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L. INTRODUCCION

La Fibrosis Retroperitoneal es una enfermedad de etiologia
muy discutida y controversial; el reporte de casos ha ido en aumen-
to desde que fue reconocida como entidad clinica en 1955.

El objetivo de este trabajo es contribuir al conocimiento de
la enfermedad por parte del médico general, asi como de los dife-
rentes especialistas; ya que su relativa rareza, asociada al desconoci-
miento de la misma, hace probable que un buen niimero de casos
hayan pasado desapercibidos. El diagnostico temprano es diffcil v
la frecuencia clinica varia segiin la intensidad de la busqueda diag:
nostica.

Para la realizacion de este trabajo se hizo un estudio biblio-
grafico del tema y se presentan cuatro casos de dicha enfermedad.



II. FIBROSIS RETROPERITONEAL
a. SINONIMIA

La fibrosis retroperitoneal es también denominada sindrome
de Ormond, Fibrosis periuretral, fibrosis retroperitoneal idopitica,
inflamacion retroperitoneal no especifica, retroperitonitis esclero-
sante, fasciitis de Gerota, periuretritis obliterante, lipogranuloma
esclerosante; y en fin, otro buen nimero de sin6nimos que nos ha-
cen ver las diversas denominaciones que ha recibido la enfermedad.
Sin embargo, la mayoria de autores prefieren seguir usando el tér-
mino de Fibrosis Retroperitoneal Idiopatica en virtud de que to-
das las teorias sobre su etiologia y patogenia son inciertas, confusas

y sin un conocimiento exacto del proceso que origina la enferme-
dad.

b. DEFINICION

La Fibrosis Retroperitoneal Idiopitica es una enfer-
medad retroperitoneal localizada en la linea media, carac-
terizada por un proceso fibroproliferativo que pro-
duce compresion perivascular o periuretral, que se mauifiesta por un
proceso inflamatorio cronico, comprometiendo principalmente la
funcion mecanica del uréter para el transporte urinario.

Un proceso similar denominado Pericistitis Plasticas ha sido
descrito en el cuello vesical, asi como en la parte final de los uréte-
res y del trigono (56). Esta fibrosis ha sido encontrada en otras
areas, denominandose Fibrosis Idiopatica Sistémica (89). Frecuen-
temente la Fibrosis Retroperitoneal se encuentra asociada con fi-
brosis del mediastino, enfermedad tiroidea semejante a la tiroiditis
de Riedel, sindrome de vena cava superior, artritis de tipo reumatoi-
de, poliarteritis que asemeja la poliarteritis nodosa, inflamacion
cronica de las arterias que incluye la aorta o las arterias coronarias,
tales complicaciones muy diseminadas han guiado a sugestiones de
que la enfermedad es una enfermedad del tejido conectivo.Se pien-
sa actualmente que la mesenteritis retractil sea una variacion y ex-
tension de la Fibrosis Retroperitoneal (21-53).



¢. HISTORIA

Al revisar la literatura se encuentra que Albarran, un urdlogo
francés, fue el primero en reportar un caso de envolvimiento urete-
ral por una masa fibrosa, en 1905 (75-79-106-111). Aunque Koli-
scher (70) en 1922 ya describié un proceso similar y otros casosob-
servados por Marion en 1935, Pérard y Orsini en 1937 (79), no fue
sino hasta hace veintiseis afios, en 1948, en que Ormond (99) re-
porto en la literatura inglesa dos casos de obstruccion ureteral por
tejido fibroso retroperitoneal e hizo una descripcion patologica de-
tallada. Un ano mas tarde, Ewell (79) publica un caso similar.

Reconocida como entidad cliniea hasta que Raper la reportd
en 1955 (114) describiendo asimismo por primera vez el compro-
miso intestinal que puede existir. Entre los principales trabajos es
necesario citar los de Sulby (126), Cibert (27) y Hamburger en 1956
gue han contribuide a conocer mejor la enfermedad.

Desde que Ormond describib las condiciones de la Fibrosis Re-
troperitoneal, se ha acumulado una extensa literatura del tema, ha-
biéndose concentrado casi toda, en la presentacion clasica con com-
promiso ureteral. De todos modos en los afios recientes otras com-
plicaciones asociadas han recibido bastante atencion; asi, la obstruc-
cion de la vena pulmonar en los casos en que la Fibrosis Retroperi-
toneal se asocia a Fibrosis Mediastinal ha sido estudiada desde 1958
(17-86-91), varios compromisos de la vena cava superior € inferior
hansido notados (19-52). Asi como también asociacién con tiroiditis
y colangiitisesclerosante como una forma mas feneralizada de la en-
fermedad (7-57).

d. FRECUENCIA

Aungue la Fibrosis Retroperitoneal constituye una de las cau-
sas de obstruccion ureteral, es una enfermedad relativamente rara
en la practica médica. Su hallazgo sigue siendo muchas veces una
sorpresa diagnostica al efectuar un pielograma excretorio, laparato-
mia o necropsia.

Se dice que no existe predominancia de Raza (79)

fel.em];iln cu:nto ala edad y sexo las estadisticas varian segin los di
s autores, siendo objeto de i i -
controversia y discusié
oo : y usion. La  en-
Iosmtﬁ:dad no r:aconoce edad, siendo comiin encontrarla después de
cuarenta afios y muy raramente durante la infancia o 13 vejez

Farrer citado por Kauffman (65) i ,
) uffn menciona el caso de una nij-
rl;a ?ae tres semapas y media. Lopez (80) refiere en su estadistica ia edadI;l-
lese utemeran y‘lz.lsexta decadas,.habiéndose presentado tres casos juveni-
o ¥ uno senil; con predominio de 5ex0 masculino. Samellas (121)
situa la edad entre los cuarenta ¥ tres y los sesenta y tres afios
ae fPau:kman {103) serl”lala que en el grupo joven Ia enfermedad es
recuente en la mujer. Hackett (52), Ducrot (38) ¥ Pathak (106)
;Zl_contraron que en el sexo masculino es mucho mas frecuente
_1entras que.zpen las estadisticas de Hewet (56) sobre veinticuatro ;h
clentes existioé una proporcion similar de ambos sexos P

e. LOCALIZACION

it En cuanto a localizacién, el proceso puede presentarse indis-

blilll :\.m:lnte en los tElOS lados, pero cuando es unilateral podrd serio

: ateral en cualql.uer momento y por lo tanto médico ¥V paciente
eben estar conscientes de esta posibilidad.

. 'Lop'ez (7 9)_sefi‘ala que en la enfermedad esti mas afectado el
ado 1zquierdo, siguéndole en frecuencia el lado derecho ven |
gr.":tdos avanzados la lesion es generalmente bilateral con, com roS
miso vascular y algunas veces diseminada a otras reg’ionesmiendtp; ;).';
obstruccion ureteral alia en el $e€x0 masculino y baja en ei femeni-
?;tgtros autores sefialan e‘:on mayor frecuencia el lado derecho, en
santo gt;ebmgl Iz(l g&?&%ﬁug eln la mayoria de sus casos Ia
las lesiones unilaterales para el lado dereil?ﬁiiﬁga;afiziz?: C:;ergn
Hz‘lck.ett (562) enconird bilateralidad de lesiones en diecisieteqd .
veintidos casos. De esto observamos que la lateralidad de las Eessilcl:




Cuando existe compromiso vascular, este consiste en compre-
sién y no constriccion de venas y arterias que pu:eden ser indistinta-
mente: vena cava, aorta, vasos iliacos, tronco celiaco, etc.  (17-35-
66-74-94-108-123-134).

