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Caso Clinico

Rotura de aorta abdominal en fibrosis retroperitoneal idiopatica
Abdominal aortic rupture in idiopathic retroperitoneal fibrosis
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Resumen

Introduccidn: |a fibrosis retroperitoneal (FRP) es una enfermedad poco frecuente que se caracteriza por la forma-
cion de tejido inflamatorio y fibroso en el espacio retroperitoneal, alrededor de la aorta abdominal y de las arterias
illacas, incluyendo con frecuencia los uréteres.

Caso clinico: describimos el caso de un paciente de 90 afos con diagndstico de FRP tratado previamente con
metilprednisona que acudio a urgencias por la rotura de un aneurisma inflamatorio de la aorta abdominal.

Discusion: en las formas de FRP asociadas con aneurisma adrtico abdominal se recomienda tratamiento quirirgico
o endovascular cuando el didmetro adrtico es superior a 5,5 cm o tiene un crecimiento rapido (> 1 mm al mes), ya
que el peligro de ruptura pareceria no ser mayor que para los aneurismas ateroscleréticos. Sin embargo, no existen
pautas ni algoritmos a seguir en el manejo vascular de pacientes con FRP y una aorta “no aneurismética” ante el
fracaso del tratamiento con esteroides.

Por otro lado, estd descrito el riesgo de remodelacién arterial y dilatacion adrtica progresiva durante el tratamiento con
esteroides. Aunque tales cambios suelen ser subclinicos, se han reportado casos que requirieron tratamiento
quirdrgico por ruptura, como en nuestro paciente, en el que la complicacion ocurrié a pesar de tener un didmetro
aortico maximo inferior a 4 cm.

"

Recientemente se ha comunicado una serie de 6 pacientes con FRP con aortas abdominales “no aneurismaticas’
que, ante falta de respuesta al tratamiento médico, fueron sometidos a exclusion endovascular de la aorta abdo-
minal infrarrenal.
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Abstract

Introduction: retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare disease characterized by the formation of inflammatory and
fibrous tissue in the retroperitoneal space, around the abdominal aorta and iliac arteries, often including the ureters.

Case report: we present a 90-year-old male patient with RPF treated with meprednisone, who attended to the
emergency room due to a ruptured inflammatory abdominal aortic aneurysm.

Discussion: in RPFs associated with abdominal aortic aneurism, endovascular or surgical treatment is recom-
mended when the aortic diameter is larger than 5.5 cm or when it is rapidly growing (> 1 mm/month) because the
danger of rupture would appear to be the same as atherosclerotic aneurysms. However, there are no guidelines
or algorithms to follow the vascular management of patients with PRF and a "non-aneurysmal” aorta in the event
of failure steroid treatment.

Keywords: On the other hand, the risk of arterial remodeling and progressive aortic dilatation during steroids treatment has
Li;?gg;:'foneal been described. Although the changes are subclinical, there were reported cases in which the patients received
fibrosis. Chronic surgical treatment due to the rupture, such as in our patient where a complication occurred despite having a
periaortitis. maximum aortic diameter of less than 4 cm.

Inflammatory ) . ’ .

abdominal aortic Recently, a series of 6 patients with RPF non-aneurysmal abdominal aorta, that had not responded properly to
aneurysms. medical treatment, received infrarenal abdominal aorta endovascular exclusion.

