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OBJETIVOS DOCENTES

La fibrosis retroperitoneal (FRP) es una entidad rara
con una manifestacion clinica vaga e inespecifica,
basandose el diagnostico en pruebas de imagen. El
objetivo es comprender la fisiopatologia de las
entidades incluidas en el espectro de la fibrosis
retroperitoneal, asi como describir  las
manifestaciones radiologicas tipicas en las distintas
tecnicas de imagen y las potenciales complicaciones.
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INTRODUCCION

La fibrosis retroperitoneal o enfermedad de Ormond es una
entidad rara que consiste en la proliferacion de tejido
fibroinflamatorio alrededor de I|a aorta abdominal
infrarrenal que generalmente engloba a los uréteres.

Fue descrita en 1905 por primera vez como una causa de
obstruccion ureteral. Hoy en dia es considerada una
enfermedad sistémica que engloba varias entidades que
resultan en |la proliferacion de tejido fibrotico

retroperitoneal.

Clasicamente se diferencian las siguientes entidades, para |la
que se han postulado diferentes hipotesis.

A) Fibrosis retroperitoneal como enfermedad sistémica
autoinmune

B) Fibrosis retroperitoneal asociada a enfermedad de 1g-G4

C) Periaortitis cronica y/o aneurisma inflamatorio de la
aorta abdominal infrarrenal
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> FIBROSIS RETROPERITONEAL PRIMARIA/ IDIOPATICA (75%)

Es la forma mas frecuente de la enfermedad, y generalmente
afecta a pacientes con alto riesgo cardiovascular.

a) ENFERMEDAD SISTEMICA AUTOINMUNE

Dada su asociacion con enfermedades autoinmunes y la buena
respuesta a tratamientos inmunosupresores se ha postulado
una causa autoinmune. Ademas, se ha descrito la presencia
del alelo HLA-DRB1+*03 en pacientes con fibrosis
retroperitoneal.

b) ASOCIADA A ENFERMEDAD POR IG-G4: El 75% de los casos
de FRP idiopatica aparece asociada a la enfermedad
relacionada con lgG4.

Puede aparecer asociada a otras enfermedades de caracter
autoinmune:

- Tiroiditis de Riedel

- Colangitis esclerosante primaria

- Mediastinitis fibrosante

- Pancreatitis autoninmune
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> FIBROSIS RETROPERITONEAL PRIMARIA/ IDIOPATICA
(75%)

c) PERIAORTITIS CRONICA:

La distribucidon perivascular del tejido fibrotico apoya la
teoria de que consiste en una reaccion inflamatoria
desproporcionada a la enfermedad ateroesclerotica de |a

aorta.

Cuando se produce un adelgazamiento de la capa media de
la aorta los macrofagos presentan las lipoproteinas de baja
densidad (LDL) v los ceroides, que actuan como alérgenos,
a los linfocitos B o T que producen una respuesta
inflamatoria mantenida.

Afecta progresivamente a las capas de |la aorta hasta la
adventicia, dando lugar a aortitis cronica vy fibrosis.
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> FIBROSIS RETROPERITONEAL SECUNDARIA (25%)

Puede ser secundaria a farmacos y/o a condiciones que
estimulen una reaccion desmoplasica.

-Farmacos: alcaloides y agonistas de la dopamina
-Tratamientos biologicos: anticuerpos monoclonales anti a-
TNF

-Infecciones: TBC, histoplasmosis, actinomicosis o abscesos
espinales o paraespinales.

-Post-radioterapia

-Hematoma retroperitoneal

-Cirugias: despueées de colectomias, linfadenectomias o cirugias
de aorta.

- Fibrosis retroperitoneal maligna (8%): secundaria a

neoplasias malignas (tumores carcinoides, linfomas (LH,
LNH), sarcomas, carcinoma colorrectal, de mama, prostata y
vejiga)
Se cree que es debido a una respuesta desmoplasica a las
células tumorales. En el caso de los tumores carcinoides la
fibrosis se debe a la produccion de serotonina que estimula
factores de crecimiento de fibroblastos.
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 EPIDEMIOLOGIA

Es una entidad rara con una prevalencia estimada
de 0'1- 1,3 /100.000 habitantes, en la forma

idiopatica de la enfermedad.