El compromiso del tracto alimenticio puede incluir: Esofago
(50-51), Duodeno (17-24-123), el resto del intestino delg-ado (1b-
52-112-114-123), Intestino Grueso (62-57-86), Mesenterio (17-24-
107-113), Arbol biliar (7-15-61-75-115-123).

f. ETIOPATOGENIA

Multiples teorfas han sido propuestas para explicar la Fibrosis
Retroperitoneal. La causa no es conocida actualmente y algunas de
las teorias obviamente sdlo proveen una explicacion parcial.Es pro-
bable que no hay una causa sencilla ya que el cuerpo pue(?e }'eac-
cionar a diferentes estimulos con una proliferacion del tejido fibro-

so (72-118).

El intervalo desde el aparente fendmeno causal y el  apareci-
miento de la Fibrosis Retroperitoneal va desde meses a aios y en
algunos casos el factor etiologico fue un proceso cronico recurrente
mas gue evento agudo aislado (22).

Para el estudio de la etiopatogenia de la enfermedad, los pa-
cientes se pueden agrupar en tres categorias:

a. pacientes en quienes no se encontrd etiologia especifica que
pudiera ser implicada.

b. pacientes en quienes los factores etioldgicos fueron bien ilus-
trados.

¢. pacientes cuyos casos presentaron etiologias dudosas.

Basados en esta agrupacion de los pacientes, podemos clasifi-
car la etiologia de la Fibrosis Retroperitoneal en dos grandes  gru-
pos:

A.  Fibrosis Retroperitoneal Inducida; esta es generalmente secun-
daria al uso de drogas.

B. Fibrosis Retroperitoneal Idiopatica: hace falta una causa defi-
nitiva para el proceso fibroso.

FIBROSIS RETROPERITONEAL INDUCIDA: hay una sola droga
que se conoce ahora que ha provocado el cuadro de Fibrosis Retro-

peritoneal: es la Metisergida, que se usa en el tratamiento de migra-
na (46-49-76-111-126-134, ete.)

Existe suficiente informacién en la literatura para implicar a
los derivados del cornezuelo de centeno:

1. Dehidroergotamina dietilamida del dcido lesérgico (LSD 25)de
accién psico-mimética y alucinégena.

2. Butanolamida del icido 1-metil-d-lisérgico que tiene como pro-
piedades un antagonismo antiserotoninico mayor que el LSD
25, especificidad inhibitoria y exclusion, a dosis terapéutica,de
la mayoria de los efectos secundarios de Ia substancia madre.

Es sobre todo esta Gltima, la butanolamida del acido 1-metil-d-
lisérgico o metisergida, que se conoce comercialmente como Dese-
ril y Sansert, la substancia mas implicada en la aparicién de Fibro-
sis Retroperitoneal y de otros sitios. Dicha droga ha sido usada en

el tratamiento de la migrafia ¥ otras cefaleas vasculares por mas de
10 afios (72).

Han sido varias las teorias pPropuestas para explicar la fibrosis
inducida por metisegida: entre ellas estan:

Una VASOCONSTRICCION prolongada: es posible que el tejido fi-
broso y la cicatriz sean una respuesta a vasoconstriccién prolongada
e isquemia (72), sin embargo, en un estudio anterior (28) se men-
ciona que tanto en los estudios de laboratorio como en los farmaco-
légicos en el humano, se ha demostrado que la metisergida no pro-

duce vasoconstriccién y por lo tanto no puede. provocar Ia vasculi -
tis.




DEGRANULACION DE LAS CELULAS CEBADAS: se piensa
que quizés las células cebadas tisulares que estdn envueltas en el pro-
ceso inflamatorio son también influenciadas por la metisergida. Asi
la respuesta inflamatoria normal puede estar alterada por esta dro-
ga (72). Desde que otras drogas como la procainamida y la hidrala-
zina pueden inducir enfermedades tipo coligeno como el  Lupus
Eritematoso, la posibilidad de que una ENFERMEDAD DEL CO-
LAGENO similar sea inducida por la metisegida (48-49-129).

OBSTRUCCION LINFATICA: se cree que el uso prolongado de la
metisergida puede conducir a una obstruccion linfatica (72), pero
los efectos de esta droga sobre los linfiticos son desconocidos (49).

NIVELESEXCESIVOS DE SEROTONINA:pueden causar lesiOi}es fi-
brosantes (3-13), esto ha sido reforzado por los informes de Fibro-

sis Retroperitoneal severa en pacientes con tumores carcinoide‘s (21-
130) acompanados de gran produceion de serotonina. Se _ piensa
que la metisergida compite con la serotonina por algun-os sitios re-

. ceptores ¥ por lo tanto quizas causa niveles de serotonina aumenta-
dos, los cuales pueden influenciar otros sitios (48).

Se ha establecido una distincién neta entre los pacientes con
Fibrosis Retroperitoneal consecutiva al uso de metisergida y los que
jamas han tomado esta droga (100-101-134). Por ejemplo  en los
pacientes que han tomado esta droga se ha observado:

REGRESION: los cambios fibrdticos fueron total o parcial-
mente reversibles al descontinuar la droga, obteniéndose una resti-
tucion del tracto urinario y desaparicion de los sintomas (21-35-36-
68-69-106-118-126).

PROGRESION: en un niimero de pacientes la fibrosis progre-
s0 a pesar de la droga (35), mientras que en otro grupo que habia
obtenido regresion, los sintomas reaparecieron y la fibrosis progre-
s0 al iniciar nuevamente el tratamiento (69). En la actualidad se sa-
be que este producto no es peligroso mas que cuando su empleo se
hace de una manera intensa y continua: su uso intermitente no da
complicaciones (111).

Desde 1960 la metisergida comenzé a ser usada para el trata-
miento de la migrana (69) su empleo ha ido en aumento gradual.La
evidencia de que podia causar fibrosis se present6 en 1964 (47).

FIBROSIS RETROPERITONEAL IDIOPATICA: parael cuadro
idiopatico se presume que hace falta explicacion definitiva para el
proceso inflamatorio, sin embargo, en muchos pacientes la posibili-
dad de un insulio especifico al espacio retroperitoneal debe ser con-
siderada. La designacién de idiopatica debe ser reservada a pacientes
en quienes los procesos etiologicos posibles han sido descartados(22)

De las muchas hipotesis descritas se enumeran:

LINFATICA: ha sido postulado que la obstruccion linfatica de-
bida a una linfangitis, puede llevar a la exudacién de un liquido rico
en proteinas y células plasmaticas a través de las paredes de los va-
sos linfaticos dilatados. Los fibroblastos en este caso levan a la for-
macion de tejido conectivo y fibrosis (81).

