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Casos Clinicos
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Resumo

O diagndstico de fibrose retroperitoneal descreve um processo inflamatério com mdltiplas ettogias.
autores apresentam um caso clinico de fibrose retroperitoneal secundéria a um processo neoplasico, nur
doente sem outra evidéncia clinica de recorréncia tumoral. A proposito deste exemplo, salientam a necessida
ocasional de um tratamento individualizado.

Abstract

The diagnosis of retroperitoneal fibrosis describes an inflamatory process with several ethiologies. The
authors present a clinical case of retroperitoneal fibrosis secundary to malignancy, in a patient without any
other clinical evidence of tumor recurrence. From this example, they underline the ocasional need for a distinc
approach.

Introducéo abdominais multiplas, radioterapia, disseminacao
tumoral linfatica retroperitoneal e o consumo de
A fibrose retroperitoneal (FRP) € um processodeterminados farmacos como o metilssergide e a
inflamatdrio e fibrosante anormal, de evolucéao clinicametildopd3.
insidiosa. Foi observado pela primeira vez em #905 Esta doenca é secundaria a um processo neo-
mas descrito como entidade clinica apenas em 194plasico em 6-10% dos casos, pelo que a etiologia
por John K. Ormon@. maligna deve ser sempre considerada e despistada.
A etiologia da FRP permanece obscura naNos doentes com antecedentes oncolégicos, a FRP
grande maioria dos casos. Em apenas um terco das até prova em contrario, desencadeada por uma
doentes sao identificadas causas desencadeantessposta inflamatoéria a permeacao linfatica de células
possiveis, nomeadamente processos inflamatériomalignas, independentemente do local e histologia do
dos érgédos retroperitoneais, urinomas e hematomasumor original ou do tempo decorrido desde o
locais, vasculites e doencas do colagénio, cirurgiasliagndstico e tratamento inicial.
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nefrogréficas bilateralmente, observando-se um
ligeiro atraso de eliminacao a direita com dilatacdo
do sistema excretor renal homolateral, mas sem
visualizagdo dos dois tergos inferiores do uréter, nas
peliculas apresentadas. A doente mantinha-se
gueixosa, e atendendo a limitacdo do tempo de bloco
operatoério, os autores optaram pela realizagcao de uma
nefrostomia percutanea e uma pielografia descendente
(fig 2). Esta, e para além das alteracdes ja mencio-
nadas, evidenciou uma area de estenose no terco
superior do uréter, com 3-4 cm de comprimento, bem
como um desvio medial deste. Procedeu-se entdo a
realizacdo de uma tomografia axial computorizada
abdomino-pélvica que revelou uma formagao nodular
situada abaixo do plano dos hilos renais, com 8-10
cm de largura (plano coronal) e 4-5 cm de espessura,

Fig. 1 — Pelicula de U.l.V. (15’): Menor densidade da fase
pielogréafica e dilatacéo pielo-calicial do lado direito.

Caso clinico

Uma doente do sexo feminino, de 50 anos de
idade, recorreu ao servico de urgéncia com um quadr
clinico compativel com colica renal a direita. Referia
vérios episodios semelhantes desde ha trés mesq
sempre do lado direito e sem eliminagédo espontane
de qualquer calculo. Nos antecedentes pessoais é
salientar o facto de ter sido submetida, oito anos ante
a uma histerectomia radical por carcinoma epider
moide do colo uterino. N&o foi submetida a terapia
adjuvante e follow-upincluiu a realizacdo anual de
citologias vaginais que eram, até a data, negativas.

Apresentava hematuria microscopica. No radio-
grafia abdomino-pélvica simples ndo eram evidente;
imagens compativeis com litiase radiopaca e o estud
ultrassonografico revelou uma severa hidroureterone
frose a direita, sem visualizagdo do local e causa d
obstrucéo.

A doente foi internada com o diagnoéstico de
hidroureteronefrose a direita, tendo como etiologia
provavel a litiase Urica. Ainda no servigo de urgéncia
tentou-se uma derivacgdo ureteral interna, que falho
por obstruccao a passagem de um catéter tipo dup
J 6 Fr. Foi medicada com analgesia endovenosdg
bicarbonato de sodio a 1,4% como alcalinizante

urinario e antibioterapia profilactica. Realizou-se umaFig. 2 — Pielografia anterégrada: E evidente um desvio medial

urografia endovenosa (fig. 1) que néo foi consideradag uréter direito. Ao nivel da terceira vértebra lombar é possivel
diagndstica. Nao eram evidentes alteragdes das fasesservar uma area de estenose deste uréter.
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doente ficou assintomatica e teve alta orientada para
uma consulta multidisciplinar do grupo oncoldgico.

