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CASOS CLÍNICOS

Caso 1

Paciente varón de 47 años de edad, ex fumador de 60 cigarri-

llos al día durante 30 años hasta hacía tres años, con antece-

dentes personales de hipertensión arterial y dislipemia leves,

ambas en tratamiento con dieta, apendicectomizado. Ingresó

en el servicio de Medicina Interna en agosto de 2009 por pre-

sentar desde el mes de febrero una pérdida de unos 10 kilo-

gramos de peso, astenia, anorexia, molestias abdominales va-

gas, además de aparición de lesiones cutáneas eritematosas

con exacerbaciones pruriginosas de evolución de horas, com-

patibles con urticaria crónica. Sin alteraciones en la explora-

ción física realizada.

En la analítica presentaba un hemograma normal con una ele-

vación de la velocidad de sedimentación glomerular (VSG) de 

56 mm/primera hora. La bioquímica mostraba un colesterol

de 235 mg/dl con un colesterol LDL de 186 mg/dl. El pacien-

te presentaba unos valores normales de glucosa, urea, crea-

tinina, iones, transaminasas, calcio, metabolismo del hierro,

proteínas totales y albúmina, proteinograma, inmunoglobu-

linas, complemento, autoanticuerpos antinucleares, anti-

cuerpos anticitoplasma de neutrófilo, anti-ADN, antianti-

cuerpos extraíbles del núcleo, marcadores tumorales

(antígeno carcinoembrionario, alfafetoproteína y Ca19-9) y

estudio de coagulación.

La radiografía de tórax fue normal. El estudio radiológico ab-

dominal realizado con ecografía (figura 1) y con tomografía

computarizada (TC) mostró un aumento de partes blandas

que rodeaba la aorta por delante y se introducía entre la aor-

ta y la cava, con un diámetro transverso de 5,9 cm y 3,3 cm

de diámetro anteroposterior, que se extiendía en una longi-

tud de 10 cm, desde debajo de la vena renal derecha hasta

por debajo de la bifurcación aórtica. Tanto la aorta como la

vena cava presentaban un diámetro y una densidad dentro

de la normalidad (figuras 2, 3 y 4).

El paciente desestimó la realización de una biopsia quirúrgi-

ca, por lo que se llevó a cabo una punción con aguja fina

RESUMEN

La fibrosis retroperitoneal constituye una patología poco frecuente, generalmente idiopática, aunque puede asociarse
con determinados fármacos, enfermedades del tejido conectivo o procesos neoplásicos. Tiene una presentación insidiosa
que dificulta su diagnóstico. Se caracteriza por un depósito excesivo de matriz extracelular en el retroperitoneo que,
por compresión de estructuras, puede llevar a complicaciones como una insuficiencia renal por compresión ureteral o in-
cluso compresión de estructuras vasculares. La tomografía computarizada nos permite excluir otras etiologías, siendo la
biopsia la que nos confirma un diagnóstico. Su tratamiento está basado en corticoides sistémicos, inmunodepresores y
tamoxifeno. En ocasiones es precisa la cirugía en el tratamiento de las complicaciones. Presentamos dos casos clínicos
con muy diferente pronóstico e implicaciones.
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(PAAF) guiada por TC de la masa retroperitoneal. En el estudio

anatomopatológico se describió un infiltrado inflamatorio crónico

de carácter linfoplasmocitario acompañado de intensa fibrosis rica

en colágena. El infiltrado inflamatorio sustituía al tejido graso. La

colágena tendía a disponerse de manera paralela, con pérdida del

carácter fibrilar. No se observaba atipia citoarquitectural.

Se confirmó histológicamente el diagnóstico de inflamación

crónica fibrosante, compatible con fibrosis retroperitoneal.

Se inició tratamiento con corticoide oral a dosis de 60 mg que

se disminuyeron de forma progresiva hasta una dosis de man-

tenimiento de 10 mg diarios y 20 mg de tamoxifeno oral dia-

rios que se suspendieron a los seis meses.

El paciente ha presentado una evolución clínica favorable, con dis-

minución de la lesión en controles radiológicos hasta 8 mm de

diámetro, con normalización de los valores de velocidad de sedi-

mentación glomerular y de proteína C reactiva (PCR) (figura 5).

Figura 1. Eco-doppler. Masa retroperitoneal.

Figura 2. Corte coronal de tomografía computarizada
abdominal.

Figura 3. Corte sagital de tomografía computarizada
abdominal.

Figura 4. Corte transversal de tomografía
computarizada abdominal previa al inicio del
tratamiento.



