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INTRODUCCION

El término de fibrosis retroperitoneal incluye un espectro de enfermedades que se
caracterizan por la presencia de tejido fibroso e inflamatorio que generalmente rodea
la aorta abdominal y las arterias iliacas. Este proceso puede involucrar estructuras

adyacentes, con mayor frecuencia los uréteres.

La fibrosis retroperitoneal es una entidad poco comun; aunque  ciertos
medicamentos, infecciones, cdncer, trauma, cirugia y radiacion, han sido reportados
como causas secundarias, la mayoria de los casos son idiopaticos. El diagndstico es
basicamente de exclusion y se basa en la historia clinica, estudios de imagen y
patologia para descartar causas secundarias, como las arriba mencionadas. El
tratamiento requiere de esteroides con o sin otros inmunomoduladores como
tamoxifeno o mofetil micofenolato. Ante la presencia de afeccién periureteral o

perivascular, el tratamiento quirurgico suele ser necesario.

Actualmente esta enfermedad se considera una entidad heterogénea, con la posible
participacién de factores autoinmunes e infecciones virales. Estos pacientes en
ocasiones tienen lesiones esclerosantes en otros érganos (vgr: colangitis esclerosante,
sialoadenitis esclerosante), y es una condicidn que se le conoce como fibrosis
multifocal. Recientemente se ha sugerido una relacién entre fibrosis multifocal y la
inmunoglobulina IgG4. En el aflo 2001 Hamano y colaboradores (1) reportaron que los
pacientes con pancreatitis esclerosante (o pancreatitis autoinmune), tenian niveles
séricos elevados de 1gG4. El mismo grupo reveld que la pancreatitis autoinmune se
caracteriza a nivel histopatoldgico por infiltrados de células plasmaticas con presencia
de IgG4. Desde entonces hallazgos similares han sido identificados en varios
6rganos y se propuso el nombre de enfermedad esclerosante relacionada a IgG4.
Varios casos de fibrosis retroperitoneal asociada a IgG4 han sido reportados, algunos

asociados a pancreatitis autoinmune, otros no. (2)



Se realizd este estudio de manera retrospectiva con la finalidad de establecer la
experiencia en nuestro Instituto de esta rara enfermedad, se describen Ila
presentaciéon clinica, los hallazgos de laboratorio y gabinete, ademas se realizé, en
conjunto con el servicio de Patologia, tinciones de las biopsias obtenidas para
identificar células plasmaticas con IgG4(+), con la finalidad de buscar una relacion

entre FRI y esta inmunoglobulina.



MARCO TEORICO

Los reportes que hablan de fibrosis retroperitoneal idiopatica aparecieron por primera
vez en la literatura médica en el afio de 1948 (2). Este trastorno también ha sido
llamado enfermedad de Ormond, periureteritis fibrosa, periureteritis plastica,

periureteritis cronica, granuloma esclerosante retroperitoneal y retroperitonitis fibrosa

(2).

El término fibrosis retroperitoneal se refiere a una entidad clinica y patoldgica
caracterizada principalmente por tejido fibrotico localizado en el retroperitoneo,
alrededor de la aorta y vasos iliacos, que de manera frecuenta puede envolver
estructuras a este nivel, como los uréteres y la vena cava inferior. La causa mas
frecuente es idiopatica, pero también puede ser secundaria a ciertos medicamentos,
infecciones, cdncer u otros eventos iniciadores (ver tabla 1) (2). Ademas la fibrosis
retroperitoneal puede ser localizada o desarrollarse en el contexto de una afeccion
sistémica, caracterizada por fibrosis en otros 6rganos como pancreas, higado, rifidn,
glandulas salivales, etc. La fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRI) presenta hallazgos
histopatoldgicos caracteristicos como son infiltrado por linfocitos, células plasmaticas
y macrofagos; junto con otras alteraciones como una alta frecuencia de anticuerpos

circulantes (3).