INTRODUCCION lateral de la pared adrtica, secundaria al tratamiento

La fibrosis retroperitoneal (FRP) es una enfermedad
infrecuente caracterizada por la formacién de tejido
inflamatorio y fibroso en el espacio retroperitoneal,
alrededor de la aorta abdominal y de las arterias iliacas,
incluyendo con frecuencia los uréteres. Presentamos
el caso de un paciente con diagnéstico de FRP en
tratamiento con metilprednisona que requirié trata-
miento endovascular de urgencia por la rotura de un
aneurisma inflamatorio de la aorta abdominal.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un vardn de 90 afos con
antecedentes de hipertension arterial, dislipemia y
diagnéstico hace 4 afos, por puncion de biopsia bajo
tomograffa computarizada (TC), de fibrosis retroperi-
toneal idiopatica, con compromiso periadrtico, pero
sin compromiso de uréteres. Estuvo en tratamiento, en
otra institucién médica, con metilprednisona 4 mg/dia
via oraly se realizo una Ultima resonancia magnética
nuclear (RM) un mes atras, que informé de una aorta
abdominal infrarrenal con leve dilatacion de 34 mm
de didmetro mayor (Fig. 1).

Consultd al médico de guardia por dolor epigastrico
sUbito e intenso con irradiacion a dorso. En la angio-
tomografia (@angio TC) se evidencio rotura de la aorta
abdominal infrarrenal con hematoma retroperitoneal
y mediastinal asociado a liquido libre en abdomen y
pelvis. Creemos que la rotura se debi6 a la debilidad

esteroideo, ya que no se observé crecimiento del dia-
metro adrtico respecto a la RM previa (Fig. 2). En el
ingreso se constatd hipotension arterial (60/40 mmHg)
que requiri¢ inotropicos y transfusion de hemoderiva-
dos, sumados a dosis supletoria y de mantenimiento
de hidrocortisona endovenosa por el antecedente de
corticoterapia cronica. Se decidié el tratamiento endo-
vascular de urgencia con dos cuff Endologix VELA™
debido a la falta de disponibilidad de un cuerpo de
endoprétesis. La resolucion fue exitosa. El paciente
presentd como interrecurrencia una fibrilacién auricular
de alta respuesta ventricular que respondié a bisopro-
lol. Fue dado de alta a la semana anticoagulado con
acenocumarol. A los 10 meses fallecié por un accidente
cerebrovascular hemorragico.

DISCUSION

Dos tercios de los casos de FRP son idiopaticos,
mientras que el resto es secundario a diferentes
causas, como tumores malignos (linfoma, sarcoma,
tumor carcinoide y tumores metastasicos) y, menos
frecuente, por traumatismos, radioterapia, infecciones
o0 causas farmacoldgicas (alcaloides del cornezuelo de
centeno, metisergida, betablogueantes o agonistas
de la dopamina). Los hombres se ven afectados entre
dos y tres veces mas que las mujeres (1,2).

El diagnostico y el seguimiento se realiza por TC o
RM, sin embargo, en FRP de reciente diagnostico es
importante excluir causas neoplasicas (2).
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Figura 1. RM con gadolinio. A. Secuencia TT. Tejido con realce periadrtico, didmetro adrtico abdominal mdximo de 34 mm.

B. Secuencia T2. Tejido periadrtico hiperintenso.

Figura 2. Angio TC. A. Fibrosis retroperitoneal periadrtica abdominal con infiltracidn de ramas viscerales. B. Rotura de aorta
infrarrenal.

La FRP idiopética es una enfermedad de tipo inmu-
nolégico, que puede ser aislada, asociada con otras
enfermedades autoinmunes, o surgir en el contexto
de un trastorno fibroinflamatorio que comprome-
te diferentes drganos (por ejemplo, al pancreas o a
las glandulas salivales) y que se caracteriza histolé-
gicamente por un infiltrado linfoplasmocitario de
células portadoras de IgG4, descrito como enferme-
dad relacionada con IgG4. Aunque la proporcion
de FRP idiopética relacionada con IgG4 aln no esta
clara, se demostré en las cohortes retrospectivas de
Japdn (10de 17), de EE. UU. (13 de 23) y de Argentina
(10 de 19) que mas del 50 % de los pacientes con
FRP idiopética tuvieron hallazgos histopatoldgicos
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de enfermedad relacionada con IgG4 (3-5). Aunque las
modalidades de tratamiento de las formas idiopaticas
de FRP no difieren, la diferenciacion es esencial, ya que
la disponibilidad de niveles séricos de IgG4 para moni-
torizar la respuesta al tratamiento y el sequimiento
pueden reducir las imagenes radioldgicas repetidas y
la exposicion al contraste. Ademas, el diagndstico de
FRP relacionado con IgG4 debe iniciar la pesquisa
de enfermedad extrarretroperitoneal.

