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Resumen

Objetivos. El objetivo del presente estudio fue analizar las caracteristicas clinicas, analiticas y evolucion de
los pacientes diagnosticados de fibrosis retroperitoneal (FR) en nuestro hospital, centro terciario que atiende
un area de 350.000 pacientes.

Métodos: Estudio de cohorte retrospectivo en e que se incluyen pacientes con fibrosis retroperitoneal,
valorados de 2012 ala actualidad, descartando etiol ogia neoplésica.

Resultados: Se incluyeron en total 25 pacientes, la mayoria hombres (80%) con edad mediaa diagnostico de
61,96 (+ 11,84) afiosy un tiempo medio de enfermedad de 9,5 afios (+ 8,22). Las comorbilidades mas
frecuentes fueron laHTA, ladisiipemiay lacardiopatia. El resto de caracteristicas se muestran en latabla. La
etiol ogia sospechada més frecuente fue la enfermedad por 1gG4 (56%), realizandose biopsia en 7 pacientes,
permitiendo confirmar €l diagndstico en 5 (20%). 2 casos se relacionaron con cirugiapreviay 2 de origen
idiopatico, permaneciendo 9 (28%) casos sin diagndstico (ver Grafica 1). Laforma de presentacion més
frecuente fue dolor lumbar, en el 52% de los casos, y € fallo renal en el 56% (ver Gréfica 2). El 24%
asociaban periaortitis o alteracion de aorta, mientras que el 8% asociaba af ectacion pancredticay €l 12% otro
tipo de afectacion glandular. El tiempo de seguimiento fue de 9,53 afios (+ 8,22). De 22 pacientes con
controles radiol 6gicos disponibles, se observé estabilidad en el 41%, regresion en 32% y progresion en 27%
(Ver Tabla 2), sin diferencia significativas entre subgrupos diagnésticos. Respecto al tratamiento, fue
necesario derivacion uroldgica con doble J en los 12 (48%) pacientes con debut con fallo renal, solo 2
requiriendo hemodidlisis. 15 pacientes (60%) fueron tratados con corticoterapia, requiriendo 11 (68% de los
tratados) asociar otro inmunosupresor, utilizando rituximab en 9 pacientes. En aquell os pacientes que
recibieron tratamiento inmunosupresor observamos tendencia ala estabilidad (33,33 vs. 57,14%) y regresion
(40 vs. 0%) y una menos proporcion de progresion (27 vs. 42%), aungue sin alcanzar diferencias
significativas (p 0,146). No se objetivaron diferencias significativas en larespuesta al tratamiento con
rituximab. Finalmente, 5 pacientes fallecieron: 1 por ERC, 1 por Ulceraadrticay 3 por causas no
relacionadas.

Tabla 1. Caracteristicas epidemioldgicasyy clinicas (n = 25)
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Sexo (V) 20 (80%)

Etiologia (n = 18) 1gG4 14 (77,78%)
Post-Qx 2 (11,11)
|diopético 2(11,11)
Variable Media DE
Afos 61,96 11,84444
Tiempo de seguimiento 9,53 8,221807
Antecedentes
n %
Hébito tabaquico
Fumador 7 28
Exfumador 7 28
No fumador 11 44
HTA 15 60
DM 4 16
DLP 10 50
ERC 4 16
Enfermedad autoinmune 3 12
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CBP 1 4

Cdliaguia 1 4
DM1 1 4
Cardiopatia 8 32
Enfermedad arterial periférica 3 12
EVC y/o ETEV 0 0
Afectacién glandular 4 16
EPOC 3 12
Neoplasia 5 20
Neoplasia activa 3 12
Radioterapia previa 2 8
Quimioterapia previa 4 16

Forma presentacion

n %
Sindrome constitucional 1 4
Astenia 4 16
Dolor 13 52
Fracaso renal 14 56
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Fiebre 0 0

Aortitis 6 24
Alteracion pared Ao 6 24
Pancreatitis 2 8
Glandular 3 12
ETEV y/o edema MMI|I 3 12
Clinica gastrointestinal 1 4

Tabla 2. Evolucion radiol 6gica de |os pacientes con fibrosis retroperitoneal (n = 22)

Evolucion (n 22) n %

Estabilidad 9 40,91

Progresion 7 31,82

Regresion 6 27,27

Evolucién por subgrupos* 1gG4 Idiopética Posquirdrgica
Estabilidad 42,86 (6) 0(0) 100 (2)
Regresion 28,57 (4) 50 (2) 0(0)
Progresion 28,57 (3,9) 50 (1) 0(0)

*p (Pearson) = 0,391, p (Fisher) = 0,230
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Evolucién segun tratamiento Sin tratamiento Con tratamiento

Estabilidad 57,14 (4) 33,33 (5)
Regresion 0 40 (6)
Progresion 42,86 (3) 26,67 (4)

*p (Pearson) = 0,146, p (Fisher) = 0,162

Grafica 1. Etiologia de fibrosis retroperitoneal (n = 25)
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Grafica 2. Clinica al diagndstico
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Discusion: Lafibrosis retroperitoneal, entidad poco frecuente, se ha relacionado con mdltiples etiologias. En
los Ultimos afios se ha establecido su relacion con la enfermedad por 1gG4, esclareciendo la etiologia de
algunas FR categorizadas previamente como idiopaticas. Dada su baja prevalencia, pocos estudios han
analizado la evolucion de estos pacientes. Ademas, dada la actualizacion en |os criterios de esta enfermedad
de reciente descripcidn, muchos pacientes pueden alin no haber sido correctamente diagnosticados. A pesar
de las limitaciones de nuestro estudio, entre ellas el tamario de la muestra, se obtuvieron datos relevantes en
cuanto alaevolucion clinica de los pacientes y larespuesta al tratamiento.

Conclusiones. LaFR es una entidad rara, probablemente infradiagnosticada, su relacion con la enfermedad
por 1gG4 no siempre identificada, ni por ende tratada. Realizar una aproximacion diagndsti co-terapéutica
sistematicatras laidentificacion radiol 6gica de estos pacientes es estrategia necesaria para mejorar €
pronostico de estos pacientes.
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