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Objetivo docente

*Revision bibliografica sobre las caracteristicas generales de la fibrosis
retroperitoneal, hallazgos radiologicos y posibles complicaciones.

*Claves de comprobacion diagnostica y diagnostico diferencial.
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INTRODUCCION

La fibrosis retroperitoneal es un proceso inflamatorio que ocasiona
proliferacion y deposito de tejido fibrotico-inflamatorio alrededor de la
aorta abdominal, vena cava inferior y vasos iliacos, con posible extension
al retroperitoneo y estructuras adyacentes como los uréteres.

Segun su origen, la fibrosis retroperitoneal se puede dividir en 2 tipos [5]:

FIBROSIS

RETROPERITONEAL

FIBROSIS RETROPERITONEAL
IDIOPATICA (FRI)

Ultimos estudios
muestran que el
50% pueden
deberse a la
enfermedad

relacionada con
eG4

50%: idiopatico
En ocasiones
asociado a
periaortitis
cronica

\1/3

FIBROSIS RETROPERITONEAL
SECUNDARIA

“eMedicamentos
*Infecciones
*Radioterapia

*Cirugia
*Traumatismo/sangrado
*Neoplasias
*Inflamacion:
pancreatitis,
pielonefritis,
enfermedad asociada a

lgG4

\

Su incidencia es de 1,3 por cada 100000 habitantes. La FRlI es mas
frecuentemente diagnosticada en pacientes de entre 40-60 anos y con
una prevalencia 2-3 veces mayor en hombres que en mujeres [3,5].
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Representacion grafica de la fibrosis retroperitoneal. Banda de tejido fibroso que
engloba y desplaza medialmente a los uréteres. Secundariamente condiciona

ureterohidronefrosis bilateral.

IMPORTANTE: mas del 50% de los pacientes con fibrosis retroperitoneal
idiopatica (FRI) muestran atrapamiento de los uréteres y uropatia

obstructiva.
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CLINICA

Desarrollo insidioso con sintomas NO ESPECIFICOS.

Segun el tiempo de evolucion aparecen sintomas tempranos y tardios
12,3].

SINTOMAS MAS FRECUENTES SINTOMAS POCO FRECUENTES

—

Lo mas frecuente: Dolor abdominal en flanco o
lumbar que se irradia a la regidon inguinal y/o lateral
de la pierna.
*Dolor sordo
*Persistente

SINTOMAS  «No disminuye con descanso
TEMPRANOS Los AINES tienen efecto temporal

Por obstruccion linfatica:
Edema de MMII
Edema escrotal

Si afectacidon duodenal: estreiimiento +/- obstruccion

Si afectacion ureteral:
*Dolor tipo colico renal
*Ureterohidronefrosis: presente en el 47-100% de

SINTOMAS pacientes. Bilateral en el 50%.
TARDIOS

Si afectacion vascular:

*TVP

*\aricocele

*Claudicacion intermitente
*Hipertension renovascular

¥
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DIAGNOSTICO

EXPLORACION CLINICA

En la mayoria de los casos es normal.
Sensibilidad a la palpacion a nivel lumbar o abdominal
A veces presentan -

Masa abdominal palpable en linea media

~—

ANALITICA DE SANGRE Y ORINA

Los hallazgos en la analitica de sangre son inespecificos [2]:

*En mas del 50% de los casos hay elevacion de reactantes inflamatorios como
la PCR.

Son utiles para monitorizar la respuesta al tratamiento. Pero sus niveles no
siempre se correlacionan con la actividad de enfermedad.

°40-50% elevacion de la creatinina sérica.
*Hasta 60% ANA+
*Subida niveles IgG4

*Anemia normocitica y normocromica: por la inflamacidon y enfermedad renal
cronica.

Otros hallazgos analiticos menos frecuentes:

*Anti-TPO+, anti-TG +, ANCA +, ASMA +.
L eucocitosis, eosinofilia, hipergammaglobulinemia, hipoalbuminemia.
*En analitica de orina: proteinuria y hematuria.
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DIAGNOSTICO

RADIOGRAFIA SIMPLE DE ABDOMEN

Normalmente es inespecifica.

