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RESUMEN

El retroperitoneo es una de las areas mas complejas de la anatomia humana, al situarse en este
espacio una gran variedad de 6rganos y estructuras pertenecientes a diferentes sistemas, especial-
mente al aparato urinario, digestivo y vascular. La incorporaciéon de distintas técnicas diagnésticas
de imagen nos han permitido estudiar el retroperitoneo, por lo que gracias a la ecografia, la tomo-
grafia computarizada y la resonancia magnética, que han supuesto un decisivo avance en la valo-
racion de las distintas patologias retroperitoneales, se ha podido establecer de forma fiable las carac-
teristicas y relaciones anatémicas de las estructuras implicadas en estas.

La localizacién en el espacio retroperitoneal de diferentes 6érganos del aparato digestivo y del sis-
tema vascular hace necesario un abordaje multidisciplinario por parte de diferentes especialidades
quirurgicas, sin olvidar que el urélogo desarrolla en este espacio una gran parte de su actividad qui-
rurgica, por lo que ha de estar familiarizado tanto con los diferentes 6rganos retroperitoneales del
aparato urinario como con las relaciones que estos establecen con los demas 6rganos y estructuras
propios del espacio retroperitoneal.

ABSTRACT

The retroperitoneum is one of the most complex regions of human anatomy as it contains a variety
organs and structures from different systems, in particular those belonging to the urinary and diges-
tive tracts and the vascular systems. The emergence of different diagnostic imaging techniques has
made easier to study the retroperitoneum. Thanks to ultrasonography, computerised tomography
and magnetic resonance the assessment of retroperitoneal conditions has taken a great leap for-
wards permitting the anatomical connections and characteristics of the structures in this region to
be reliably established.

Owing to the location in the retroperitoneal space of the different organs of the digestive tract and
the vascular system, a multidisciplinary approach is required involving the different surgical spe-
cialities. The urologist performs a large proportion of his surgical activity in this region and must,
therefore, have a good knowledge of the different retroperitoneal organs belonging to the urinary
tract and also the connections between these and other organs and structures of the retroperitone-
al region.
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INTRODUCCION

Dentro de la patologia que afecta al retroperi-
toneo, excluyendo aquellos procesos primarios de
los organos en €l localizados (riflones y uréteres,
organos digestivos, grandes vasos, glandulas
suprarrenales) se encuentran, como los mas fre-
cuentes: la fibrosis retroperitoneal idiopatica, los
abscesos retroperitoneales y la patologia tumoral
primitiva.

FIBROSIS RETROPERITONEAL
IDIOPATICA

En 1948 John K. Ormond! describi6 esta enti-
dad como un proceso fibrético que tiende a atra-
par los uréteres, a partir de dos casos de pacien-
tes que presentaban anuria, dolor lumbar, males-
tar general y anemia, asociados con inflamacién
perivascular retroperitoneal.

La fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRI) es
un raro proceso inflamatorio crénico, que desa-
rrolla una placa fibrética localizada en el retrope-
ritoneo que se extiende desde los pediculos rena-
les hasta el reborde pélvico caudalmente y late-
ralmente hasta el reborde externo de los muscu-
los psoas, produciendo obstruccion ureteral como
sintoma mas llamativo. Generalmente se distri-
buye alrededor de la aorta, aunque sin rodearla
del todo, ya que suele dejar un espacio libre en su
zona posterior, pudiendo llegar hasta la bifurca-
cion adrtica e incluso, a las iliacas comunes. Se ha
descrito casos atipicos de FRI en los que la masa
fibrética no esta centrada en la aorta, sino que
suele situarse justo al lado de la aorta o rodeando
una arteria o vena importante, como el eje celiaco
o la vena cava?.

La principal afectacién en la FRI es el atrapa-
miento ureteral por parte de la placa fibrosa, que
es bilateral en aproximadamente el 80% de los
casos. Sin embargo, en la mayoria de los casos es
posible pasar un catéter ureteral, lo que lleva a
pensar que la verdadera causa de la uropatia obs-
tructiva es el déficit de motilidad ureteral®. En los
pacientes con atrapamiento bilateral se producira
una insuficiencia renal de tipo obstructivo, de muy
lenta evolucion debido a la naturaleza insidiosa de
la FRI.

El atrapamiento puede afectar ademas a toda
estructura en relacién topografica con el retrope-
ritoneo como las arterias renales, las venas cavas
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inferior y superior, los vasos iliacos, los vasos gona-
dales, y menos frecuentemente los vasos ovaricos,
bazo, rinén, pancreas, vena porta, vejiga, duode-
no, colon sigmoides, tracto biliar y vesiculas.

Epidemologia

La FRI es una entidad clinica poco frecuente,
calculandose su prevalencia en un caso por cada
doscientos mil habitantes. Es mas frecuente en
hombres (3/1) y la mayor incidencia se da en eda-
des comprendidas entre 50-60 afos. En los ninos
se asocia generalmente a procesos de origen
autoinmune (policondritis, artritis reumatoide y
juvenil, lupus eritematoso, Scholein-Henéch)?.

Etiopatogenia

En alrededor del 70% de los pacientes afecta-
dos de fibrosis retroperitoneal se desconoce la
etiologia que desencadena el cuadro®. En ocasio-
nes existe un antecedente claro de consumo exa-
gerado de distintos farmacos o sustancias quimi-
cas como la metisergida, la bromocriptina y el
optalidon®. En estos casos, al contrario que en la
FRI, hay una predominancia del sexo femenino.

Otra importante causa de fibrosis retroperito-
neal es la fibrosis inducida por tumores, que ha
de ser siempre descartada en los pacientes con
sospecha de FRI por sus implicaciones en cuanto
a prondstico y tratamiento. Otras etiologias menos
frecuentes aparecen son la fibrosis asociada a
radioterapia, procesos inflamatorios en miembros
inferiores con linfangitis ascendente, cirugia
abdominal repetida, purpura de Scholein-Hen6ch
con hemorragia, gonococia, enfermedades del
tracto biliar, infecciones crénicas del tracto urina-
rio, extravasacion urinaria, tuberculosis y sarcoi-
dosis.

Se ha postulado que la FRI podria ser debida
a una reaccién autoinmune frente a un antige-
no, situado en las placas ateromatosas de la
aorta abdominal. A favor de esta teoria, esta el
hecho de que en la mayor parte de los casos la
fibrosis esta intimamente asociada a la aorta
infrarrenal y a las iliacas comunes?’. Cuando esto
ocurre, un lipido insoluble (ceroide) pasa al teji-
do periadrtico induciendo una respuesta inmu-
ne mediada por IgG. Con relacién a esta teoria
hay que resenar el hallazgo, en pacientes con
periaortitis créonica, de anticuerpos circulantes
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frente al ceroide, lo que abre la posibilidad, en el
futuro, de que se utilicen como marcadores de
actividad de esta enfermedad?.

Otros hallazgos que sugieren una etiologia
inmune es su asociacién con distintas enferme-
dades autoinmunes en al menos el 15% de los
casos, tales como la enfermedad de Raynaud, la
granulomatosis de Wegener, la glomerulonefritis
con semilunas, la nefritis por inmunocomplejos,
la esclerodermia, la tiroiditis de Riedel, la fibrosis
mediastinica, la panarteritis nodosa y el pseudo-
tumor orbitario, como procesos acompanantes
mas frecuentes®.

Se ha sugerido la existencia de un factor gené-
tico predisponente, con la publicacién de varios
casos asociados al antigeno de histocompatibili-
dad HLA-B 2719,

Histologia

El estudio anatomopatolégico de la placa fibro-
sa muestra, en la mayoria de los casos, areas den-
samente fibréticas con gran cantidad de colageno,
alternando con areas de inflamacién. En la evolu-
cién natural de la enfermedad, las areas de fibro-
sis se extienden progresivamente hasta ocupar la
totalidad de la placa, al tiempo que cede la activi-
dad inflamatoria. El componente inflamatorio con-
siste fundamentalmente en linfocitos, células
plasmaticas y macréfagos, con alguna ocasional
formacion linfoide!!.

La abundancia de macréfagos es un indicio
mas de la posible etiologia inmune de la FRI, ya
que éstos producen una gran variedad de citoqui-
nas, que actuarian como mediadoras del proceso
inflamatorio y fibrogénico. Asi mismo, los macro-
fagos son una importante fuente productora de
factor de crecimiento fibroblastico!2.

