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Caso clinico

Se trata de un varén de 61 afos, con antecedentes médicos de asma bronquial en su juventud, enferme-
dad celiaca (diagnosticada hace 3 afios con biopsia intestinal compatible, anticuerpos antigliadina/antien-
domisio positivos v respuesta a la dieta sin gluten) y laparotomia hace 1 afio por cuadro de oclusién in-
testinal, observandose una tumoracién estendtica en el yeyuno distal con infiltracién de la grasa
mesentérica y conglomerados adenopéticos adyacentes. Se le practicoé una reseccidn intestinal parcial con
hallazgos histolégicos en la pieza quirtirgica de enteritis eosinofilica (infiltracién completa del tubo digesti-
vo por leucocitos y eosindfilos normales, sin elementos linfoides ni granulomas) con afectaciéon ganglionar
Unica (se aislan de la grasa perivisceral una masa ganglionar de 4 cm con infiltracién eosinofilica masiva
y 14 ganglios linfaticos que estan indemnes, libres de infiltracién). El paciente sigue un tratamiento créni-
co con corticoides en dosis de 0,5 mg/kg/dia, sin historia previa de toma de farmacos. Ingresa en nues-
tro centro por un cuadro de varios dias de evolucién, consistente en dolor abdominal periumbilical inten-
so que irradia a la espalda, condiciona intolerancia alimentaria y se acompafia de vémitos e importante
astenia, sin asociar fiebre, diarrea, alteracién del transito intestinal, sintomas articulares ni mucocutaneos.
Los exdmenes analiticos muestran leucocitosis de 21.250/mm? con 84% de neutréfilos y 3% de eosiné-
filos, hemoglobina de 14,6 g/dl, coagulacién normal, bilirrubina de 2,0 mg/dl, lacticodeshidrogenasa
(LDH) de 610 U/1 con el resto de enzimas hepaticas y del perfil bioquimico completo normal. Los auto-
anticuerpos (antigliadina, antiendomisio, antitransglutaminasa, anticuerpos antinucleares, antimusculo liso,
anti-LKM, antimitocondriales), el Mantoux y la serologia para Anisakis son negativos. Los marcadores tu-
morales muestran elevacién de CA 19,9 (341 U/ml; rango normal: <40), CA 125 (103 U/ml; rango nor-
mal: < 35) y de Beta 2-migroglobulina (5,7 mg/l; rango normal: 0,8-2,4), siendo el antigeno carcinoem-
brionario v la alfafetoproteina normales. Se realiza una ecografia y una tomografia axial computarizada
(TAC) abdominal que revelan la existencia de una gran masa retroperitoneal polilobulada y heterogénea
de 18 x 10 cm que se extiende a mesenterio, con formaciones nodulares mesentéricas adyacentes (suge-
rentes de conglomerados adenopéticos) y ascitis moderada, sin otros hallazgos (figs. 1 y 2).

Fig. 1. Imagen de tomografia axial computarizada (TAC) que Fig. 2. Imagen de tomografia axial computarizada (TAC) que
muestra una gran masa retroperitoneal periaértica de contor- muestra una gran masa retroperitoneal que ocupa el mesenterio.
no polilobulado que se extiende al mesenterio, con formacio-

nes nodulares adyacentes localizadas en mesenterio.
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Evolucion

Se practican 2 punciones aspiraciones con aguja fina
(PAAF) de la masa retroperitoneal para obtener ma-
terial cuyo estudio citolégico se corresponde con una
reaccion histicocitaria con fibroblastos e inflamacién
aguda y crénica, sin componente linfatico alguno ni
datos de malignidad. Se incrementa la dosis de corti-
coides a 1 mg/kg/dia, sin una mejoria del cuadro cli-
nico, al que se afiade ictericia progresiva.

Ante estos hallazgos se realiza una laparotomia ex-
ploradora que documenta la existencia de abundante
ascitis y de una gran tumoracioén retroperitoneal irre-
secable de consistencia pétrea que comprende todo el
retroperitoneo desde el hiato hasta las fosas iliacas,
afectando a todo el mesenterio y condicionando un
sindrome de vena cava inferior. Se toman muestras
de liquido ascitico, cuya citologia es negativa para cé-
lulas tumorales malignas, v amplias biopsias de dife-
rentes zonas de la tumoracién retroperitoneal, cuyo
informe anatomopatolégico, con estudio inmunohis-
toquimico incluido, es de fibrosis retroperitoneal (FR)
reactiva o idiopatica (proliferacién fusocelular consti-
tuida por células de tipo fibroblastico y miofibroblasti-
co, positivas para la actina muscular y negativas para
el resto de los marcadores inmunohistoquimicos,
con éareas hipocelulares densamente colagenizadas
y con abundante infiltrado inflamatorio eosinofilico, con
bajo indice mitético y de proliferacion [ki 67 < 10%)).
El paciente, a pesar del tratamiento con tamoxifeno,
altas dosis de corticoides y medidas de soporte, pre-
senta un franco deterioro clinico con sindrome de ve-
na cava inferior, colestasis severa e insuficiencia he-
patica progresiva, falleciendo a los pocos dias de la
laparotomia.

