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PRESENTACIÓN DE CASOS Y REVISIÓN DE LA LITERATURA

Fibrosis retroperitoneal idiopática:
un enigma médico

Retroperitoneal fibrosis: a medical enigma

Publio Giovanni Saavedra Ramírez1, Marcos Arango Barrientos2,
Luis Alonso González Naranjo3

Resumen

La fibrosis retroperitoneal es una enfermedad rara de causa desconocida. Fue descrita por primera vez
en la literatura inglesa en 1948 por Ormond. Sin embargo, la primera descripción conocida de esta
enfermedad fue realizada por el urólogo francés Albarran en 1905. Se caracteriza por una inflamación
crónica e inespecífica del retroperitoneo, la cual puede atrapar y obstruir las estructuras que allí se
encuentran, particularmente a los uréteres. Es frecuente que la enfermedad se detecte en etapas avan-
zadas, cuando se manifiesta por falla renal crónica. Los avances en las técnicas imaginológicas y el
mayor conocimiento de la entidad han permitido que el diagnóstico se realice con mayor frecuencia en
etapas más tempranas, cuando los pacientes aún no se encuentran obstruidos. Como resultado de las
observaciones que muestran que los aneurismas inflamatorios de la aorta abdominal difieren de la
enfermedad de Ormond sólo en el diámetro de la aorta inflamada, se ha sugerido que ambos síndromes
representan variaciones de la misma patología, la cual se ha llamado “periaortitis crónica”.

Palabras clave: fibrosis retroperitoneal idiopática, enfermedad de Ormond, obstrucción ureteral,
periaortitis crónica.

Summary

Retroperitoneal fibrosis is an uncommon disease of unclear cause. It was described for the first time in
English literature by Ormond, in 1948. However, the first known description of this disease was done by the
French urologist Albarran, around 1905. It is characterized by chronic nonspecific inflammation of the
retroperitoneum that can entrap and obstruct retroperitoneal structures, notably the urethers. This disease
frequently is detected only after severe renal failure is present. However, advances in imaging techniques
and increased awareness of the disease have resulted in an earlier diagnosis in unobstructed patients. As a
result of the observations that showed that the only difference between an inflammatory aneurysm of the
abdominal aorta and Ormond’s disease is the diameter of the vessel, it had been suggested that both
syndromes represent variations of the same pathology, which has been named “chronic periaortitis”

Key words: idiopathic retroperitoneal fibrosis, Ormond’s disease, Ureteral obstruction, chronic periaortitis.
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Presentación del caso

Hombre de 49 años que consulta por cuadro
clínico de 2 meses de evolución caracterizado por
edema y dolor testicular. El dolor comprometía

también la región lumbar baja, fosas ilíacas e
hipogastrio. Además, refería parestesias en la
región posterior de las piernas y fiebre no cuanti-
ficada. El paciente era fumador pesado (70 pa-
quetes/ año). Al examen físico se encontraba en
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buen estado general, con signos vitales norma-
les. Hígado palpable 1 cm por debajo del rebor-
de costal derecho; hidrocele bilateral, aumento
en la temperatura de ambos testículos y edema
con fóvea de miembros inferiores grado 2.

Los exámenes paraclínicos de ingreso (Tabla
1) mostraron: anemia microcítica hipocrómica,
aumento de reactantes de fase aguda (RFA), prue-
bas de función renal y hepáticas normales. El
servicio de Urología diagnostica una orquiepidi-
dimitis bilateral y ordena ecografía testicular, la
cual reportó hidrocele y varicocele bilateral. Una
ecografía renal y de vías urinarias mostró una
mínima ectasia renal derecha; sin embargo, en
la tomografía de vías urinarias no se evidenció
obstrucción del sistema colector.

Con el fin de evaluar las estructuras del
retroperitoneo, se solicitó una tomografía contras-
tada de abdomen en la que se evidenció un
hígado aumentado de tamaño (192 mm),
esplenomegalia (132 mm), y múltiples adenopa-
tías confluentes de localización retroperitoneal y
peri-aórtica (Figura 1). En este momento surgie-
ron como posibilidades diagnósticas una enfer-
medad linfoproliferativa o tuberculosis. Estudios
directos para búsqueda de micobacterias en ori-
na fueron negativos. La electroforesis de proteí-
nas mostró un leve incremento de las fracciones
alfa-2, beta y gamma, además de un incremen-

Figura 1.A. Tomografía de abdomen, corte
coronal. Gran masa retroperitoneal periaórtica.

Figura 1.B. Tomografía de abdomen,
corte axial. Se muestra la masa retroperitoneal

envolviendo la aorta abdominal.

Figura 1.C. Tomografía de abdomen,
corte sagital. Masa retroperitoneal

entre los niveles L2-L4.

to notorio en la fracción alfa-1. El paciente fue
llevado a laparotomía exploratoria, donde se
encontró una masa retroperitoneal, de consisten-
cia dura, de 6 por 5 cms. y muy vascularizada.