Clinica

El sintoma inicial mas frecuentemente referido
por el paciente es el dolor, presente hasta en un
90% de los pacientes. Es un dolor de localizacion
lumbar (40-60%) y/o abdominal (50%)!3, en oca-
siones sordo e insidioso que se distribuye en cin-
turén y en otras con caracteristicas de c6lico nefri-
tico. No cambia con la actividad fisica, la posicién
del cuerpo o el aumento de la presion intraabdo-
minal durante la defecacién o la miccién.
Curiosamente cede con la descompresion ureteral
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tras la desobstruccion, a pesar de que sus carac-
teristicas no sean propias del dolor de la obstruc-
cién ureteral. Otras manifestaciones en el estadio
temprano de la enfermedad son fundamental-
mente sistémicas, tales como astenia, anorexia,
pérdida de peso y fiebre.

La compresion de grandes vasos hace que
muchos pacientes desarrollen sintomas de sin-
drome de vena cava inferior, con edema en miem-
bros inferiores y en los casos mas severos de com-
presion extrinseca de la vena cava o las iliacas
pueden producir casos de tromboflebitis!3-14,

El cuadro clinico del estadio tardio es atribui-
ble a la obstruccion ureteral progresiva, pudiendo
llegar a la anuria. La lenta evolucion de la enfer-
medad permite que la sintomatologia pase inad-
vertida. El deterioro general, la debilidad, la pér-
dida de peso y los trastornos gastrointestinales
pueden constituir los primeros indicios de la
enfermedad secundaria a uremia progresivals,

Menos frecuentemente, la placa fibrosa puede
producir isquemia mesentérica, ictericia obstruc-
tiva, hipertension portal u obstruccion intestinal
por compresion de distintas estructuras!4bis,

Diagnéstico

De Laboratorio

Las alteraciones son inespecificas, destacando
la elevacion de la velocidad de sedimentacion glo-
bular por encima de 30 mm/h que es casi cons-
tante y la elevacion de las cifras de creatinina y
urea que traducen la afectacién renal, siendo uno
de los factores pronésticos mas importantes en la
evolucion de la enfermedad!4 .

Por Imagen

1. Urografia intravenosa

Suele ser la primera técnica diagnéstica, ya que
las principales manifestaciones de la FRI se deben
a la compresion ureteral. En la radiografia simple
no se encuentran alteraciones especificas,
pudiendo apreciarse en ocasiones el borramiento
unilateral o bilateral de la linea del psoas, aunque
es un hallazgo poco frecuente, ya que la placa
fibrética no se suele extender mas alla de los bor-
des laterales de estos musculos.

En las imagenes con contraste suele apreciar-
se el estrechamiento de la luz ureteral, uni o bila-
teral, de aspecto extrinseco, localizada en la region
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lumbar baja o sacra superior. Por encima de esta
suele apreciarse la dilatacion del resto del uréter y
de los sistemas pielocaliciales, de diverso grado.
Dependiendo del grado de insuficiencia renal puede
existir un retraso o la anulacion funcional renal. Es
tipica, aunque no patognomonica de fibrosis retro-
peritoneal, la medializaciéon de los uréteres en la
region lumbar baja y sacra (Fig. 1). En los casos
poco frecuentes en los que la fibrosis se extiende a
la pelvis menor, la compresion de la vejiga puede
dar una imagen de vejiga en lagrima!®,

2. Pilografia retrégrada

Puede ser una técnica util en aquellos casos
en los que no puede utilizarse la urografia (insu-
ficiencia renal o alergia a los contrastes yodados)
o cuando ésta no muestra la naturaleza extrin-
seca de la lesion'®. Durante su realizacion es

o
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FIGURA 1: UIV con doble cateterismo ureteral. Hidronefrosis
con medializacion de ambos uréteres.

posible pasar un catéter ureteral con facilidad a
través del area comprometida, lo que permite
pensar que la verdadera causa de la obstruccion
es una pérdida de la peristalsis ureteral, secun-
daria al atrapamiento del uréter en la placa fibro-
sa (Fig. 2).

FIGURA 2: Pielografia ascendente izquierda con segmen-
to iliopélvico comprimido por la fibrosis.



PATOLOGIA RETROPERITONEAL

3. Ecografia

Suele ser la primera técnica diagnostica reali-
zada a estos pacientes en el inicio de su estudio.
Tiene gran sensibilidad para detectar dilatacion
pielocalicial, pero es poco sensible para detectar
la placa fibrética, pudiendo observarse una ima-
gen correspondiente a una masa poco ecogénica,
situada en la region anterior a la columna lumbar
baja o promontoriol”. Si es 1util para el control de
la respuesta al tratamiento, detectando cambios
en la dilatacion pielocalicial.

4. Renograma isotopico

Puede ser 1til en pacientes anuricos o aquellos
en los que no se visualiza uno de los lados en la
UIV, dandonos ademas informacién acerca de la
funcidn relativa de ambos rinones. La fase de eli-
minacion demuestra un patrén obstructivo.

5. Flebografia y arteriografia

La flebografia informa sobre el estado de la
vena cava inferior, que suele mostrar un estre-
chamiento alargado a lo largo de la placa fibréti-
ca. Ademas, puede indicar la presencia de trom-
bosis en pacientes con edema significativo de
miembros inferiores!® (Fig. 3).

La arteriografia no es por lo general necesaria
para el diagnéstico, aunque esta indicada si exis-
ten signos de insuficiencia arterial. Puede mostrar
un estrechamiento de la aorta distal e iliacas
comunes, e incluso, dependiendo del estadio de la
placa fibrética, puede mostrar hipervasculariza-
cién en dicha zona!®.

6. TC

Es la técnica mas util, junto con la RMN, para
el diagnéstico de confirmacion de la FRI. La ima-
gen que se observa de la placa fibrosa en la TC es
variable, pudiendo localizarse en el medio, de
forma simétrica o asimétrica, bien o mal definida
o extensa (Fig. 4). La placa fibrética desarrollada
presenta una atenuacion similar a la de los mus-
culos adyacentes, sin embargo, tras la adminis-
tracién de contraste intravenoso, la placa puede
captarlo en mayor o menor medida, dependiendo
del grado de vascularizacion?’. La TC también es
util para apreciar las estructuras retroperitonea-
les que pueden estar afectadas. La TC, general-
mente, no es util para distinguir las distintas etio-
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FIGURA 3:
izquierda.

FIGURA 4: TAC con placa fibrosa en retroperitoneo, ro-
deando grandes vasos.

logias de la FRI, salvo quizas en lo que se refiere a
la diferenciacién entre la FRI y la fibrosis secun-
daria a implantes metastasicos en el retroperito-
neo. Otra aplicaciéon de la TC en esta patologia es
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la de guiar la biopsia con aguja fina, si bien no es
util en la mayoria de los casos por la escasa can-
tidad de tejido que se toma.

7. RMN

La RMN puede definir con mayor precisiéon las
relaciones de la placa fibrosa con las estructuras
adyacentes, por la posibilidad de obtener cortes en
distintas proyecciones y por su capacidad de defi-
nir estructuras vasculares sin la necesidad de uti-
lizar contraste (ventaja importante en pacientes
con insuficiencia renal). También permite una
mejor identificacién de masas pequenas, especial-
mente después del tratamiento. En cuanto a las
diferencias entre la fibrosis de origen benigno y la
de origen maligno, las imagenes en T2 pueden
sugerir malignidad por la inhomogeneidad de la
placa?!.

TRATAMIENTO

Todo tratamiento (médico o quirurgico) para la
FRI debe ir encaminado a mantener o preservar el
funcionalismo renal, evitar la progresion de la obs-
truccién y mejorar los sintomas.

Una buena medida de precaucion que nos ase-
gura un correcto funcionalismo renal y evita la
obstruccion progresiva en caso de progresion de
la enfermedad, es la colocacion de un catéter doble
J o en su defecto una nefrostomia de descarga. La
duracion de la derivacion estara influenciada por
la evolucion del proceso y el resultado del trata-
miento.

1. Tratamiento médico

Segun Huggins??, desde el punto de vista del
tratamiento, los pacientes con FRI pueden dividir-
se en dos grupos: aquellos en los que la enferme-
dad tiene un inicio y un curso insidioso y en los
que la fibrosis afecta bilateralmente a los uréteres
y otro grupo de pacientes con un desarrollo tem-
prano de la enfermedad y obstruccion ureteral pre-
dominantemente unilateral. Es este ultimo grupo
el que mejor responde al tratamiento médico.