La media de edad de presentacion es de 40-60 anos
con una ratio hombre/mujer 2:1.
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e CLINICA

Los sintomas son inespecificos, siendo la manifestacion clinica
mas frecuente el dolor abdominal y lumbar.

La clinica inicialmente es insidiosa y progresivamente va a estar
determinada por el grado de inflamacion, el grado de invasiony
compromiso de las estructuras adyacentes por el tejido fibrotico,

v el sexo de paciente.

EXTENSION DEL TEJ.FIBROTICO SINTOMAS

Periaodrtico Dolor abdominal y lumbar, Dolor
de extremidades inferiores

Afectacion estructuras venosas: vena Trombosis venosa profunda de
cava inferior, venas iliacas MMII, colateralidad venosa,
varicocele e inflamacion testicular

Afectacion de los ureteres > Disminucion de la excrecion de
Hidronefrosis orina
Afectacion de las arterias renales HTA

También puede asociar sintomas sistéemicos como fatiga, fiebre,
nauseas y perdida de peso. En mujeres se ha descrito la
aparicion de endometriosis.
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DIAGNOSTICO

e RADIOGRAFIA SIMPLE

La Rx de abdomen suele ser anodina y se realiza en el estudio
diferencial del dolor lumbar o abdominal, no en el despistaje
especifico de la fibrosis retroperitoneal. Puede mostrar
enfermedades oseas asociadas a la fibrosis retroperitoneal,
como la espondilitis anquilosante.

La Rx de torax puede presentar sighos de edema pulmonar
no cardiogenico en casos de sobrecarga hidrica debido a

fracaso renal.
 UROGRAFIA INTRAVENOSA

Es util en el estudio de dilatacion de |a via excretora. Es tipica
la triada de hidronefrosis , desviacion medial de los uréeteres
v estenosis de los uréteres a la altura de L4-L5.

UROGRAFIA INTRAVENOSA: Medializacién del
uréter izquierdo a la altura de L4-L5, con
irreqularidad de su pared.
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DIAGNOSTICO

« ECOGRAFIA
Es poco sensible para el diagndstico. Muestra un
tejido hipoecogénico retroperitoneal con

distintos grados de hidronefrosis asociada.

Es util pata el estudio de enfermedades
sincronicas como la colangitis biliar primaria o S
estudio de hipertensidn portal en casos de —
compromiso de la vena porta.

* TC

El TC con contraste intravenoso es la tecnica de
eleccion para el estudio de la FP.

La presentacion habitual consiste en un tejido de ,

partes blandas retroperitoneal, isodenso con el  ECOGRAFIA - ABDOMINAL:
musculo, bien definido y de bordes irregulares, Manguito hipoecogénico que rodea
que rodea a la aorta abdominal infrarrenal y se 0 @orta abdominal, aumentada de
extiende hacia vasos iliacos. calibre, y la bifurcacion iliaca.

El realce es variable, siendo mayor en la fase
activa/ inflamatoria de la enfermedad.

Hasta el 60% de los casos produce estenosis de
los uréteres, pudiendo condicionar hidronefrosis.
Puede perder el plano de clivaje con los vasos
retroperitoneales y producir estenosis de |os
MISMOS.

El tejido puede tener localizaciones atipicas,
como el mediastino, el mesenterio o la pelvis.
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DIAGNOSTICO

Es la tecnica de eleccion junto el TC, para el estudio de la extension
del tejido de partes bandas y en el compromiso vascular, sobre todo
en casos de contraindicacion de contrastes iodados.

T1WI Hiposenal homogénea
T2WI Variable segin el grado de inflamacidn/edema.

Hiposenal en estado inactivo o de fibrosis.

Hipersenal en valores B altos.

ADC: valores mas alto en la forma idiopatica.
Valores mas bajos en la forma activa y en la
variante maligna.

Realce variable dependiendo del estadio de la
enfermedad. Es mayor en fases inflamatorias.
En estadios de fibrosis puede presentar realce
tardio.

+ PET

El tejido retroperitoneal muestra captacion del radiotrazador en
fases tempranas o inflamatorias de la enfermedad.

