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RESUMEN

Objetivo: Demostrar la utilidad de la biopsia percutanea (BP) dirigida con Ultrasonidos
(US) en el diagnostico anatomopatologico de la Fibrosis Retroperitoneal (FR) de apariencia

radiolodgica atipica.

Material y métodos: Presentamos 4 pacientes, 3 hombres y 1 mujer, con clinica diferente
e inespecifica, y hallazgos radioldgicos no tipicos de FR. Se biopsiaron percutdneamente
con aguja automatica gruesa para histologia y fina aspirativa para citologia con guia

ultrasonografica. En un caso se repitio la biopsia.

Resultados: En los cuatro casos se llego al diagndstico de certeza de FR. No se produjo

ninguna complicacion.

Conclusion: La BP dirigida con US es un método seguro, eficiente y sencillo para el

diagnostico histologico de la FR, especialmente cuando los hallazgos radioldgicos no son

tipicos de FR.

PALABRAS CLAVE : Retroperitoneo, TC; Retroperitoneo, RM; Fibrosis

Retroperitoneal; Biopsia percutdnea.

INTRODUCCION



La Fibrosis Retroperitoneal (FR) es una enfermedad caracterizada por el reemplazo
del tejido graso retroperitoneal por fibras de colageno e infiltrado inflamatorio crénico (1),

que envuelve y comprime a las estructuras retroperitoneales.

Existe una forma primaria, Enfermedad de Ormond, de probable etiologia
autoinmune y una forma secundaria, ya sea maligna, debido a reaccién desmopléstica del
retroperitoneo ante la infiltracion por células malignas, bien por tumores primarios
retroperitoneales o metastdsicos; o bien benigna, generalmente asociada a aneurisma

aortico abdominal, aunque también se han descrito otras multiples causas (2,3).

Clinicamente se manifiesta por signos y sintomas debidos a la compresion de las
estructuras retroperitoneales y los debidos al sindrome toxico por el proceso inflamatorio

en curso (3.,4).

En cuanto a la localizacion y morfologia, nos encontramos dos grupos, FR de
morfologia tipica, esto es, en forma de placa y de localizacién habitual, osea, anterior y
lateral a la aorta abdominal y vena cava inferior, extendiéndose desde el hilio renal hasta la
bifurcacion iliaca y aquellos raros casos de localizacion y morfologia atipica(2,5). En estos
casos, dado que la clinica es inespecifica, la biopsia es necesaria para llegar al diagnéstico

de certeza.

Presentamos cuatro casos de FR con hallazgos radiologicos atipicos, en los que se
llegd al diagnodstico anatomopatoldgico definitivo mediante biopsia percutinea (BP)

dirigida con ultrasonidos (US).



MATERIAL Y METODOS

Realizamos un estudio retrospectivo de las biopsias percutdneas realizadas en
nuestro Servicio en los ultimos 4 afios (Febrero 1992 a Marzo 1996), analizando los casos

cuyos resultados anatomopatologicos fueron de FR.

Se utilizaron 2 equipos ultrasonograficos de tiempo real, en los 2 primeros casos
con sonda sectorial de 3,5 MHz y en los 2 ultimos sonda miniconvexa también de 3,5

MHz, ambos con dispositivo para dirigir la puncion.

Se realizaron pases aspirativos con aguja fina 21-22 G para el estudio citolégico y
con dispositivo automatico (Autovac) de 19,5 G en 3 casos y de 17 G en el otro, para el

estudio histologico.

Se utilizo la técnica habitual de las biopsias abdominales: Previa explicacion de la
técnica y consentimiento escrito del paciente, asi como parametros de coagulacion
dentro de la normalidad, se elige el punto idoneo de punciéon y con técnica esteril se
procede a realizar pases aspirativos para estudio citoldgico con aguja fina y obtencion de
cilindro para estudio histolégico con agujas gruesas automaticas. Usamos siempre
dispositivos para guia de agujas y anestesia local, sedacion sdlo en casos de gran ansiedad.

El paciente permanece 24 horas ingresado en el hospital en reposo para observacion

PRESENTACION DE LOS CASOS



Caso 1.

Hombre de 73 afios con antecedente de reseccion transuretral por adenoma
prostatico. Ingresa por dolor abdominal hipogastrico e importante sindrome toxico de
varios meses de evolucion. En la ecografia abdominal se le advirtid ureterohidronefrosis
izquierda. La Tomografia Computerizada (TC) abdominal con contrate oral e intravenoso
(Fig.1) mostr6, ademas, una masa hiperdensa, paravertebral izquierda de aproximadamente
7 cm de diametro que englobaba el uréter izquierdo, y venas lumbares hipertrofiadas. Bajo
la sospecha de tumor retroperitoneal se le practico BP. El resultado fue de FR, pero debido
a la mala respuesta al tratamiento médico y a la morfologia tumoral de la lesion, se decidié
la repeticion de la biopsia.