Algunos autores describieron, de acuerdo con las
caracteristicas clinicas, los subtipos urorrenal y vascu-
lar de FRP. En este Ultimo observaron que la fibrosis
retroperitoneal podia desarrollarse alrededor de una
aorta no dilatada o dilatada, por lo que distinguieron
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las “formas no aneurismaticas”y “formas perianeuris-
maticas” de FRP (5).

Sin embargo, actualmente no existen criterios
estandarizados para clasificar la FRP idiopatica, y se
la incluye en el espectro de la periaortitis crénica
(PQ), definida como un conjunto de enfermedades
idiopaticas cuyo denominador comun es un tejido
fibroinflamatorio que se desarrolla en el retroperitoneo
periadrtico, que puede comprometer los uréteres y
la vena cava inferior. La PC abarcarfa la fibrosis retro-
peritoneal idiopética (FRPI), los aneurismas adrticos
abdominales inflamatorios (AAAI) y una combinacion
de las dos enfermedades, llamada fibrosis retroperi-
toneal perianeurismética (1-6).

La primera linea de tratamiento de la FRP es con
corticoesteroides, y los objetivos son inducir la regre-
sion de la masa retroperitoneal y disminuir la respuesta
inflamatoria y los sintomas que provoca, como el dolor
abdominal o lumbar, asi como aliviar las complicacio-
nes obstructivas y prevenir recaidas.

En las formas de FRP asociadas con aneurisma adr-
tico, denominadas PC aneurismatica, se recomienda
seguimiento porimagenes y el objetivo adicional del
tratamiento es prevenir la rotura del aneurisma, por
lo que la intervenciéon quirdrgica o la endovascular
es razonable en didmetro adrtico superiora 55cmo
crecimiento rapido del didmetro (> 1 mm al mes), ya
que el peligro de rotura pareceria no ser mayor que
para los aneurismas adrticos aterosclerdticos (1-7).

Sin embargo, no existen pautas fijas ni algoritmos
a seguir en caso de fracaso del tratamiento médico
para el manejo vascular de pacientes con FRP con
aorta abdominal “no aneurismatica”.

Sultany cols. en 2022 comunicaron el tratamiento
con endoprotesis en 6 pacientes con diagndstico de
FRP idiopatica refractarios al tratamiento médico y
que persistieron con dolor abdominal. Informaron
de que todos los pacientes estuvieron libres de sin-
tomas durante el sequimiento (53-84 meses) y con
disminucién de dos tercios del drea de tejido blando
periadrtico trasversal en los primeros 6 meses a casi
normal a los 2 afos (8).

Por otro lado, al evaluar la terapia con corticoides en
pacientes con FRP idiopatica debe tenerse en cuenta la
remodelacion arterial, porque la dilatacién adrtica pro-
gresiva puede ocurrir durante el tratamiento con este-
roides. Aunque tales cambios suelen ser subclinicos,

se han reportado casos que requirieron tratamien-
to quirdrgico por rotura, como sucedid en nuestro
paciente (7,9,10).

En resumen, la fibrosis retroperitoneal idiopatica es
una patologia infrecuente que puede complicarse por
la rotura de la aorta infrarrenal a un didmetro inferior
para el que habitualmente se indica tratamiento. La
exclusion endovascular resultd segura y efectiva.

Se necesitan estudios para establecer las indicacio-
nes vasculares de tratamiento en pacientes con FRP y
aortas abdominales con didmetros inferiores a 5 cm.
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