Es poco especifico para el diagnostico, siendo su principal utilidad |a
guia de biopsias v la monitorizacion de la actividad de la enfermedad

v la respuesta al tratamiento.

Es util para el despistaje de otras patologias a distancia asociadas a la
fibrosis retroperitoneal.



3'7 Congreso — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
MAYO 2024

INTERNACIONALES

Fe Rm | RADIOLEGS
DE CATALUNYA

AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA

CASO 1. Varon de 62 anos , en estudio de dolor lumbar se realizo una RM de columna donde
se visualizo tejido de partes blandas retroperitoneal. Se realizd diagnostico de FRP tras

biopsia percutanea. Ratio IgG/1gG4 no aumentado.
a)b)c)TC abdominal con CIV: Tejido de partes blandas que rodea a la aorta abdominal. Se
extiende suprarrenalmente englobando el origen de ambas arterias renales y la AMS, sin

producir estenosis.
d) RM T2 axial: tejido periaortico a nivel de L4-L5 homogéneamente hipointenso.

e) PET- TC: Hipercaptacion del tejido retroperitoneal.
f) TC de control post tratamiento con prednisona y metrotexato: disminucion significativa del

tejido retroperitoneal
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CASO 2. Mujer de 53 anos con antecedente de hematoma renal derecho espontaneo y historia de
dolor abdominal posterior.

a) TC abdominal con CIV:

b)RM T2 axial: tejido espiculado homogéneamente hipointenso que en engloba los vasos iliacos
derechos.

c) RM T2 SPAIR: Muestra discreta hipersenal del tejido que sugiere cierta actividad inflamatoria.

d) RM T1 con Gd coronal y e) axial: Realce homogéneo del tejido retroperitoneal. Vasos iliacos
permeables.
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CASO 3. Mujer de 49 anos con antecedentes de LH tratado con QT-RT mediastinica. Se
realizo TC toracoabdominal en contexto de estenosis esofagica radica.
a) TC con CIV coronal (a) y axial (b): tejido de partes blandas que rodea la aorta abdominal

Infrarrenal, que presenta enfermedad ateroesclerotica. Condiciona dilatacion bilateral de la
via urinaria.

CASO 4. Varon de 59 anos con antecedente de ca. Pdostata tratado con radioterapia.
Ay b) TC abdominal de control mostroé tejido retroperitoneal que se extiende desde la aorta

abdominal infrarrenal hasta la bifurcacion iliaca.
c) PET-TC muestra ausencia de afinidad del tejido retroperitoneal por el radiotrazador.



3'7 Congreso — Barcelona

Nacional
CENTRO DE 2 2 / 2 5
CONVENCIONES

INTERNACIONALES MAYO 2024

IIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIIII

CASO 5. Varon de 30 anos en estudio por dolor abdominal y diarrea de larga evolucion.
ay b)TC abdominal con CIV: Tejido fibrdtico (circulo) que rodea la aorta abdominal y la
AMS (flecha) c) Datos de hipertension portal con esplenomegalia y desarrollo de
colateralidad venosa dada la afectacion vascular. d) RM T2 axial: marcada hiposenal
del tejido fibrético (flecha) e) RM T1 con Gd: estenosis de la AMS.

Se realizo BAG no diagnostica y posterior biopsia por laparoscopia.

—————
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CASO 6. Varon de 55 anos con diagnostico de fibrosis retroperitoneal que debuto con un
cuadro de Insuficiencia renal aguda. Presentaba antecedentes de trombosis venosa
profunda y tromboembolismo pulmonar.

a) RM T2 axial: Tejido hipointenso de bordes espiculados (asterico)anterior a la aorta
abdominal infrarrenal que se extiende hasta el uréter derecho (b) con hidronefrosis
Ipsilateral.

c) RM Tlcon Gd: compromiso de la vena cava Inferior por el tejido fibrotico (flecha),

gue se encuentra colapsada.

d) Se realizo cavografia para valoracion de filtro de VCI, observando estenosis de la

misma.

e) En RM de control se observo rindn derecho atrofico. Progresion del tejido fibrotico

hacia fascia rrenal anterior izquierda (flecha) con hidronefrosis izquierda.

