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Fibrosis retroperitoneal idiopática tratada 
con tamoxifeno. Presentación de un caso 
y revisión de la bibliografía

Sr. Director:
La fibrosis retroperitoneal idiopática (FRPI) es un proceso muy
poco frecuente, de naturaleza inflamatoria y etiología desco-
nocida que empíricamente se trata con inmunosupresores,
habitualmente glucocorticoides sistémicos 1-4. El tamoxifeno,
que es un antagonista de los receptores de los estrógenos utili-
zado en pacientes con cáncer de mama, ha sido utilizado con
éxito en algunos pacientes con FRPI 1-4.
Presentamos la evolución de un paciente con FRPI que reci-
bió tamoxifeno durante 18 meses. 
Paciente varón de 67 años con antecedentes de fumador desde
la juventud (50 paquetes/año), consumidor de 30 g/día de eta-
nol e hipertenso de 5 años de evolución sin repercusión sisté-
mica significativa hasta entonces. No era diabético ni dislipémico.
Estaba apendiceptomizado hacía 6 años y seguía un régimen
de vida sin limitaciones importantes. Había sido trabajador del
campo, donde todavía realizaba pequeños trabajos.
Ingresó en julio de 2001 por presentar desde hacía 3-4 meses
pérdida de apetito, astenia y pérdida de hasta 5 kilos de peso.
En la anamnesis destacaba enlentecimiento del ritmo intestinal
habitual sin anormalidades en las heces ni dolor abdominal o lum-
bar. La exploración física fue normal, sin encontrar a nivel abdo-
minal masas, megalias o soplos. Tampoco encontramos edemas
ni signos de trombosis venosa profunda.
Las principales determinaciones analíticas alteradas y su evo-
lución se muestran en la tabla 1. Leucocitos 8.700, plaquetas
372.000. Hierro sérico 15 mg/dl. Resultaron normales los valo-
res séricos de glucosa, urea, creatinina, colesterol total, trigli-
céridos, ácido úrico, sodio, potasio, calcio, fósforo, albúmina,
proteínas totales, bilirrubina total y directa, AST, ALT, LDH,
vitamina B12, ácido fólico, ferritina, transferrina, marcadores
tumorales (antígeno carcinoembrionario, alfafetoproteína y Ca
19,9), anticuerpos antinucleares, ANCA, estudio de coagula-
ción y la determinación de sangre oculta en heces. El estudio
abdominal mediante ecografía y tomografía computarizada mos-
tró una aorta levemente ectásica, no aneurismática, con ate-
romatosis calcificada y engrosamiento periaórtico desde hilio
renal hasta la bifurcación de las arterias iliacas que englobaba
de forma concéntrica a la aorta y la cava, sin desplazarlas. Los
uréteres no se veían afectados. Los riñones presentaban peque-
ños quistes serosos y mínima ectasia pielocalicial bilateral y el
resto era normal. La radiografía de tórax fue compatible con
enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC). La espiro-
metría basal forzada mostró obstrucción bronquial leve. Un estu-
dio radiológico esófago-gastro-duodenal y una rectocolonoscopia
no aportaron alteraciones relevantes. El paciente desestimó la
realización de biopsia. Se diagnosticó de FRPI y se inició tra-
tamiento con 50 mg diarios de prednisona. A las pocas sema-
nas los síntomas habían desaparecido (en la tabla 1 se puede
observar la evolución analítica). En diciembre de 2001 se ini-
ció pauta descendente de prednisona, que se retiró en febre-
ro de 2002; el paciente se encontraba asintomático pero con
imágenes radiológicas prácticamente inalteradas. En noviem-

bre de 2003, encontrándose el paciente libre de síntomas, rea-
parecieron la elevación de la velocidad de sedimentación globu-
lar (VSG), colestasis disociada y deterioro de la función renal. Con-
siderando la poca respuesta de radiológica previa a glucocorticoides
y a la vista de la comunicación de Puce et al 5, se ofreció al pacien-
te el tratamiento con tamoxifeno, que aceptó y tomó ininte-
rrumpidamente durante 18 meses a dosis de 20 mg/día por vía
oral. Observamos la normalización de VSG y de las enzimas de
colestasis (tabla 1). La función renal y la imagen radiológica no
experimentaron variaciones. Tras un año después de la retirada
del tamoxifeno, el paciente continúa asintomático.
La FRPI es un proceso de incidencia baja (1/200.000-
1/500.000 personas); es propio de edades adultas y algo más
frecuente en varones 1-3. Se caracteriza por la arteriosclerosis
avanzada de la aorta abdominal y por fibrosis periaórtica que
se extiende y envuelve a las estructuras retroperitoneales, como
los uréteres o los grandes vasos 1-4. Su etiología es desconoci-
da y su patogenia parece deberse a la liberación, desde la pla-
ca de ateroma, de un polímero lipoproteico llamado ceroide 3,4