Caso 2.

Hombre de 59 afios con antecedentes de hipertension arterial, gota y diverticulitis.
Desde hace 2 meses presentaba dolorimiento abdominal difuso, astenia, anorexia y pérdida
de 15 kilos. Acude por cuadro de oclusion intestinal. En el enema opaco simple (Fig.2A)
se observd una estenosis completa en el angulo esplénico del colon. Se interviene con
caracter urgente, observandose una gran tumoracion infiltrante a tejidos vecinos. Se
considera irresecable y se realiza una derivacion paliativa y una biopsia peroperatoria que
no fue concluyente para malignidad. En los controles evolutivos, llam6 la atencion el
sorprendente buen estado del paciente, lo que aconsejo la realizacion de una TC abdominal,
con contraste oral e intravenoso (Fig.2B), la cual mostré una gran lesion infiltrativa, de
densidad de partes blandas, que sustituia la grasa retroperitoneal, rodeando al bazo, rifion
izquierdo, cola de pancreas y angulo esplénico del colon; produciendo hidronefrosis

izquierda. Ecograficamente, se evidencid una masa isoecoica, homogénea, que rodeaba las



estructuras mencionadas (Fig.2C). En las siguientes TC de control, se observaba un lento
pero progresivo aumento de la infiltracion. Dada la evolucion clinica del paciente, se
decidio la biopsia de la lesion.

Caso 3.

Hombre de 62 afios, sin antecedentes de interés, con clinica de 5 meses de
evolucion de astenia, anorexia, pérdida importante de peso, febricula y dolores articulares
generalizados de predominio lumbar, por lo que habia sido diagnosticado de hernia discal.
En la analitica destacaba anémia normocitica y aumento de la velocidad de sedimentacion
globular Se le realizo TC con contraste oral e intravenoso observandose dilatacion
aneurismatica de la aorta ascendente y masa de partes blandas que rodea a la cava y aorta
abdominal, extendiéndose a mediastino entre los pilares diafragmaticos. La Resonancia
Magnética (RM) (Fig. 3 A y B) demostr6, en la misma localizaciéon descrita en la TC, un
tejido hipointenso tanto en T1 como en T2, sin apenas captacion de contraste
paramagnético. En la ecografia (Fig.3 C) se observé una masa hipoecoica rodeando a los
grandes vasos en retroperitoneo superior, simulando adenopatias. Con el diagndstico de

presuncion de FR o linfoma se procedi6 a la BP de la masa.

Caso 4.

Mujer de 46 afios con antecedentes de diabetes insipida e histerectomia por miomas.
En un control analitico rutinario se apreciaron datos de insuficiencia renal. Se realiz6 una
ecografia renal, con el resultado de hidronefrosis bilateral y una lesion infiltrativa

hipoecoica perirrenal, sobretodo en area hiliar extendiendose a retroperitoneo. En la TC



(Fig.4) se observo una infiltracion de la grasa perirrenal y pararrenal anterior, en la misma
localizacion vista en la ecografia. Dada la situacion preferentemente perirrenal y ante la

duda diagnostica, se procedio6 a la BP.

RESULTADOS

Las 5 biopsias realizadas a los 4 pacientes fueron diagndsticas de FR en base al
estudio de los cilindros obtenidos. Los hallazgos citologicos no fueron concluyentes de FR,
pero si descartaron malignidad.

No se produjo ningun tipo de complicacion en la realizacion de las biopsias.

Con el diagnostico definitivo de FR se inici6 tratamiento médico con esteroides y/o
tamoxifeno con mala respuesta al tratamiento en 3 de los casos. En los controles sucesivos
se comprobo el crecimiento paulatino de la fibrosis. En el tltimo de los casos biopsiados, el
periodo de seguimiento es demasiado corto para evaluar la respuesta al tratamiento.Un

paciente necesitd derivacion urinaria permanente con doble J y nefrostomia.

DISCUSION

La FR es una enfermedad caracterizada por el reemplazo o infiltracion del tejido
normal intersticial retroperitoneal por tejido fibroso y un grado variable de inflamacion
crénica, (1,2,3,4,5,6) pudiendo afectar no so6lo al retroperitoneo, sino que puede extenderse

a otros territorios del organismo (2,7,8).



En su forma primaria fué descrito por primera vez en la literatura francesa por
Albarran (9) en 1905. Ormond (10) la publicé en la literatura inglesa en 1948, por lo que
también se la conoce como Enfermedad de Ormond.

