ésta la complica-
cién mas frecuente y grave®2.La recuperacion y el
pronéstico a largo plazo de la enfermedad renal esta
asociada con el diagnéstico oportuno y el tratamien-
to adecuado™.

Las imagenes radioldgicas obtenidas son Utiles
para el diagnéstico y evaluacion de la respuesta al
tratamiento, como la tomografia axial computarizada
(TAC) que también nos permite valorar la extension
de la fibrosis y descartar la presencia de tumores
asociados'?. En el TAC, la fibrosis se representa como
una masa de tejido blando que envuelve la aorta ab-
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dominal y la vena cava inferior y como en el caso de
nuestro paciente, rodea las arterias iliacas y genera
desviacion medial y compresion extrinseca de los
uréteres®. Adicionalmente, en la resonancia magné-
tica (RM) los valores de los coeficientes son Utiles
para diferenciar lesiones activas e inactivas®4.

Debido a la apariencia variable de la FR, las cau-
sas malignas no se pueden diferenciar de las no ma-
lignas unicamente con los hallazgos radiol6gicos, por
lo que se debe practicar una biopsia de la lesion, siendo
ésta la técnica mas exacta para el diagndéstico®.

El pilar del tratamiento para mejorar la funcién
renal es aliviar la obstruccién ureteral y de otras
estructuras retroperitoneales, bien sea con libera-
cion quirdrgica (ureterolisis abierta o laparoscépica)
0 manejo conservador (catéter doble J, nefrostomias)
seguida del manejo medico®. La posibilidad de me-
joria de la funcion renal con éstas intervenciones es
mas del 90 %?%5. Como en este caso donde se obser-
vO mejoria de la funcion renal después de las
nefrostomias e inicio de corticoides (creatinina de
6,74 a 1,8 mg/dl post nefrostomia).

Otros objetivos del tratamiento son: detener la
progresién del proceso fibrético, controlar las mani-
festaciones sistémicas y evitar recaidas o
recurrencias®.

Los glucocorticoides son la primera linea del
manejo médico dado que han demostrado una res-
puesta favorable y remisién en el 75 al 90 % de los
pacientes'; dentro de los corticoides, el que mas se
ha utilizado es la prednisolona; la dosis inicial es de
0,75 - 1 mg/kg/dia con disminucion gradual hasta
llegar de 5 a 7,5 mg/dia en los siguientes 6 a 9 me-
ses'*, Es importante vigilar en estos pacientes los
efectos metabdlicos y 6seos del uso crénico de los
corticoides.

Hoy en dia, también se utilizan farmacos in-
munosupresores alternativos en combinacién con
los corticoides en casos severos 0 COmo mono-
terapia cuando hay resistencia a los corticoides®.
Dentro de las opciones se encuentra la azatioprina,
el micofenolato, el tamoxifeno, la ciclofosfamiday
el rituximap882.22-24,

£2500-5006

La duracion del tratamiento de esta patologia atn
no ha sido claramente definida, sin embargo, algu-
nos autores recomiendan de 1 a 3 afios'”*°. Aln
faltan grandes estudios y recomendaciones para
poder establecer el mejor manejo.

A través de este reporte de caso, presentamos el
impacto clinico que puede tener esta enfermedad,
reconociendo que es una patologia que requiere un
manejo multidisciplinario (nefrologia, reumatologia,
urologia, cirugia general, patologia) con el objetivo
de establecer un diagndstico temprano y el trata-
miento oportuno que evite las complicaciones po-
tencialmente irreversibles.
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