que induciría un proceso inflamatorio.
Aunque ocasionalmente pueda detectarse casualmente duran-
te alguna exploración radiológica abdominal, más frecuentemente
se diagnostica en pacientes que presentan los síntomas clásicos
(dolor lumbar o abdominal, fiebre, astenia y pérdida de peso) o
los síntomas derivados del atrapamiento de las estructuras retro-
peritoneales (insuficiencia renal, uropatía obstructiva, hiperten-
sión arterial renovascular, etc) 1-3. Las imágenes radiológicas, espe-
cialmente las obtenidas por tomografía computarizada, son tan
características que permiten establecer el diagnóstico, reservando
el diagnóstico histológico para los casos en los que se sospeche
un proceso neoplásico de base 2,3.
El tratamiento de la FRPI, a falta de estudios controlados, se
realiza con glucocorticoides aunque no están establecidas ni las
dosis ni la duración del tratamiento 1-3. Sin embargo, debido a
su toxicidad o a la existencia de procesos resistentes a los mis-
mos, se han ensayado otros fármacos como azatioprina, metro-
texato o el propio tamoxifeno que estamos presentando. El
tamoxifeno se comenzó a utilizar en la FRPI porque era eficaz
en tumores pélvicos de tipo desmoide, suponiendo que los teji-
dos retroperitoneales, al igual que estos tumores, contenían
receptores estrogénicos; suposición que luego se ha compro-
bado falsa. El mecanismo de acción del tamoxifeno sobre los
tejidos retroperitoneales parece ser por inhibición de la proteí-
na cinasa C, un mediador obligatorio de la proliferación celu-
lar y por incremento de la apoptosis 1.
La información disponible del uso de tamoxifeno en la FRPI pro-
cede de unas pocas comunicaciones de casos aislados, el primero
hace 15 años 6 y recientemente uno de una serie con 19 pacien-
tes 7. En conjunto, estas observaciones muestran que el fárma-
co es bien tolerado, mejora la sintomatología y puede reducir,
incluso hasta su desaparición, la imagen radiológica. En el caso
que presentamos comprobamos la falta de efectos indeseables
y una mejoría clínica que se mantiene un año después de la inte-
rrupción del tratamiento. Por otra parte, destacamos que la ima-
gen radiológica del proceso retroperitoneal permaneció inalte-
rada tanto con los glucocorticoides como con tamoxifeno, pese
a que en ambos casos la respuesta al tratamiento fue favorable.
En resumen, el tamoxifeno fue una alternativa eficaz y menos
tóxica que los glucocorticoides en el tratamiento de este pacien-
te, lo que está en consonancia con la bibliografía disponible. 
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Primoinfección por citomegalovirus en forma
de meningoencefalitis aguda en un paciente
joven inmunocompetente

Sr. Director:
La primoinfección por citomegalovirus (CMV) en personas inmu-
nocompetentes suele manifestarse en edad joven y en forma
de procesos benignos (mononucleósicos, pseudogripales, etc),
siendo excepcional su presentación como infección del siste-
ma nervioso central (SNC) 1. Describimos el caso de un pacien-
te joven no inmunocomprometido con un cuadro de menin-
goencefalitis aguda atribuible a este virus.
Se trata de un paciente varón de 24 años de edad sin antece-
dentes patológicos de interés. Es fumador activo (4 p/año) y
como antecedente epidemiológico presenta contacto con ani-
males domésticos. Comienza con un cuadro de mareo ines-
pecífico e inestabilidad que se atribuye a un vértigo periférico
benigno con dudosa respuesta a sedantes vestibulares. Pro-
gresivamente presenta cefalea opresiva continua de localización
temporal izquierda, con predominio vespertino y acompañada
de náuseas, vómitos, fotofobia y fiebre de hasta 39°C. En la
exploración neurológica se apreciaba buen nivel de concien-
cia aunque con cierta tendencia al sueño, manifestaba deso-
rientación temporoespacial y dificultad para la comprensión,
con lenguaje fluido y comunicación verbal adecuada. Presen-
taba rigidez de nuca sin signos meníngeos, con exploración ocu-
lomotora y de pares craneales normales. No tenía otra focali-
dad periférica, nistagmo, ataxia, extrapiramidalismo, dismetría,
alteraciones de la estabilidad ni de la marcha. La exploración
cardiorrespiratoria, abdominal, genitourinaria, ORL, articular
y dermatológica era normal. En el estudio complementario tenía
el hemograma con recuento leucocitario, bioquímica comple-
ta incluyendo perfil básico, inmunológico y endocrinológico, coa-
gulación, radiografía de tórax y tomografía axial computariza-
da (TAC) craneal normales. Se realizó una punción lumbar y