Diagnostico

El diagnéstico es de FR con afectacién mesentérica
amplia, sindrome de vena cava inferior y colestasis in-
trahepético severo en paciente con antecedente pre-
vio de enteritis eosinofilica.

Discusion

La FR es una entidad infrecuente caracterizada por la
proliferacién de tejido fibroinflamatorio que se extien-
de a lo largo de todo el retroperitoneo, pudiendo pro-
vocar la compresion de las estructuras vecinas. Su
incidencia se estima en 0,5-1 caso por 200.000 ha-
bitantes/afo. Afecta predominantemente a varones
entre la cuarta v la sexta década de la vida y suele pre-
sentar un curso clinico insidioso. Puede ser idiopatica
(FRI), como ocurre en el 70% de los casos, o secun-
daria (FRS), asociandose en estos casos a otras enti-
dades (neoplasias, infecciones, farmacos, cirugia, en-
fermedades autoinmunes, etc.) .

Desde el punto de vista anatomopatolégico se produ-
ce un reemplazo del tejido retroperitoneal normal por
un depdsito de tejido fibroso asociado a infiltracion
linfocitaria. En los estadios iniciales es caracteristica la
presencia de un proceso inflamatorio activo (infiltrado

de linfocitos, células plasmaticas y macréfagos), con
amplias bandas de fibroblastos y colageno. En esta-
dios avanzados el tejido inflamatorio es reemplazado
por fibrosis %4,

La etiopatogenia de la FRI es desconocida, aunque al-
gunos autores sugieren una reaccién autoinmune lo-
cal contra antigenos presentes en las placas ateros-
cleréticas de la aorta abdominal, mientras que otros
sugieren la existencia de una enfermedad autoinmune
o inflamatoria sistémica subyacente (apoyandose en
la frecuente coexistencia de sintomas generales y ele-
vacion de reactantes de fase aguda)2°.

Se manifiesta tipicamente como una masa fibrosa y
densa que se extiende a lo largo de todo el retroperi-
toneo, pudiendo englobar estructura vecinas, siendo lo
maés tipico la aparicién de uropatia obstructiva por
afectacién de ambos uréteres, aunque también puede
existir compresién/infiltracién de estructuras vascula-
res e intestinales, condicionando la apariciéon de un
sindrome de vena cava inferior y oclusién intestinal,
como ocurrié en el caso que describimos. Hasta un
15% de los casos asocia concomitantemente una afec-
tacién a otros niveles como mediastinitis, fibrosis pul-
monar, tiroiditis de Riedel o colangitis esclerosante *¢.
Clinicamente se presenta como dolor abdominal y/o
lumbar. Para su diagnéstico, la TAC abdominal es de
gran utilidad, ya que permite definir la extension de la
fibrosis y descartar la presencia de adenopatias y/o
un tumor subyacente. No obstante, para la confirma-
cién diagnéstica se requiere la biopsia abierta, ya que
la biopsia por puncién guiada bajo TAC tiene menor
rendimiento diagnéstico.

El tratamiento puede ser quirtrgico (cuando aparecen
complicaciones obstructivas) o médico. En el trata-
miento médico de la FRI se han ensayado con éxito
los corticoides y, mas recientemente, el tamoxifeno,
reservandose los inmunosupresores para casos re-
fractarios 1478,

El caso que describimos pone de manifiesto el poli-
morfismo en la presentacién de la FR y la dificultad
de su manejo, planteando varios interrogantes. En
primer lugar, no fue posible establecer si se trataba
de una FR idiopética o secundaria. El antecedente de
una intervencién quirtirgica abdominal y la existencia
previa de una enteritis eosinofilica (bien documentada
por el estudio histolégico de la pieza quirirgica) po-
dria tener relaciéon con el posterior desarrollo de la
FR, aunque la asociaciéon entre enteritis eosinofilica y
FR no se ha descrito en la literatura. Igualmente se
barajé la posibilidad de una paniculitis mesentéri-
ca/mesenteritis retractil subyacente, entidad que si se
ha relacionado con la FR, pero los datos histolégicos
disponibles no nos permitieron establecer este diag-
nostico, si bien se han descrito casos de mesenteritis re-
tractil (forma clinica de curso crénico y mal prondstico
en la que predomina la fibrosis) que simulan una FR
cuando ésta se extiende a la raiz del mesenterio *!'. Por
otro lado, la existencia de un cuadro linfoproliferativo
subyacente tampoco pudo ser descartada, conside-
rando que existia antecedente de enfermedad celiaca
(si bien probablemente se tratase de la propia enteri-
tis eosinofilica no diagnosticada todavia) y se observa-
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ron nodulaciones mesentéricos adyacentes a la masa
retroperitoneal compatibles con adenopatias (que, no
obstante, no fueron documentadas en la laparotomia
y, ademas, el amplio muestreo de biopsias que se lle-
v a cabo no mostrd dato alguno de linfoma o malig-
nidad). La existencia de una tuberculosis subyacente
parece mas improbable. Respecto a la presentacion
clinica, sorprende la ausencia de hidronefrosis y la
presencia de ictericia de perfil obstructivo (situacion
escasamente descrita en la FR), asi como la falta de
respuesta al tratamiento con corticoides y tamoxifeno
con rapido deterioro clinico, apoyando que se tratase
de una FR secundaria.
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