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Caso Clinico

Mujer 42 anos
MC: Dolor en fosa renal derecha.

EA: Cuadro de varias semanas de evolucion de dolor
insidioso y progresivo en FRD. No asociado a fiebre.
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Habitos téxicos: Fumadora de 20 paquetes/afio

Antecedentes personales

Exploracién Fisica

TA 120/80 mmHg Fc70Lpm T :36.5°c
EF: Abdomen: Doloroso en FRD

PPD (+). No masas, megalias o soplos.




ASANGRE

Creatinina 1.19 mg /dl (0.50 - 0.90)
Urea 429 mg/dl (0—50)
PCR 1.07 mg/dl (0—-0.50)
Leucocitos Negativo

Nitritos Negativo

Densidad 1018

PH 7

Proteinas Negativa

Glucosa Negativa
Urobilinogeno Normal

Bilirrubina Negativo

Hematies









Ingreso Urologia

* Fluidoterapia

* Analgesia

20-06 22-06

Creatinina 1-19mg/dl 076 mg/dl (050-0.90)

PCR 1.07mg/dl | 1.90mg/dl (0—0.50) t







Urografia iv




Urografia iv

* Nefrograma
progresivamente densOggss —
unilateral: R

— Patologia vascular:

* Estenosis severa de la afssSsSSEET=

renal

* Trombosis aguda de la vena
renal

— Obstruccidon ureteral



TC abdémino-pélvico sin contraste iv
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TC abdémino-pélvico sin contraste iv




TC abdémino-pélvico con contraste iv




Masa retroperitoneal de densidad de partes

blandas

* Diagnostico diferencial:
- Sarcoma
- Fibrosis retroperitoneal
- Linfoma
- Fibromatosis pélvica agresiva (tumor desmoide)

- Tumores neurogénicos (tumor de la vaina nerviosa,
ganglioneuroma,...)
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Uropatia Obstructiva secundaria a masa retroperitoneal
Afecta a arteria iliaca Derecha.

Uropatia
obstructiva




Cirugia General: Tumor retroperitoneal

Nuestra actitud...

Intervencion quiruirgica:

1. Laparotomia media

2. Acceso al retroperitoneo

3. Indentificacion de estructuras afectadas y de la masa retroperitoneal

4.  Seccién del ligamento redondo vy ligadura vasos hipogastricos derechos.
5.  Biopsia intraoperatoria (fibrosis + inflamacion crénica)

6. Liberacion del uréter

7.  Liberacion vena iliaca externa

8.  Reseccion masa retroperitoneal + arteria iliaca externa derecha con
colocacion de una protesis ilioiliaca (Cir Vasc).

9. Evolucion satisfactoria. Fibrosis retroperitoneal (Med Int)
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Fibrosis retroperitoneal




Post operatorio

Evolucion favorable
Se da de alta al 5 dia postoperatorio
Control por C. Externa de Urologia

Control por C. Externa de Reumatologia



Controles Urologia

Funcion Renal Pruebas
de imagen

., -




La paciente fue remitida a
Reumatologia...

Descartarenfermedad autoinmune asociada

Tratamiento y seguimiento




La paciente fue remitida a
Reumatologia...

Descartar enfermedad autoinmune asociada

Tratamiento y seguimiento

Pan ¢l 2: Main associations between retroperitoneal
fibrosis and avtoimmune or inflammatory diseases

Avtoimmune thyroid disease
Hashimoto's thyroiditist~=
Riedel's thyroiditis™+**
Graves disease™

Small and medivm-sized vessel vasculitis
Wegener's granumolatosis®

Palyarteritis nodosa®

Microscopic polyangiitis®

Hepatitis C virus-related cryoglobulinasmia®

Ankylosing spondylitis™
Systemic lupus erythematosus! s
Rheumatoid arthritis**+*

Glomervlonephritis
AMCA-positive rapidly progressive glomerulonephritist=*
Membranows nephropathy™

Sclerosing cholangitiss
Primary biliary cirrhosis™™
Sclerosing pancreatitis?s™

Lhreitis™

\J : 2 G
“** Ausencia de semiologia de

enfermedad autoinmune sistémica

CANA 1:160,dsDNA, FR, ENA,
ANCA neg

o, : = —
“* AntiKu + débil, resto miositis neg
*Cc3/Lc4 normal, ECA normal

P TSH 1.27.