se obtuvo un líquido cefalorraquídeo (LCR) claro con: glucosa
68 mg/dl, proteínas 82 mg/dl, hematíes 85/mm3 y leucoci-
tos 98/mm3, de los cuales, el 98% eran linfocitos. Durante su
ingreso en planta permanece estable, pero presenta de forma
aguda agravamiento de su desorientación, lenguaje ininteligi-
ble y deterioro progresivo del nivel de conciencia hasta situa-
ción de coma con ningún tipo de respuesta verbal, con Glasgow
de 6. Se realizó otra TAC craneal urgente en la que se descartó
sangrado y signos de edema cerebral. Tras ingreso en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos (UCI), presenta recuperación del
nivel de conciencia y de sus funciones mentales superiores en
menos de 24 horas, sin tratamiento antibiótico ni medidas antie-
dema. Durante la semana siguiente permaneció estable, aun-
que presentaba cefalea intermitente y alteración del nivel de
conciencia de forma episódica. Fue dado de alta a las tres sema-
nas completamente asintomático sin ningún tratamiento.
En la analítica diferida se recibió una serología positiva para
CMV, tanto inmunoglobulina (Ig) G como IgM (22 IU/ml y 35-
30 IU/ml respectivamente), y negativa para Salmonella, Bru-
cella, Lúes, virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), mono-
nucleosis, Legionella, Mycoplasma, Borrellia burgdoferii,
Coxiella burnetti, Rickettsia conorii y Hepatitis B y C. En una
revisión posterior en consulta externa al mes siguiente, el pacien-
te permanecía completamente asintomático sin ningún tipo de
secuelas en funciones superiores, y se confirmó la progresión
en la serología positiva a CMV. El paciente fue diagnosticado
de meningoencefalitis aguda atribuible a primoinfección agu-
da por CMV.
El CMV es un ADN virus que pertenece a la familia de los her-
pesvirus; es patógeno sólo de humanos; se transmite por con-
tacto directo, secreciones corporales, contacto sexual o trans-
fusiones. En un 90% la primoinfección es asintomática, de forma
que las formas sintomáticas más frecuentes son las que cursan
como síndrome mononucleósico. El compromiso del SNC por
CMV en adultos inmunocompetentes es excepcional y son pocas
las referencias que existen en la literatura 2,3. Existen diferentes
patrones clínicos, pero predomina el de un cuadro rápidamente
progresivo de fiebre, cefalea, trastorno de conciencia, crisis epi-
lépticas o síndrome meníngeo. Se ha señalado la posibilidad
de un curso bifásico alternando períodos de normalidad con
crisis de deterioro neurológico autolimitadas, como sucedió en
nuestro paciente. El diagnóstico etiológico puede ser directo,
por aislamiento del virus o detección de ADN viral en el LCR
y el tejido cerebral (por PCR o hibridación in situ), o indirec-
tamente mediante la detección intratecal de IgM específica. El
método más utilizado es la realización de PCR en LCR, con
una sensibilidad del 79% y una especificidad del 95% 4, pero
que no se encuentra disponible en todos los laboratorios por
lo que no pudo realizarse a nuestro paciente. Sin embargo, tan-

TABLA 1
Tratamiento y evolución analítica

Octubre Febrero Marzo Noviembre Mayo Noviembre Noviembre
2001 2002 2003 2003 2004 2004 2005

Inicio Con
Inicio prednisona Retirada Sin Retirada Sin

Tratamiento tamoxifeno tamoxifeno
50 mg/día prednisona tratamiento tamoxifeno tratamiento

10 mg/12h 10 mg/12h

VSG (mm/hora) 104 51 47 62 9 14 18
Hematocrito (%) 29 42 37 30 39 — 38
Hemoglobina (g/dl) 9,5 13,9 12 9,6 13,7 13,6 13,6
Creatinina (mg/dl) 1 1,1 1,6 1,5 1,4 1,5 1,5
Urea (mg/dl) 46 42 71 47 48 44 49
GGT (U/l) 404 63 390 405 175 104 76
FA (U/l) 584 184 195 130 51 43 41

VSG: velocidad de sedimentación globular; GGT: gammaglutamiltranspeptidasa; FA: fosfatasa alcalina.


