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Fibrose retroperitoneal

O que o radiologista precisa de:saber
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* Conhecer de forma sucinta a etiologia, a fisiopatologia e a
apresentacao clinica da fibrose retroperitoneal

* Reconhecer os achados imagiologicos da fibrose retroperitoneal



Sao ilustrados casos de fibrose retroperitoneal recorrendo a imagens
de doentes do Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco
Gentil. Pontualmente, é também feito recurso a iconografia
proveniente de artigos cientificos ou bibliografia recomendada.



A fibrose retroperitoneal (RPF) ou doenca de Ormond é uma doenca
rara, caracterizada por inflamacao e fibrose do retroperitoneu,
resultando na compressao e aprisionamento do ureter e/ou dos vasos
retroperitoneais

e Pico de incidéncia: 40-60 anos
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: : ~ 70%
* Etiologia: °

- Primaria / Idiopdtica = reagdo imunitdria a antigénios nas placas ateroscleroéticas;
doenca autoimune sistémica das grandes artérias; doenca relacionada com 1gG4

- Secunddria > farmacos (alcaloides do ergot, agonistas dopaminérgicos, B-
bloqueadores, fenacetina, hidralazina, bioldgicos); tumores; infe¢bes; iatrogenia; trauma;
tabagismo; exposicao a asbestos

- Tumores retroperitoneais primarios (linfomas de Hodgkin e
ndao Hodgkin, sarcomas retroperitoneais)

- Metdstases retroperitoneais (de tumores primarios do
pulmao, da mama, da prdstata)

- Tumores carcinoides

* Fisiopatologia: resposta imunitaria do retroperitoneu = inflamacdo - fibrose cicatricial



e Apresentacao clinica:
- Dor na regiao lombar ou nos flancos
- Sintomas constitucionais

- Sintomas especificos relacionados com o grau de obstrucao das
estruturas envolvidas: hidronefrose e insuficiéncia renal cronica por
nefropatia obstrutiva; isquemia mesentérica cronica (claudicacao);
trombose venosa profunda; trombose da veia renal, hidrocele;
varicocele; dor testicular; linfedema



» Achados laboratoriais: I~ dos parametros inflamatdrios, alteracdo da
funcao renal, ANA+, ANCA+

* Imagiologia:
- TC com contraste

- RM e angio-RM

- Urografia intravenosa ou pielografia retrograda
- Ecografia renal Baixa sensibilidade

- 18F_.FDG PET Elevada sensibilidade, embora ainda pouco utilizada

* Bidpsia guiada por TC ou laparoscdpica = confirma o diagnéstico



Achados imagiologicos da RPF na TC com contraste:

Massa periaortica de tecidos moles que se estende das artérias renais até aos
vasos iliacos, envolvendo parcialmente a aorta nas zonas anterior e laterais e
poupando de forma caracteristica a sua zona posterior;

Encarceramento dos ureteres causando obstrucao e hidronefrose a montante;

Captacao avida de contraste nos estadios iniciais e fraca captacao ou auséncia de
captacao de contraste nos estadios tardios;

Trombose venosa profunda;
Adenopatias focais;
Envolvimento dos vasos renais.

Principal desafio: diferenciar as formas benignas das malignas = integracao
clinica, laboratorial e radiolégica!



Imagiologia

Imagem axial de TC com contraste que demonstra
massa envolvendo o hilo renal esquerdo, com
hidronefrose a montante, num individuo da nossa
instituicado com fibrose retroperitoneal idiopatica.

Imagem de RM (sequéncia axial T2W Fat-Sat) do
mesmo examinado, que demonstra 0 processo
neoformativo retroperitoneal esquerdo. Coexiste
edema do parénquima renal e da gordura perirrenal.



Imagiologia
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Imagem de TC com administracao de contraste que revela uma massa de tecidos moles bem delimitada
envolvendo a aorta e a veia cava inferior. Verifica-se um ligeiro deslocamento anterior da aorta da coluna
lombar, achado sugestivo de malignidade. A bidpsia revelou tratar-se de um linfoma nao-Hodgkin, neste
individuo de 34 anos com infecao pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV).

Caiafa RO, Vinuesa AS, Izquierdo RS, Brufau BP, Ayuso colella JR, Molina CN. Retroperitoneal fibrosis: role of imaging in diagnosis and follow-up. Radiographics. 2013; 33 (2): p.535-552.



Imagiologia

Imagem de urografia que demonstra desvio medial do ter¢co médio do ureter
esquerdo e o afilamento do lUmen do ureter no nivel L4-S1 (setas). De notar
ainda o atraso na excrecdao do material de contraste no rim direito (asterisco).

Caiafa RO, Vinuesa AS, Izquierdo RS, Brufau BP, Ayuso colella JR, Molina CN. Retroperitoneal fibrosis: role of imaging in diagnosis and follow-up. Radiographics. 2013; 33 (2): p.535-552.



* Tratamento médico:
Primdria / Idiopatica:
- Glicocorticoides orais em elevada dose
- Tamoxifeno
- Imunossupressores
Secundaria:

- Tratamento da causa subjacente

- Glicocorticoides orais em elevada dose se casos sintomaticos/grave
induzidos por farmacos

* Descompressao das estruturas retroperitoneais obstruidas



* Realiza-se recorrendo a avaliacao clinica, laboratorial e imagiologica

A TC e a RM permitem uma avaliacao precisa das variacdes de
tamanho do tecido retroperitoneal apds tratamento

* A 8F-FDG PET tem emergido como um exame de imagem mais
sensivel para detetar a atividade metabdlica das massas residuais e
demonstrar a recidiva de doenca na RPF idiopatica



* A RPF &€ uma patologia rara, que se caracteriza por inflamacao e
fiorose do retroperitoneu, resultando na compressao e
encarceramento do ureter ou dos vasos retroperitoneais, podendo
ser idiopatica ou secundaria a outras patologias

* E importante reconhecer os achados imagioldgicos da RPF e
diferenciar as causas benignas das malignas

* A biopsia permite a confirmacao histologica da RPF

* Os exames de imagem também sao ainda importantes no follow-up
da doenca
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