363

FIBROSIS RETROPERITONEAL IDIOPÁTICA: UN ENIGMA MÉDICOVOL. 16 No. 4 - 2009

Los estudios microbiológicos directos para hon-
gos y micobacterias fueron negativos. La
histología de dicha lesión reportó hallazgos com-
patibles con fibrosis retroperitoneal (FR) idiopá-
tica (Figura 2). Con este diagnóstico se inició
prednisona 60 mg/día. Las imágenes de la
tomografía contrastada de abdomen fueron re-
visadas nuevamente con el servicio de radiolo-
gía y se llegó a la conclusión de que lo que
inicialmente se interpretó como múltiples
adenopatías confluentes, correspondía a una
gran masa retroperitoneal (Figura 1).

El paciente evolucionó satisfactoriamente, con
mejoría del dolor lumbar y testicular, por lo cual
dio de alta luego de 4 semanas de hospitaliza-
ción. Asistió a su primer control dos meses des-
pués y persistía el aumento de volumen testicular
pero se apreciaba bastante mejoría respecto al
ingreso. Los exámenes de control mostraron me-
joría de la anemia, descenso marcado en los ni-
veles de los RFA y normalidad en las pruebas de
función renal (Tabla 1). Se inició descenso gra-
dual de prednisolona.

Tabla 1. Resultado de exámenes paraclínicos relevantes

Examen Ingreso Primer Control

Hemoglobina (g/dL) (13.5-17.5)* 10.1 12.4
Volumen corpuscular medio (fL) (80-100) 72 76
Hemoglobina corpuscular media (pg) (26-34) 23 26
Leucocitos (4.0-10.0 X 103 / mcL) 5900 10800
Plaquetas(150.000-450.000 X 103 / mcL) 329.000 293000
Eritrosedimentación (mm/h) (<20 mm/h) 120 48
Proteína C-reactiva (mg/dL) (< 0.5) 7.77 1.49
Creatinina (mg/dL) (0.6-1.2) 0.8 0.70
Nitrógeno uréico (mg/dL) (10-20) 10 12
Antígeno prostático específico (ng/mL) (0-4) 0.94 -
Ferritina (ng/mL) (16-300) 314.36 -
Albúmina (g/dL) (3.4-4.7) 4.7 -
Aminotransferasas (AST/ALT) U/L(0-35) 12/15 U/L -
Fosfatasa alcalina (U/L) (41-133) 93 -
Deshidrogenasa láctica U/L(88-230) 188 -

Las determinaciones de anticuerpos antinucleares (ANA); anticuerpos contra el citoplasma del neutrófilo
(ANCA); prueba presuntiva para el virus de inmunodeficiencia humana (VIH); anticuerpos contra Virus de la
Hepatitis B y C, fueron negativas.
* Valores de referencia resaltados en negrilla. (-) No solicitados.

Figura 2. Estudio histopatológico de la masa
retroperitoneal: se demuestra tejido fibroa-
diposo con presencia de fibroblastos reactivos;
escasos plasmocitos y eosinófilos y algunos
linfocitos de predominio perivascular. Había
evidencia de algunos focos de hemorragia y no
se observaba tejido linfoide ni malignidad.
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Introducción

Dado que sus síntomas y signos de presenta-
ción comprometen con mayor frecuencia al sis-
tema genitourinario, la FR es más conocida en el
ámbito de la urología. Sin embargo, algunas
manifestaciones tempranas como el dolor lumbar
crónico, la fiebre, los síntomas constitucionales y
su ocasional asociación con otras enfermedades
autoinmunes, hacen que sea necesario su reco-
nocimiento por el reumatólogo. Estudios recien-
tes enfocados en su fisiopatología, sugieren una
posible etiología autoinmune.

Historia

La primera descripción de esta enfermedad fue
realizada en 1905 por el urólogo francés Albarran,
quien informó el tratamiento quirúrgico de un ex-
tenso proceso fibrótico retroperitoneal que causa-
ba obstrucción ureteral1. Sin embargo, no se
reconoció como una entidad clínica hasta 1948,
cuando Ormond hace la primera publicación so-
bre esta enfermedad en la literatura, al informar
los casos clínicos de dos pacientes que presenta-
ban dolor lumbar crónico, malestar general, ane-
mia y anuria asociados a inflamación perivascular
retroperitoneal2. La enfermedad se ha conocido
desde entonces con una variedad de nombres
como periuretritis fibrosa, granuloma retroperi-
toneal esclerosante y retroperitonitis fibrosa. En
1960 se le designó su nombre actual, ya que este
término describía mejor la patología y la exten-
sión de su compromiso. Algunos autores han su-
gerido otros nombres como “periaortitis crónica”
o el de “periaortitis auto-alérgica”, puesto que en
la actualidad se conoce un poco mejor sobre su
etiopatogénesis3. El uso de glucocorticoides ha
mejorado el pronóstico4. La tomografía axial
computarizada (TAC) o las imágenes por resonan-
cia magnética (IRM), son métodos de diagnóstico
confiables y no-invasivos, los cuales son útiles tam-
bién para el seguimiento de los pacientes5.