En etapas avanzadas se puede ver una masa central de tejidos blandos o
borramiento normal de la linea grasa del psoas (Fig. 1).

Fig. 1. Radiografia simple de abdomen. Borramiento de
la linea grasa del psoas derecho (puntas de flecha).
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ECOGRAFIA ABDOMINAL

Util para screening y diagndstico inicial.

Sensibilidad baja, especialmente al inicio de la enfermedad. Solo se

detecta mediante ecografia en el 25% de los pacientes con fibrosis
retroperitoneal en la TC [3].

Es importante realizar una evaluacion de la columna lumbar prevertebral y

paravertebral para analizar la lesidon en su totalidad y la extension de la
fibrosis.

HALLAZGOS

*“Halo” hipoecoico/isoecoico: masa de tejidos blandos, hipoecoica, con
bordes irregulares y bien definidos, localizada delante de la columna
lumbar y promontorio sacro (Fig.3).

*Si hay atrapamiento ureteral, puede existir ureterohidronefrosis en
diferentes grados.

DATOS PARA AYUDAR A DETERMINAR EL
ORIGEN DE LA FIBROSIS RETROPERITONEAL

SUGESTIVOS DE SUGESTIVOS DE
BENIGNIDAD MALIGNIDAD

iRecuerda!: No hay hallazgos ecograficos patognomonicos de benighidad
ni malignidad.
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TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

Util para el diagndstico de la fibrosis retroperitoneal y la posible causa
subyacente, como un aneurisma aortico abdominal, proceso inflamatorio
por una pancreatitis o linfadenopatias mesentéricas.

Hasta 1/3 de pacientes con fibrosis retroperitoneal, confirmada
quirurgicamente, no presentaban ningun hallazgo patologico en la TC.

HALLAZGOS

*Masa paraespinal bien definida e irregular, isodensa respecto al psoas, de
espesor variable (Fig.4-6).

*Normalmente localizada a nivel de L4-L5 (en la bifurcacion aortica, sin
rodear por completo la aorta) y se extiende cranealmente hacia el hilio
renal o, menos frecuentemente, hacia caudal envolviendo los organos
pélvicos. Las unidades Hounsfield (UH) y el diametro del tejido

retroperitoneal pueden servir para determinar la actividad del proceso
inflamatorio:

iCOMO DETERMINAR LA
ACTIVIDAD DE LA FIBROSIS

. "’*:{( :
A

FASE AGUD

eHiperrealce de la masa, con
aumento de 20-60UH tras la
administracion de contraste
V.

RETROPERITONEALY SU
RESPUESTA AL TRATAMIENTQO?

Muchos pacientes presentan enfermedad renal secundaria a uropatia
obstructiva. Se wusan marcadores inflamatorios para monitorizar |a
respuesta al tratamiento.
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RESUMEN HALLAZGOS TC

{ 1. Placa fibrosa:

eMasa de densidad de tejidos blandos, de espesor variable

[2. Extension:

eGeneralmente desde el hilio renal a |la cresta iliaca
eRara vez se extiende a rinones, pancreas, bazo o mediastino

[3. Rodea a:

e Aorta, vena cava inferior y uréteres

e+/- extension a vasos iliacos
ePocas veces desplaza estructuras hacia adelante o lateralmente

eRara invasion de aorta, vena cava inferior o uréteres
*No plano graso de separacion entre fibrosis y musculos

eRealce variable segun la madurez del tejido fibroso:
e Captacion aumentada: proceso inflamatorio activo
e Captacion disminuida: tejido fibroso organizado

10
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TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

DATOS PARA AYUDAR A DETERMINAR EL ORIGEN DE LA FIBROSIS

RETROPERITONEAL:

Sugestivos de benignidad Sugestivos de malignidad

* Masa en forma de placa con||* Masa lobulada vy periferia
infiltracion perifeérica. nodular.

* Localizacion predominantemente| |* Distribucion craneal desde los
caudal al hilio renal. hilios renales.

e la aorta, VCI 'y uréteres |* Desplazamiento de la aorta y VCI
localizados en su  teorical| anteriormente y de los uréteres
localizacion anatdmica. lateralmente por efecto masa.