La frecuencia de esta enfermedad es dificil de establecer. Segliin estudios de la
Universidad de Duke y de la Clinica Mayo, la frecuencia estimada es de 1:10.000
habitantes (11), otros autores estiman una prevalencia de 1:200.000 (12). En los ltimos
afos se ha incrementado el numero de diagndsticos debido probablemente al desarrollo de
técnicas diagnosticas mas eficaces , sobretodo la TC y la RM.

Es una enfermedad de la edad adulta, aunque se han descrito casos de los 5 a los 85
anos (2,8).

Existe un predominio en el sexo masculino 2:1 (2-13), quiza debido a la mayor
incidencia de ateromatosis y aneurisma de aorta abdominal en los hombres (2).

La patogénesis de la FR no es del todo conocida, aunque existen varias evidencias
que indican que se trate de una enfermedad autoinmune (2,3,5,6). En la forma primaria, se
cree que existe una reaccion inmune a ciertos materiales de la pared de la aorta (2,3). Se
han detectado anticuerpos a algunos de los componentes de la placas de ateroma, que
desencadenarian un proceso inflamatorio crénico y fibrosis subsiguiente (2,3). En algunas
de las formas secundarias, las debidas a ingestion de ciertos farmacos como metisergida,
hidralazida y ergotamina, todas ellas de caracter vasoactivo, se desencadenaria un proceso
inflamatorio contra la pared de la aorta, una verdadera vasculitis (2). La alta frecuencia de
FR asociado a aneurisma de aorta abdominal, se aduce a la facilidad que presentan, en
estos casos, los componentes de la placa de ateroma para filtrarse a través de la pared de la
aorta, produciendose asi una reaccion inflamatoria autoinmune a su alrededor. Todos estos

hallazgos experimentales, son corroborados por los buenos resultados terapéuticos, en



algunos casos, con los farmacos usados en otras enfermedades autoinmunes, corticoides y
diferentes tipos de inmunosupresores.

En la FR secundaria maligna no parece mediar un mecanismo autoinmune, sino, una
reaccion desmopléstica del tejido intersticial retroperitoneal a la infiltracion tumoral
(2,3,13). Tampoco tienen este origen inmunoloégico las formas secundarias tras cirugia,
radioterapia, infeccion o hematoma.

Se han descrito una serie de entidades relacionadas con la FR, todas ellas de patogenia
autoinmune, lo que apoya mas esta teoria, como son: pseudotumor inflamatorio orbitario,
uveitis, tiroiditis de Riedel, artropatia fibrosante, esclerodermia, enfermedad de Crohn,
espondilitis esclerosante, lupus, colangitis esclerosante y paniculitis entre otras
(14,15,16,17,17,18).

Macroscopicamente se observa un tejido fibroso blanco rosado que rodea y atrapa
estructuras en forma de sabana (2,3,4), pero que, excepcionalmente, puede adoptar aspecto
pseudotumoral . Generalmente se localiza rodeando anterolateralmente la aorta abdominal,
en forma de placa, desde la salida de las arterias renales y se extiende caudalmente por las
arterias iliacas. La extension cefélica es posible pero mucho menos frecuente (18). Se ha
descrito tambien extension a pleura, pulmoén, pericardio, pancreas, bazo, colon, utero,
ovario ¢ introduccion al canal neural (2,3,5,17).

Microscopicamente se trata de fibras de colageno con poco material celular y casi
avascular, se asocia mayor o menor grado de infiltacion inflamatoria de caracter crénico,
compuestos por macréfagos, linfocitos y células plasmaticas. Estos infiltrados son mas
abundantes junto a los vasos y en la periferia del tejido fibroso, donde supuestamente la

fibrosis esta creciendo e invadiendo areas vecinas (2,5,7).
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La clinica de la FR es inespecifica y es debida a dos causas. La primera al
atrapamiento de estructuras; insuficiencia renal obstructiva por afectacion de los uréteres,
edemas por atrapamiento venoso y dolor por afeccion nerviosa. La segunda, debido al
sindrome téxico secundario al proceso inflamatorio activo que se esta llevando a cabo, el
cual, a veces puede ser muy importante; con astenia, anorexia, pérdida de peso, fiebre,
anemia de caracteristicas inflamatoria y aumento de la velocidad de sedimentacion globular
(2,3).

Dada la inespecificidad de la clinica (13,19), el diagnostico es fundamentalmente
radiologico. Cuando no se disponia de las técnicas de imagen actuales, la medializacion de
los uréteres e hidronefrosis uni o bilateral, en la urografia intravenosa era el unico hallazgo
radioldgico que nos hacia pensar en FR (3), siendo necesaria la confirmacion quirtrgica
(13).