Causas principales de fibrosis retroperitoneal secundaria (tabla 1)

Medicamentos Bromocriptina, pergolida, ergotamina,
hidralazina, beta bloqueadores,
metildopa

Neoplasias Tumor carcinoide, linfomas no Hodgkin,
linfoma de Hodgkin, sarcomas,
carcinomas de  colon, estomago,
prostata, mama




Infecciones Tuberculosis, histoplasma, actinomicosis

Radioterapia Tratamiento de seminoma testicular,

cancer de colon, cancer de pancreas

Cirugia Colectomia, histerectomia, aneurisma

aortico, linfadenectomia

Otros Trauma, colon por enema (bario),

amiloidosis, histiocitosis

La fibrosis retroperitoneal idiopatica ha sido reportada en varias series de pacientes
con enfermedades inflamatorias o autoinmunes, que involucran otros dérganos o
estructuras, por ejemplo tiroiditis autoinmune, pancreatitis autoinmune y LEG (4,5).
Se ha sugerido en estos casos que estas enfermedades tienen sobreposicion de
aspectos patogénicos, pero una relacion clara de causa y efecto no ha sido
demostrada; por lo tanto varios autores definen esta forma de fibrosis retroperitoneal
idiopatica como asociada a enfermedad autoinmune y no secundaria a ésta (6). Por
ultimo, existe un subgrupo de pacientes con FRI en el contexto de una entidad
esclerosante sistémica, que involucra pancreatitis autoinmune, fibrosis mediastinal,
tiroiditis de Riedel, sialoadenitis crénica y colangitis esclerosante, a esta entidad
recientemente se la ha llamado fibroesclerosis multifocal (7). Ademas los hallazgos
recientes de niveles séricos altos de 1gG4, asi como a la presencia de abundantes
células plasmaticas portadoras de IgG4 en infiltrados inflamatorios de sitios afectados,

ha llevado a algunos investigadores a formar el término sindrome de hiper-IgG4 (8).

Epidemiologia, factores genéticos y ambientales.

En nuestro pais no existe epidemiologia como tal de esta enfermedad. Un estudio
realizado en el afio 2004 en Finlandia, de casos y controles, reportd una incidencia
anual de 0.1 por 100, 000 personas, con prevalencia de 1.4 por 100, 000 habitantes. El
pico de edad en la incidencia fue de los 40 a los 60 afios de edad, con predominio en

hombres, con una relacién hombre/mujer de 2:1. No existe informacion sobre la




prevalencia e incidencia de causas secundarias, pero se cree que estas participan en
menos de un tercio de los casos de fibrosis retroperitoneal. Se ha visto que agentes
ambientales pueden contribuir al desarrollo de fibrosis retroperitoneal. Este mismo
estudio demostré que fumar y la exposicion ocupacional a asbestos aumentd de
manera significativa el desarrollo de fibrosis retroperitoneal. A demas el riesgo relativo
de fibrosis retroperitoneal aumento con la exposicion acumulada a asbestos (9). En
un estudio posterior realizado en los Paises Bajos, la incidencia de la enfermedad
demostré ser aproximadamente 10 veces mas alta que la reportada previamente, es

decir 1.3 por cada 100, 000 habitantes (10).

Manifestaciones clinicas y hallazgos de laboratorio

La fibrosis retroperitoneal idiopatica se presenta generalmente con un cuadro de
dolor abdominal, lumbar o en flancos, de manera insidiosa, persistente y en ocasiones
tipo colico. El dolor generalmente disminuye con analgésicos tipo antiinflamatorios
no esteroideos, pero la eficacia de estos medicamentos es de corta duracién. Ademas
existen sintomas constitucionales como fiebre, pérdida de peso, anorexia, fatiga; que
reflejan la naturaleza inflamatoria sistémica de la enfermedad. Manifestaciones
menos comunes son dolor testicular, varicocele, hidrocele, claudicacién, edema de
miembros inferiores y trombosis venosa profunda. Estas manifestaciones son
secundarias al efecto compresivo de la masa retroperitoneal en las estructuras,
arteriales, venosas o linfaticas. En casos de uropatia obstructiva bilateral, predominan
manifestaciones en relacidn a uremia y oliguria: hipertensién, alteraciones de liquidos
y electrolitos, nausea y vomito. La obstruccion de los dos uréteres ocurre en un 50% o
mas de los casos; esta puede ocurrir de manera simultdnea o metacrénica. Algunos
pacientes tienen riflones atréficos al momento del diagndstico, secundario a
hidronefrosis de larga evolucion. El tejido retroperitoneal generalmente rodea el
origen de las arterias renales, si el paciente estd hipertenso se debe considerar

estenosis en de la arteria renal.