* No hay destruccion 6sea local. * |nvasion o disrupcion de hueso
v/o tejidos blandos.

 Multiples ganglios
subcentimétricos (reactivos al
proceso inflamatorio)

IMPORTANTE: No hay hallazgos patognomonicos de benignidad ni
’I] malignidad.

11



3'7 Congreso — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

= ' \
o 5
: R ! ‘!
oy \
. \ '
) M \
ﬁ: ¥ %
v F . ¥
7‘ i f : ~'3?A
,?'7 - v ‘
3 . VY,

RESONANCIA MAGNETICA

HALLAZGOS

*Masa retroperitoneal, bien definida, hipointensa en T1 (intensidad media
o baja) y homogeénea.

*La intensidad en T2, baja a media y heterogénea. La intensidad de senal
es mayor que la del musculo, aunque menos que la de la grasa. Se
correlaciona con la actividad inflamatoria y el origen benigno o maligno

(Fig.7).

FASE

CRONICA Realce
T1: homogéneo:

hipointenso sospechar
causa benigna

T1:
hipointenso

Realce
T2: hiper o T2: heterogéneo:
isointenso hipointenso sospechar

causa maligha

La RM se puede usar para hacer un seguimiento de la respuesta al
tratamiento: deberemos observar una disminucion del edema, con la
consiguiente disminucion de intensidad de senal en secuencias
potenciadas en T2.

12



3'7 Congreso — Barcelona

Nacional

o 29/ 25

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

RADIOLEGS
DE CATALUNYA
iedad Espanola de Rad jia Medica FUNDACION ESPAROLA DE RADIOLOGIA MEDICA

v A9

\ A%

X .
\,X

DIAGNOSTICO

BIOPSIA

Obligatoria en caso de sospecha con los hallazgos clinicos, de laboratorio
v/o radiologicos. Especialmente importante en casos de localizacion
atipica o mala respuesta al tratamiento.

Permite l|a diferencia entre los casos de fibrosis retroperitoneal
relacionadas con 1gG4 y las formas no relacionadas con IgG4.

El Gold Estandar es realizar una biopsia quirurgica para obtener el mayor
numero de muestra y minimizar el riesgo de siembra de ceélulas

metastasicas.

ALGORITMO DIAGNOSTICO PROPUESTO:

Sospecha de fibrosis retroperitoneal o hallazgo incidental en

Rx/Ecografia

/

Clinica + Analitica sangre/orina + TC/RM

Hallazgos atipicos:

Hallazgos tipicos

BIOPSIA

Fibrosis Fibrosis

- retroperitoneal retroperitoneal Otras etiologias
idiopatica secundaria

13
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* Caso 1 Fibrosis retroperitoneal idiopatica. Varon de 67 anos con disuria,
polaquiuria de 1 semana de evolucion.

"*".' ) ’ _' VAL
Supino e < ~ . e

Fig. 2. Radiografia simple de abdomen. Catéter doble J
(flecha). Obsérvese un ligero borramiento de la linea grasa
del psoas derecho (punta de flecha).

14
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Caso 1 Fibrosis retroperitoneal idiopatica.

recision

L

@ v

B

recision
¢ O ¢ P N Pe O o o o . O P .

recision Pui

Pui
o O ¢ P o Pe O o o o . O P ¢ ® P

Caso 1 Fibrosis retroperitoneal idiopatica.
Fig. 3. Ecografia renal corte longitudinal (A) y transversal (B. Dilatacion

pielocalicial del rindn izquierdo (asteriscos) y del uréter (no mostrado). C. Masa
solida, hipoecoica y de bordes bien definidos (flecha y circulo).
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Caso 1 Fibrosis retroperitoneal idiopatica.

Fig. 4. TC abdominal sin (B y C) y contraste endovenoso (A). Masa
retroperitoneal de densidad partes blandas (naranja), periaortica (hasta la

bifurcacion de las arterias iliacas) y periureteral. Catéter doble J en uréter
izquierdo (flecha).
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* Caso 2 Fibrosis retroperitoneal idiopatica. Varon de 85 anos con fibrosis
retroperitoneal que produce obstruccidon ureteral bilateral, tratado con

catéeteres doble J.