Vaglio A. Lancet 2006




La paciente fue remitida a
Reumatologia...

Descartarenfermedad autoinmune asociada

Tratamiento y seguimiento

. . ] ab
“* Hay evidencia de efectividad con IS
"’ ” . , .
¢ Control sintomas sistémicos

’ L4 . ] ]
*“ Frenar progresién /prevenir recidiva

12 linea Glucocorticoides
(Baker 1998. Kardar 2002. Ilie 2006. Fry 2008)
Azatioprina (CpLCIOfFSfaTOI((;La (T'I;Iamozgf()e()nc\)/
arcolongo : allarigo . Van
. (Wamatz 2005. Van Bommel 2007) Wamatz 2005) Bommel 2006)
23 linea ——— ~ q T i -+ : 5
o nggfsllol?;gw Metotrexate Colchicina
rotz . Schee : .
Swartz 2008. Adler 2008) (el (C02.2069)
C
“* Plan: Prednisona 60mg/Adia (1mgxkg/dia)pauta descendente lenta

MMF 2grAia




La paciente fue remitida a
Reumatologia...

Descartarenfermedad autoinmune asociada

Tratamiento y- Seguimiento

» .
“*Seguimiento
*Clinico
’:’M arcadores de inflamacion (WSG,PCR)

“*Imagen (Eco, TAC,RM )

Vaglio A. Lancet 2006.
Swartz RD. Am J Kidney Dis 2009.




La paciente fue remitida a
Reumatologia...

Descartarenfermedad autoinmune asociada

Tratamiento y-Seguimiento

» .
“*Seguimiento
*Clinico
‘:‘M arcadores de inflamacion (WSG,PCR)

“*Imagen (Eco, TAC,RM )

>FDG-PET puede ser de utilidad

Jansen I. Eur J Int Med 2010; 21:216-221
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DEEFINICION

Afeccion poco frecuente, generalmente
idiopadtica, caracterizada por la infiltracion del
tejido normal intersticial por tejido

fibroblastico que puede llevar a una
compresion ureteral y de estructuras vasculares.



HISTORIA

* Descrita originalmente por Albarran en 1905.

* Caracterizada mas tarde por Ormond en 1948.

Joaquin Albarran y Dominguez

(1860-1912)



INCIDENCIA

* 0.5 -1 caso por 200.000 habitantes/ano

* Afectando principalmente a personas entre la 4y

6 década de la vida.

* Esde 2 a 3 veces mas frecuente en hombres que en
mujeres .



PATOLOGIA

[a enfermedad es bilateral es

2/3 de los casos

15% presenta concomitante
fibrosis extra retroperitoneal.




[DIOPATICA

PATOGENESIS

Inmunolodgica
Ceroide-Ac’s Ceroide 90% de los

pacientes



PATOGENESIS

Secundaria

* Procesos malignos
* Medicamentos
* Lesion retroperitoneal.

* Infecciosos



Manifestaciones Clinicas

INESPECIFICAS

90% Dolor mal localizado en espalda, flanco o abdomen.

Edema en miembros inferiores, TVP.

Colicos renoureterales.

Menos frecuente fiebre, perdida de peso, anorexia, nauseas.



DIAGNOSTICO

Alto indice de sospecha

Laboratorio: Elevacion de VSG - PCR (80-90%)
Hipergamaglobulinemia

BUN y CR.




DIAGNOSTICO

TC - RMN

Permite definir la extension de la fibrosis
Descartar la presencia de adenopatias y/o implantes
metastasicos en el retroperitoneo.

Biopsia

La histologia y inmunohistoquimica son necesarias para la
confirmacion del diagnostico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL



TRATAMIENTO

Los objetivos del tratamiento son:

La recuperacion de la funcién renal

Detener el proceso fibrotico para evitar el compromiso de otros
Organos

Descartar procesos malignos

Mejoria de los sintomas.