Vest y Barelare ( 136), reportaron cuatro casos en los que en-
contraton que la fibrosis era mas marcada en la region de los  lin-
faticos periureterales. Cross (33) seiiala que el proceso se inicia por
celulitis retroperitoneal causada por inflamacién ganglionar. La in-
flamacion de la extremidad inferior con linfangitis ascendente ha si-
do sugerida como factor etiologico (22).

TRAUMATICA: procesos traumiticos han sido considerados
como factor etiologico ( 59-98-126), asi como los miiltiples actos
quirirgicos abdominales ¥ retroperitoneales en un mismo paciente
pueden resultar en una extensa Fibrosis Retroperitoneal (22). Mac
Lean (1954) sugirié que la causa podria ser debida a la organiza-
cion de hematoma retroperitoneal secundaria a una hemorragia de
origen traumatico. (118) Hackett (52) sefiala también el origen trau-
maitico por hematoma organizado y lo basa en la existencia de gra-
nulos de hemosiderina en los ganglios linfaticos periadrticos.  Mi-
Hard (84) cita cuatro casos en los cuales hubo cirugia intrabdominal
previa; esto es comparable con Ia experiencia de otros autores,
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INFECCIOSA: los procesos infecciosos han sido considerados
por numerosos autores (59-126-141). Chishoilm y colaboradores
(25) consideraron que la causa podria ser infecciosa, y la infeccion
se originaria, a través de los linfaticos, de una ileitis regional, diver-
ticulitis o colitis ulcerativa. Samella (121), Medina (83) y
Boceuzzi (14) apoyan el caracter etiologico de las lesiones inflama-
torias mencionadas, agregando la apendicitis, pancreatitis e infec-
ciones urinarias. El papel de las infecciones de los miembros infe-
riores y vias urinarias bajas ha sido enfatizado por Haché (50),
Vest (136) y Mulvaney (92).

Infecciones especificas del retroperitoneo secundarias a sifilis,
(106), brucelosis (86-91) y tuberculosis han sido consideradas co-
mo posibles causas.

INFLAMATORIA: un origen inflamatorio fue postulado por
Miller (85) en 1952. Chisholm (25) v Hutch (61) achacan la enfer-
medad a la inflamacién de la fascia de Gerota. Una linfangitis viral
obstructiva ha sido postulada como posible causa (120). Pugh, cita-
tado por Ormond ha mencionado la posibilidad de flebitis de las
venas espermaticas y oviricas como la causa de esta enfermedad.
Ha habido también casos en que la Fibrosis Retroperitoneal y otros
desordenes fibroticos se han producido asociados con vasculitis
(58-66).

TUMORAL: también han sido inculpados como responsables,
mencionandose los carcinoides como productores de altos niveles
de serotonina (21-130), pero también se ha visto en tumores que
no producen dicha substancia, tales como linfosarcoma, carcinoma
del pincreas y otros tumores del tracto gastrointestinal (21).

Trever (132) menciona el caso de un paciente de 51 afios con
sarcoma de células reticulares y fibrosis periureteral.Kendall (67)
sefiala un caso de linfosarcoma. Smith (132) sefiala al linfogranulo-
ma de Hodgkin como causa también de esta enfermedad. Se men-
cionan también algunos carcinomas de la pelvis (prostata, cérvix,
vejiga y recto) que pueden tener relacion con esta enfermedad.

INFILTRACION SANGUINEA: la fibrosis retroperitoneal y

la obstruccidn ureteral aparecen claramente relacionadas con el re-
zumamiento o goteo de sangre (22). Kauffman (65) sefiala un caso
de aneurisma adrtico e infiltracion sanguinea con adherencias fibro-
sas del uréter a la aorta. Un hematoma organizado secundario a una
hemorragia espontinea o traumatica ha sido sugerido por Oppenhei-
mer (106).

AUTOINMUNIDAD: la hipotesis de que la Fibrosis Retroperi-
toneal resulta de un fen6meno de hipersensibilidad ha sido sugerida.
Hoffman y Trippel (58) sugieren que esta enfermedad puede  ser
respuesta a algunos alergenos indeterminados, tales como bacterias,
tejidos autogenos, o manifestaciones de origen extrinseco fuera del
reticulo endotelio retroperitoneal. El concepto de vasculitis alérgi-
ca como factor etiologico ha sido presentado por varios autores (21-
58-136). La hipotesis de que la Fibrosis Retroperitoneal resulta de
un fendmeno de hipersensibilidad produciendo una vasculitis gra-
hulomatosa por un mecanismo de autoinmunidad es seriamente
mantenido (58-101).

Si se da el caso de explicar la fibrosis por una alteracién inmu-
nologica, un antihistaminico actuando como un hapteno podria i-
niciar el desarrollo de una reaccion inflamatoria (79). Una angiitis
por hipersensibilidad (120} y una vasculitis sistémica (59-101-102)
han sido postuladas como posibles causas.

Ormond (99-101) sefiala lo parecido de esta enfermedad con
otros padecimientos que cursan con hipersensibilidad y que debe
tener un antigeno propio con produccidon de anticuerpos, y se men-
ciona la susceptibilidad de ciertos tejidos (misculo liso, coligena,
vasos sanguineos) en la reaccion antigeno-anticuerpeo, con manifes-
taciones localizadas en ciertos tejidos con reaccion, obstruccion y
necrosis vascular con salida de exudado hacia el espacio perivascu-
lar. Estos sucesos dependeran en parte de la cantidad de anticuer-
po, que se haya producido.

COLAGENOPATIAS: Ormond en 1948 (99) fue impresiona-
do por la densidad del tejido fibroso y lo compard con una cicatriz
queloide. Hoffman (58), Park (104) y Raper (115) 1a relacionan -
con enfermedad de Ia coligena por la existencia de infiltrado peri-
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arterial y la sefialan como una vasculitis localizada; esta  inclusion
de la Fibrosis Retroperitoneal en las enfermedades de la  coligena
esta volviéndose teoria en la literatura (116-141). Ormond (99) ¥
Haché (50) pensaron que la entidad debia ser clasificada entre las
enfermedades de la coldgena.

