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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas, diagnostico, tratamiento y evolucion de los casos de fibrosis
retroperitoneal en el Servicio de Medicinalnternadel H. Genera de Vaenciaen los dltimos 3 afios.

Métodos: Se realiza unarevision de los casos de fibrosis retroperitoneal en seguimiento por el servicio de
Medicina Interna desde €l afio 2011 a 2013. Se analizan caracteristicas clinicas, método diagndstico,
tratamiento y evolucion de los casos comparando con o descrito en laliteratura actual .

Resultados: Se obtuvieron 2 pacientes con fibrosis retroperitoneal en el periodo descrito. Se trata de dos
varones de 55y 75 afios que debutan con insuficienciarena aguda. En la ecografia se objetiva hidronefrosis
bilateral y en TAC abdomino-pélvico se observa una masa retroperitoneal que engloba grandes vasosy
uréteresy ganglios retroperitoneal es, sugestivo de fibrosis retroperitoneal. El estudio anatomopatol 6gico de
uno de ellos muestra bandas de colageno con infiltrado linfoplasmocitario sugerente de pseudotumor
inflamatorio 1gG4 positivo, orientando a enfermedad relacionada con 1gG4. Se inicia tratamiento corticoideo
(mg/kg/dia), con disminucion del tamafio de lamasa en uno de ellos, siendo necesario cambiar de tratamiento
en €l otro paciente. Actualmente ambos permanecen establ es.

Discusion: Lafibrosis retroperitoneal se caracterizada por la presencia de tejido inflamatorio y fibrético
englobando érganos abdominales. Se clasificaen secundaria o idiopatica. En un estudio Finés, laincidencia
de laformaidiopéticafue de 0.1 por cada 100.000 personas/afio, con una prevalenciade 1.4 por cada
100.000 habitantes. La forma idiopatica supone el 70% de los casos, y es mas frecuente en varones de entre
40-60 anos. El hallazgo de infiltrados ricos en células plasméticas productoras de |gG4 sugiere que sea una
manifestacion de una enfermedad rel acionada con 1gG4. Las formas secundarias se deben a drogas,
neoplasias o infecciones entre otros. Clinicamente lo mas comun es el dolor abdominal (90%). Otros
sintomas son anorexia, pérdida de peso, fiebre, nduseas y vémitos, claudicacion en miembros inferiores. El
diagndstico se basa en pruebas de imagen (TAC). Se recomiendalabiopsiasi 10s hallazgos no son tipicos,
los datos sugieren infeccion o malignidad o no hay respuesta a tratamiento. |mportante excluir causas
secundarias. El tratamiento inicial son los corticoides orales, reservando otros inmunosupresores (azatioprina,
micofenolato de mofetil o metrotexate) en caso de ausencia de respuesta a los 4-6 meses. En |os casos
recogidos, ambos varones, laforma de debut difiere, el primero de ellos presenta dolor abdominal y edemas,
y el segundo clinica miccional, aunque los dos presentan alteracion de lafuncién renal. En ambosel TAC
abdomino-pélvico es sugestivo de fibrosis retroperitoneal . Se solicita biopsia, siendo en uno diagnéstica de
pseudotumor inflamatorio, orientando a enfermedad relacionada con 1gG4. Se iniciatratamiento corticoideo
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(mg/kg/dia) encontrando respuesta en uno de ellos, con disminucién del tamafio de lamasay siendo
necesario cambiar a metrotexate en el otro paciente.

Conclusiones. Lafibrosis retroperitoneal es una patologia poco prevalente. Afecta sobre todo avarones en
edades medias de lavida. En lamayoria de los casos, al diagnostico, |os pacientes presentaban alteraciones
delafuncion rena y electroliticas. La prueba recomendada para el diagnéstico esel TAC, reservando la
biopsia en caso de duda. El tratamiento recomendado son |os corticoides oral es, quedando reservados otros
inmunosupresores (metrotexate o micofenolato de mofetil) en caso ausencia de respuesta alos 4-6 meses.
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