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RESUMEN

- Se describe el caso de un paciente que presenta una insuficiencia renal obs-
tructiva por- fibrosis retroperitoneal. El diagnéstico se realizé mediante urografias
intravenosas. TAC abdominal y estudio histolégico tras laparotomia. Con trata-
miento esteroideo el proceco evolucioné favorablemente, regresando el compo-
nente obstructivo y normalizandose la funcion renal.
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ACUTE RENAL FAILURE DUE TO IDIOPATHIC RETROPERITONEAL FIBROSIS
SUMMARY

A patient who presented with obstructive renal insufficiency caused by retrope-
ritoneal fibrosis, is reported. Diagnosis was made by intravenous urography, com-
puted tomography and biopsy at laparotomy. There was a favourable response to
steroid therapy, renal function returning to normal as obstruction was relieved.
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INTRODUCCION

La fibrosis retroperitoneal (FRP) es una afeccién relati-
vamente rara, descrita por primera vez por ALBARRAN en
1905 ' y caracterizada por la formacién de una placa fi-
brosa de localizacién retroperitoneal entre L3 y promon-
torio sacro. Predomlna en el sexo masculino, entre los
50-60 afos 2. Su etiologia es desconocida en el 65-70 %
de los casos descritos y secundaria a la ingesta de dro-
gas tipo metisergina, dihidroergotamina?
betabloqueantes **° o la presencia de una aneurisma de
aorta ®'°, Presenta un curso clinico inicialmente insidioso
con manifestaciones abdominales y finalmente manifes-
taciones urolégicas.

Presentamos un caso de FRP idiopatica y su evolucion
con tratamiento farmacolégico.

CASO CLINICO

Vardn de 51 afos, farmacéutico, que ingresa en el hospital el

20-7-1982 por presentar de forma brusca cuadro de ortopnea, "%
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acompanado de sudoracion fria, sin nauseas ni vomitos. Previa-
mente indica pérdida de peso, astenia, dolores abdominales y
anemia. Entre sus antecedentes destaca que es fumador de 20
cigarrillos/dia, nicturia y polaquiuria desde hace varios afos y
hernia de hiato esofagico diagnosticada a los 47 afnos. Padre
fallecido de osteosarcoma. Exploracién de ingreso: Tensién ar-
terial 145/90. Marcada palidez de piel y mucosas. No bocio ni
adenopatias. Caroétidas laten simétricas. ACP: ritmo de galope.
Soplo sistélico mitral 1I-11I/V]. Disminucién del murmullo vesicu-
lar. Abdomen dificil de palpar con dudosa hepatomegalia, no
puntos dolorosos. Miembros sin edemas.

En la analitica destaca: Hematies 2.500.000. Hb. 5,8 mg. %.
Hcto. 20 %. Férmula normal. VSG: 140/262. K 5,8 mEg/l. Urea
1,56 g/l. Urico 9 mg. %. Hipergammaglobulinemia. Orina isoste-
nurica. Resto normal.

Rx. de tdrax: Indice cardiotoracico 2,13. Discreto refuerzo hi-
liar. Mala definicién vascular periférica. Lineas.B de Kerley.

ECG: Ondas T altas y picudas en derivaciones precordiales.
Isquemia subepicardica.

Con el diagndstico de edema pulmonar intersticial incipiente

.es tratado con diuréticos y digitalicos, evolucionando favorable-

mente. Ante la evidencia de insuficiencia renal es remitido al
Servicio de Nefrologia. Presentaba volumen de diuresis diario
mantenido pero irregular. Respecto al funcionalismo renal habia:
Crs 9,9 mg. %. Ccr 17 ml/min. Incapacidad de concentracion
urinaria. Hiperazotemia de 2,15 g/I., hiperkaliemia de 7 mEqg/l. y

acidosis metabodlica.

Se valoraron como posibilidades etioldgicas del fracaso renal:
insuficiencia renal hemodinamica; vasculitis aguda, ya que el
paciente por su profesién y aficiones estaba en contacto perma-
nente con productos téxicos (solventes: éter sulfirico, tetracloru-
ro de carbono, tricloroetileno; pegamentos: cianocrilato; insecti-
vidas: diclorvas), y causa obstructiva no filiada.
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Fue sometido a terapéutica conservadora con nutricién paren-
teral de alto aporte calérico y resinas de intercambio catiénico.
Permanece clinica y hemodinamicamente estable, objetivando-
se en controles posteriores: anemia, VSG: 132/252, hipergam-
maglobulinemia; urea 150 mg %, Crs 2,13 mg. %. Ccr 27
m}/min. Fenémeno LE negativo, anticuerpos anti-DNA negati-
vos, crioglobulinas positivas (++), IgG 2150, C; 210, C, 52.
Orina isostentrica. Proteinuria 0,25 g/f. Sedimento anodino.

La Rx. de torax, ECG, fondo de ojo, seriada gastroduodenal y
enema opaco no mostraban alteraciones significativas. Gastros-
copia: hernia esofagica de 3 cm. con anillo de Chatsky, no san-
grante.

La nefrosonografia y el renograma isotépico mostraron la
existencia de un patrén obstructivo bilateral, motivo por el que
se realizan UIV con perfusién, confirmandose una hidronefrosis
bilateral con dilatacion del tercio proximal de ambos uréteres y
desplazamiento medial con stop filiforme (Fig. 1). Con la sospe-
cha de FRP se realiza TAC abdominal, que mostraba la existen-
cta de hidronefrosis bilateral y la presencia de maltiples masas
retroperitoneales que englobaban grandes vasos (Fig. 2).