N

L R
e
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DIAGNOSTICO

Para obtener un diagnostico definitivo es necesario realizar
biopsia para descartar malignidad, siendo el gold-standard
la biopsia quirurgica sobre las percutaneas.

No hay criterios establecidos para determinar cuando esta
indicado realizar una biopsia.

La realizacion de biopsia depende de varios factores como
localizacion atipica, el grado de sospecha de
malignidad subyacente, la experiencia del radiologo,
etcC.

Es imposible diferenciar entre FP benigna y la asociada a
malignidad mediante técnicas de imagen. Pero se han
descrito ciertos aspectos que pueden orientar hacia
malignidad y por tanto hacia |a necesidad de estudio

histologico.

SIGNOS QUE APOYAN MALIGNIDAD

Mayor extension y aspecto nodular del tejido
retroperitoneal.

Localizacidon suprarrenal.

Mayor efecto de masa con desplazamiento anterior de la
aorta y de la VCI.

Desplazamiento lateral de los uréteres.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Metastasis retroperitoneal

Linfoma retroperitoneal

Hematoma retroperitoneal

Enfermedad de Ergheim-Chester

Otras

Tejido de partes blandas retroperitoneal con
realce variable, generalmente asociado a
adenopatias retroperitoneales.

(p.ej. ca. prostata, ca. mama, ca. cérvix)

Tejido de partes blandas retroperitoneal,
generalmente de localizacion mas craneal vy
con mayor realce.

Mayor efecto de masa: condiciona
desplazamiento de la aorta, separandola de la
columna lumbar.

Menor compromiso de estructuras vasculares.
Rara vez produce obstruccion de la via urinaria.

Tejido de partes blandas retroperitoneal.
Generalmente asociado a aneurismas de la
aorta abdominal.

Altos valores de atenuacion, variable en
funcion del tiempo de evolucion.

Ausencia de realce.

DD con fibrosis retroperitoneal con distribucion
atipica.

Afectacion con predominio del espacio
perirrenal bilateral. Menos frecuente tejido
periaortico y extension al espacio presacro.

Sarcoma retroperitoneal, enfermedades de
deposito, hematomopoyesis extramedular
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

El objetivo del tratamiento es mejorar la sintomatologia y evitar
complicaciones asociadas a la dilatacion de la via urinaria como la
enfermedad renal cronica, que va a determinar en gran medida el
pronostico de esta enfermedad.

El TRATAMIENTO MEDICO maés utilizado consiste  en
corticoesteriodes, asociados 0 no a otros inmunosupresores.

El manejo inicial consiste en la descompresion de la via urinaria,
con stents ureterales o nefrostomias percutaneas.

Fl TRATAMIENTO QUIRURGICO
debe individualizarse y reservarse
para casos con afectacion de la via
excretora sin respuesta a otros
tratamientos, realizando en |Ia
mayoria de estos casos ureterolisis
o trasposicion ureteral abierta con
posibilidad de biopsia quirurgica.

El tratamiento endovascular es util
en casos de compromiso vascular.

Pielografia: Catéter doble J y catéter de
nefrostomia percutanea en paciente con
fibrosis retroperitoneal, en el tratamiento de
hidronefrosis




3'7 Congreso — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

PRONOSTICO

La fibrosis retroperitoneal benigna, aunque de transcurso
cronico, tiene buen prondstico. La morbimortalidad esta
determinada por el desarrollo de potenciales
complicaciones:

- Enfermedad renal cronica

- Hipertensidon arterial secundaria a compromiso de las
arterias renales

- Isquemia arterial en caso de afectacion de la raiz y
vasos mesentericos.

La forma maligha de la enfermedad tiene mal pronostico
con una supervivencia de 3-6 meses.
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RESPUESTA A TRATAMIENTO

La forma benigna de l|la enfermedad tiene una respuesta variable al
tratamiento médico con recurrencia de la enfermedad hasta el 70% de los

Casos.
Puede monitorizarse mediante:

TC: disminucion de la extension y disminucion del realce del tejido
retroperitoneal.

RM: disminucion de la extension y de la intensidad de senal en secuencias
potenciadas en T2.

PET- TC: disminucion de la captacion del tejido.
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