Los hallazgos de laboratorio no son especificos. La velocidad de sedimentacidn
globular y la proteina C reactiva generalmente estan elevadas, asi como otros

reactantes de fase aguda como ferritina. En algunos pacientes se observa



hipergamaglobulinemia policlonal y de manera reciente, se ha establecido que un
subgrupo de pacientes, puede cursar con elevacion en los niveles de IgG subtipo G4.
La magnitud de la falla renal depende del grado de obstruccidn de los uréteres, pero
ademads se han reportado enfermedades del parénquima renal (glomerulonefritis
rdpidamente progresiva). La falla renal y la inflamacién sistémica contribuyen al
desarrollo de anemia normocitica, normocromica. De manera frecuente se han
detectado autoanticuerpos. Hay reportes donde se documenté hasta en el 60% de
los casos la presencia de anticuerpos antinucleares; el hallazgo de anticuerpos anti-
musculo liso y factor reumatoide también es un evento frecuente (6). En la mayoria
de los casos no son drgano especifico, sus titulos son bajos y su presencia no
contribuye en reducir el diagnodstico diferencial. Varios reportes han descrito la
presencia de ANCAs, sélo algunos de estos tuvieron caracteristicas de granulomatosis
de Wegener y poliangeitis microscdpica. Los anticuerpos antitiroideos son positivos en
un subgrupo de pacientes con FRI, algunas veces indicando la presencia de tiroiditis
autoinmune. Finalmente otros anticuerpos como DNA de doble cadena, Roy La, se han
reportado, con asociacion a LEG y sindrome Sjogren. No existen datos de laboratorio

gue sean utiles en diferenciar la FRI de fibrosis retroperitoneal secundaria (6).
Hallazgos de patologia

Desde el punto de vista macroscépico la fibrosis retroperitoneal idiopatica parece una
masa firme, gris, que rodea la aorta abdominal y los vasos iliacos; generalmente se
extiende desde el origen de las arterias renales a la porcidn caudal de los vasos iliacos
comunes. Al examen microscépico se muestra la coexistencia de un componente de
fibrosis y otro inflamatorio. El componente fibroso esta constituido por una matriz
abundante, compuesta por coldgeno tipo |, fibroblastos y miofibroblastos; Ila
poblacién de fibroblastos no muestran signos activos de proliferacién. El componente
inflamatorio consiste en linfocitos, células plasmaticas, macréfagos y escasos
eosinodfilos (2,6). Un estudio histopatoldgico de 24 casos de FRI mostré vasculitis de
pequenos vasos retroperitoneales en la mitad de los casos. Ademas, se observé en el

90% de células plasmaticas identificadas la presencia de 1gG4 (10).

Fisiopatologia
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Existen estudios que demostraron una correlacion entre ateroesclerosis en la pared de
la aorta abdominal con fibrosis retroperitoneal y otras formas de aortitis crénicas; la
hipdtesis fue la presencia de una reaccidn inflamatoria contra antigenos en la placa de
ateroesclerosis, como lipoproteinas de baja densidad oxidadas y ceroides; este mismo
grupo demostrd la deposicion de 1gG cerca de los agregados de estos lipidos, asi
como los niveles séricos de anticuerpos contra particulas de LDL oxidadas y ceroides

eran mayores en pacientes con aortitis crénica en comparacion con los controles (11).

Sin embargo el concepto de inflamacion local como respuesta a la ateroesclerosis, no
explica por qué una proporcion tan grande de pacientes presentan caracteristicas de
enfermedad sistémica y autoinmunidad que involucra otros érganos (12). Existe
evidencia de la asociacion de FRI con un tipo de HLA (HLA-DRB1*03), sugiriendo que
el repertorio de HLA es restringido y que sélo antigenos selectos pueden desencadenar
la enfermedad. Ademas el HLA-DRB1*03 se conoce como factor de riesgo para el
desarrollo de otras enfermedades autoinmunes como tiroiditis, diabetes mellitus tipo
1y LEG. Su asociacion con FRI da soporte a la hipdtesis de un origen autoinmune de la
enfermedad (12). Los pacientes con FRI, cuentan con autoanticuerpos, que junto con
lo anterior, sugiere que los linfocitos B juegan un papel importante en la patogénesis

de esta enfermedad.