Las distintas evidencias a favor de una etiolo-
gia autoinmune han hecho que se intente su tra-
tamiento mediante esteroides e inmunosupreso-
res fundamentalmente con Azotioprina.

La principal indicacion de los corticoides seria
en los primeros estadios de focos inflamatorios
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multiples en el seno del tejido adiposo retroperito-
neal. En estos estadios de la enfermedad el trata-
miento corticoideo puede evitar una intervencion
quirargica no exenta de riesgos, permitiendo una
mejoria de la obstruccion ureteral en 7-10 dias des-
pués de iniciado el tratamiento?3, El tratamiento se
inicia con dosis altas de un esteroide de potente
accion antiinflamatoria (aproximadamente 30-60
mgr de metilprednisolona o prednisona cada 24
horas), para posteriormente disminuir la dosis a 5-
10 mgr. diarios de mantenimiento, durante un plazo
aproximado de dos afnos. Debe de monitorizarse la
respuesta al tratamiento mediante cambios en la
VSG, disminucién de la obstruccion ureteral en la
UIV o en los cambios de tamafio de la placa fibrosa
en el TAC?4. Lamentablemente los resultados con
terapia corticoidea son muy inconstantes, debien-
do saber en qué momento debe suspenderse para
pasar a un tratamiento quirurgico. En estos trata-
mientos prolongados con corticoides se vigilara muy
estrechamente la aparicion de efectos secundarios.

El principal inconveniente del tratamiento con
corticoides es el hecho de que no hay confirmacion
histolégica del proceso. Esto hace que en algunos
casos de fibrosis retroperitoneal secundaria a
tumores, ésta quede sin diagnosticar. De todas
maneras para el diagnostico histopatolégico, seria
necesario realizar multiples biopsias en profundi-
dad, con gran riesgo de lesionar grandes vasos?2.

Como alternativa a los corticoides, se han
empleado inmunosupresores: azatioprina, meto-
trexate, ciclofosfamida o ciclosporina25. Sin embar-
go el tratamiento con inmunosupresores provoca
cambios en el estado inmune y no esta exento de
una importante nefro y hepatoxicidad. La azotio-
prina es la mas utilizada, a dosis de 5 mg/Kg/dia26.

El dltimo farmaco incorporado al tratamiento
de la fibrosis retroperitoneal ha sido el
Tamoxifeno. El tamoxifeno es un antiestréogeno
efectivo en el tratamiento de los tumores desmoi-
des, cuyo mecanismo de accién en los procesos
fibroescleréticos no esta completamente esclare-
cido?”. Hoy dia es un farmaco de interés en el tra-
tamiento de la FRI por los bajos riesgos en su uso
y la efectividad en los trabajos publicados?8.

Una posible actitud terapéutica seria la de
comenzar con una maniobra endourolégica (cate-
terismo ureteral o nefrostomia percutanea) segui-
da de tratamiento médico con corticoides, azatio-
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prina o tamoxifeno durante 3-6 meses. Si tras ree-
valuar al paciente se ha producido una remision
completa de la placa fibrosa, se continia 3 meses
mas el tratamiento médico. Si por el contrario se
produce la estabilizacién o la progresion de la
fibrosis, se optara por la cirugia complementada
con 3 meses de tratamiento médico?°.

2. Tratamiento quirtrgico

Es el tratamiento indicado en las etapas mas
avanzadas de la enfermedad. Mientras que ini-
cialmente encontraremos un plano de clivaje facil,
gracias a que el tejido graso inflamatorio todavia
no ha sido sustituido totalmente por tejido fibro-
so, en las etapas avanzadas el plano de clivaje es
dificil por existir una verdadera fibrosis cicatricial
muy densa con grave riesgo de desvascularizacion
e incluso desinsercién ureteral por puntos de
menor resistencia, debiendo abandonarse el
intentar resecar completamente la placa, por ries-
go de lesion de grandes vasos a cuyas paredes la
placa fibrosa esta intimamente unida. En esta
ultima etapa en donde el reemplazamiento urete-
ral por ileon o el propio autotrasplante debe ser
mas empleado.

Mediante un abordaje lumboiliaco amplio (en
casos unilaterales) o laparotomia media supra e
infraumbilical (en casos bilaterales), podemos reali-
zar basicamente las siguientes técnicas quirargicas:

a. Ureterolisis simple:

La liberacion ureteral de la placa fibrosa, sin su
aislamiento, es totalmente insuficiente ya que el
riesgo de recidivas es en torno a un 68% entre 3
meses y 9 anos3?. Sea cual sea la modalidad
empleada tras esta técnica, la ureterolisis puede
ocasionar una necrosis ureteral por devasculari-
zacion, provocando una fistula urinaria que puede
derivar en un uroperitoneo con cuadro séptico que
obligue a actuaciones quirargicas inmediatas.

b. Ureterolisis con intraperitonizacion ureteral:

Es la técnica quiriargica mas comunmente uti-
lizada y resulta definitiva en la mayoria de los
casos. El paso al que hay que prestar especial
atencion es el cierre peritoneal a nivel de la extre-
midad superior e inferior ureteral, por el riesgo
de estenosis que obligue a nueva ureterolisis3©
(Fig. 5).
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FIGURA 5: UIV tras ureterolisis e intraperitonizacion ure-
tral.
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c. Ureterolisis y recubrimiento con colgajo graso
pediculado de grasa preperitoneal posterior o con
omentum:

Tras la liberacion ureteral, se aisla un colgajo
pediculado de grasa preperitoneal posterior o de
omentum, libre de fibrosis, con el que se enrolla
el uréter en toda la longitud que precise, consi-
guiendo aislarlo de forma completa3!.

d. Sustitucién ureteral por intestino:

En casos de desvascularizacion ureteral, fistu-
las urinarias o lesion amplia del uréter, un mag-
nifico y eficaz recurso es la sustitucién uretero-
ileal isoperistaltica, sobre todo en riflones que con-
serven un buen funcionalismo renal (Fig. 6).

e. Autotrasplante renal:

Es una técnica poco empleada, estando funda-
mentalmente indicada en aquellos casos en donde
el pediculo vasculo-renal este fuertemente com-
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FIGURA 6: UIV con uréter derecho sustituido por segmen-
to ileal.

prometido por el desarrollo de la placa fibrosa. Es
obligada la valoracién previa de los vasos iliacos,
al poder estar comprometidos en el proceso32.

f. Nefrostomias definitivas:

Sélo indicadas en los raros casos en que las
nefrostomias temporales no sean posibles (con-
traindicacion absoluta, edad del paciente).

g. Nefrectomia:

Estaria justificada en casos de rifones sinto-
maticos y con escaso o nulo poder funcional o en
aquellos casos con complicacién severa y grave
postoperatoria, con rinén contralateral sano. La
valoracion del funcionalismo renal por medios bio-
quimicos y funcionales (is6topos, U.I.V.) nos orien-
tara en la terapéutica a seguir.

Por ultimo, es recomendable abordar el trata-
miento quirurgico de la fibrosis retroperitoneal
con medidas de seguridad tales como intubacién
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ureteral con catéteres doble J o nefrostomias tem-
porales, que aseguren durante un tiempo pru-
dencial el buen funcionalismo renal y el libre flujo
urinario, amén de servir como valvula de escape a
complicaciones que sin este recurso podrian
resultar gravisimas.

Nuestra casuistica

En los ultimos 15 anos, Han sido 10 los pacien-
tes diagnosticados y tratados de fibrosis retrope-
ritoneal idiopatica (FRI), 7 hombres y 3 mujeres,
con una edad media de 59,4 afnos (31-79 anos).

En los antecedentes existe cirugia abdominal
previa en 5 casos (apendicectomia, suprarrena-
lectomia, esfinterectomia laparoscépica), HTA en
2 casos y HBP en 4. En un caso se asoci6 con una
enfermedad autoinmune (enf. de Addison).

La forma de presentacion mas habitual ha sido
el dolor lumbar uni o bilateral (6 casos), bien sordo
prolongado o de tipo célico. En 3 de los casos se
lleg6 al diagnostico a partir del estudio de una
insuficiencia renal y en un caso debuté como un
sindrome irritativo miccional. Clinicamente en 8
casos existian datos concomitantes de insuficien-
cia renal (elevacion de urea y creatinina), en 2
casos edemas de MMII por sindrome de vena cava
inferior y un caso de suboclusién intestinal.