OTRAS ENTIDADES: la entidad gue nos ocupa se ha  visto
fracuentemente relacionada con otras entidades clinicas, motivo
que ha hecho a los autores proponerlas como factores etiologicos:
Enfermedad de Webber-Christian y Lipogranuloma esclerosante
(23), Enfermedad de Hodgkin (67), Hipergammaglobulinemia, Fac-
tores antinucleares y Enfermedad de Raynaud (72), Amiloidosis(79)
Diabetes (111), Deficiencia de Vitamina E (87), Fuga de Orina (86-
87-96).

g. PATOLOGIA

La patologia de la fibrosis retroperitoneal no es especifica
(106). Ormond (22) divide el curso de esta enfermedad en tres pe-

riodos:
1. Desarrollo del procesc subyacente

2.  Actividad y esparcimiento o distribucién de la fibrosis  con
envolvimiento de las estructuras retroperitoneales.

3. Contraccion del proceso fibrotico con compresion de las  es-
tructuras contenidas.

Mientras que otros autores (21) resumen el curso de la  enti-
dad en dos estados:

a. Fase temprana: las estructuras retroperitoneales son envuel-
tas por un proceso fibroso.

b. Fase de cicatrizacion: hay contractura, frecuentemente resul-
tando en obstruccion uréteral.
Dividireros Ja exposicion de la patologia en sus aspectos Macro y microscopico.
PATOLOGIA MACROSCOPICA: la lesidon es*“a grosso modo”
una mal definida y no encapsulada placa de tejido fibroso que se
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desarrolla en la pared abdominal posterior: tejido denso, acartonado,
de color blanco grisaseo (102-106-118) a veces con dreas calcifica-
das (104) que mide de 2-3 mm. de grueso (102-1066), usualmente
extendiéndose hacia arriba tan alto como Ia unién wéteropélvica
hacia abajo hasta el piso de la pelvis; lateralmente se extiende mas
alla de los bordes externos de los miisculos psoas. Teniendo su cen-
tro a nivel de L4 o L5 (118) sobre Ia bifurcacion adrtica y donde
los uréteres cruzan los vasos iliacos.

Dicha masa envuelve las estructuras retroperitoneales (glandu-
las, vasos, muscule y uréteres; curiosamente el peritoneo parece
escapar de este envolvimiento) y aunque es usualmente dicho que
no invade los tejidos (solo los envuelve), otros autores (118) han
podido encontrar una invasion extensa de la pared muscular del
ureter.

Esta fibrosis tiende a envolver el tercio de los uréteres ya re-
traerlos hacia la linea media. Mientras que los vasos espermiticos u
oviricos son frecuentemente envueltos, la obstruccién de la aorta o
de la vena cava inferior es sumamente rara; parece ser que el envol-
vimiento de dichos vasos mayores es mds frecuente cuand o lacondi-
cion es debida a maleato de metisergida. (118).

HISTOPATOLOGIA: no existe diferencia histologica entrelos
pacientes que desarrollan una Fibrosis Retroperitoneal durante la
toma de metisergida y los que presentan la forma idiopatica. E1 es-
tudio histologico del tejido fibroso invasivo que se encuentra en el
espacio refroperitoneal no tiene nada de especifico (76).

La microseccion demuestra grasa en cantidad variable, tejido
fibrotico (fibroblistos) y células inflamatorias (células plasmaticas,
células redondas, leucocitos pelimorfonucleares, macrofagos llenos
de grasa, células gigantes, linfocitos y un niimero muy importante
de eosinofilos), es decir, una reaccién inflamatoria no especifica.

El tejido fibroso puede tener aspecto hialino o cartilaginoso.
Entre mayor tiempo tenga la enfermedad, existira mayor cantidad
de coldgeno con disminucién de células inflarnatorias y grasa.




Las células inflamatorias observadas en muchos de los  casos
publicados inicialmente sugieren una infeccion previa o coexisten-
te, con foco en vias urinarias bajas (16-85-98) o tubo digestivo (32-
85-98). '

La arteriolitis es frecuentemente presente (118). Se observa
a veces la lesion de la angiitis necrotizante (59). Hoffman (58) ha
hecho biopsias en diferentes partes del cuerpo como pulmén, higa-
do, rifidn y ha encontrado signos sugestivos de arteritis generaliza-
da.

La Fibrosis Retroperitoneal es patolégicamente idéntica al es-
truma de Riedel, al seudotumor Orbital, la enfermedad de Peyronie,
contractura de Dupuytren y algunos casos de colangiitis esclerosan-
te. Muchos casos han sido reportados con varias manifestaciones y
combinaciones con las enfermedades arriba mencionadas (17-19-36-
57-563-1317).

Al microscopio electronico se ha observado que el tejido fibro-
so estd formado por coldgena, escasa cantidad de tejido eldstico y
abundante cantidad de capilares linfaticos dilatados y con hiperpia-
sia de sus paredes, pérdida en algunos sitios de su membrana boral,
circunscritos por una membrana delicada y eosinéfila y de probable
composicion lipoidea (81).

h. SINTOMAS Y SIGNOS

El inicio de la enfermedad es insidioso y los sintomas presen-
tes no se relacionan al tracto urinario a menos que exista obstruc-
cion severa gue ocasione oliguria o anuria (106). En aigunas oca-
siones pueden ser tan simples como un leve dolor o tan severos co-
mo la uremia. En la historia recogida se sefiala como {inico sintoma
caracteristico de la etapa temprana el dolor que ocurre en 90 ofode
los pacientes (21) el cual es sordo, no cdlico, intermitente y de in-
tensidad progresiva, frecuentemente se origina en el dorso inferior,
region lumbosacra y se extiende hacia ambos hipocondrios, el 4rea
periumbilical, los genitales, o las caras internas de los muslos (71-
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76-99).

Frecuentemente se presentan sintomas intestinales no especi-
ficos tales como anorexia, niusea y vémitos producidos por la en-
fermedad misma o por uremia ( 103)

El proceso fibratico puede incluir a 1a vena cava inferior cuya
obstruccién podra en general originar edema importante del escro-
to y de los miembros inferiores {(123-134). La de la aorta signos de
insuficiencia vascular periférica (80). Raper (115) y Hackett (52)
han mencionado la hipertensién arterial por obstruccién de arteria
renal, la cual puede atribuirse también a la hidronefrosis asociada.
La frecuencia de la hipertensién arterial es de un 70 o /o aproxima-
damente (38-103).

La compresion ureteral es la mayor complicacién de la enfer-
medad (38) y la infeccién urinaria asociada ocasiona molestias mic-
cionales del tipo de disuria, la cual se presenta en el 50 ofo de los
casos. Packman (103) relata la anuria en el 15 o/o de sus casos yla
polaquiuria en el 17 o/o de los mismos.

La sintomatologia también puede ser variada con polidipsia y
poliuria (71-76-77-89), distensién abdominal debida a estrechezdel
colon (89), hemospermia (141), enterorragia (118), ictericia (21) v
en fin una gran cantidad de sintomas bizarros.

En cuanto a la exploracién fisica, los hallazgos son generales,
abdominales, urologicos y vasculares. En el aspecto general puede
haber adelgazamiento, palidez cutianea (anemia) e hipertermia por
infeccion urinaria. La palpacidén de una masa sobre el promontorio
o de toda el area retroperitoneal constituye el signo mais importan-
te y favorece el diagnostico de la enfermedad. La palpacion del pro-
montorio puede ser dolorosa (41). La percusién lumbar es positiva
en el 50 o/o de los pacientes. Los rifiones pueden estar aumentados
e infectados por la fibrosis periuretral, La compresion de los vasos
espermaiticos ocasiona edema de la pared escrotal. hidrocele y atro-
fia uni o bilateral de los testiculos (30) y 1a de Ia vena cava origina
red venosa colateral del abdomen, edema en uno o los dos  miem-
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bros inferiores, asi como varices de los mismos. La compresion  de
la aorta produce disminucién del flujo sanguineo alos  miembros

inferiores.