Definición

La FR se caracteriza por la presencia de un te-
jido retroperitoneal inflamatorio crónico y mar-
cada fibrosis que se desarrolla alrededor de la
aorta y los vasos ilíacos, atrapando los uréteres y

otros órganos abdominales5-7. Dos tercios de los
casos son idiopáticos, pero puede ser secunda-
ria a neoplasias, infecciones, trauma, cirugía,
medicamentos y radioterapia8.

La FR puede presentarse de manera aislada
o desarrollarse en el seno de una enfermedad
sistémica caracterizada por fibrosis en otros
órganos7. Diversos estudios enfocados en su
patogénesis han sugerido que la FR puede ser
incluida bajo el término más amplio de “peria-
ortitis crónica”, junto con los aneurismas infla-
matorios de la aorta abdominal y la fibrosis
retroperitoneal perianeurismática (FRP) (Figura
3)9,10. Estas tres entidades presentan caracterís-
ticas histopatológicas similares como inflama-
ción de la adventicia y de la peri-adventicia,
adelgazamiento de la media y aterosclerosis
avanzada (Tabla 2)5,9. Aunque la fibrosis es un
componente característico, aparece de manera
tardía. En sus comienzos y hacia los bordes acti-
vos, la masa retroperitoneal es altamente
inflamatoria. El término fibrosis puede llevar a
pensar que se trata de una condición de pobre
respuesta al tratamiento. Sin embargo, la ma-
yoría de pacientes responden bien al tratamiento
con desaparición de la masa6,9.

Tabla 2. Periaortitis crónica

Característica FRI AAAI FRP

Dilatación aórtica - + +
Fibrosis periaórtica + + +
Obstrucción ureteral +/- - +

FRI: Fibrosis retroperitoneal idiopática; AAAI: Aneuris-
ma aórtico abdominal inflamatorio; FRP: Fibrosis
retroperitoneal perianeurismática; (+) = Presente; (-)
= Ausente.

Epidemiología

Dado que es una entidad poco frecuente, no
hay datos contundentes sobre su incidencia y pre-
valencia a nivel mundial. Su incidencia anual
varía entre 0.1-1.3 por 100.000 habitantes y su
prevalencia informada es de 1.38 por 100.000
habitantes11,12. La mayor incidencia se presenta
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entre los 40 y los 60 años de edad; sin embargo,
se han descrito casos en todas las edades. La
enfermedad es más frecuente en los hombres que
en las mujeres con una relación de 2-3:1 y no se
ha establecido una clara predisposición étnica5,7,12.
No se conocen datos epidemiológicos acerca de
las formas secundarias.

Patogénesis

Hasta la fecha no se ha encontrado una causa
identificable de la FR idiopática. Su patogénesis
es multifactorial. Los factores genéticos pueden
jugar un papel importante. Se ha demostrado una
asociación significativa entre el desarrollo de la
enfermedad y la presencia de ciertos alelos del
complejo mayor de histocompatibilidad, parti-
cularmente con el HLA-DRB1*03, un alelo que se
encuentra ligado a varias enfermedades autoin-
munes, como la diabetes mellitus tipo 1, el lupus
eritematoso sistémico y la miastenia gravis13.

Según la teoría propuesta por Mitchinson y
Parums, la enfermedad es causada por una res-
puesta inflamatoria local contra algunos compo-
nentes de la placa de ateroma presentes en la
aorta abdominal: las LDL-oxidadas y el ceroide
(un polímero lipoprotéico producto de la oxida-
ción de las LDL por los macrófagos presentes en
la placa)10,14. Estos lípidos oxidados son presen-

tados por los macrófagos de la placa a linfocitos
T y linfocitos B, lo cual, posteriormente, desenca-
dena inflamación de la pared aórtica, principal-
mente en la media y la adventicia5. En pacientes
con periaortitis crónica se han detectado
inmunoglobulinas (Ig) cerca de las placas de
ateroma; la masa inflamatoria, así como la me-
dia y la adventicia de la aorta, contienen linfocitos
T CD4 + activados, linfocitos B policlonales y
células plasmáticas que producen IgM e IgG. La
inmunoglobulina dominante es la IgG que se lo-
caliza principalmente en las placas de ateroma
donde hay mayor concentración de LDL-oxida-
da y de ceroide. También se han detectado
macrófagos cargados de ceroide en la adventi-
cia de la aorta y en los ganglios linfáticos cerca-
nos3,5. En 1990, Parums y cols.14, informaron la
presencia de autoanticuerpos dirigidos contra el
ceroide y la LDL-oxidada en pacientes con
periaortitis crónica. Dichos autoanticuerpos tam-
bién se documentaron en pacientes con enferme-
dad coronaria y en pacientes ancianos (controles),
pero estaban ausentes en controles adultos jóve-
nes. Se concluyó que posiblemente la periaortitis
crónica es causada por una reacción “auto-
alérgica” dirigida contra la LDL-oxidada en una
placa de ateroma, la cual se encuentra normal-
mente secuestrada a menos que la túnica media
de la aorta se haya roto. A este respecto, algunos