El primer método diagnéstico solicitado a par-
tir de la clinica del paciente ha sido la ecografia
renal y el diagnéstico de confirmacién se realizo
mediante TAC. Otras pruebas realizadas en la
mayoria de los pacientes han sido UIV, pielogra-
fia ascendente, renograma isotépicoy flebografia.
El hallazgo habitual en todos los casos ha sido
una ureterohidronefrosis de diverso grado, bila-
teral en 8 y unilateral en 2. El segmento ureteral
mas frecuentemente afecto es el iliaco. En el
momento del diagnoéstico existian 5 unidades
renales anuladas funcionalmente. Hubo compro-
miso de vena cava y vasos iliacos con manifesta-
ciones clinicas en 2 casos y de recto-sigma en 1
caso.

El tratamiento inicial consistio: en tres casos
se realiz6 tratamiento médico previo a la cirugia,
dos con corticoides (prednisona) y otro con tamo-
xifeno, todos durante 4 meses; tratamiento endou-
rolégico previo a la cirugia en 5 casos (4 cateteris-
mos ureterales doble J y 1 nefrostomias percuta-
neas bilateral); y cirugia de entrada en 2 casos.
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El tratamiento quirargico consistié en una ure-
terolisis con intraperitonizacién ureteral, y en un
caso se realiz6 enrrollamiento del uréter en omen-
tum. En 3 casos hubo de realizarse nueva urete-
rolisis, unilaterales, a uno, dos y siete afios de la
primera intervencién. En un caso se efectué una
angioplastia con stent en cava inferior e iliaca
izquierda. En dos casos se produjo la necrosis de
un segmento ureteral tras la ureterolisis, resol-
viéndose con la sustitucion ureteral por ileon.

Tras la cirugia se han tratado dos pacientes con
corticosteroides, uno con corticoides mas azatio-
prina y dos con tamoxifeno. La evoluciéon clinica
se basa fundamentalmente en el grado de afecta-
cién de la funcién renal con el paso del tiempo: en
cuatro casos hubo una evidente mejoria, en tres
la IRC se ha mantenido y en dos ha sido progresi-
vo su deterioro. En seis casos se ha producido la
anulacién funcional de uno de los rifiones. En los
pacientes tratados con tamoxifeno parece apre-
ciarse una reduccién de la placa fibrosa.

Concluimos que la FRI es una entidad de diag-
nostico generalmente en estadios tardios, con una
uropatia obstructiva importante (uni o bilateral) y
una insuficiencia renal ya establecida. En fases
iniciales puede ser util el tratamiento médico, sin
embargo en etapas avanzadas esta indicado el tra-
tamiento quirurgico apoyado con maniobras
endourolégicas. El uso del tamoxifeno nos esta
proporcionando buenos resultados.

ABSCESOS RETROPERITONEALES

Etiopatogenia

Etiolégicamente son numerosos los gérmenes
involucrados en la génesis de estos abscesos, sien-
do los agentes encontrados con mayor frecuencia:
E.Coli, Proteus, Estafilococo Aureus, Estreptococo
y Candida33-34. No obstante, en la actualidad asis-
timos a un inusitado aumento de los abscesos pro-
ducidos por gérmenes Gram positivos, hongos,
flora polimicrobiana y bacilos tuberculosos,
estando en especial relacion con el incremento de
individuos inmunodeprimidos®3.

Los abscesos retroperitoneales se clasifican
atendiendo a la via de acceso, en:

- Primarios, originados a partir de un foco sép-
tico a distancia y que alcanzan el retroperitoneo
fundamentalmente por via hematégena. Son los
menos frecuentes y el germen implicado con mas
frecuencia es el estafilococo.
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- Secundarios, con una mayor incidencia. La via
de acceso suele ser por contigiiidad o propagacion
linfatica a partir de procesos localizados en érganos
o estructuras anatémicas vecinas: 6rganos digesti-
vos retroperitoneales3®, columna lumbar, estructu-
ras musculoaponeuréticas o intratoracicas y rinon,
el 6rgano mas frecuentemente asociado y origen de
los abscesos perirrenales, no siendo raro encontrar
el antecedente de una infecciéon urinaria, litiasis,
pielonefritis cronica, pionefrosis, etc®” (Fig. 7).

FIGURA 7: TAC con absceso perirrenal derecho.

Clinica

Las manifestaciones clinicas pueden ser muy
evidentes, con dolor lumbar irradiado a la cadera
y al muslo, fiebre con escalofrios, vomitos, impo-
tencia funcional, escoliosis antialgica y ocasional-
mente sindrome miccional. La triada sintomatica
mas frecuente son el dolor, fiebre y masa palpa-
ble, que aparece en el 50% de los enfermos, en oca-
siones puede desarrollarse un shock séptico.

Otras veces las manifestaciones clinicas son
mas insidiosas, apareciendo como un cuadro cré6-
nico con fiebre de larga evolucién que no cede a
antibioterapia y con deterioro del estado general.

A la exploracion fisica la masa palpable, la rigi-
dez del psoas y el aumento de la sensibilidad cos-
tolumbar estan presentes en mas del 75% de los
pacientes38,

Diagnéstico
La anamnesis detallada del paciente, con la
investigacion cuidadosa de los antecedentes y
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factores asociados permitiran la sospecha clini-
ca del absceso. Entre estos antecedentes es fre-
cuente encontrar litiasis de repeticién, infeccio-
nes urinarias no resueltas convenientemente,
diabetes mellitus e inmunosupresion. Las deter-
minaciones de laboratorio son poco especificas,
encontrando generalmente leucocitosis con des-
viacion a la izquierda, aumento de la velocidad
de sedimentacion y moderada anemia. El sedi-
mento mostrara piuria y bacteriuria.

Técnicas de imagen

La radiologia simple de vias urinarias es una
prueba poco sensible, que puede poner de mani-
fiesto un efecto masa en la fosa renal corres-
pondiente, con o sin gas superpuesto, borra-
miento de la linea del psoas y escoliosis antial-
gica hacia el lado afecto. El hallazgo que podria-
mos considerar mas tipico de este proceso,
como es la presencia de gas perirrenal, sélo fue
puesto de manifiesto por algunos en el 10% de
los casos®”.

En la radiografia de térax podemos encontrar
elevacion del hemidiafragma correspondiente
por irritacion diafragmatica en abscesos altos, o
borramiento del seno costodiafragmatico ipsila-
teral por la presencia de un derrame pleural
secundario al abscesoretroperitoneal.

La urografia intravenosa ha perdido vigencia
hoy dia en la valoracion inicial de estos procesos,
aunque puede ser imprescindible para el estudio
morfofuncional de la unidad renal homolateral.

En la Ecografia los abscesos tienen un patrén
ecografico complejo, mostrando en general una
zona central hipoecoica con ecos intensos y
libres en su interior. La presencia de gas origina
imagenes de alta densidad ecografica. Esta téc-
nica resulta diagnostica en un porcentaje eleva-
do de casos34, aunque no es desdenable el por-
centaje de falsos negativos, que en algunas series
llega al 36%°5°.

La TC permite el diagnéstico en la practica
totalidad de los casos, ya que es la exploracion
que mejor tipifica los abscesos retroperitoneales
al delimitar por un lado perfectamente su exten-
sién y por otro definir su contenido (Fig. 8). La
inyeccion de medios de contraste permite en oca-
siones poner de manifiesto el llamado signo del
anillo (realce de la pared del absceso). La TAC
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FIGURA 8: TAC con absceso retroperitoneal derecho.

facilita la puncién-aspiracién con aguja fina del
absceso, asi como su posterior tratamiento per-
cutaneo?,

De los estudios isot6picos, el Citrato de Galio
administrado por via endovenosa marca los leu-
cocitos, por lo que su acamulo puede ser indicio
de un proceso séptico. No obstante habria que
descartar una tumoracion, en particular las que
son ricas en leucocitos como los linfomas. El refi-
namiento de la técnica marcando leucocitos con
Galio-67 o Indio-111 podria aumentar su espe-
cificidad.