El hallazgo fisico mas constante es la hipertension arterial (89)
debida probablemente a daio renal.

i. METODOS DE DIAGNOSTICO

Entre los estudios de laboratorio que pueden contribuir a la
realizacion del diagnostico de Fibrosis Retroperitoneal tenemos:

HEMATOLOGIA: arroja datos de anemia, leucocitosis, e informa
sobre la sedimentacion eritrocitica; la cual por regla general se en-
cuentra elevada, pudiendo exceder los 100 mm/h (118).La elevacion
de la sedimentacion aritrocitica se debe principalmente a la  activi-
dad del procesc inflamatoric en el retroperitoneo, mas bien que al
grado de la complicacion renal (89). Esta investigacion es extrema-
damente til en la evaluacién del proceso de la enfermedad, espe-
cialmente en la respuesta al tratamiento.

La Urea puede encontrarse elevada, pero este hallazgo es tni-
camente en los pacientes que presentan fuerte obstruccion ureteral.

La electroforesis de las proteinas del plasma demuestra  casi
siempre un aumento de las alfa-2 globulinas y ocasionalmente de
las gamma globulinas (89), y disminucién de la albumina (29).

En cuento a la toma de biopsias percutaneas profundas, el va-
lox de éstas es atacado por Trever (1958) vy Ormond (86); e incluso
es referido por Oppenheimer (98) una paciente embarazada con to-
xemia y que sufrié Fibrosis Retroperitoneal consecutivo a una
biopsia renal percutanea. Unicamente se recomiendan las tomas de
biopsias directas del tejido fibroso durante el acto operatorio.

Las reacciones serologicas para Liies se encuentran positivasen
algunos de los casos (52).
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El examen general de 12 orina puede mostrar alblimina, eritro-
citos, aumento de leucocitos: aungue en la mayoria de los casos es-
normal. El cultivo de la orina muestra frecuentemente crecimiento
abundante de E. Coli, Proteus, etc. habiéndose ofrecido el hecho de
encontrar una infeccion urinaria come factor etiglogico ( 141), en
vista de que esta puede conducir a una pielouretritis cistica o ede-
ma de la mucosa de la pelvis renal y ureter (Right 1969).

El estudio radiolégico constituye sin lugar a dudas el medio
mas importante para hacer el diagnéstico; puede efectuarse depen-
diendo del caso:

a. Placas simples de abdomen, muestran menos visibilidad de las
sombras de los pasos por desaparicién de la grasa retroperitoneal,
y aumento del tamaifio de las sombras renales cuando existe hi-
dronefrosis asociada.

b. Urografia Excretora: se observa retardo en la excresion del me-
dio de contraste y dilatacion uni o bilateral del sistema pielocali-
cial y del ureter lumbar por obstruccién extrinseca. La retencidn
piélica uni o bilateral en la urografia excretora es un signo de su-
ma importancia. Mas adelante se resumen los hallazgos urografi-
COs. :

¢. Urografia con placas retardadas, se recomiendan en los casos en
que haya retardo en la eliminacion del material radiopaco; conlo cual,
el uréter se va llenando lentamente hasta mostrar el sitio de Ia
obstruceion, que generalmente se encuentra situado entre la tet-

- cera vertebra lumbar y el promontorio en donde el uréter se va
?aciendo progresivamente angosto hasta el sitio de la estenosis.

33). '

d. Urografia con doble o triple medio constraste, se recomienda en
los pacientes con azotemia para mejor visualizacién del sistemau-
rinario (16), (56).

En resumen los datos positivos proporcionados por la urogra-
fia excretora, en lesiones uni o bilaterales son:




1) falta o retardo de la excresion renal,

2) Caliectasia,

3) Adelgazamiento del uréter a nivel de la obstruccion,
4) Dilatacion ureteral en sus dos tercios superiores,

5) Desviacion ureteral media.

De estos signos radiologicos el de mayor importancia es el de
Desviacidén medial del o de los uréteres (50); haciéndose necesario,
recordar que la posicion normal del uréter varia y que una posicion
media o Iateral de un uréter normal puede hacerlo aparecer como
desplazado patolégicamente. Saldino y Col. (120), han encontrado
un niimero significante de uréteres normales, especialmente el uré-
ter derecho, cuya posicion marcadamente medial ha sugerido la po-
sibilidad de una Fibrosis Retroperitoneal. Debera pues, tenerse pre-
caucidn en interpretar como patologico un uréter normalmente des-
plazado y recordar que la desviacion en la Fibrosis Retroperitoneal
tiende a ser mis alta, a nivel de L3 o L4 y el uréter generalmente a-
parece con aspecto rigido.

Generalmente el curso del uréter en el urograma excretor es-
proyectado por encima de las apofisis transversas de las  vertebras
lumbares, luego cruza medialmente a la unidn sacroiliaca para  en-
trar a la pelvis. Para proposito de definicion un uréter medialmente
localizado es aquel cuyo curso pasa por encima o es medial a los
lados pediculos de la espina; en la mayoria de los casos esta  posi-
cidon medial esta situada a nivel de L5 o de 81, ocasionalmente el
pediculo de 14 es el que esta atravezado por el uréter. Estos uréte-
res colocados dialmente estan a 1.5 cm. 0 menos de la linea media.

Gutz y asociados establecieron que la desviacion medial de los
uréteres que se ve en los rayos X,son un signo temprano y patogno-
mico de la Fibrosis Retroperitoneal..

Cuando no existe buena eliminacion del medio de contraste es
recomendable la PIELOGRAFIA RETROGRADA. Generalmente,
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el cateterismo ureteral es facil, a excepcidn de algunos casos en que
se hace necesario efectuar la pielografia con sondas de Baaasch o de
Chevassu. La pielografia retrograda es ocasionalmente responsable

de la introduccion de infeccion (89). Los hallazgos de este tipo de
pielografia son:

1. Estenosis Ureteral parcial o infranqueable,

2. Permeabilidad ureteral, pero goteo ripido y abundante de ori-
na por la sonda. (debido a estasis).

3. Desviacion ureteral hacia la linea media,
4. Trayecto ureteral tortuocso,

5.  Angulacion ureteral,

6. Urétero-hidronefrosis,

7.  Defectos de llenado en la pared ureteral (asociacién con urete-
ritis quistica).

La CINEFLUOROGRAFTIA del area afectada ensefiara la au-
sencia de ondas peristalticas y la dilatacién ureteral mencionada.

La CAVOGRAFIA, mosirara areas de estenosis concéntrica u-
niforme y rechazamientos (15), (76).

La LINFADENOGRAFIA, dari a conocer:
a. Estasis y obstruccion de los linfaticos,
b.  Desorganizacién del patron linfatico normal,
c.  Circulacion colateral linfitica de la regién lumbar y pélvica,
d. Desplazamiento ganglionar,

e.  Conglomerados ganglionares anémalos
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f. Defectos de llenado en los ganglios.