Se ha sugerido un rol patogénico de las células plasmdticas portadoras de 1gG4. Lo
niveles elevados de 1gG4 en suero fueron detectados de manera inicial en pacientes
con pancreatitis autoinmune (13). Estudios subsecuentes han demostrado la presencia
de numerosas células plasmaticas con IgG4 positivas infiltrando sitios de enfermedad
en pacientes con fibroesclerosis del pdncreas, conductos biliares y salivales (4).
También se ha reportado que estas células plasmaticas son abundantes en biopsias de
pacientes con FRI (10). No existe informacidn sobre los niveles séricos de 1gG4 en
pacientes con FRI, sin lesiones en otro sitio. La interpretacion de estos hallazgos hasta
ahora es que existe un lazo patogénico entre células plasmaticas con IgG4 positivo y el

desarrollo de lesiones esclerosantes.
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Imagen

La tomografia y resonancia magnética son consideradas las modalidades diagndsticas
de eleccién. La biopsia de tejido retroperitoneal se utiliza en casos con localizaciones
atipicas o cuando los hallazgos clinicos y de laboratorio sugieren una causa secundaria
0 si un paciente requiere cirugia por ureterolisis o reseccién de un aneurisma (6).
Aunque no es util para el diagnostico, el ultrasonido renal sirve de manera rutinaria
para evidenciar la presencia de obstruccion e hidronefrosis, generalmente es el
estudio inicial. Ademas el ultrasonido puede ser util en formas perianeurismaticasy en
periaortitis crénica con el fin de valorar el tamafio del aneurisma. La
urografia excretora generalmente muestra una triada de desviacién de los uréteres
de la linea media, compresion extrinseca de estas estructuras e hidronefrosis. Sin
embargo, estos hallazgos pueden ser causados portumores ureterales, procesos
inflamatorios y adenopatias. Ademas, la desviacidén de los uréteres se observa hasta

en un 20% de individuos sanos (2).

La tomografia muestra la presencia de una masa periadrtica, generalmente anterior y
lateral a la aorta abdominal, con desviacion medial y compresion extrinseca de los
uréteres. La extension craneocaudal de la masa en la mayoria de los casos va del
origen de las arterias renales a los vasos iliacos comunes, pero en algunos casos
también involucra la arteria mesentérica superior. La vena cava inferior generalmente
gqueda comprimida y de manera secundara se puede encontrar la presencia de
circulacion colateral. En la tomografia simple la fibrosis retroperitoneal aparece
isodensa en comparacién con el musculo y aumenta su densidad con la administracion
de contraste, sobre todo en las etapas iniciales, cuando el componente inflamatorio es
mayor y la masa es mas celular y vascular. La resonancia magnética de pacientes con
FRI, muestra hipointensidad en T1 e hiperintensidad en T2 en la etapa inicial de la
enfermedad (15). El uso de la tomografia con emisién de positrones, mas F-
fluorodeoxiglucosa (FDG-PET) ha surgido como una herramienta util en varios
trastornos inflamatorios. Aunque los estudios son escasos, FDG-PET es no invasiva,
segura, pero costosa, permite obtener una imagen de todo el cuerpo y revela sitios

gue se afectan de manera menos frecuente, como la aorta toracica o cuando existe
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otro trastorno inflamatorio asociado; FDG-PET puede revelar procesos neopldsicos o

infecciosos que pueden ser la causa de la fibrosis retroperitoneal (6).

Tratamiento y prondstico

El objetivo inicial en el tratamiento de la fibrosis retroperitoneal es resolver Ia
obstruccion de los uréteres, sobre todo si estd comprometida la funcién renal. Esto
se logra con nefrostomia percutdnea, colocacidon de un catéter doble J y cistoscopia
(2). La cirugia, generalmente ureterolisis, es util ademas para la toma de multiples

biopsias de la masa y reduce el riesgo de obstruccién recurrente (16).

Posteriormente, la terapia estda dirigida a disminuir la fase aguda inflamatoria, inhibirla
y evitar la progresion a fibrosis. Los esteroides son la base del tratamiento; suprimen
la sintesis de la mayoria de las citocinas que participan en la reaccion de fase
aguda, reducen la inflamacién e inhiben lasintesis de colageno; disminuyen los
sintomas y pueden conducir a una reduccién en el tamafio de la masa retroperitoneal
y a la resolucion de complicaciones obstructivas. Sin embargo,
algunos pacientes son resistentes a los esteroides. Ademas, la dosis Optima y
la duracién del tratamiento no estan bien establecidas, porque la mayoria de estudios
publicados son series de casos y retrospectivos. Una dosis inicial de prednisona de 40
a 60 mg generalmente se administra y para evitar recaidas se recomienda un curso de
2 0 mas afnos(22).