Tratamiento

Se fundamenta en el drenaje quirurgico del
absceso. Clasicamente se realizaba el drenaje
quirurgico y la nefrectomia acompanante en caso
de un rinén patolégico y/o afuncionante. La difu-
sion actual de las técnicas percutaneas ha modi-
ficado el abordaje de estos procesos, por lo que
la puncién percutanea constituye actualmente el
tratamiento de eleccion, guiada mediante eco-
grafia o TAC. El drenaje percutaneo puede ser
incompleto en caso de abscesos multiloculados,
pero en cualquier caso facilita la recuperacion
del paciente para un posterior drenaje quirargi-
co que completara el tratamiento, o para la rea-
lizacion de una nefrectomia®!-42,

El tratamiento quirurgico debe ser apoyado
por una cobertura antibi6tica adecuada. Una
antibioterapia empirica, a la espera de los culti-
vos, debera cubrir los bacilos Gram negativos y
el S. Aureus. La evolucion favorable del pacien-
te con la desaparicion del sindrome febril dicta-
ra la retirada del antibiotico.
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TUMORES RETROPERITONEALES
PRIMITIVOS

Introduccion

Son aquellas tumoraciones benignas o malig-
nas originadas en el espacio retroperitoneal,
excluyendo los tumores de 6rganos que se
encuentran en esta regién como el rinén, las
glandulas suprarrenales y las partes retroperito-
neales del pancreas, colon y duodeno. Son tumo-
res poco frecuentes, representando sélo del 0,07
al 0,2% de las neoplasias en general*344, El1 80%
de ellos suelen ser malignos y gran parte de ellos
son inextirpables en su totalidad por invasién de
estructuras vecinas (grandes vasos) o por el cre-
cimiento expansivo y difuso que adoptan®>. Su
diagnostico descansa en las pruebas radiolégicas
por la imagen, fundamentalmente Rx simple de
abdomen, U.LV., ecografia y TAC, completados
posteriormente con los estudios de extension. Su
tratamiento fundamental es la cirugia y comple-
mentariamente la radioterapia y quimioterapia,
de eficacia controvertidas. El urélogo desempena
un papel muy importante en el tratamiento de
estos tumores por el area anatémica que ocupan,
area en donde desarrolla su principal actividad
quirurgica. No obstante en muchas ocasiones, el
abordaje multidisciplinario debe ser considerado
en beneficio del enfermo y del correcto trata-
miento.

Clasificaciones

Se han clasificado de distintas formas: aten-
diendo a criterios de malignidad o benignidad,
morfolégicos (quisticos o sé6lidos), tejido de origen
(mesodérmicos, de tejido neural y de restos
embrionarios), etc. De todas las clasificaciones
empleadas, la mas aceptada con ciertas modifica-
ciones es la de Ackerman*6, quien los divide segun
el tejido de origen y su variante benigna o malig-
na. En Espana Barreiro Alvarez*’, agrupa los
tumores retroperitoneales atendiendo a los crite-
rios de benignidad o malignidad, potencial malig-
no de tumores benignos, malignidad segun evolu-
cién y transformacién o maduracién de un tumor
maligno en benigno.

QUISTES RETROPERITONEALES
Patologia rara y de baja incidencia (Fig. 9).
Pueden ser clasificados en:
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1. Quistes de origen urogenital: Pueden desarro-
llarse de restos mesonéfricos, pronéfricos, metané-
fricos o de restos mullerianos. Son mas frecuentes
en mujeres. Su contenido puede ser un liquido claro
y achocolatado por hemorragia intraquistica®®.

2. Quistes mesocoélicos: Nacen por defecto de
fusién de las hojas peritoneales. Su localizacion
por delante de los vasos espermaticos u ovaricos
los diferencia de los quistes urogenitales que
yacen por detras*®.

3. Quistes linfaticos: Se forman por compresion
u obstrucciéon de los linfaticos retroperitoneales
dando lugar al linfangioma quistico®®. Su conte-
nido puede ser blanco cremoso y microscopica-
mente es caracteristica la presencia de material
graso.

4. Quistes traumaticos: Formados por hemo-
rragia traumatica y en ocasiones espontanea y
cuyo resultado es un hematoma organizado que
carece de capsula verdadera.

il

FIGURA 9: UIV con quiste retroperitoneal que desplaza
rinon y ureter izquierdo.
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5. Quistes dermoides y Teratomas: Los quistes
dermoides corresponden a teratomas maduros
muy bien diferenciados y que contienen estructu-
ras derivadas de las 3 lineas germinales. Su diag-
nostico puede ser hecho por una Rx simple de
abdomen, al sospechar en la imagen la presencia
de cartilago, hueso, dientes, etc. En el 75% de los
casos afecta a personas de corta edad y en las pri-
meras décadas de la vida.

Nosotros contamos con dos linfangiomas quis-
ticos, un quiste urogenital y un teratoma madu-
ro. Todos fueron intervenidos y las edades varia-
ron entre los 14 y los 26 anos. El quiste urogeni-
tal afect6 a una mujery el resto asentaron en varo-
nes. Ninguno ha recidivado, siendo la evoluciéon de
los pacientes muy satisfactoria.

TUMORES SOLIDOS

A. De origen mesodérmico

1. Tumores conectivos: Representados por el
fibroma y el fibrosarcoma. Derivan de los fibro-
blastos y junto al liposarcoma son los tumores
mas frecuentes del retroperitoneo. Su caracteris-
tica histolégica mas llamativa es la célula en forma
de huso dispuesta en un patrén fascicular que da
aspecto en "raspa de pescado".

2. Tumores de tejido adiposo: Grupo constitui-
do por el lipoma y el liposarcoma y de gran fre-
cuencia en el retroperitoneo®!-52 | Afectan mas fre-
cuentemente a las mujeres, entre la cuarta y sexta
década de la vida. Tienen caracter muy recidivan-
te y en su evolucién y pronéstico influye mucho su
tipo histolégico. Por lo general el tipo mixoide y el
bien diferenciado presentan mejor prondstico que
los otros tipos histologicos (Fig. 10).

3. Tumores de miisculo liso: Representados por
el leiomioma y el leiomiosarcoma. Pueden deri-
var de las paredes musculares de los grandes
vasos o incluso de restos embrionarios del con-
ducto de Wolff o de Muller. Son tumores relativa-
mente raros. Su aspecto histolégico suele ser
monoformo presentando células alargadas y fusi-
formes®3 (Fig. 11).

4. Tumores de musculo estriado: Representados
por el rabdomioma y el rabdomiosarcoma. Se ori-
ginan de la fibra muscular estriada de los muscu-
los que cubren el retroperitoneo Su variedad
maligna es de gran agresividad, distinguiéndose la
forma embrionaria que afecta a pacientes de corta

456

FIGURA 11: Leiomiosarcoma retroperitoneal.

edad y la forma adulta que es un tumor de creci-
miento lento y que invade tempranamente los lin-
faticos regionales.

5. Tumores de origen incierto: En este grupo se
pueden incluir al xantogranuloma retroperito-
neal y histiocitoma fibroso maligno (H.F.M) El
xantogranuloma, resultado en ocasiones de pro-
cesos inflamatorios y disturbios del metabolismo
del colesterol®*. E1 H.F.M. deriva de histiocitos que
actuan como fibroblastos facultativos o bien de
células mesenquimales pluripotenciales.
Macroscopicamente podemos distinguir tres
patrones histolégicos fundamentales: patrén esto-
riforme o "en rueda de carro"”, patrén pleomorfico
y patroén fascicular®-5¢ (Fig. 12).

6. Tumores vasculares: Son las variedades
benignas y malignas del hemangioma y heman-
giopericitoma. Este ultimo estd constituido por
proliferaciones capilares con presencia de células
tumorales entre sus espacios y se caracteriza por
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FIGURA 12: Histiocitoma fibroso maligno retroperitoneal

la presencia de pericitos, células con capacidad
contractil. Algunos autores han descrito asocia-
ciones de este tumor con osteomalacia®’, crisis
hipoglucémicas®®, o con hiperreninemia e hiper-
tension®?, por secrecion inadecuada de inhibido-
res del 25 colecalciferol, insulina o renina respec-
tivamente.

7. Tumores mixomatosos: Estos tumores pre-
sentan abundante matriz mucoide rica en muco-
polisacaridos acidos. Son tumores de comporta-
miento benigno, pero que alcanzan grandes tama-
nos y engloban 6rganos importantes de la region,
haciendo dificil su extirpacién total.