Figura 3. Ilustración de la fibrosis retroperitoneal idiopática, aneurisma aórtico abdo-
minal inflamatorio y fibrosis retroperitoneal perianeurismática5.
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autores consideran que una masa inflamatoria
periaórtica sólo se forma cuando la media de la
aorta se encuentra adelgazada o ha sufrido una
ruptura10,14.  Los pacientes con FR idiopática
frecuentemente manifiestan síntomas constitu-
cionales, aumento en los niveles de RFA, autoan-
ticuerpos, compromiso de otros órganos y
enfermedades autoinmunes asociadas. Además,
el proceso inflamatorio no sólo afecta la aorta
abdominal y las arterias ilíacas comunes, sino
que también se extiende a la aorta torácica y sus
ramas. Un hallazgo frecuente en la FR idiopática
es la presencia de vasculitis de la vasa vasorum
de la adventicia aórtica y de vasos retroperito-
neales periaórticos de pequeño calibre. Estos
hechos sugieren que la FR idiopática es una ma-
nifestación de una enfermedad autoinmune
sistémica, más que una reacción local exagera-
da a la aterosclerosis6,7,15,16.

Además de los factores genéticos, existen fac-
tores ambientales que incrementan el riesgo de
FR como la exposición laboral a asbestos y el
tabaquismo4,11. En un estudio retrospectivo de 20
pacientes con FR y aneurisma aórtico inflamato-
rio, el 90% de ellos eran fumadores pesados17.

La aterosclerosis es frecuente en pacientes con
FR idiopática, con una prevalencia del 20% al
40%12,18. Aunque estas frecuencias son muy altas,
no respaldan completamente la hipótesis de que
la aterosclerosis avanzada es el único factor cau-
sal de FR idiopática9. Por el contrario, más bien
la aterosclerosis puede ser sólo una condición
predispondente en pacientes susceptibles13.

Fibrosis retroperitoneal secundaria

El uso de medicamentos como metisergida y
otros derivados del ergot, se ha asociado con el
desarrollo de formas secundarias de FR19. El ries-
go de que se desarrollen estas complicaciones
fibróticas es de 1:1500 y pueden revertir al des-
continuar el medicamento5.  El mecanismo
fisiopatológico no está claro pero es probable que
se encuentre mediado por una vía serotoninér-
gica20. Otros medicamentos implicados en el de-
sarrollo de FR son los agonistas dopaminérgicos
(metildopa)21, B-bloqueadores22, Hidralazina23 y
analgésicos (fenacetina)24.

Existen algunas entidades que inducen FR se-
cundaria, como ciertos tumores (carcinoma de
próstata, mama y colon) que pueden producir
metástasis a dicho nivel y originar una respuesta
desmoplásica exuberante. Además, diversos tu-
mores primarios ubicados en el retroperitoneo
como linfomas y sarcomas pueden producir
fibrosis del espacio retroperitoneal25,26. Los tumo-
res carcinoides también pueden inducir FR a tra-
vés de un mecanismo mediado por serotonina o
por la liberación de factores de crecimiento
profibróticos27,28. Otras entidades que pueden
asociarse con el desarrollo de FR son: tuberculo-
sis29, actinomicosis30, trauma5, cirugía abdominal
mayor31, histiocitosis32, amiloidosis33, enfermedad
de Erdheim-Chester34 y la radioterapia35.

Manifestaciones clínicas

Los síntomas y signos son inespecíficos y pue-
den ser clasificados en dos etapas: una etapa
temprana donde son producto de la inflamación
local y sistémica; y una etapa avanzada, donde
las manifestaciones son aquellas producidas por
el efecto compresivo de la masa a nivel ureteral
y por la falla renal secundaria a esta obstrucción36.

El síntoma más común es el dolor, el cual se
localiza a nivel abdominal, lumbar o en los flan-
cos y se presenta hasta en el 95% de los casos. El
dolor suele ser de comienzo insidioso, progresi-
vo en intensidad, constante y no se modifica con
la actividad física o por los cambios de posición.
El paciente lo refiere como sordo, profundo o
como una sensación de pesadez. Sin embargo,
al progresar la enfermedad y al producir obstruc-
ción ureteral, el dolor puede tener características
de tipo cólico5,8,12,19,37-39. La respuesta a analgé-
sicos y antiinflamatorios no esteroideos es
variable y transitoria. Otro síntoma frecuente de
presentación es la pérdida de peso, informada
hasta en un 50% de los casos 8,12,19,37-39, así como
otros síntomas constitucionales o sistémicos como
fiebre de bajo grado, fatiga, nauseas, anorexia y
mialgias15. El dolor testicular, hidrocele y
varicocele presentados por nuestro paciente son
manifestaciones clínicas menos frecuentes y pro-
bablemente son por compromiso de los vasos
sanguíneos gonadales5,7. El edema de miembros
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inferiores se debe a obstrucción de venas y vasos
linfáticos retroperitoneales. En casos avanzados,
puede presentarse trombosis venosa profunda
como producto de la obstrucción y compresión
venosa crónica20. Puede ocurrir claudicación de
miembros inferiores por obstrucción de vasos
arteriales, aunque menos frecuente. En presencia
de una obstrucción ureteral bilateral severa pue-
de observarse oligoanuria y síntomas urémicos
debidos a falla renal crónica de origen postrenal.40