Otros esquemas se han propuesto: en una serie de casos que involucrd 11 pacientes,
se administré prednisona de manera inicial 60 mg cada 72 horas por 2 meses, con
reduccion a 5 mg al dia en un periodo de 5 meses. En ese estudio 9 pacientes
reportaron remisién de los sintomas y regresion del volumen de la masa peritoneal
(17).

Otros autores han propuesto el tratamiento en forma inicial de esteroides junto con
inmunosupresores como mofetil micofenolato, ciclofosfamida y azatioprina, con
buenos resultados, pero estos han sido reportados de manera anecdoética(23). Otros
expertos reservan el uso adicional de estos medicamentos para pacientes que

recurren al reducir la dosis de esteroide o que tienen contraindicacién de dosis altas
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de tratamiento. Un estudio de 26 pacientes tratados con prednisona en combinacién
con ciclofosfamida o azatioprina por 6 a 12 meses, reporté en todos, excepto uno
(murié por neumonia) resolucién de los sintomas y de la obstruccién urinaria. Varios
pacientes sufrieron efectos adversos como leucopenia y sepsis(18).

Series de casos recientes han reportado la eficacia y seguridad de mofetil
micofenolato en combinaciéon con esteroides. Finalmente varios estudios han
reportado la eficacia y pocos efectos adversos del tamoxifeno, incluyendo una
descripcién de 19 pacientes, 15 de los cuales parece que se beneficiaron de este
medicamento (20).

La respuesta al tratamiento se puede monitorizar con los sintomas del paciente, los
niveles de los reactantes de fase aguda, el grado de hidronefrosis por ultrasonido y los
niveles de creatinina. Se recomienda que se realice una tomografia o resonancia
magnética entre 2 a 4 meses después de iniciar al tratamiento. Sin no hay mejoria
radioldgica se tiene que considerar un diagndstico diferente a fibrosis retroperitoneal
idiopatica; sin embargo la mejoria clinica puede ocurrir a pesar de la ausencia de
regresion de la masa en estudios de imagen. Existe un riesgo importante de
recurrencia de la enfermedad, por lo que debe ser monitorizada durante y después
gue se suspende el tratamiento; la recurrencia pueden ocurrir afos después de que el

tratamiento termind(2).
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA Y JUSTIFICACION DE LA INVESTIGACION

La fibrosis retroperitoneal idiopatica es una entidad poco conocida y probablemente
infradiagnosticada, con consecuencias serias como el deterioro de la funcion renal. Su
patogenia probablemente de cardcter inmunoldgico permite brindar tratamiento con
inmunosupresores ademds de la resolucion mecanica de la obstruccién de la via
urinaria y nos permite sospechar y buscar la presencia de otras enfermedades

autoinmunes asociadas.

Los estudios realizados en la ultima década indican sobre la frecuencia de la fibrosis
peritoneal idiopatica han mostrado una incidencia y prevalencia mas alta de la que se
pensaba; en nuestro pais no existe reportada la experiencia sobre las caracteristicas

clinicas, laboratorio, imagen, tratamiento y desenlace de estos enfermos.

Ademads, su asociacién con un tipo especifico de HLA, niveles séricos elevados de
IgG4, infiltracidn por células plasmaticas que expresan esta inmunoglobulina, la
presencia de otras enfermedades autoinmunes, la afeccion a otros érganos (como
pancreas, via biliar, glandula tiroides y salivares) y la respuesta a terapia con esteroides
y otros inmunosupresores nos llevan a considerar a esta enfermedad como una de
etiologia y patogenia con caracter inmunoldgico. No hay estudios en México que
busquen una relacidon entre los casos de fibrosis retroperitoneal idiopatica y |Ia

presencia de 1gG4.

En nuestro Hospital existe una poblacion grande de pacientes con problemas

inmunolégicos, por lo que es posible que la ocurrencia de la enfermedad sea mayor.
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CONSECUENCIAS DE LA INVESTIGACION (éticas, dafio a pacientes)

A partir de la realizacién de esta investigacion, no se generaron ningln tipo de

repercusiones en el ambito legal, econdmico ni ético.