A

Fig. 5. TC axial abdominal con civ. Masa solida retroperitoneal que engloba a la
aorta y vena cava inferior (naranja). B y C: Extension de la lesidn hasta la

bifurcacion aortoiliaca. Catéter doble J (flechas).

17
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* Caso 3 Fibrosis retroperitoneal idiopatica probablemente secundaria a
periaortitis cronica. Varon de 63 anos en seguimiento por dilatacion
aneurismatica infrarrenal.

Yo X AR

> 4 v... J
Y

Fig. 6. TC abdominal civ en planos coronal (A) y axial (B-D). Dilatacion
aneurismatica de aorta abdominal infrarrenal (asterisco). Manguito de partes
blandas periaortico con extension a la bifurcacidén aortoiliaca (flechas).
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DIAGNOSTICO

* Caso 3 Fibrosis retroperitoneal idiopatica probablemente secundaria a
periaortitis cronica.

Fig. 7. RM axial hemiabdomen inferior. Engrosamiento circunferencial de partes
blandas periaortico, marcadamente hipointenso en T1 y T2, sin realce evidente

tras la administracion de contraste.

19
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

LINFOMA RETROPERITONEAL

* Eslalesion maligna retroperitoneal mas frecuente. Puede ser tanto un
linfoma de Hodgkin como no-Hodgkin.

HALLAZGOS

 TC: masa homogénea bien definida, es mas comun observar extension
craneal que sobrepase los niveles L4-L5 (Fig. 8-9).

Se extiende entre las estructuras retroperitoneales sin comprimirlas vy
desplaza anteriormente |la aorta y vena cava inferior (“signo de la aorta
flotante”) [6]. Tras la administracion de CIV muestra un realce homogéneo,
aunque en ocasiones el realce es periférico o heterogéneo por necrosis.

Fig. 8. TC abdominal con civ corte axial (A y C) y coronal (B). Linfoma
retroperitoneal. Masa de partes blandas, periaortocava sin compresion de su luz
y con realce homogéneo (naranja). Obsérvese el desplazamiento de las arterias

illacas anteriormente, signo de |la aorta flotante (flecha).

* RM:
T1: i1sointenso.

T2: iso/hiperintenso

Con CIV: realce moderado y heterogeneo

20
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

’

LINFOMA RETROPERITONEAL

Fig. 9. TC abdominal axial con contraste intravenoso (A-C) y reconstruccion
coronal oblicua (D). Extenso tejido de densidad partes blandas interaortocava vy
periaaortico (amarillo) con mayor extensidén hacia el lado izquierdo, afectando al

hilio renal y espacio perirrenal (flecha).

21
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

ENFERMEDAD RETROPERITONEAL DE ERDHEIM-CHESTER

Forma rara de histiocitosis de células no Langerhans, mas frecuente en
varones.

Afecta a multiples 6rganos, siendo mas frecuente en el esqueleto 6seo. La
afectacion retroperitoneal es la localizacion extradsea mas frecuente,
afectando hasta 2/3 de los pacientes [1].

HALLAZGOS

Masa de densidad partes blandas que suele rodear circunferencialmente a
la aorta (“signo de |la aorta flotante”) v a los uréteres (principalmente

proximales, causando causa obstruccion y dilatacidn pielocalicial). (Fig.10-
12).

* No suele sobrepasar la region pélvica del utero. No afecta a la vena cava
inferior ni uréteres pelvicos.

* Un signo muy especifico es la infiltracion irregular de la grasa perirrenal y
de los espacios pararrenales posteriores: “rindn peludo” (Fig. 10).

Fig. 10

* Engrosamiento difuso, bilateral y simétrico de las glandulas
suprarrenales.