Ocasionalmente, los pacientes se quejan de disu-

ria, poliuria y frecuencia urinaria aún en ausencia

de infección del tracto urinario12. El estreñimiento

es moderadamente frecuente, mientras que la

obstrucción del intestino delgado debido a com-

promiso directo del duodeno, la claudicación y la

isquemia intestinal es inusual26,41.

El compromiso ureteral se ha informado en el

80-100% de los casos y puede favorecer el desa-

rrollo de falla renal15,39. La obstrucción ureteral
parece tener un origen más dinámico que exclu-

Tabla 3. Características clínicas de la fibrosis retroperitoneal

C a r a c t e r í s t i c a v a n Scheel 18 W a g e n k n e c h t 3 7 Koep 8 Lepor 38 Baker 39

B o m m e l 1 2 N (%) N (%) N (%) N (%) N (%)

Diseño de estudio Prospectivo, Prospectivo, Retrospectivo, Datos acumulados Datos  acumulados Retrospectivo,
centro único centro único centro único en la literatura* en la  literatura† multicéntrico

Idiopática/
secundaria 53/0 48/0 25/6 333/158 70/0 60/0

Edad al
diagnóstico, 64 54 71% entre 54% entre
años ‡ (34-82) (23-74) 40-60 (32-75) 41-60 (ND) 49 (ND) 56 (ND)

Relación
hombre: mujer 3.3:1 1.2:1 2.8:1 1.8:1 2.9:1 3:1

Dolor 49 (92) 45 (94) 24 (77) 371/403 (92) 57/70 (81) 41 (68)

Pérdida
de peso 21 (40) 26 (54) 14 (45) 53/403 (13) 27/70 (39) 23 (38)

Hipertensión 30 (57) 16 (33) 17 (55) 7/39 (18) 17/25 (68) común

Obstrucción
ureteral 29 (56) 32 (67) 31 (100) 376/427 (88) 42/57 (74) 59 (98)

Función renal
alterada 35 (66) ND 16 (51) 65/118 (55) 24/39 (62) ND

VSG elevada 39 (74) ND§ 16 (51) 21/213 (10) 16/17 (94) 53 (88)

Anemia 34 (64) 18 (38) 7 (22) 29/213 (14) 22/33 (67) ND

*Datos obtenidos de reportes de caso y pequeñas series de casos en la literatura y de la experiencia personal
con 10 casos desde 1965 a 1975; † Datos obtenidos de reportes de casos en la literatura; ‡ promedio
(rango); § la media de la velocidad de sedimentación eritrocitaria fue de 40.5 mm/h (rango, 1-150 mm/h).
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sivamente mecánico debido a la inhibición de la
peristalsis de estas estructuras por el proceso in-
flamatorio periureteral36.

Algunos pacientes pueden tener dolor a la
palpación abdominal o lumbar, soplos perium-
bilicales, particularmente si existe dilatación
aneurismática de la aorta, o una masa abdomi-
nal palpable y dolorosa. Es importante anotar
que ante la presencia de varicocele e hidrocele
de reciente aparición, en un sujeto previamente
sano y con dolor lumbar o abdominal, debe con-
siderarse como un posible diagnóstico una lesión
retroperitoneal5,7. En la tabla 3 se resumen los
hallazgos clínicos más frecuentes informados en
la literatura.

Los hallazgos de laboratorio son inespecíficos
y frecuentes (80-100%): elevaciones en los RFA
como la velocidad de eritrosedimentación, pro-
teína C-reactiva y ferritina; también es frecuente
la presencia de anemia (enfermedad crónica o
por falla renal crónica) y uremia en casos
avanzados. En algunos pacientes se observa
hipergamaglobulinemia policlonal; ocasional-
mente hay leucocitosis, eosinofilia, hematuria
microscópica y proteinuria5-7.

Se ha descrito también la presencia en títu-
los bajos de algunos autoanticuerpos [anti-
cuerpos antinucleares (60% de los casos), factor
reumatoide, anticuerpos contra el citoplasma
de neutrófilo, anticuerpos contra músculo liso
y anticuerpos anti-tiroideos]. También se ha in-
formado sobre asociaciones de vasculi t is
sistémicas con FR idiopática5-7,42-45.