Discussao

Predominam duas teorias sobre a etiopatogénese
da FRP idiopatica. A fibrose resulta de uma reaccao
alérgica a lipideos insoluveis libertados pelas placas
de ateroma dos grandes vd%®psu de uma doenca
auto-imune, sendo, neste caso, parte de um processo
fibroesclerosante multifocal sistémiéb

A doenca afecta todos os grupos etarios com
predominio na quinta e sexta décadas de vida, e no
Fig. 3 — T.A.C.: Formagéao nodular de limites bem definidos sexo masculin@4. A apresentacgéo clinica é
disposta anterior e lateralmente aos grandes vasos e envolvendaespecifica, apesar de relatos de uma dor carac-

o uréter direito. teristica em 90% dos ca$®sDe inicio as alteracdes
clinicas e laboratoriais sdo comuns a uma doenca
inflamatdria cronica, mas com a progressao da fibrose
e 0 envolvimento dos ureteres, predominam os efeitos
da uropatia obstructiva e insuficiéncia réhal

A urografia endovenosa revela excluséo renal
unilateral em um terco dos ca8b®Quer a pielografia
retrograda quer a anterdgrada mostram habitualmente
uma estenose discreta associada, por vezes, a um
desvio medial do uréter, sugestivos de um envolvi-
mento extrinseco. No entanto, na maioria das situa-
¢bes ndo ha um desvio significativo do uréter e o
desvio medial é observado do lado direito em cerca
de 20% de individuos norm&id). A tomografia axial
Fig. 4 — T.A.C.: Formagao com densidade de partes moles, algézompmadOrizada e o exame radiol6gico mais
heterogénea. utilizado no estudo da compressao ureteral extrinseca.

Define, tipicamente, uma massa bem delimitada,
envolvendo os grandes vasos (sem compressababitualmente simétrica, centrada e mais densa nas
aparente destes) e o uréter direito (fig. 3). Tratava-sgértebras lombares inferiores (L3-L4) e podendo
de uma massa heterogénea, com densidade de parestender-se dos hilos renais a pelve, envolvendo os
moles e hipercaptante (fig. 4). Ndo eram evidentegrandes vasos e os ureteres. Tem atenuagdo de partes
outras alteracdes retroperitoneais, pélvicas (para alémnoles (30-50 HU) e a hipercaptagéo depende do grau
da auséncia do Gtero e anexos) ou dos érgdoge vascularizagdo, sendo o processo idiopatico
parenguimatosos intrabdominais. Estes achados erafmabitualmente mais homogéneo (fig. 5). O diagnostico
compativeis com o diagnéstico de FRP. diferencial inclui tumores com 0 mesmo envolvimento

Clinicamente ndo havia evidéncia de recidiva
tumoral. A doente apresentava bom estado geral e
estudo analitico ao sangue, que incluiu um hemogram
e uma analise bioquimica alargada, para além de u
aumento da velocidade de sedimentac¢do, na
apresentava alteracdes relevantes. O Rx pulmonar ng
mostrava imagens suspeitas de lesGes secundarias

A doente foi submetida a uma laparotomia
exploradora com realizacdo de multiplas bidpsiag
aspirativas da area de fibrose. O exame extemporang
revelou a presenca de células de carcinoma epide
moide, confirmando a natureza metastatica dest
processo. Procedeu-se entdo a ureterdélise unilater
com transposicao lateral retroperitoneal do uréte
direito. O pos-operatério ndo teve intercorréncias. AFig. 5 — T.A.C.: Fibrose retroperitoneal idiopatica.
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retroperitoneal (linfomas, sarcomas e mielomaa uma derivacdo urinaria interna ou percutanea nos
multiplo), que tendem a deslocar, mais do quecasos de envolvimento ureteral bilateral. Quando o
envolver as estruturas retroperitoneais. A distincaaliagndéstico é feito per-operatériamente, julgamos
com linfadenopatia retroperitoneal é por vezes dificil,licito uma decisdo individualizada num compromisso
uma vez que esta se pode apresentar como uma magsdre uma resolucéo simples da obstrucdo ureteral, a
confluente, sem ganglios linfaticos individualiz4- morbilidade do tempo e técnica operatorios e o
veid?). A ressonancia magnética nuclear parece tebeneficio real para o doente.

maior sensibilidade na determinag&o do grau de infla-

macao associado, da extensao da area de esclerose e

do grau de compressdo dos grandes vasos. A
intensidade do sinal em T2 é caracteristico das placals
malignas, mas também das benignas com crescimento
rapidd®. A cintilografia com citrato de gdlio 67 é
utilizada na avaliacdo do grau de actividade da
doencé). 3.

Perante o diagnostico de FRP é necessario
diferenciar os processos benignos dos malignos. A
morbilidade é minima e o progndstico excelente nos.
primeiro grupo. As formas benignas desta patologia
requerem um tratamento médico, com imunossu~"
pressores, ou cirdrgico, observando-se os melhoreg
resultados com a combinacdo de ambas as modali-
dades terapéutic8®. Uma abordagem cirtrgica 7
bilateral € mandatéria, mesmo perante uma obstrucgéé)
ureteral unilateral, prevenindo-se deste modo o
habitual envolvimento contralateral.

Os tumores sdo responsaveis por 6-10% dos casds
de FRPG.10) Actualmente, a bidpsia percutanea
(citoaspiracao ocore biopsyguiada por T.A.C. sera

a melhor abordagem inicial nos doentes comio.

antecedentes oncolégicos ou naqueles em que o

estudo imagioldgico ndo exclui a existéncia de umat

massa ganglionar confluefife!?. Nos casos de

divida a biépsia cirtrgica mantém-se como a Unicai2.

forma de estabelecer um diagnéstico definit®o
Perante o diagndstico de FRP secundaria a u

processo maligno, o progndstico é obviamente

reservado, sendo o tratamento sintomatico, associado
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