La linfografia y cavografia combinadas; daran la combinacion
de alteraciones radiologicas de ambos estudios. Clouse en 1964(28)
aplico el procedimiento en tres casos, encontrando dos hechos im-
portantes:

1. Evidencia de obstruccion linfatica con visualizacién de circu-
lacion colateral anormal. La obstruccion linfatica, al ser difusa por
artiba del anillo pélvico, causa estasis del medio radiépaco alo lar-
g0 de los canales normales, estableciéndose circulacion colateral en
los flancos y aumento de los vasos linfaticos de la pélvis. La placa
radioldgica aparece como manchada y multiples pequefios  linfati-
cos aparecen en forma caprichosa en la parte baja de la pelvis.

2. Defectos de llenado de los linfaticos: la linfografia puede com-
binarse agqui, como en otros procesos retroperitoneales, con la cavo-
grafia. Bookstein (15) utilizando la combinacion de los dos proce-
dimientos angiogrificos logrd el diagnostico de Fibrosis Retroperi-
toneal.

El RENOGRAMA, mostrara el estado de las arterias y parén-
guima renales, asi como el grado de obstruccion ureteral (Fase de
Exeresion) (33). El renograma con isbtopos es til, particularmente
en pacientes con anuria e insuficiencia renal (118).

Es importante practicar un examen radiologico completo en
todo el tubo digestivo (76).

j. TRATAMIENTO

El tratamiento de la Fibrosis Retroperitoneal dependera de la
sintomatologia, hallazgos radiologicos y posibilidades etiologicas.
En general procuraremos seguir dos principios: uno, el de aliviar la
funcion ureteral y otro, de conservar la mayor cantidad de  tejido
renal (43).

El tratamiento convencional de la obstruecion ureteral hasido

la ureterolisis, el cual en todas las series ha dado muy buenos resul-
tados. Sin embargo, otros procedimientos quiriirgicos y tratamien-
tos médicos, que por si s6los o en combinacién, han dado excelen-
tes resultados; nos hace dividir con fines pricticos el tratamientoen:

Quirdrgico:
A) Conservador o paliativo

B) Definitivo

Médico:
a} Esteroides

b) Radioterapia

TRATAMIENTO QUIRURGICO CONSERVADOR: este tratamien-
to se efectlia en aquellos pacientes que debido a sus malas condicio-
nes generales no son buenos candidatos a una intervencidn quirtrgi-
ca mayor; tiene por objeto ofrecer un drenaje de la orina, cuando e-
xista anuria u oliguria graves.

La derivacion renal o ureteral estin indicadas temporalmente
para altviar la obstruccion y asi mejorar la uremia; pueden ser nece-
sarios como una medida de urgencia (118).

Cuando exista infeccion urinaria deberd combatirsela enérgica-
mente y si fuera necesario, efectuar la derivacion urinaria,

La uremia y la anuria deberan ser corregidas  primeramente
por sondas ureterales colocadas endoscOpicamente, nefrostomia,
pielostomia o por uterostomia. Estos procedimientos se efectiian
como un tratamiento provisional (89).

Miller aconseja el sondeo y la dilatacién periddicos de los uré-



teres (85).

TRATAMIENTQ QUIRURGICO DEFINITIVOQ: si el pacien-
te no corresponde al grupo anterior o si se encuentra en buenascon-
diciones con la derivacidon urinaria, entonces puede efectuarse cual-
quiera de los procedimientos que a continuacién enumeramos,indi-
vidualizando en cada paciente:

1. NEFRECTOMIA: debe efectuarse en aquellos casos en los
cuales exista destruccién del paréncadmarenal. En 38 casos es-
tudiados por Pasaro (105) hubo necesidad de efectuar 9nefro-
ureterectomias por malignidad.

En algunos pacientes la hipertension fue aliviada con una  re-
seccidon quirtrgica del rifion no funcional, medida importante
que no siempre se toma.

Pacientes con hipertension que sufrieron una reseccién renal,
demosiraron un aumento gradual en la presion por eompromi-
so cada vez mas severo del rifion que quedo (89).

2. RESECCION: el tejido fibroso debe ser extirpado en su tota-
lidad ya que de otra manera la fibrosis vuelve a aparecer(118)
(121). :

Cuando la pared ureteral se encuentre afectada y exista redun-
dancia del uréter, debera resecarse el drea patologicay  unir
oblicuamente los extremos ureterales (92).

En el caso de encontrar afectado el colon sigmoides, tiene que
ser resecado en via de ganar acceso al uréter izquierdo obstrui-
do (85).

Cuando se hace necesaria la seccidon segmentaria de un  uréter
desvitalizado puede hacerse anastomosis con una asa ileal(101),
(126), (134} o cuando el proceso es muy extenso puede hacer-
se una substitucion {otal del uréter por asa ileal (118).

3. AUTOTRASPLANTE: Linke y Col. (78) refieren un caso de

Fibrosis Retroperitoneal extensa, en la que se efectud perito-
nizacion de los uréteres, teniendo éxito en el lado = izquierdo,
pero fallo en el derecho. En una segunda intervencion el dre-
naje del rifibn derecho por ureteroplastia fue igualmente un
fracaso.

Se efectud con éxito un autotrasplante renal derecho.

4. URETEROLISIS: es fundamental que en los pacientes  con
Fibrosis Retroperitoneal se practique la liberacién del o de los
uréteres por medio de la ureterolisis (80), siendo este el trata-
miento definitive en los estados tempranos, pero en unpacien-
te gue inicia uremia o anuria, este procedimiento debe ser
combinado con nefrostomia o ureterostomia (85-115).

Algunas de las desventajas del tratamiento quiriirgico son:

a. Algunos pacientes con obstruccion ureteral unilateral desarro-
llaron posteriormente fibrosis del uréter contralateral.

b. En otras oportunidades después de una exitosa ureterolisis al-
gunos uréteres se encontraron nuevamente obstruidos;el tiem-
po puede variar de unos pocos meses a un aio (78-89}); en un
paciente se observd nueve afios mas tarde (89).

c¢. La ureterolisis trata (inicamente una complicacion de la enfer-
medad que podria continuar afectando organos.

TECNICA QUIRURGICA: el abordaje de los uréteres puede  ser
trans o extraperitoneal. La via extraperitoneal es recomendable
cuando la lesion es poco extensa y unilateral. La via transperitoneal
se usa cuando la lesion es bilateral y cuando afecta otras estructu-
ras retroperitoneales (23).

La ureterolisis debe ser meticulosa, debe disecarse cuidadosa-
mente el uréter en toda su extension lumbopélvica procurando no
lastimar su pared, y extirpar hasta donde sea posible la mayor can-
tidad de tejido fibroadiposo liberando las adherencias a la  vena
cava y otros 6rganos que pudieran estar afectados. Este tipo de in-



tervencion es frecuentemente prolongado (50-71).

El abordaje retroperitoneal tiene desventaja de no  prevenir
el reinvestimiento del uréter por el proceso fibrotico. Para  evitar
estos problemas hay algunos procedimientos tales como: Cierre
del canal, rellenar el canal con grasa, trasplantar el uréter de su
antiguo curso y colocarlo en un lecho muscular (106).