Diagnóstico

Debido a las manifestaciones inespecíficas de
la enfermedad y a su rareza, el diagnóstico usual-
mente es tardío. Los hallazgos clínicos, de labo-
ratorio e imaginológicos pueden sugerir el
diagnóstico apropiado. Sin embargo, se requie-
re el estudio histopatológico de la masa para
confirmar el diagnóstico clínico. Respecto a las
imágenes diagnósticas, la urografía excretora
(UE) fue considerada como el estudio de elección
para la detección temprana de la entidad, hasta
la disponibilidad de la TAC y la IRM, las cuales
ofrecen ventajas notables frente a la radiología

convencional. En la UE se puede observar una
desviación medial del uréter, usualmente en su
tercio medio, empezando a nivel de la tercera y
cuarta vértebra lumbar. Esto contrasta con el
hecho de que la mayoría de neoplasias retroperi-
toneales desplazan lateralmente los uréteres. Tam-
bién se pueden apreciar grados variables de
obstrucción e hidronefrosis y un “borramiento”
del uréter a medida que penetra por la masa
inflamatoria36. La obstrucción usualmente es bi-
lateral, pero puede ser asimétrica y unilateral.
Hasta un tercio de los pacientes pueden presen-
tarse con riñones no funcionales como resultado
de la obstrucción crónica5,36. Sin embargo, la
desviación medial y compresión de los uréteres y
la presencia de hidronefrosis pueden ser causa-
dos también por tumores ureterales y adeno-
patías. Además, hasta en un 20% de los individuos
sanos se puede apreciar una ubicación medial
de los uréteres45.

Los hallazgos en ultrasonografía (US) pueden
mostrar la presencia de una masa centrada en el
promontorio sacro, que se puede extender hacia
la bifurcación aórtica o hacia la pelvis, de bordes
irregulares y relativamente libre de ecos (hipoe-
coica) en su interior. La US puede detectar, ade-
más, la presencia de cambios hidronefróticos5.

Actualmente, las técnicas de mayor utilidad
para el diagnóstico y la evaluación de la respues-
ta al tratamiento son la TAC y la IRM. La mayoría
de pacientes presentan una masa bien definida,
con densidad de tejidos blandos que rodea a los
aspectos anterior y lateral de la aorta abdomi-
nal y de la vena cava inferior. Además, causa con
frecuencia desviación medial y compresión ex-
trínseca de los uréteres. La extensión craneocaudal
de la masa abarca desde el origen de las arte-
rias renales hasta los vasos ilíacos comunes y en
algunos casos compromete la arteria mesentérica
superior o los vasos ilíacos internos o externos.
En algunas ocasiones, el compromiso puede ser
asimétrico o puede afectar los espacios retrocru-
ral, peripancreático, perirenal o presacro. Inclu-
so se puede presentar como múltiples masas con
densidad de tejido blando y bordes irregulares,
similar a lo que se puede observar en un tumor
retroperitoneal primario o en linfadenopatías
neoplásicas. A diferencia de los tumores retroperi-
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toneales, la masa inflamatoria de la FR idiopática
no causa desplazamiento anterior de la aorta o
desplazamiento lateral de los uréteres, ni resulta
en destrucción ósea. Debido a la apariencia va-
riable de la FR idiopática, las causas malignas
no se pueden diferenciar de las causas no malig-
nas basados solamente en los hallazgos imagino-
lógicos. Si se sospecha una causa maligna, se
debe practicar una biopsia de la lesión. En tales
situaciones se recomienda tomar múltiples mues-
tras profundas, debido a que puede haber un
número relativamente bajo de células malignas
entremezcladas con tejido inflamatorio7. En esta-
dios tempranos hay un mayor realce de la masa
con el medio de contraste, ya que el componen-
te inflamatorio es mayor y la masa tiene mayor
vascularización y celularidad7. Finalmente, en
pacientes con falla renal obstructiva, el método
de elección es la IRM, debido a la relativa baja
nefrotoxicidad del gadolinio como medio de con-
traste. Además, la IRM ofrece una mejor defini-
ción de los tejidos circundantes, especialmente
cuando se utilizan técnicas de supresión grasa5,7.

La FR idiopática es hipointensa en T1; en T2 hay
mayor intensidad en fases tempranas y activas
de la enfermedad debido al edema tisular y una
mayor celularidad, mientras que en fases tardías
hay una baja intensidad46.

Otra técnica imaginológica útil para evaluar
la extensión y la actividad de la FR es la
tomografía por emisión de positrones con 18F-
fluorodesoxiglucosa (FDG). Esta técnica se basa
en la captación diferencial de la FDG por las cé-
lulas metabólicamente activas. Dada la avidez
de las células neoplásicas por la glucosa, la FDG
se acumula en mayores cantidades en este tipo
de células. Sin embargo, células como los fibro-
blastos, neutrófilos, macrófagos y linfocitos tam-
bién pueden captar la FDG, particularmente bajo
condiciones de activación. Por lo tanto, la FDG
también se acumula en algunas enfermedades
inflamatorias, como tuberculosis, sarcoidosis y FR.
Con esta técnica se puede apreciar una intensa
captación de la FDG en las áreas afectadas; por
ejemplo, la región periaortoilíaca y el mediastino
en casos de fibrosis mediastinal asociada47. Esta
técnica no permite descartar neoplasias como
causantes de afección retroperitoneal.