CLEVELAND CLINIC JOURNAL OF MEDICINE
2002:VOLUME 69



TRATAMIENTO

Tratamiento de la FR hasta el momento se ha
basado en diferentes terapéuticas médicas vya
sea en forma exclusiva o asociado a técnicas
quirurgicas.



Diagnosis of relroperiloneal fibrosis eslablished

Moderate or savara
hycronzphrosis or
other organ eompromise

Sargery,
urateral stenting

—

Y

Improvad syriploms and acube-phase reastants’

IMass ig grnaller or stable?

| Yes

Y
Tapar predrizcne 1o Cannol Epar predmisane
lowast duse that 1o less than 10 mofday
coniro s symploms and
ECUtR-phase reactams
ovar 6 to 12 monthe

Impeneed

laper off predrisane
nver 12 1o 18 months

Y

Taper off sacond agent
{if ssed’) over 6 o 12 mont's

Y

Continue follow-up
=uery & to G marihs

Improvar

Mo

Y
WHd wdrensphosis

Y

Prednisone 40 1o 80 my/day for B to B waeks, moritorsc
with repeat imaging and festing for acue-phase reactants

L
Add a second agent.

azethioprine, tamaoxifar,
or methctrexale

Mot improved or
worsened

¥

Surgical re-cxplorasion
With multiple biopgies

CLEVELAND CLINIC JOURNAL OF MEDICINE
2002:VOLUME 69




SEGUIMIENTO

Seguimiento a largo plazo es mandatorio

PRONOSTICO

*El prondstico de FR no maligna es generalmente bueno
*La completa resolucion del proceso sin tratamiento es rara

*]a recurrencia después del tratamiento no es infrecuente



Gracias
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LEVE HIDRONEFROSIS MODERADA O SEVERA
FR ANORMAL HIDRONEFROSIS

Adicionar un segundo
agente

No Mejoria

09 ¢




LEVE HIDR LEVE HIDRONEFROSIS MODERADA O SEVERA
R NORMAL FR ANORMAL

TC y BIOPSIA Guiada por ECO

No Maligno

e e S o
Decomprension Renal

S~

Tratamiento Medico
Durante 6-8 semanas

Repitiendo imagenes y Reactores de fase aguda

Mejoria No Mejoria

Continuar

12a18 »
meses Adicionar un segundo agente

No Mejoria
CX




LEVE HIDRONEFROSIS LEVE HIDRONEFROSIS MODERADA O SEVERA
FR NORMAL FR ANORMAL HIDRONEFROSIS

Catéter Ureteral
Ureterolisis
Biopsia

Tratamiento Medico
Durante 6-8 semanas
Repitiendo imagenes y Reactores de fase aguda

Adicionar un segundo
agente Continuar durante

12 a 18 meses

No Mejoria
(09 ¢




Retroperitoneal Fibrosis Retroperitoncal Salerosing Dasmald-Type Inflammatery Myofibreblastic  Well-Differentiated Liposarcema Scloresing
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Retroperitoneal Fibrosis. Author: Chandra Shekhar Biyani. Department of Urology, Pinderfields
General Hospital, UK.



Estudio retrospectivo  n=430.
Las tasas de remision fueron:
93% Ce 63% Cx 86% Ce+ Cx
Problemas!

No aleatorizado

Probable que se hayan tratado con las dos técnicas los
pacientes de mayor gravedad

Los estudios disponibles no cuantifican la morbilida
asociada a efectos secundarios

Wagenknecht LV, Hardy JC. Value of various treatments for retroperito- neal fibrosis. Eur Urol
1981;7:193-200.



N= 17

3 grupos

Grupo 1: n=5 esteroides+cx
Grupo 2: n=6 azt+cx
Grupo 3: n=6 TX+cx
Resultados

En el grupo 1y 2 remision después del tratamiento y solo 1
no respondié en el grupo 3

Problemas

No aleatorizado
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