AREA ESTUDIO

Area clinica. Sectores de hospitalizacién.

OBIJETIVO DEL ESTUDIO

a) Generales.

1.

2.

Describir la experiencia del Instituto Nacional de Ciencias Médicas y
Nutricion Salvador Zubiran en el diagndstico y manejo de pacientes con
fibrosis retroperitoenal idiopatica.

Determinar la presencia de células plasmaticas con expresion de 1gG4 en

pacientes con fibrosis retroperitoneal idiopatica en el INCMNSZ.

b) Especificos

1.

Describir las caracteristicas clinicas, laboratorio, gabinete vy tratamiento
utilizado en pacientes con diagndstico de fibrosis retroperitoneal idiopatica
en el INCMNSZ

Describir la afeccion de otros drganos en pacientes con FRI (higado,

pancreas, glandulas salivales)
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MATERIAL Y METODOS
Alcance del estudio de investigacion: observacional, retrospectivo, descriptivo.

Poblacidn: El estudio involucra un total de 14 pacientes, seleccionados de un grupo
de 730. Los datos obtenidos se recabaron de manera retrospectiva con los
expedientes de los pacientes con diagndstico en el CIE-10 de “fibrosis retroperitoneal
idiopatica”, “estenosis ureteropiélica”, “aortitis-periureteritis cronica” internados en
los sectores de hospitalizacién del INCMNSZ en un periodo comprendido de enero de

1987 a marzo de 2011.
Criterios de inclusion:
1. Mayores de 18 afios

3. Cualquier género

4. Pacientes con el diagnéstico principal o relacionado  de fibrosis
retroperitoneal idiopatica o con estenosis ureteropiélica sin una causa
determinada, con reporte de patologia de la pieza quirurgica, generalmente

una ureteroplastia desmembrada.
Criterios de exclusion:

1. Pacientes con diagndstico de fibrosis retroperitoneal por causas secundarias
(radioterapia, quimioterapia, cancer, cirugia); asi como diagndstico de estenosis
ureteropiélica secundaria a una causa definida (malformaciéon congénita,
compresidn extrinseca por un vaso, cirugia previa, litiasis).

2. Aquellos sin datos completos en el expediente clinico que imposibiliten su

analisis.
Patologia

Las muestras de patologia fueron valoradas por el servicio de Patologia del
INCMNSZ. La determinacidn de IgG e IgG4 se realizé de acuerdo con los protocolos
preestablecidos con modificaciones minimas. Se elimind la parafina en bafios
consecutivos en xilol y alcohol hasta llevar a Tris pH 7.6. Se realizd recuperacién

antigénica colocando las laminillas en olla de presién, usando solucion buffer de
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EDTA a pH 8.0, 10mM por un maximo de 20 min. Los anticuerpos empleados
fueron seran anti-IgG (monoclonal de ratén; 1:1000; DAKO) e 1gG4 (monoclonal de

ratén; 1:400; DAKO).

Recoleccidon de datos.

Se elaboraron hojas para la captura de datos con las siguientes variables:

1. Caracteristicas demograficas de los pacientes: nombre, registro, edad

2. Enfermedades de base: diabetes, hipertensidon, obesidad, hepatitis
autoinmune, pancreatitis crdnica, sindrome de Sjogren, artritis reumatoide,
lupus eritematoso generalizado, enfermedad tiroidea autoinmune, cirrosis o
algun otro tipo de afeccidn a higado y a pancreas.

3. Caracteristicas clinicas y seguimiento: dolor abdominal, pérdida de peso, fiebre,
astenia, diaforesis, nausea, vomito, sintomas urinarios; el tiempo que tardo en
realizarse el diagnodstico. Se valord también si recibieron tratamiento con
esteroides y/o inmunosupresores; también se documento la sobrevida.

4. los parametros de laboratorio que fueron medidos fue la hemoglobina,
leucocitos totales, plaquetas, glucosa, creatinina, pruebas de funcién hepatica
completa. También se documento la presencia o ausencia de ANAs, ANCAS,
factor reumatoide, anticuerpos antitiroideos.

