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Fibrosis retroperitoneal idiopatica tratada
con tamoxifeno. Presentacion de un caso
v revision de la bibliografia
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La fibrosis retroperitoneal idiopatica (FRPI) es un proceso muy
poco frecuente, de naturaleza inflamatoria y etiologia desco-
nocida que empiricamente se trata con inmunosupresores,
habitualmente glucocorticoides sistémicos . El tamoxifeno,
que es un antagonista de los receptores de los estrogenos utili-
zado en pacientes con cancer de mama, ha sido utilizado con
éxito en algunos pacientes con FRPI'*,

Presentamos la evolucion de un paciente con FRPI que reci-
bi6é tamoxifeno durante 18 meses.

Paciente varon de 67 afios con antecedentes de fumador desde
la juventud (50 paquetes/afo), consumidor de 30 g/dia de eta-
nol e hipertenso de 5 afios de evolucion sin repercusion siste-
mica significativa hasta entonces. No era diabético ni dislipémico.
Estaba apendiceptomizado hacia 6 afios y seguia un régimen
de vida sin limitaciones importantes. Habia sido trabajador del
campo, donde todavia realizaba pequerios trabajos.

Ingres6 en julio de 2001 por presentar desde hacia 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 exploracion fisica fue normal, sin encontrar a nivel abdo-
minal masas, megalias o soplos. Tampoco encontramos edemas
ni signos de trombosis venosa profunda.

Las principales determinaciones analiticas alteradas y su evo-
lucién 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, acido urico, sodio, potasio, calcio, fésforo, albumina,
proteinas totales, bilirrubina total y directa, AST, ALT, LDH,
vitamina B12, 4cido félico, ferritina, transferrina, marcadores
tumorales (antigeno carcinoembrionario, alfafetoproteina y Ca
19,9), anticuerpos antinucleares, ANCA, estudio de coagula-
cién y la determinacion de sangre oculta en heces. El estudio
abdominal mediante ecografia v tomografia computarizada mos-
tré6 una aorta levemente ectésica, no aneurismatica, con ate-
romatosis calcificada y engrosamiento periadrtico desde hilio
renal hasta la bifurcacion de las arterias iliacas que englobaba
de forma concéntrica a la aorta y la cava, sin desplazarlas. Los
uréteres no se veian afectados. Los rifiones presentaban peque-
flos quistes serosos y minima ectasia pielocalicial bilateral y el
resto era normal. La radiografia de térax fue compatible con
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC). La espiro-
metria basal forzada mostré obstruccién bronquial leve. Un estu-
dio radiolégico esofago-gastro-duodenal y una rectocolonoscopia
no aportaron alteraciones relevantes. El paciente desestimé la
realizacién de biopsia. Se diagnostic6 de FRPI vy se inici6 tra-
tamiento con 50 mg diarios de prednisona. A las pocas sema-
nas los sintomas habian desaparecido (en la tabla 1 se puede
observar la evolucién analitica). En diciembre de 2001 se ini-
ci6 pauta descendente de prednisona, que se retir6 en febre-
ro de 2002; el paciente se encontraba asintomatico pero con
imagenes radiologicas practicamente inalteradas. En noviem-

bre de 2003, encontrandose el paciente libre de sintomas, rea-
parecieron la elevacién de la velocidad de sedimentacién globu-
lar (VSG), colestasis disociada y deterioro de la funcién renal. Con-
siderando la poca respuesta de radiolégica previa a glucocorticoides
y a la vista de la comunicacién de Puce et al®, se ofreci6 al pacien-
te el tratamiento con tamoxifeno, que aceptd y tomé ininte-
rrumpidamente durante 18 meses a dosis de 20 mg/dia por via
oral. Observamos la normalizacion de VSG y de las enzimas de
colestasis (tabla 1). La funcién renal y la imagen radiolégica no
experimentaron variaciones. Tras un afio después de la retirada
del tamoxifeno, el paciente contintia asintomatico.

La FRPI es un proceso de incidencia baja (1/200.000-
1/500.000 personas); es propio de edades adultas y algo méas
frecuente en varones '®. Se caracteriza por la arteriosclerosis
avanzada de la aorta abdominal y por fibrosis periadrtica que
se extiende y envuelve a las estructuras retroperitoneales, como
los uréteres o los grandes vasos . Su etiologia es desconoci-
da y su patogenia parece deberse a la liberacion, desde la pla-
ca de ateroma, de un polimero lipoproteico llamado ceroide®*
que induciria un proceso inflamatorio.

Aunque ocasionalmente pueda detectarse casualmente duran-
te alguna exploracién radiolégica abdominal, més frecuentemente
se diagnostica en pacientes que presentan los sintomas clasicos
(dolor lumbar o abdominal, fiebre, astenia y pérdida de peso) o
los sintomas derivados del atrapamiento de las estructuras retro-
peritoneales (insuficiencia renal, uropatia obstructiva, hiperten-
sién arterial renovascular, etc) . Las imégenes radiolégicas, espe-
cialmente las obtenidas por tomografia computarizada, son tan
caracteristicas que permiten establecer el diagnéstico, reservando
el diagnostico histologico para los casos en los que se sospeche
un proceso neoplésico de base ??.

El tratamiento de la FRPI, a falta de estudios controlados, se
realiza con glucocorticoides aunque no estan establecidas ni las
dosis ni la duracién del tratamiento *. Sin embargo, debido a
su toxicidad o a la existencia de procesos resistentes a los mis-
mos, se han ensayado otros farmacos como azatioprina, metro-
texato o el propio tamoxifeno que estamos presentando. El
tamoxifeno se comenzé 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, contenian
receptores estrogénicos; suposicion que luego se ha compro-
bado falsa. El mecanismo de accién del tamoxifeno sobre los
tejidos retroperitoneales parece ser por inhibicion de la protei-
na cinasa C, un mediador obligatorio de la proliferacién celu-
lar y por incremento de la apoptosis .

La informacién disponible del uso de tamoxifeno en la FRPI pro-
cede de unas pocas comunicaciones de casos aislados, el primero
hace 15 afios® y recientemente uno de una serie con 19 pacien-
tes’. En conjunto, estas observaciones muestran que el farma-
co es bien tolerado, mejora la sintomatologia y puede reducir,
incluso hasta su desaparicién, la imagen radiolégica. En el caso
que presentamos comprobamos la falta de efectos indeseables
y una mejoria clinica que se mantiene un afio después de la inte-
rrupcién del tratamiento. Por otra parte, destacamos que la ima-
gen radiolégica del proceso retroperitoneal permanecié 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
toxica que los glucocorticoides en el tratamiento de este pacien-
te, lo que esta en consonancia con la bibliografia disponible.
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TABLA 1
Tratamiento vy evoluciéon analitica
Octubre Febrero Marzo Noviembre Mayo Noviembre Noviembre
2001 2002 2003 2003 2004 2004 2005
. Inicio prednisona Retirada Sin lmcﬁlo Co'n Retirada Sin
Tratamiento 50 mg/dia prednisona tratamiento tamoxifeno tamoxifeno 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/dI) 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/) 404 63 390 405 175 104 76
FA (U/) 584 184 195 130 51 43 41

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