TRATAMIENTO MEDICO: se ha escrito por muchos afios que el
tratamiento mas racional y mas efectivo consiste en una cirugia jui-
ciosa, sin embargo, el tratamiento médico merece nuestra atencion,
ya que los resultados obtenidos lo han puesto muy en boga en los
tltimos anos.

ESTEROIDES: a despecho de los informes acerca de los efectos be-
neficiosos de la terapia corticosteroide, el tratamiento usual de la

Fibrosis Retroperitoneal continua siendo la ureterolisis, esto se de-

be principalmente a que solo la exploracién quiriirgica v la biopsia

dan la oportunidad de definir el diagndstico, especialmente en la ex-
clusion de neoplasma (90). Tomando en cuenta la histologia de la

lesion junto con la evidencia de enfermedad sistémica, los  esteroi-
des pueden jugar un papel util en la terapia de algunos  pacientes

con esta condicion como ha sido sugerido por Charlton en 1968

(118).

La rapida respuesta a Ios esteroides sostiene el punto de vista
de que los uréteres no estin blogqueados mecéanicamente por la fi-
brosis, mas bien por edema e inflamacion; esto ha sido confirmado
actualmente e’ hisiologicamente en numerosos casos. No se sabe to-
davia si el edema e inflamacién obstruyen el uréter directa o  indi-
rectamente por interferencia con su inervacion o su irrigacion.

Los efectos beneficiosos de la terapia esteroidea por periodos
bastante prolongados, sostiene el punto de vista de que este proce-
so inflamatorio se produce en respuesta a un agente relativamente
poco toxico (90).

La terapia con esteroides debe ser considerada en las  situa-
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ciones siguientes:

1)

2)

3)

4)

5)

Los corticosteroides se deberan usar como una alternativa de
la cirugia cuando el paciente presente mucho riesgo operatorio,

Los esteroides pueden ser fitiles en casos de Fibrosis Retroperi-
toneal que se presentan con insuficiencia renal ycon distur-
bios constitucionales mltiples. Afin una regresion relativamen-
te menor del edema inflamatorio, inducida por esteroides, pue-
de restablecer una via urinaria y hacer que la cirugia sea lleva-
da a cabo con el paciente en una condicién bioguimica mas a-
ceptable.

Los pacientes que se presentan con disturbios sistémicos ma-
yores es probable que se beneficien grandemente.

Pacientes con Fibrosis Retroperitoneal que sufren una recu-
rrencia del proceso, no solamente en el retroperitoneo  sino
también en otros lugares. Este proceso diseminado puede ser
fatal. Los riesgos son suficientes para justificar un corto curso
con esteroides en el post-operatorio para todos los pacientes
cuya orina no esté infectada (45-50).

Los pacientes ancianos y aquellos debilitados por enfermedad
coexistente (particularmente . las del sistema cardiovascular) pue-
den posiblemente evitar la necesidad de cirugia mayor con la
ayuda de los esteroides.

Charlton recomienda el uso de esteroides siempre y cuando se
tome biopsia para descartar la existencia de neoplasia y las do-
sis sean guiadas de acuerdo con el nivel de seroglobulina Raper,
{(115) recomienda la prednisona en dosis de 10-20 mg, al dia
durante seis semanas.

RADIOTERAPIA: Ia radioterapia fue sugerida por

Oppenheimer (98) y Bradfield (16) para el tratamiento de esta

condicion, pero sus efectos no han sido probados (106).
Harrow y Sloan (54) piensan que Ia radiosensitividad de Ia
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masa puede ser secundaria a su vascularizacion marcada yhan
publicado casos en los cuales hubo respuesta espectacular a la
radioterapia después que habian fracasado todos los demas en-
sayos de tratamiento.

Kendall (67) senala un caso de linfosarcoma y Fibrosis Retro-
peritoneal en que de un lado hicieron ureterolisis v radiacion
en tanto que del otro solo administraron radiacibn y  encon-
traron mejor evolucion del lado solamente irradiado.

k. PRONOSTICO

Poco se ha escrito en cuanto al prondstico de la Fibrosis Re-
troperitoneal. El pronostico es generalmente bueno y sera mucho
mas favorable cuanto mas temprano se haga el diagnéstico, antes
de la instalacion de una insuficiencia renal (76) o cambios irrever-
sibles en uno o ambos rifiones (118). También depende de la infec-
cion uni o bilateral y de la invasion que exista a otras estructuras
retroperitoneales o distantes.

La mottalidad del padecimiento es de un 12 ofc (103). La cau-
sa mas comun de muerte en estos enfermos es la insuficiencia renal,
pero esto podria prevenirse si la enfermedad fuera diagnosticada o-
portunamente,

Cuando la lesion sea unilateral, debera preverse gue el otro la-
do podra afectarse en el futuro. También debe tomarse en cuenta
que la enfermedad puede recurrir en ptes. ¢ue han sido operados
de uno o de ambos lados. (118).

La Fibrosis Refroperitoneal debida al maleato de metisergida
{o drogas relacionadas} parece mejorar cuando la droga es desconti-
nuada y puede verdaderamente resolverse completamente (49-126).
Por oira parte Graham y Suby (1965) encontraron que de 19 ptes.
con fibrosis debida a metisergida no menos de 8 requirieron medi-
das quirtrgicas.

Raper (1960), sugirid que la enfermedad probablemente tiene
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fases Qe actividad y puede eventualmente llegar a ser inactiva;existe
también la teoria de que la Fibrosis Retroperitoneal es una enferme-
dad limitante a si misma (141).

Es poco probable que la fibrosis una vez establecida, regrese;
aungue la vascularizacion y el edema de la fase temprana podria re-
gresar conforme pasa el tiempo (118).

Hay casos reportados de pacientes que han sido seguidos por
tanto tiempo como 8 afios sin obstruccién ureteral recurrente o en-
fermedad sistémica. (118),

Elkind aconseja en los casos en que se esté tomando  tartrato
de ergotamina, efectuar urografias excretoras al principio del trata-
miento y posteriormente cada seis meses.
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IHI. PRESENTACION DE CASOS
CASO No. 1
Paciente de sexo masculino de 22 afios de edad.
Antecedentes médico quiriirgicos sin importancia.

En mayo de 1968 consulté por cdlico renal derecho, de 15 dias de
evolucion. Examan fisico: paciente en buenas condiciones genera-
les, afebril, quejandose de dolor en la regién lumbar derecha. El e-
xamen fisico fue negativo salvo por dolor a la puiiopercusion en re-
gion lumbar derecha.

Examenes de laboratorio dentro de limites normales. Examen de o-
rina: Leucocitos abundantes, hemoglobina positiva.

Pielograma endovenoso muestra calculo enclavado en uréter ilfaco
derecho, con ureteropielectasia. Rifién izquierdo normal.