22
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ENFERMEDAD RETROPERITONEAL DE ERDHEIM-CHESTER

Fig. 11. TC abdominal sin civ.
Engrosamiento de tejido de densidad
de partes blandas periureteral vy
periaortico derecho (flecha).

i ) .y ! | HIEABD OMIND-PELVICO GRNIGON
NIEABDOMINO-PELVICO GWNICONTR. B @Jerpo D

LUEPO ! 27711 /000D
27/11/2099} 10:: ' JEENY, T <!/ 11/ R
OC. P, LY %3 LOC

Fig. 12. TC abdomlnal sin (A) y con Civ (B) Engrosamiento de tejido de densidad
de partes blandas perirrenal concéntrico y bilateral con realce con Ia
administracion de contraste, que produce aspecto de rinones “peludos” (flecha).
Obsérvese masa de densidad de partes blandas periureteral (punta de flecha).
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ENFERMEDAD RETROPERITONEAL DE ERDHEIM-CHESTER

* .

-~
f

v simétrica por tejido de partes blandas que rodea a ambos rinones y uréteres
proximales. (naranja) Es hipointensa en secuencias T1y T2.

24
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

ENFERMEDAD RETROPERITONEAL DE ERDHEIM-CHESTER

Fig. 14. TC de extremidades sin contraste intravenoso (A,B). Multiples lesiones
esclerosas metafisarias y diafisarias bilaterales (flechas). C. PET FDG F18:

captacion de FDG con SUVmax 3,8.

25
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR RETROPERITONEAL

Hallazgo incidental en la mayoria de pacientes.

Se debe a la produccion de células sanguineas fuera de la meédula 6sea
COMO mecanismo compensatorio por:

* Disminucion de la hematopoyesis medular o aumento de |la destruccidon periférica de
celulas sanguineas.

e Secundaria a infiltracion medular.

HALLAZGOS

En el 95% de los casos |la hematopoyesis es microscopica y se manifiesta
como hepatoesplenomegalia homogéenea. La hematopoyesis macroscopica
se presenta como una masa uni o bilateral, bien definida y con margenes
lobulados (Fig.15-16). En los casos de hematopoyesis retroperitoneal suele
estar localizada frecuentemente a nivel perirrenal [4].

Dependiendo de |la fase observaremos:

Técnica |Fase aguda Fase cronica/Burned out

ECO Hipoecoica Iso o0 hiperecoica
TC Hipodensa Iso o ligeramente hiperdensa
RM * T1:senal intermedia  T1: hipointensa
* T2: hiperintensa * T2: hipointensa por fibrosis
 Fase opuesta: caida de senal por ¢ Fase opuesta: caida de senal
grasa microscopica  DW: con frecuencia ausente

* DWI: puede estar presente

TC/RM e Leve-moderado realce e Ausencia o minimo realce
Clv homogéneo

26
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Fig. 15 A. RM hemiabdomen superior potenciados. Masas paravertebrales
hipointensas (flechas) en relacion con focos de hematopoyesis extramedular.

Fig. 15 B. RM coronal T2 toracoabdominal donde apreciamos extension toracica
de los focos de hematopoyesis extramedular (asterisco).
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Fig. 16. TC de columna dorsolumbar ventana partes blandas (A) y osea (B).
Hematopoyesis extramedular toracoabdominal. Masas de eritropoyesis
extramedular paravertebrales. Obsérvese la expansion oOsea difusa de arcos
costales posteriores (flechas).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

METASTASIS Y ADENOPATIAS RETROPERITONEALES

* Algunos tumores como el cancer de prostata, cuello uterino, mamayy
pulmon pueden presentar metastasis retroperitoneales que se
manifiestan como:

 Un manguito de tejido de partes blandas junto con respuesta desmoplasica, similar a
la fibrosis retroperitoneal (Fig.17-18).

* Ademas, asocia adenopatias adiciones a nivel pélvico y retroperitoneal.

* Suele ser mas focal o asimétrica en comparacion con la fibrosis
retroperitoneal

* Y laintensidad de senal en secuencias potenciadas en T2 es mas altay
heterogénea

Fig. 17. TC abdominal con civ en plano axial. Masa periadrtica, de densidad de
partes blandas en relacidon con conglomerado adenopatico metastasico (naranja).