FORMACIÓN CONTINUADA EN NEFROLOGÍA ■ Nefrologia Sup Ext 2012;3(4):84-786

◗  CASOS CLÍNICOS

Caso 2

En contraposición, presentamos un segundo caso de enferme-

dad de Ormond; en esta ocasión el paciente fue remitido a la

consulta de Medicina Interna tras haber sido intervenido qui-

rúrgicamente en el servicio de Urología, con realización de una

nefrectomía como consecuencia de un atropamiento ureteral.

En el estudio de la pieza quirúrgica se confirmó, en anatomía

patológica, una fibrosis retroperitoneal. Se inició tratamiento

corticoide sin recidivas en su evolución.

DISCUSIÓN

La fibrosis retroperitoneal, también conocida como enferme-

dad de Ormond, presenta una baja incidencia, estimada en un

0,1 por 100.000 personas/año, y una prevalencia de 1,3 por

100.000 habitantes1.

Es más frecuente en hombres (3:1) en edades compren-

didas entre los 40 y los 60 años2,3.

Una presentación insidiosa a veces dificulta su diagnósti-

co4. Los síntomas iniciales pueden incluir dolor vagamen-

te localizado en flanco, zona baja de la espalda o abdo-

men, síntomas sistémicos como anorexia, pérdida de

peso, fiebre, astenia, pirosis, náuseas, vómitos o edema

de extremidades inferiores. Se puede producir un atrapa-

miento de los uréteres, dando lugar a una insuficiencia

renal obstructiva.

Analíticamente, se muestra una elevación de reactantes

de fase aguda como la PCR o la VSG3-5.

La fibrosis retroperitoneal puede ser idiopática o secundaria a

algunos fármacos, como derivados ergotamínicos, metisergi-

da, bromocriptina, betabloqueantes, metildopa, hidralazina o

analgésicos. Es preciso el diagnóstico diferencial con algunas

neoplasias, linfoma de Hodgkin y no hodgkiniano, sarcomas,

infecciones como la tuberculosis, histoplasmosis o actinomico-

sis, y carcinoma testicular, de colon o de páncreas.

Se han descrito algunos casos por amiloidosis secundarias

(AA), traumas, enema de bario, paniculitis mesentérica y dife-

rentes formas de histiocitosis2,4,6,7.

Su patogenia no está bien establecida; existen al menos dos teo-

rías, bien por una reacción inflamatoria exagerada a la arterios-

clerosis aórtica inducida por la lipoproteínas LDL, o bien como

una manifestación de una enfermedad sistémica autoinmune4,5.

Las imágenes radiológicas obtenidas mediante TC son las que

nos permiten establecer el diagnóstico, así como valorar la ex-

tensión de la fibrosis y descartar la presencia de linfadenopatías

o de tumores8,9.

No existe una guía clara respecto a la necesidad de realizar una

biopsia para confirmar el diagnóstico y descartar la maligni-

dad4,5. Se considera obligado realizar una biopsia si la localiza-

ción de la masa es atípica, los hallazgos clínicos, de laborato-

rio o radiológicos sugieren la presencia de una enfermedad

maligna subyacente o una infección, la experiencia local es li-

mitada o bien el paciente no responde a una terapia inicial.

En el tratamiento de esta patología no existen estudios con-

trolados en los que se comparen la eficacia y/o la duración de

aquel. Basándose en datos publicados de series o en casos ais-

lados se recomienda el tratamiento con corticoides y con otros

inmunosupresores10-13.

Se recomienda iniciar el tratamiento con prednisona a do-

sis de 1 mg/kg diario, con un máximo de 80 mg/día, du-

rante seis semanas, y con una disminución progresiva de la

dosis en dos o tres meses hasta 10 mg /día, que se man-

tienen durante 6-18 meses en función de la respuesta y la

extensión de la enfermedad.

El uso de  tamoxifeno solo o asociado con corticoides

parece eficaz en el tratamiento, aunque su mecanismo

de acción en la fibrosis retroperitoneal no está bien es-

tablecido. Se trata de un antineoplásico hormonal an-

tiestrogénico no esteroide (antagonista del receptor con

actividad agonista parcial), empleado en el tratamiento

de tumores pélvicos desmoides y en tumores de

mama11,12.

Se han presentado algunas series de casos que apoyan su uso,

por otra parte bien tolerado y con una baja frecuencia de efec-

tos secundarios.

Figura 5. Corte transversal de tomografía
computarizada abdominal tras seis meses de
tratamiento.
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En pacientes en los que existe una enfermedad resistente a los

corticoides se han ensayado tratamientos con azatioprina, me-

trotexato, micofenolato mofetilo, ciclofosfamida y ciclosporina13.
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