Con el advenimiento del US, y sobretodo de la TC y RM, cambi6 por completo el
manejo diagnostico de esta enfermedad. En las distintas técnicas mencionadas
(13,19,20,21,22,23), se aprecia una masa de caracteristicas de partes blandas, que rodea las
estructuras retroperitoneales en mayor o menor medida y borra los planos grasos. En la
ecografia se observa un tejido hipoecoico que rodea los grandes vasos retroperitoneales,
con o sin hidronefrosis, segin afecte, o no, al uréter. En la TC se evidencia un tejido
isodenso o hiperdenso con respecto al musculo, con un grado variable de captacion del
contraste, parece que en relacion con la intensidad del proceso inflamatorio presente (24).
Cuando la localizacion o la morfologia de la fibrosis no es tipica, el diagnostico se hace
dificil, siendo en estos casos, necesaria la biopsia para llegar al diagnostico (3, 24).

Aunque se ha descrito que la RM es util para diferenciar la FR primaria de la maligna,

no es, sin embargo, fiable para el diagndstico diferencial de la FR primaria con respecto a
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otras entidades (25) cuando ésta es de localizacion o morfologia atipica, como sucedia en
los casos presentados.

El diagnostico diferencial se debe realizar, fundamentalmente, con el linfoma y otras
entidades que cursen con adenopatias retroperitoneales, amiloidosis, hematoma,
fibromatosis (tumor desmoides) con afectacion retroperitoneal y otros tumores primarios
retroperitoneales (3, 24).

En 2 casos ( 1y 2) entre los diagnosticos de sospecha previo a la biopsia no se
encontraba la FR, en los dos restantes estaba como diagndstico diferencial junto a otros
procesos.

Existen pocos casos publicados en la literatura de FR diagnosticados por BP (26),
quizé por la relativa poca frecuencia de esta entidad, y porque debido a la localizacion,
generalmente profunda y en forma de placa de la lesion, hace que sea una biopsia con
ciertas dificultades técnicas, pero sobretodo, se debe a que cuando los hallazgos
radiologicos son tipicos y apoyados por una buena respuesta al tratamiento adecuado, basta
para hacer el diagnoético de FR.

En otras ocasioneas al diagndstico anatomopatoldgico se realiza por biopsia
peroperatoria ante el diagndstico de masa abdominal o en el curso del tratamiento
quirtrgico de la FR.

Las ventajas de la BP guiada con US han sido ampliamente descritas en la literatura
(24,27,28,29), y entre otras son: rapidez, facil disponibilidad, método econdmico, no utiliza
radiaciones ionizantes, monitorizacion continua del extremo de la aguja y posibilidad de
incidencias multiplanares para una mejor vision de la lesiébn y entre las desventajas:
dificultad de visualizacién del tejido a biopsiar en enfermos obesos o con importante

meteorismo y la necesidad de un radidlogo entrenado en BP con US (29). También se
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puede utilizar la TC como guia para la realizacion de estas biopsias; de hecho, muchos
autores lo prefieren, sobre todo, si se trata de biopsiar el retroperitoneo (29). Debido a
nuestra experiencia personal preferimos la guia ultrasonografica para todo tipo de biopsias
abdominales.

En conclusion, creemos que existen casos de FR de localizacion y aspecto atipico
que requieren un diagnostico preciso para instaurar el tratamiento adecuado y dado que la
clinica es inespecifica, la biopsia es necesaria para su diagnostico. En estos casos,
proponemos la BP guiada con US como método para llegar al diagnostico

anatomopatoldgico.
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Pies de figura.

Fig. 1.-Caso 1. TC abdominal con contraste V. Masa retroperitoneal hiperdensa, que borra
planos grasos con vasos retroperitoneales y musculo psoas izquierdo, no se observa uréter

izquierdo. Vena lumbar hipertrofiada(flecha).

Fig. 2.-Caso 2. A) Enema opaco. Obstrucciéon completa en angulo esplénico del colon de

caracteristicas extrinsecas. B) TC abdominal con contraste IV. Tejido de densidad de partes
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blandas, que rodea bazo, cola de pancreas, rifidon izquierdo y colon; hidronefrosis

izquierda. C) Ecografia renal. Tejido isoecoico que rodea totalmente al rifidn.

Fig. 3. -Caso 3. A) RM ponderada en T1, spin eco, coronal. Lesion isointensa que rodea la
aorta y se introduce a mediastino (flechas). B) RM ponderada en T2, spin eco, axial.
Ocupacion del espacio retrocrural por masa hipointensa. C) Ecografia abdominal y biopsia
percutanea. Masa hipoecoica homogenea que rodea la aorta, aguja durante la biopsia

(flechas).

Fig. 4. -Caso 4. TC abdominal. Infiltraciéon de la grasa pararrenal anterior y perirrenal
bilateral con engrosamiento de las fascias. Borramiento de las estructuras vasculares

retroperitoneales. Atrofia del rifion derecho e hidronefrosis del izquierdo.