Protesis biliar (azul).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

ADENOPATIAS RETROPERITONEALES

Fig. 18. TC abdominal con civ en plano axial (A) y coronal (B). Masa periaortica,
de densidad heterogénea en relacion con conglomerado adenopatico de

caracteristicas necroticas (naranja). Abscesos esplénicos y renales (azul) por
diseminacidon hematoégena.
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TABLA RESUMEN DE LOS PRINCIPALES DIANé

TICOS DIFERENCIALES

ENFERMEDAD DE
ERDHEIM-
CHESTER

LINFOMA
RETROPERITONE
AL

EXTRAMEDULA | ESCLEROSANT
R

RETROPERITON
EAL

TC/RM Masa Masa Masa densidad
densidad retroperitoneal tejidos blandos
tejidos homo/ rodeando la aorta,
blandos heterogénea. arterias iliacas y
homogénea rinones.
periaortica
v/o periiliaca.
Rinones peludos.
Frecuente
desviacion
ureteral
medial. Puede causar
desplazamiento
Raro aortico anteriory
desplazamien ureteral lateral.
to aortico.
Caudal a L4- Craneal a L4-L5
L5
Invasion osea.
OBSTRUCCI 30% Aprox. 50% 20%
ON
URETERAL
AGREGADO C(Casi 100% Si No
S locorregional No solo alrededor
LINFOIDES a la FRI de la masa
REACTIVOS principal
NECROSIS No Variable No

Masa hipodensa Masa de
con leve realce densidad
con la tejidos blandos
administracion que rodea el
de contraste. intestino
delgado.
En fases
avanzadas iso-
hiperdensa con
ausencia o
minimo realce.
Calcificaciones Frecuentes

poco frecuentes. calcificaciones.

Raro Raro
No Variable
No Frecuente

necrosis grasa
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DISCUSION DE UN CASO

* Varon de 75 anos con EVAR. Se realiza TC abdominal con civ para control

post-operatorio.

sec)

Fig. 19. Se visualiza un aumento de
partes blandas en senos renales vy
uréteres proximales, que no realzan con
la administracion de contraste (flechas).

Fig. 20.Mejoria pacial (flechas).
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DISCUSION DE UN CASO

e Alos 2 anos de la colocacion del EVAR:

Fig. 21 A y B. Observamos un leve
incremento del tamano de la masa de
densidad partes blandas en ambos
senos renales y uréteres proximales,
mas evidente en el lado izquierdo. C.
No se aprecia afectacion de ureéteres

distales.
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Fig. 23. No se demostro afectacion sistémica, toracica ni osea.
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DISCUSION DE UN CASO

* El diagnostico diferencial principal de este caso seria entre la fibrosis
retroperitoneal vy la enfermedad de Erdheim-Chester:

A FAVOR DE LA FIBROSIS A FAVOR DE LA ENFERMEDAD

RETROPERITONEAL DE ERDHEIM-CHESTER
Antecedente de aneurisma Masa a nivel de uréteres
aortico con mejoria parcial de la proximales.
masa con la colocacion de
EVAR. No obstruccion ureteral.

No se ven rinones peludos.

No afectacion sistemica.

* Diagnostico final: fibrosis retroperitoneal de probable origen
inflamatorio secundario a la afectacion aortica presente.
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PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

* Complicaciones secundarias al desarrollo de fibrosis retroperitoneal:

* Obstruccion ureteral extrinseca que puede causar insuficiencia renal
secundaria.

* Obstruccion de los grandes vasos (aorta y vena cava inferior).

* La estenosis arterial es rara, siendo mas comun la compresion
Venosa.

* Pronostico:

* La FRP benigna puede requerir cirugia en algunos casos, aunque el
pronostico es bueno.

* La FRP maligna tiene un pronodstico malo (3-6 meses de supervivencia).

* Tratamiento:
* La medida principal se basa en la retirada del posible agente causal.

 Ademas de: corticoides o endoprotesis ureteral entre otros.
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Conclusiones

* Esimportante que el radiologo esté familiarizado con la fibrosis
retroperitoneal.

* Detectar los hallazgos radiologicos tipicos en un contexto clinico-
analitico adecuado permite un diagnostico no invasivo, asegura un
tratamiento adecuado y disminuye la morbimortalidad.
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