Fig. 1.—Hidronefrosis bilateral més intensa en RD.

Fig. 2.—Masas retroperitoneales que engloban grandes vasos.

Ante estos hallazgos se realiza laparotomia media explorato-
ria, que puso de manifiesto la existencia de una gran masa re-
troperitoneal, que englobaba uréteres. No se realizo ureterolisis,
ya que por sus caracteristicas macroscdpicas impresionaba co-
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mo formacion peritumoral, tomandose varias muestras para es-
tudio anatomopatologico, que demostré tejido fibroso con infil-
trado de células anaplasicas, Posteriormente hubo de realizarse
una nefrostomia de descarga sobre riidn derecho por presentar
mayor deterioro de la funcion renal.

Con el diagnéstico de FRP idiopatica fue sometido a trata-
miento medico con metilprednisolona (40 mg/dia) en pauta des-
cendente, mejorando de forma réapida su funcién renal y estado
general.

En controles posteriores presentd sélo una discreta anemia,
funcion renal normal, y las exploraciones complementarias, co-
mo ecografia, renograma isotopico y UIV, no ponen de manifies-
to la existencia de uropatia obstructiva (Fig. 3).

Fig. 3.—UIV tras terapéutica esteroidea.

DISCUSION

La FRP es una entidad clinico-patolégica poco fre-
Cuente y causa de fracaso renal progresivo, en la que se
ha descrito que una terapéutica precoz puede prevenir la
aparicion de dano renal irreversible. Describimos el caso
de un var6n de 51 afios de edad cuyo cuadro clinico de-
butd con una insuficiencia cardiaca en el curso evolutivo
de un proceso renal. En nuestro caso existian antece-
dentes de contacto directo y prolongado con lo toxicos
citados, y su aparicién no se pudo poner en relacién con
la ingesta de farmacos como la metisergida o
betabloqueantes *%, aunque es dificil establecer una re-
lacion causal directa. En algunos casos se ha demostra-
do la regresion de la FRP tras la supresion del farmaco o
el contacto con el agente toxico causal ''. La alta ingi-
dencia del grupo «idiopatico o primario» presenta una
etiologia y patogenia de dificil demostracion. Se valora
como posibilidad que se trate de una angeitis autoinmu-
ne o por hipersensibilidad, con exudacién plasmatica pe-
riarteriolar secundaria, que a través de una fibrindlisis in-
completa o ausente seria punto de partida de la forma-
cion de tejido fibroso #'2'%, Con cierta frecuencia la apa-



FRACASO RENAL POR FIBROSIS RETROPERITONEAL IDIOPATICA

ricion de FRP se ha asociado a la existencia de HLA-
B27 5.

En nuestro caso no se pudo demostrar, como se ha
descrito, la existencia de tumor®7'¢, o aneurisma
adrtico &'°. Se ha definido como una «enfermedad gene-
ralizada», con amplia variedad de manifestaciones clini-
cas como isquemia miocardica, insuficiencia cardiaca, fe-
noémeno de Raynaud, hipertensién arterial o pleuritis
exudativa '2. Nuestro paciente presentd iniciaimente un
cuadro de insuficiencia cardiaca que respondio bien a la
terapéutica convencional. En este sentido han sido des-
critos casos con afectacién vascular coronaria primaria,
que determinaria la aparicion de alteracién en el ritmo
cardiaco y/o insuficiencia cardiaca, encontrandose en al-
gunos estudios necropsicos tejido fibroso pericoronario
de idénticas caracteristicas al del espacio
retroperitoneal '2'7. No descartamos como causa de la
insuficiencia cardiaca dicha etiologia.

El cuadro sindromico general, descrito en nuestro pa-
ciente, ha sido ampliamente sefalado en la literatura '€,
incluso con diuresis mantenida o poliuria como manifes-
tacion caracteristica 2. En gran parte de los casos revisa-
dos, al.igual que en nuestro enfermo, el diagndstico se
establece tras un estudio morfoldgico nefrouroldgico. La
ecografia demostrd la existencia de hidronefrosis bilate-
ral y tras la realizacién de UIV se puso de manifiesto la
triada tipica de la FRP: hidronefrosis con uréter yuxtapié-
lico tortuoso, desviacion del tercio medio del uréter hacia
la linea media y evidencia de compresion extrinseca .
Posteriormente, la realizacién de la TAC abdominal '92°
y la laparotomia confirmaron el diagnostico de presun-
cion, siendo filiada como idiopética ante la presencia de
tejido fibroso y células plasmaticas sin células anaplasi-
cas.

Ante la evidencia de una FRP idiopatica de gran mag-
nitud se planteé el realizar inicialmente un tratamiento
con esteroides y quedar a la expectativa de posible reso-
lucién quirdrgica definitiva en un segundo tiempo. La efi-
cacia de los esteroides en el tratamiento de la FRP ha
sido descrita por muchos autores 2'2* con resultados fa-
vorables, con una regresion evidente de la placa de fibro-
sis. La pauta mas habitual ® implica la utilizacién de pred-
nisona (1/2 a 1 mg/kg/dia) durante un minimo de cuatro
meses, con descenso paulatino hasta completar un afo
de tratamiento. Parece demostrado que una disminucion
brusca en la dosis condicionaria una reagudizacion 222,
En nuestro caso hemos utilizado dicha pauta con resulta-
dos alentadores. En revisiones posteriores el paciente se
ha encontrado totalmente asintomatico, con controles

analiticos, radiografias e isotopicas rigurosamente nor-
males.
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