5. Se buscéd si se realizdé o no ultrasonido (especificando hallazgos como
hidronefrosis con dilatacién pielocalicial, nefropatia crénica o normal), asi como
si se realiz6 o no urografia excretora. Se documento si se realiz6 tomografia 'y
los hallazgos encontrados en esta (sdlo fibrosis retroperitoneal, hepatomegalia,
esplenomegalia, hepatoesplenomegalia, pancreas edematoso, dilatacion de la
via biliar, afeccién renal, liquido en cavidad, colelitiasis, afecciéon de intestino
delgado, afeccidon de estomago y afeccidn de colon.

6. De manera inicial en el reporte de patologia se buscd la presencia de fibrosis,

infiltrado inflamatorio, infiltrado inflamatorio y fibrosis y “otros”.
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RESULTADOS

Se capturaron 14 pacientes con diagndstico registrado en el sistema CIE-10 como
fibrosis retroperitoneal idiopatica a quienes se les realizé ureteroplastia desmembrada

en el periodo comprendido de enero de 1987 a marzo de 2011 en el INCMNSZ.

Los resultados se presentan como medias se utilizd el paquete estadistico SPSS,

version 15.0

Se describen los resultados obtenido del andlisis realizado, en donde se observa que
la distribucion por sexo fue de la siguiente manera 65%(n=9) correspondioé a mujeres y
35% (n=5) a hombres. En cuanto a edad; la media para el grupo analizado fue de 37
anos, con un rango de 17-70 anos y con una desviacién estandar de + 16.5, con un
intervalo de confianza de 95%.

Variable n media rango
Edad global 14 37 17-70
Mujer 9 43.6 23-70
Hombre 5 27 17-34

Solo el 14.2% (n=2) presento como enfermedad de base la Hipertensiény el 7.1% (n=1)
como segunda enfermedad de base la Obesidad. En cuanto al tiempo del diagndstico
la media fue de 2.3 meses, empero el 64.2% fue diagnosticado en un mes.

En cuanto a la supervivencia a partir del diagnostico fue en promedio de 82.4 meses,
con un rango de 0-369, y con una desviacion estandar de + 99 meses.

Ninguno del grupo examinado presento antecedente de uso de esteroides o de algun
otro inmunosupresor.

Como sintoma inicial, el 78.5% (n= 11) manifesté dolor abdominal; como sintoma
secundario el 21.4% (n= 3) refirié nauseas.
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En cuanto al andlisis de los exdmenes de laboratorio, se encontré de la siguiente
manera:

Variable Media Rango
Hemoglobina gr/dl 12.79 11.7-18.1
Leucos (X 1000) 6.23 3.8-10.7
Plaquetas (X 1000) 229.42 153 - 385
Creatinina MG/DL 0.99 0.7-2.7
Glucosa MG/DL 83.28 63 - 109
Bilirrubina total 0.78 0.5-1.6
Bilirrubina directa 0.12 0.1-0.4
Bilirrubina indirecta 0.65 04-14
ALT 24.14 12-49
AST 25.35 14 - 46
FA 68.35 26-111
Globulina 2.64 2.3-3.9
Albumina 3.77 24-45

Ademas se realizaron los anticuerpos contra el citoplasma de neutroéfilos los cuales
resultaron negativos en el 100% (n=14); también se realizaron al 92.8%(n=13)
anticuerpos antinucleares, Factor Reumatoide y anticuerpos antitirodeos, siendo todos
los anteriores negativos.

Como parte del abordaje diagndstico, se pudo realizar solo al 50% (n=7) ultrasonido
renal dentro del Instituto, los cuales fueron reportados como hidronefrosis y
dilatacién sistema pielocalicial. Ademas también se obtuvieron datos de estenosis
ureteropiélica através de la urografia excretora la cual se realizé al 42.8%(n= 6).

Posteriormente se llevaron a cirugia al 93% (n=13); realizandoles una ureteroplastia
desmembrada, finalmente el Reporte de Histopatologia menciono: infiltrado
inflamatorio y fibrosis 43%(n=6); fibrosis 36% (n=5); infiltrado inflamatorio 14% (n=2).
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Se realizaron en todas las muestras quirurgicas (laminillas) revision por parte del
servicio de patologia, posteriormente tincién para IgG e 1gG 4, con la técnica
previamente descrita. De estas fue positiva en un paciente, sus caracteristicas
demogrificas y clinicas fueron: edad de 23 anos, sin diagndsticos previos, fue la Unica
paciente que presentd fiebre como sintoma principal ademdas de dolor abdominal
como sintoma asociado, fue la paciente que as su ingreso presentd la hemoglobina
mas baja (11.7 gr/dl), la cuenta de leucocitos mas alta (10.7 x 1000), asi como falla
renal (creatinina de 1.3 mg/dl), con anticuerpos negativos, no recibid tratamiento
inmunosupresor de ningun tipo, asociada a litiasis renal, con cuadros de obstruccién
de repeticidén, no contd con imagen para su diagndstico de manera inicial (tomografia
o urografia excretora) dentro del Instituto, requirié posteriormente nefrectomia, el