Diagnóstico diferencial

Más del 60% de los casos son idiopáticos. Una
vez descartadas ciertas medicinas, el diagnósti-
co diferencial recae sobre neoplasias e infeccio-
nes. Las neoplasias primarias que pueden cursar
con masas retroperitoneales son los sarcomas y
los linfomas. Dentro de las infecciones se desta-
can las causadas por micobacterias y actino-
mices. El retroperitoneo también puede verse
afectado por otro grupo de enfermedades
fibrosantes caracterizadas por proliferación de
fibroblastos y que pueden o no estar asociadas
con un componente inflamatorio53. Entre estas
enfermedades están: la fibromatosis retroperito-
neal, el tumor miofibroblástico inflamatorio y el
histiocitoma fibroso maligno inflamatorio48, 49.

Patología

La apariencia macroscópica típica de la FR
idiopática es la de una masa blanca-grisácea
dura, de grosor variable, que se extiende desde
el origen de los vasos renales hasta el borde del
estrecho superior de la pelvis y envuelve a la aor-
ta abdominal, los vasos ilíacos, la vena cava in-
ferior y los uréteres5, 7. No es infrecuente encontrar
que el tejido fibroso se bifurque y siga el curso de
las arterias ilíacas comunes. Rara vez el proceso
fibroso puede extenderse anteriormente hacia la
raíz del mesenterio, posteriormente hacia la mé-
dula espinal o pasar a través de la crura
diafragmática y continuar como una mediastinitis
fibrosa. Enfermedades fibrosantes idiopáticas si-
milares se han reportado a nivel de la tiroides
(tiroiditis de Reidel), órbitas (pseudotumor
orbitario) y árbol biliar (colangitis esclerosante)5.

El estudio histopatológico muestra grados va-
riables de inflamación y fibrosis. El componente
inflamatorio se encuentra representado por
linfocitos (células B CD 20+ que por lo general
superan en número a las células T, que son prin-
cipalmente CD4), macrófagos, células plasmáti-
cas, y algunos eosinófilos. Los polimorfonucleares
neutrófilos son escasos. El infiltrado inflamatorio
puede ser tanto perivascular (alrededor de los
pequeños vasos retroperitoneales) como difuso
(dispuesto entre las fibras colágenas)5, .7 Los
macrófagos usualmente se encuentran cargados
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de lípidos. Por otra parte, el aspecto fibrótico de
la masa consiste en una matriz esclerótica abun-
dante, compuesta por fibras de colágeno tipo I y
por células en forma de huso cuyas característi-
cas inmunohistoquímicas corresponden con las
de los fibroblastos y miofibroblastos7. Los estu-
dios de inmunofluorescencia revelan la presen-
cia de depósitos de IgG en la región periaórtica
y dentro de la pared del vaso y en las placas
ateroescleróticas50. En el 10-50% de los casos hay
evidencia de vasculitis y necrosis fibrinoide com-
prometiendo arterias retroperitoneales de peque-
ño y mediano calibre7, 16.

Tratamiento

No se cuentan con suficientes estudios clínicos
que evalúen y comparen las diferentes alternati-
vas terapéuticas existentes para su manejo. En la
literatura se ha documentado la eficacia de
diferentes técnicas quirúrgicas y del manejo con-
servador con glucocorticoides, solos o acompa-
ñados de inmunosupresores. En algunos casos es
necesario hacer una combinación del manejo
médico con el manejo quirúrgico, ya sea este
invasivo o por medio de técnicas que no requie-
ren grandes procedimientos operatorios, tales
como la inserción por cistoscopia de un catéter
ureteral doble- J o por medio de tubos de
nefrostomía5-7,51. Los objetivos que se pretenden
con el tratamiento son: detener la progresión del
proceso fibrótico, aliviar la obstrucción de los
uréteres y de otras estructuras retroperitoneales,
controlar las manifestaciones sistémicas y evitar
recaídas o recurrencias5-7.

En pacientes que se presentan en una etapa
más avanzada de su enfermedad y que cursan
con obstrucción ureteral asociada a disfunción
renal, se plantean dos aproximaciones terapéu-
ticas: la primera consiste en la liberación quirúr-
gica de la obstrucción por medio de una
ureterolisis (abierta o laparoscópica) con o sin
envolvimiento omental de los uréteres, seguido
o no por glucocorticoides sistémicos. La segun-
da consiste en el manejo de la obstrucción me-
diante la inserción de un catéter ureteral (uni o
bilateral), y uso de glucocorticoides con o sin
inmunosupresores asociados51. En la mayoría de
los casos es relativamente sencillo avanzar un

catéter doble-J a través de los uréteres, lo cual
reafirma que el fenómeno obstructivo es en gran
medida secundario a la pérdida de un peristaltis-
mo normal de estas estructuras5,51.