B. Tumores derivados de la cresta neural

1. Vaina nerviosa: Han sido denominados de
distinta forma: Schwannoma y Neurolemoma.
Su origen esta en las células del neurilema o vaina
nerviosa, referida generalmente a la vaina de
Schwann. Cuando el tumor es benigno su extir-
paciéon es simple por encontrarse casi siempre
encapsulado. Cuando es maligno y de crecimien-
to difuso no encapsulado, suele invadir érganos
vecinos haciendo casi imposible su extirpacion
total y siendo la recidiva la norma®°-6!, El neuro-
fibroma contiene elementos fibrosos junto a célu-
las de Schwann y patrén celular uniforme lo que
lo diferencia del neurilemoma. Suelen asociarse
con la enfermedad de Von Recklinhausen y son
muy raros en retroperitoneo.

2. Del Sistema Nervioso Simpdtico: Este grupo
esta constituido por el ganglioneuroma, ganglio-
neuroblastoma y neuroblastoma. De todos ellos,
por las implicaciones clinicas que genera, el mas
interesante es el neuroblastoma®?, que afecta a
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pacientes de corta edad y suele metastatizar por
via linfatica y sanguinea a higado (Sindrome
Pepper), huesos y craneo (Sindrome Hutchison).
En ocasiones puede crecer hacia los canales inter-
vertebrales ("Dumbell Tumours") y causar com-
presion medular y paraplejia.

3. Del Tejido Cromafin y Adrenocortical: Los feo-
cromocitomas extraadrenales o paraganglio-
mas pueden aparecer en ganglios y canales sim-
paticos retroperitoneales. Al segregar adrenalina y
noradrenalina, asi como otras aminas presoras,
dan sintomas similares a los feocromocitomas
adrenales.

C. Tumores derivados de restos embrionarios

El cordoma retroperitoneal se origina de
remanentes de la notocorda primitiva. Crece en la
region sacra generalmente y tiende a destruir el
sacro en su crecimiento. Si su crecimiento es ante-
rior puede ocupar el retroperitoneo, planteando
diagnéstico diferencial con otros tumores.

D. Tumores Raros o Excepcionales

En el retroperitoneo se pueden dar otra serie
de tumoraciones de aparicién excepcional y que
deben tenerse en cuenta a la hora del diagnéstico
diferencial.

1. Enfermedad de Castleman: consiste en un
tumor linfoide benigno de etiologia desconocida y
de localizacion mediastinica fundamentalmente,
aunque comunicado también en retroperito-
neot3.64

2. Sindrome de Carney: consistente en leio-
miosarcoma gastrico, condroma pulmonar y para-
ganglioma extraadrenal localizado en retroperito-
neo%,

3. Enfermedad de Rosa-Dorfman: También
llamada histiocitosis sinusal con linfadenopatia
masiva y que en el retroperitoneo puede ocasionar
uropatia obstructiva®6-67,

4. Plasmocitoma Extramedular: Es un
tumor de células plasmaticas de localizacién
extramedular. Se han descrito casos de localiza-
cion retroperitoneal con obstruccion ureteral y
oclusion de vena renal causando fallo renal®s.

5. Angiomiolipoma retroperitoneal: Tumor
benigno de localizaciéon excepcional en retroperi-
toneo y que se asocia frecuentemente a una faco-
matosis®%70,



A. ZULUAGA GOMEZ, A. JIMENEZ VERDEJO

Estadiaje y pronéstico

El sistema de estadiaje que mas se adapta a las
caracteristicas de los T.R. es el propuesto por
Russell y cols”! en 1977. Este sistema, llamado
TNMG se fundamenta en cuatro parametros:
Tamano Tumoral; Noédulos o diseminacion a gan-
glios linfaticos; Metastasis a distancia y Grado de
malignidad histolégica. Expresada en estadios cli-
nicos seria:

— Estadio I: Grado bajo de malignidad histolo-
gica, sin invasiéon de huesos, ni vasos o nervios
importantes y sin metastasis en ganglios linfati-
cos regionales ni distantes.

Ia: G1 T1 NO MO: Tumor menor de 5 cm que
cumple lo anterior.

Ib: G1 T2 NO MO: Tumor de mas de 5 cm que
cumple lo anterior.

— Estadio II: Tumor de grado moderado de
malignidad histolégica que no infiltra huesos, ni
vasos 0 nervios importantes, y sin metastasis en
ganglios linfaticos regionales ni distantes.

ITa: G2 T1 NO MO: Tumor de menos de 5 cm que
cumple lo anterior.

IIb: G2 T2 NO MO: Tumor de mas de 5 cm que
cumple lo anterior.

— Estadio III: Tumor de alto grado de maligni-
dad histolégica que no infiltra huesos, ni vasos o
nervios importantes, pero con metastasis en gan-
glios regionales (IIIc).

Illa: G3 T1 NO MO: Tumor de menos de 5 cm
que cumple el primer apartado.

IIIb: G3 T2 NO MO: Tumor de mas de 5 cm que
cumple el primer apartado.

Illc: G1-3 T1-2 N1 MO: Tumor que cumple el
segundo apartado.

— Estadio IV: Tumor de cualquier grado histo-
l6gico que macroscépicamente invade huesos,
nervios o vasos importante, con o sin afectacién
de ganglios linfaticos regionales.

IVa: G1-3 T3 NO-1 MO: Cumple lo anterior, sin
metastasis distantes.

IVb: G1-3 T1-3 NO-1 M1: Cumple lo anterior
pero con metastasis distantes.

El pronéstico de los tumores retroperitoneales
se fundamenta en varios parametros: tipo histol6-
gico, indice mitético, necrosis, infiltrado inflama-
torio, diferenciacién celular y tamafio tumoral
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Cuadro clinico y bioquimico

Los sintomas ocasionados por los tumores
retroperitoneales estan en funcién del area anaté-
mica que ocupany del gran tamano alcanzado. Por
eso no es raro que el primer sintoma, aunque tar-
dio, sea la aparicién de una tumoracion visible y
palpable. De ahi que los sintomas se deriven de la
compresion o invasién de los 6rganos o sistemas
mas comprometidos:

— Sintomas Digestivos: Anorexia, nauseas,
vomitos y sensacion de pesadez.

— Sintomas Urolégicos: Generalmente dan lugar
a molestias lumbares con sensaciéon de ocupacion
lumbar. Los tumores de crecimiento inferior con
prolongacion al espacio pelvisubperitoneal (espacio
presacro), ocasionan sindromes disuricos, pola-
quiuria e incluso retencién urinaria por compre-
sién y rechazamiento de la vejiga. La anuria aun-
que rara es posible por compresion bilateral o ante
un rinén unico. El compromiso del aparato urina-
rio en el curso de estos tumores ha sido destacado
en las estadisticas de Shulte y Emmet”? con un
72,5% de los casos, de Duncan’® con un 85% y de
Zuluaga’ que va desde un 98,8% para el rinon,
100% para el uréter y un 7,2% para la vejiga.

— Sintomas Vasculares: La compresion de gran-
des vasos o sus ramas pueden generar edemas de
extremidades inferiores y presencia de circulacion
abdominal colateral. No es infrecuente en el hom-
bre la aparicién de varicocele y/o edema genital.
La compresion del pediculo vasculo-renal puede
generar hipertension y la compresion de arterias
iliacas originar claudicacion intermitente.

—Sintomas Nerviosos y Linfaticos: Surgidos por
compresion de estos sistemas y dando lugar a lin-
fedemas inferiores o a sindromes radiculares. Se
han descrito diferencias de temperatura en las
extremidades inferiores por compresion del sim-
patico lumbar (signo de Hesse) o aumento de los
reflejos pilomotores y sudoriparos del lado afecto
(signo de Vinogradow).

Los unicos tumores que pueden dar sintomas
y alteraciones bioquimicas caracteristicas son los
derivados de la cresta neural de localizacion retro-
peritoneal, tales como el neuroblastoma y los
paragangliomas. Los neuroblastomas clinicamen-
te pueden manifestarse por: sintomas digestivos
con anorexia, nauseas, vomitos y diarrea cronica
por la presencia de péptidos intestinales vasoac-
tivos; sindrome de Cushing por secrecion de sus-
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tancias similares a la ACTH; sindrome opsomio-
clonico que se presenta con ataxia, disdiadococi-
nesia y sindrome cerebral con hipotonia. Suelen
ser frecuentes las metastasis 6seas y las retroor-
bitarias, y la invasién del canal raquideo puede
dar lugar a compresiones raquideas y paralisis.
Bioquimicamente los datos mas relevantes son la
elevacion en plasma de noradrenalima, dopa y
dopamina. Por su parte los paragangliomas retro-
peritoneales pueden presentar sintomas simila-
res a la de los feocromocitomas (hipertension
arterial paroxistica o persistente, acompanada de
cefaleas, palpitaciones, taquicardia y sudora-
cion. Bioquimicamente pueden estar elevadas en
sangre las catecolaminas (noradrenalina y adre-
nalina).