reporte de patologia fue de infiltrado inflamatorio y fibrosis.
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Muestra de patologia con tincidn para IgG
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

A pesar de que nuestro Instituto es centro de referencia de multiples enfermedades,
se encontraron sélo 14 casos, de estos la mayoria fueron hombres, con media de 37
anos, datos que concuerdan con lo descrito en la literatura a nivel mundial, a
diferencia que en nuestra poblacién la mayoria de los pacientes no presentaron otras
comorbilidades. Los sintomas principales fueron el dolor abdominal y nausea en la
mayoria de los pacientes, llama la atencién que el paciente con tinciones positivas para
IgG4 se presentd con fiebre; los examenes de laboratorio estuvieron en  rangos
normales en la mayoria de los pacientes, pero la hemoglobina mas baja y los
leucocitos mas altos fueron en el paciente positivo para IgG4, ademas de que este
presentd falla renal junto con otro paciente secundario a uropatia obstructiva, no hubo
presencia de anticuerpos en ningun paciente. En cuanto al abordaje diagndstico se
enfocd a encontrar datos de uropatia obstructiva, principalmente con ultrasonido
renal y/o urografia excretora, en la literatura a nivel mundial se recomienda la
realizacién de tomografia o resonancia magnética, los cuales no se hicieron dentro
del Instituto. Ningun paciente recibié tratamiento con prednisona u  otros
inmunosupresores, solo quirdrgico, no se documentd ningun fallecimiento en los

expedientes revisados.

La importancia de estos hallazgos son varias, llamd la atencién que la mayoria de los
casos fueron encontrados en los ultimos 10 afios, posiblemente reflejo de mayor
busqueda de esta entidad. Otro dato interesante fue que el Unico paciente con
sintomas iniciales predominantemente sistémicos fue positivo para la infiltracion de
células plasmadticas con 1gG4, posiblemente como manifestacion de una respuesta
inflamatoria sistémica. En esta serie no se encontraron datos de afeccion hepatica o

pancreatica.

Una limitante fue la ausencia de estudios de gabinete como tomografia o resonancia
magnética, ya que no se pudo documentar la presencia o ausencia de una masa
inflamatoria, el diagndstico se basd principalmente en la deteccidn de una uropatia
obstructiva y las tinciones se hicieron en base a los casos con piezas quirurgicas

disponibles.
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Hasta este momento se puede afirmar que la fibrosis retroperitoneal idiopdtica es una
entidad poco frecuente, sin un estdndar para su busqueda y diagndstico;
probablemente ante un paciente con dolor abdominal y datos compatibles con
uropatia obstructiva, con o sin sintomas sistémicos, la FRI debe formar parte de
nuestro diagndstico diferencial, realizar estudios de laboratorio generales y gabinete
previamente comentados para posteriormente buscar de manera intencional afeccidn
de otros érganos (higado, pancreas, tiroides o gldndulas submaxilares), en caso de
documentar la presencia de una masa inflamatoria o alteraciones en la funcién o
morfologia de estos érganos, se deberan medir niveles séricos de 1gG4 (de los cuales
existe ya un corte establecido como valor superior normal) y de igual forma, en los
procedimientos quirdrgicos que se realicen buscar de manera intencionada con
tinciones para esta inmunoglobulina, ya que ademas del tratamiento quirdrgico estos

pacientes se beneficiaran de tratamiento con esteroides.

Esta entidad a pasar que fue descrita desde 1948, aun es poco conocida, en nuestro
Instituto como centro de referencia se pueden documentar los casos que se presenten
en el futuro y continuar buscando su relacién con IgG4, ademas buscar si hay o no
relacion con otras enfermedades como pancreatitis autoinmune o  colangitis

esclerosante primaria.
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