Tratado con antiespasmédicos, expulsa cilculos espontaneamente
un mes después. Pasa asintomético un afio, en que empieza a pre-
sentar dolor sordo en regién Jumbar derecha. E1  dolor se presentaen
forma esporidica, por lo que las consultas son irregulares. En  sep-
tiembre de 1972 se le tomd pielograma de control que demuestra
ausencia de calculos, rifion izquierdo normal. Rifién derecho con
ligera hidronefrosis, el uréter iliaco angulado y rechazado hacia 1la
linea media. Se hace el diagnéstico de Fibrosis Retroperitoneal y se
le practica ureterolisis derecha, liberando todo el uréter sin perito-
nizarlo. El post-operatorio fue normal, no se volvieron a presentar
los colicos, y el paciente hasta la fecha estd asintomaético.

CASO No. 2
Paciente de sexo masculino, de 16 afios de edad.

Antecedentes médico quiriirgicos sin importancia.

En 1970 consulta por dolor sordo continuo en fosa iliaca derecha
irradiado a regién lumbar, que se presenta por periodos. Ha sido es-
tudiado por apendicitis y en una ocasién iba a ser operado.




Un pielograma endovenoso mostro: rifion izquierdo normal. Rifion
derecho con doble sistema eolector, con union de los dos uréteres
a nivel de la tercera vertebra lumbar y desplazado’ hacia la -
nea media. Se le hizo el diagnodstico de Fibrosis Retroperitoneal,en-
contrindose en el acto quiriirgico una vaina fibrosa que envolvia el
uréter desde su region iliaca hasta las dos uniones ureteropielicas.
Se le practico ureterolisis, extirpandose todo el tejido fibroso. No
se peritonizo el uréter. El paciente curd de sus molestias y los con-
troles radiclogicos fueron normales al afio de operado.

CASO No. 3
Paciente de sexo masculino, de 68 ainos de edad.

Miltiples ingresos al hospital por hipertension arterial, insuficien-
cia cardiaca, arterioesclerosis, broncoenfisema pulmonar. Un pielo-
grama tomado 5 afios antes demostrd rifion derecho no funcionan-
te, encontrindose solamente un quiste calcificado, el paciente ex-
plicd que anos antes habia sufrido un traumatismo en region lum-
bar derecha.

En abril de 1972 ingresa al hospital por “retencion aguda de orina®.

Al cateterismo vesical no se encontrd orina en la vejiga. Un pielo-
grama tomado de urgencia demostrd el rifion derecho calcificado y
una hidronefrosis izquierda. Se le practicod un cateterismo ureteral
izguierdo obteniéndose buena eliminacion urinaria. Dos dias mas
tarde se le practicoé una lumbotomia exploratoria, encontrandose
una pelvis dilatada, habia tejido fibroso que envolvia el uréter des-
de la union ureteropiélica hacia abajo. Se practic) pielostomia y ex-

ploracion del uréter, siendo su luz permeable en todo su trayecto.

Se efectud ureterolisis liberando todo el uréter del tejido fibro-
so que lo envolvia. No se peritonizo. Se dej6é una nefrostomia, la
cual trabajo bien durante todo el post-operatorio. Se retird la son-
da a la tercera semana y el funcionamiento renal se normalizé. El
paciente se encuentra bien a la fecha, salvo por sus afecciones car-
diovasculares.

CASO No. 4

Se trata de una paciente de sexo femenino, de 31 afios de edad, ca-
sada, catolica, secretaria. En abril de 1972 principi6 a padecer do-
lor en regién lumbar derecha, sin irradiacién, sordo, constante, pro-
gresivo. Ligera ndusea sin llegar al vomito; no refirié fiebre ni moles
tias urinarias. ,

Al examen fisico, afebril, normotensa, con dolor a la puiio percu-
si6én en region lumbar derecha.

Como antecedente importante la paciente . habia estado tomando
Deseril por jaqueca padecida desde hacia tres afios. Durante este pe-
riodo de tiempo también habia manifestado edema intermitente de
la pierna derecha.

Al iniciar el estudio se descontinud el Deseril y se efectuaron exa-
menes de quimica sanguinea, velocidad de sedimentacién, orina y
urocultivos que fueron negativos. Se practicod pielograma endoveno-
50 que mostro falta de funcionamiento del rifidn derecho, con au-
mento de tamaio del mismo e hidronefrosis colateral. Se practicd
pielograma retrogrado que evidencidé obstruccion de la parte media
del uréter derecho con desplazamiento interno.

Con 1. C. de Fibrosis Retroperitoneal se efectué lumbotomia dere-
cha exploradora, encontrando: Masa fibrosa de 5 cm. de longitud
que envolvia el uréter derecho en su parte media. Se efectud urete-
rolisis, se envolvid el uréter en grasa y se hizo ureterostomia contu-
bo en T. El estudio histopatolbgico fue el de Tejido Fibroso.

En el periodo post-operatorio se inici6 tratamiento con Prednisona.
Los controles radiograficos periddicos mostraron la recuperacion de
la funcion renal derecha, asi como regresion de la hidronefrosis iz-
quierda. Actualmente los controles pielograficos IV son normales y
la paciente se encuentra sin molestias.



Figura No. 2

Pielografia retrograda que
corresponde al Caso No, 2

Figura No. 1

Pielografia secretoria que
corresponde al Caso No. 1
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IV. CONCLUSIONES

La Fibrosis Retroperitoneal en general es una enfermedad po-
co frecuente.

Afecta principalmente los uréteres, cuya obstruccidén puede
conducir a anuria.

Siendo la enfermedad muy diseminada  potencialmente, la
complicacion de drganos distantes a los uréteres debe siempre
buscarse.

Es mas frecuente en el sexo masculino.

La etiologia es muy obscura, (inicamente se sabe con certeza
que la metisergida es capaz de producirla, cuando se usa con-
tinuamente por periodos prolongados.

También han sido inculpados como factores desencadenantes:
obstruccién linfitica, traumatismos, infeccidn, inflamacion,
tumores, infiltracidon sanguinea y autoinmunidad.

Se trata de clasificar a la enfermedad denixo del grupo de en-
fermedades del colageno.

Los sintomas y signos son muy vagos, a menos que exista obs-
truccion severa que ocasione oliguria o anuria. Los hallazgos
mas constantes son dolor lumbar e hipertensién arterial,

La mejor ayuda diagndstica lo constituye la eritrosedimenta-
cion elevada y la pielografia que muestra el desplazamiento
medial del o de los uréteres, que caracteriza a la enfermedad.

Cuando la lesion ha sido inducida por drogas, la suspension de
esta ha mostrado ser en varias ocasiones el {inico procedimien-
to terapeutico necesario.

En la formaidiopatica el tratamiento de eleccidn es la uretero-
lisis.
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12

13.

Recientemente se han utilizado los esteroides para el trata-
miento de la Fibrosis Retroperitoneal, especialmente en pa-
cientes en malas condiciones generales, pero.los resultados no
han sido completamente satisfactorios.

El pronostico es generalmente bueno, cuando el diagnostico y
tratamiento son tempranos. La mortalidad es de 12 ofo, debi-
do principalmente a dafio renal o sistémico severos.

10.

11.
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