En tumores como los hemangiopericitomas se
han descrito cuadros de hipoglucemia®®, hiper-
tension®® y osteomalacia®” por secrecion inade-
cuada de insulina, renina e inhibidores del 25
colecalciferol. Igualmente en los histiocitomas
fibrosos malignos se han observado reacciones
leucemoides”®, por produccion de un factor hema-
topoyético no identificado.

Diagnéstico

El diagnéstico de los T.R. se realiza fundamen-
talmente por las pruebas de la imagen. La ecogra-
fia y la TAC ayudan a distinguir las masas quisti-
cas de las sdlidas o mixtas, apreciandose las
dimensiones aproximadas de las mismas y con la
TAC la relacioén con visceras y estructuras vecinas.
No obstante estas dos exploraciones s6lo vienen a
confirmar un diagnéstico ya sospechado por otros
medios, por lo que no han contribuido al diagnos-
tico precoz de la tumoracion.

En el diagnoéstico de un tumor retroperitoneal,
sobre todo si de un tumor maligno se trata (85%),
los métodos utilizados iran encaminados al diag-
nostico de la tumoracion y al diagnéstico de
extension.

A. Diagnéstico de la tumoracion

Se debe seguir un orden preestablecido para
evitar exploraciones innecesarias:

1. Rx simple de abdomen: Nos informa de
forma particular de la distribucion de gases intes-
tinales (es frecuente encontrarlos desplazados
hacia el lado contrario de la tumoracion), sombra
tumoral (habitualmente bien delimitada, de den-
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sidad homogénea o con zonas alternantes), borra-
miento del psoas, elevacion diafragmatica (en
tumores de localizacién alta y posterior) y erosio-
nes vertebrales (signo de posibles metastasis).

2. Urografia intravenosa y nefrotomogra-
Jia: Sigue siendo una prueba fundamental en el
diagndstico topografico de esta patologia. Las alte-
raciones morfolégicas y funcionales pueden ser
detectadas a los tres niveles del tracto urinario:
rinén, uréter y vejiga’®.

a) Rinon: Puede estar rechazado, comprimido,
rotado sobre su eje, dando lugar a modificaciones
topograficas, morfolégicas y funcionales. En oca-
siones los desplazamientos llegan a ser insospe-
chados, cruzando la linea media o colocandose en
posicion pélvica (Fig. 13). Las grandes masas pue-
den ocasionar dilatacién calicial o incluso anula-
cion funcional.

FIGURA 13: UIV con gran masa retroperitoneal izquierda
que rota y desplaza el riiion hacia la pelvis en la linea
media.
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b) Uréter: Un tumor retroperitoneal lo puede
desplazar, comprimir y dilatar. Cuando no es visi-
ble es necesario la practica de una pielografia
ascendente, que aparte de identificarlo nos infor-
ma de su trayecto y evita en ocasiones las lesiones
inadvertidas del mismo en el curso de una inter-
vencion quiruargica (Fig. 14).

¢) Vejiga: Es la menos comprometida en esta
patologia. No obstante en tumores que se prolon-
gan al espacio pelvisubperitoneal o que crecen en
€l (tumores presacros), ésta resulta rechazada y
comprimida muy frecuentemente (Fig. 15).

3. Ecografia: Su mayor ventaja es distinguir la
naturaleza quistica o sé6lida de la tumoracién, asi
como determinar su volumen y topografia, aunque
no tiene caracter histoespecifico. Es ideal para el
seguimiento postoperatorio, postradioterapico y
postquimioterapico’”-78 .

FIGURA14: Pilografia retrégrada con tumor retroperito-
neal que desplaza el uréter izquierdo, sobrepasando la
linea media.
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FIGURA 15: Cistografia con vejiga comprimida por un
tumor retroperitoneal presacro.

4. Tomografia Computarizada (TC): Puede
considerarse como el método diagnéstico mas
optimo, tanto por su capacidad para detectar
masas de pequeno tamano (>/=2 cm) no detecta-
das por otros métodos, como por determinar el
volumen, la topografia y las relaciones del tumor
con los 6rganos vecinos (Fig. 16). La capacidad de
la TAC para definir “densidades tisulares” ha sido
empleada para diagnosticos histoespecificos,
como por ejemplo en el diagnostico de lipomas y
liposarcomas??-89, Otros aspectos importantes de
la utilidad de la TAC en patologia retroperitoneal
tumoral viene dada por su ayuda a la planificacion
quirargicay a elegir la via de abordaje, a que puede
reemplazar a la angiografia en muchos casos, a la
ayuda al planteamiento radioterapico, a que
detecta rapidamente las recidivas y a su utilidad
para ver la respuesta terapéutica y para el segui-
miento clinico.
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FIGURA 16: TAC con gran tumor retroperitoneal que ocupa
el hemiabdomen derecho.

5. Exploraciones Vasculares: Tienen un sitio
en el diagnoéstico de esta patologia. La aortografia
permite situar la masa en el retroperitoneo, ver
sus desplazamientos y definir patrones vascula-
res. Pueden identificarse cuatro patrones vascu-
lares®!: hipervascular, hipovascular, avascular y
vasos parasitos (Fig. 17). Sin embargo no se ha
encontrado relacion del patréon encontrado con el
pronéstico y evolucién. La cavografia informa
sobre estasis o trombosis tumoral y existencia o
no de redes colaterales.

6. Otras exploraciones de menos valor:

— Linfografia: Los tumores retroperitoneales
que diseminan mas frecuentemente por el sistema
linfatico son el sarcoma sinovial, el histiocitoma
fibroso maligno y el neuroblastoma.

— Opacificacion del Tubo digestivo: Informa del
rechazamiento del marco célico y la posible invasion
del mismo®2, aunque debe ser la tltima prueba en
emplearse para no interferir otras exploraciones.

— Laparoscopia: Es ttil para descartar metas-
tasis abdominales y para la toma de biopsias diri-
gidas preoperatoriamente®3.

— Radionuclidos con Tc 99: Se han empleado
fundamentalmente para diferenciar los liposarco-
mas, que muestran incremento de la actividad
tisular, de los lipomas que no la evidencian®.

— La Angiografia digital y la Resonancia nuclear
magnética no han aportado datos de mayor valor
a los ya aportados por otros métodos®-86,

— Biopsia con Aguja fina, dirigida mediante la
ecografia o la TAC. Su uso es controvertido®”.
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FIGURA 17: Aortografia con tumor retroperitoneal dere-
cho hipervascularizado.

B/ Diagnéstico de Extension

Se basa en las mismas pruebas que para cual-
quier enfermedad potencialmente metastasica: Rx
Toérax o TAC toracico, gammagrafia hepatica, gam-
magrafia 6sea y series metastasicas.

C/ Diagnéstico Diferencial

Ha de realizarse fundamentalmente con tumo-
res digestivos, ovaricos y de érganos retroperito-
neales (rinén, suprarrenal). Afortunadamente los
métodos actuales permiten un diagnéstico de cer-
teza en la gran mayoria de los casos.

Tratamiento

1. Quirurgico

Hoy dia, la tnica opcion con posibilidades
curativas de esta patologia tumoral continua sien-
do su exéresis quirurgica.