La ureterolisis quirúrgica frecuentemente se cita
como el procedimiento operatorio de elección
debido a que permite aliviar la obstrucción y prac-
ticar la toma de biopsias del tejido fibro-infla-
matorio para confirmar el diagnóstico y excluir
otras patologías8. Esta cirugía es un procedimien-
to mayor que no está exento de graves compli-
caciones como filtrado de orina, obstrucción
intestinal o tromboembolismo pulmonar. Además,
el tratamiento quirúrgico no previene la progre-
sión de la enfermedad y tampoco su recurrencia,
así mismo, carece de efecto sobre las manifesta-
ciones sistémicas de la enfermedad; es por esto
que el manejo médico con esteroides solos o con
inmunosupresores asociados, siempre está indi-
cado5-7. Por todo lo anterior, en casos “típicos”
en los cuales las imágenes diagnósticas realiza-
das (TAC/IRM) no sugieran la presencia de una
causa diferente a la FR idiopática, no estaría in-
dicada este tipo de intervención quirúrgica, re-
servándose sólo para aquellos casos refractarios
donde incluso la terapia médica ha sido insufi-
ciente para prevenir las complicaciones obstructi-
vas de la enfermedad3,5-7.

La dosis apropiada o la duración del trata-
miento con los glucocorticoides no se han eva-
luado de manera sistemática, debido a la falta
de estudios controlados, prospectivos y con un
alto número de pacientes. La recomendación es
la de iniciar con una dosis de 40-60 mg/día de
prednisona y practicar lentos descensos en las
dosis según la evolución de la sintomatología y
por el abatimiento en los niveles de los reactantes
de fase aguda. Cuando el paciente no mejora
con esteroides o tiene contraindicaciones para su
uso, se pueden utilizar inmunosupresores como
azatioprina, metotrexate, ciclofosfamida, micofe-
nolato mofetil, tamoxifen y ciclosporina18,52. Un
algoritmo terapéutico se ilustra en la figura 4.

El seguimiento de la respuesta terapéutica se
hace por medio de la mejoría de los síntomas, el
descenso en los valores de los RFA, así como de
los niveles de creatinina y los cambios obstructivos
documentados por medio de ultrasonografía. Se
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recomienda hacer un control imaginológico con
TAC ó IRM a los 2-4 meses luego de haber co-
menzado el manejo. Una falla en la detección
de la mejoría radiológica debe alertar sobre la
presencia de un diagnóstico diferente5-7.

Un estudio retrospectivo con 24 pacientes de-
mostró que el tratamiento conservador con
prednisolona por 1 año y descompresión renal
urgente, en caso de necesidad, condujo a resul-
tados satisfactorios iniciales en el 75% de los
casos. El 92% de los pacientes informaron reso-
lución significativa o completa de sus síntomas
a las 2 semanas de iniciado el manejo con
prednisolona. La mejoría en los parámetros de
laboratorio como la creatinina y los RFA se dio
de manera significativa a partir de la semana 6
del tratamiento53.

Pronóstico

La sobrevida en pacientes bien manejados
entre los años 70s y 80s del siglo pasado fue del
86% a un año y del 78% a dos años luego del
tratamiento quirúrgico. Los pacientes más ancia-
nos y aquellos con síntomas urémicos al momento
del diagnóstico, tuvieron más probabilidades de
fallecer3. En pacientes tratados solamente con
cirugía, la posibilidad de recurrencia de la obs-
trucción ureteral se estima en hasta un 50%. Para
aquellos que son tratados con glucocorticoides
además del procedimiento quirúrgico, la tasa de
recurrencia es del 10%3,50. En el estudio de van
Bommel y cols.53, 6/24 pacientes presentaron fa-
lla al tratamiento conservador mostrando
obstrución ureteral persistente o ausencia de re-
gresión de la masa luego de 1 año de tratamien-

Figura 4. Algoritmo de manejo de la fibrosis retroperitoneal idiopática.
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to continuo con prednisolona. Se registraron
ademas 23 recurrencias a los 10 meses luego de
haber suspendido la prednisolona en 13 de 18
pacientes que habían tenido buena respuesta ini-
cial al tratamiento. Al final del periodo de segui-
miento (mediana de 55 meses), 7 pacientes
presentaron alteración de la función renal y un
paciente progresó a falla renal crónica terminal.
La tasa de mortalidad fue del 8%.

Debido a que la fibrosis retroperitoneal idio-
pática posee el potencial para recaer, los pacien-
tes deben seguir siendo monitorizados una vez
se suspenda el tratamiento con esteroides o
inmunosupresores. Las recaidas pueden presen-
tarse incluso varios años después de que el pa-
ciente ha estado libre de síntomas5,7.
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