Shiloni y cols®® distinguen cuatro formas de
tratamiento: reseccion total, donde en teoria no
queda enfermedad macroscépica; reseccién sub-
total, muy amplia, con incluso 6rganos adyacen-
tes, pero quedando tumor residual; reseccién
paliativa con la finalidad de aliviar sintomas; y
exploracion con biopsia. La supervivencia media
de los dos primeros grupos es prolongada (media
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de 241 meses), en comparacion con la de los ulti-
mos grupos ( media de 12 a 20 meses). En nues-
tra experiencia distinguimos dos tipos morfoléogi-
cos de tumores, los nodulares tinicos o multiples
y los difusos. Los primeros presentan planos de
clivaje mas o menos adecuados, mientras que los
segundos infiltran difusamente los érganos y teji-
dos haciendo casi imposible su erradicacion. Es
por ello que en grandes series, la resecabilidad
varia entre un 38% a un 65% con una media de
530489-92

Los criterios de radicalidad y el tamano fre-
cuente de estos tumores, requiere que el aborda-
je se realice mediante una amplia via de acceso
(toracofrenolaparotomia, laparotomia media,
paramediana o transversal). Asimismo, es fre-
cuente, para asegurar la radicalidad de la opera-
cion (una reseccién completa que asegure unos
margenes adecuados), la extirpacion de 6rganos
adyacentes. Los 6rganos mas frecuentemente
resecados son los rinones (32-46%); colon (25%),
glandula adrenal (18%), pancreas (15%) y bazo
(10%)93—95.

En ocasiones es necesaria la realizacién de téc-
nicas de cirugia vascular, como la reseccion veno-
sa con uso de injerto o vena autéloga, u operacio-
nes que utilizan bypass cardiopulmonares, debi-
do a la intima adherencia del tumor a estructuras
vasculares (vena cava), o la presencia de trombos
tumorales intracavos®. Sin embargo para otros
autores, el desarrollo de importantes colaterales
venosas por la propia compresion tumoral hacen
que no sean necesarias las resecciones venosas.

La morbimortalidad por tanto, dependera del
tipo de tratamiento quirurgico empleado. Las
complicaciones asociadas y la mortalidad son
mas frecuentes en los casos de maxima radicali-
dad operatoria, variando la morbilidad varia
entre un 6% a un 18% y la mortalidad entre un
2% a un 8%93-95,

La supervivencia de estos pacientes han mejo-
rado debido, en parte, a la mayor preparacion pre-
operatoria y a los mejores cuidados postoperato-
rios que existen en la actualidad. Pero indudable-
mente la mayor supervivencia la tienen aquellos
pacientes en los que se ha realizado cirugia radi-
cal, sobre los que han recibido tratamientos par-
ciales. Pack y Tabah%” en 1954, comunican un 2%
de supervivencias a los 5 afios. Braasch y Mon*3
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en 1976 comunican un 21% a los 5 anos, y series
mas recientes van desde un 50% a un 70% a los
5 anos®!'92, La media de supervivencia para
pacientes con extirpacion total varia de un 54% a
los 5 afios a un 45% a los 10 anos. Por el contra-
rio para pacientes con reseccion parcial estos ran-
gos oscilan entre un 8% a un 35% que compara-
dos con los de biopsia sola (0 a 15%) resulta dis-
cretamente significativa®8,

Por lo tanto, los factores pronésticos que mas
importantemente influyen en la supervivencia de
estos pacientes, son: la amplitud de la reseccion,
el grado, estadio y tamano tumoral, el tipo histo-
légico y la presencia de metastasis.

La tasa de recurrencia es muy alta, cifrandose
entre un 50% y un 82%93-95-98, Por lo general estas
deben ser abordadas quirurgicamente ya que no
es habitual, al menos en las primeras recurren-
cias, la existencia de metastasis a distancia en
higado o pulmoén. La diferencia de supervivencia
entre los pacientes con recurrencias operados y no
operados es muy importante (48 meses vs 15
meses), por lo que todos los esfuerzos deben enca-
minarse a la reseccion de la masa.

2. Radioterapia y Quimioterapia

Su papel como terapéuticas complementarias
en el manejo de los tumores retroperitoneales es
controvertida®. Como idea general es posible que
logren un aumento en la supervivencia libre de
enfermedad comparativamente con los que no la
reciben, pero no demuestran aumento en la super-
vivencia global8:100,

El empleo de la Radioterapia (RT) puede jus-
tificarse por las dificultades que entrana una
extirpacion completa de estos tumores y por su
alta recurrencia. Cody y cols!'®! no encuentran
diferencias estadisticas significativas entre el
empleo de RT sobre la cirugia sola. Sindelar y
cols192 realizan un estudio randomizado compa-
rando dos formas de RT: un grupo recibe RT
intraoperatoria (20 Gy) seguida de irradiacion
externa a dosis baja de 40 Gy, y un segundo
grupo recibe so6lo irradiacién externa postopera-
toria a altas dosis (55 Gy). La tiinica diferencia que
existié entre los grupos, fue la baja recurrencia
locorregional en el primer grupo, aunque en estos
pacientes se presentaron problemas de neuropa-
tia periférica.
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La dosis empleada mas habitualmente es la de
6.000 cGy. Parece ser importante la relacién entre
la respuesta obtenida con la dosis empleada, pues
con dosis menores a 5.000 cGy el indice de recu-
rrencias locales es del 67%, por sélo un 17% cuan-
do la dosis es igual o mayor a 5.000 cGy'%3. Nuevas
modalidades de RT tratan de ser implantadas con
el fin de reducir los efectos colaterales!04.

La quimioterapia (QT) ha sido empleada en mul-
tiples variantes, con drogas unicas o en combina-
cion!%, siendo el indice de respuestas practica-
mente similar con cualquier régimen terapéutico. La
droga en régimen de monoterapia mas empleada es
la Adriamicina y en régimen de asociacion el ADIC
(Adriamicina -DTIC) o el CIVADIC (Ciclofosfamida,
Vincristina, Adriamicina y DTIC). También se ha
empleado la Adriamicina en perfusion intrarterial
para el tratamiento de tumores metastasicos!95:106,
Igualmente la ifosfamida sola o asociada ha mos-
trado algunos beneficios en el tratamiento de algu-
nos tumores retroperitoneales!%7.

Nuestra casuistica

En nuestro servicio de urologia, en los ultimos
20 anos, han sido diagnosticados 46 tumores
retroperitoneales primitivos, con las siguientes
caracteristicas:
Tipo: 36 malignos y 10 benignos
Edad: entre los 5 y los 77 afos
Sexo: 21 casos en mujeres y 25 en hombres
Lado afecto: derecho 19 e izquierdo 27
La clinica de presentacion ha sido: masa palpable
(88,8%), sintomas generales (75%), digestivos
(54%), uroloégicos (37,5%) y vasculares (37,5%).
Los tumores retroperitoneales benignos han sido:
Lipomas: 4
Linfangioma quistico: 2
Schwanoma: 2
Quiste urogenital: 1
Xantogranuloma: 1

Los tumores retroperitoneales malignos han sido:
Liposarcomas: 11

Fibrosarcomas : 5

Histiocitomas fibrosos malignos: 5
Leiomiosarcoma: 4

Neuroblastoma: 2

Rabdiomiosarcoma, mesenquimoma, condrosar-
coma mixoide, sarcoma de Ewing, ganglioneuro-
ma, neuroectodérmico e indiferenciado: 1

En 33 casos se realizé la tumerectomia total,
en 8 una tumerectomia parcial, en 4 casos soélo se
realiz6 la biopsia abierta diagnostica de la masa y
uno de los pacientes era inoperable. En 16 casos
hubo de efectuar la extirpacién asociada de 6rga-
nos vecinos: 10 nefrectomias, 3 colecistectomias,
2 esplenectomias y 1 cistectomia.

Como tratamiento complementario adyuvante
se ha utilizado la quimioterapia con Adriamicina,
ADIC (adriamicina, dacarbacina) y CYVADIC
(ciclofosfamida, vincristina, adriamicina y dacar-
bacina), y la radioterapia con dosis totales entre
los 5500-6000 rads.

La supervivencia de nuestros pacientes a los 5
anos ha sido: paralos tumores malignos en los que
se realizé tumerectomia total de un 33%, tumo-
rectomia parcial 10% y biopsia 0%. En los tumo-
res benignos es de un 100%

Nuestras conclusiones, por nuestra experien-
cia, serian: La mayor frecuencia de los tumores
malignos sobre los benignos; los tumores malig-
nos tienen muy mal pronéstico a corto y medio
plazo, con escasas supervivencias a los 5 afos; el
tratamiento de eleccion es el quirargico y en los
tumores malignos, la QT y la RT complementarias,
no anaden mayor supervivencia; el rinén y las vias
urinarias son los 6rganos que se encuentran mas
comprometidos en el curso de estos tumores; la
UIV y la pielografia ascendente son métodos obli-
gados en el diagnostico de estos tumores; el ur6-
logo debe tomar parte activa en el tratamiento de
estos tumores por el area anatéomica que ocupan.
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