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A.personales:

Varon de 65 anos, sin alergias conocidas. No AF. de interés.
HTA.

Gastritis.

Ex-fumador.

Sd ansioso-depresivo.

|IQ: lipoma en espalda.

Tratamiento habitual:

— Emconcor 5mg 1cp/24h
— Lexatin 1,5 mg 1cp/12h
— Omeprazol 20 mg 1 cp/24h

Profesion: pintor.
Y....UN INGRESO HOSPITALARIO PREVIO....




lngreso previo:

e 12002 (53a):CARDIOLOGIA.

— Dolor toracico opresivo irradiado a espalda autolimitados

— Dolor abdominal postprandial de meses de evolucion.

Soplo sistélico en foco adrtico irradiado a cuello.
Anemia microcitica.

— ANALITICA+SEROLOGIAS+GASTROSCOPIA+ECOCARDIOGRAMA
Normal.

— TC toraco-abdominal



e 2002 (53a):CARDIOLOGIA.

— Dolor toracico opresivo irradi

— Dolor abdominal postprandial

. & L V' . ﬁﬂ&l‘l‘l! DIEBB' |'J .:L
— Soplo sistdlico en foco adrtico . L i
. . , . _.lmﬁascendmte.mnafmmﬁn Unicamente la aorta Aorta descendente
— Anemla mlcrOCItlca. simuftinea de fa aorta descendenta wcendente

| --DISECCION Y ROTURA DE ANEURISMA AORTICO TORACICO CON
HEMATOMA MEDIASTINICO.

_ --DILATACION ANEURISMATICA DE AORTA INFRARRENAL DE UNOS 25MM DE
DIAMETRO AP




lngresos previos:

Sistema Stanford

-INGRESO EN UCI.

-CIRUGIA CARDIACA DECIDE
TTO CONSERVADOR..

-PASA APLANTA DONDE SE
COMPLETO ESTUDIO, SIN
HALLAR ETIOLOGIA DEL
ANEURISMA.

-FUE DADO DE ALTA PARA
CONTROL AMBULATORIO.

A

irradiadc
ndial de

)IrticO irrcsistema pesakey

I I m
Aneta ascendente, con afectacion LUnicaimente la aorta Aoita descendente
amulténes de fa sorta descendents wscendente

--DISECCION Y ROTURA DE ANEURISMA AORTICO

TORACICO CON HEMATOMA MEDIASTINICO.

--DILATACION ANEURISMATICA DE AORTA
INFRARRENAL CON TROMBOSIS MURAL.




Seguimiento:

Desde 2002 a 2008: CARDIOLOGIA/C.VASCULAR DE AREA

Paciente asintomatico (contol de TA y otros factores de RCV, asi como

angio-TC)
9
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Manguito de tejido blando alrededor de |la aorta desde el segmento suprasinusal hasta
el nivel D11-D12. Incluye englobamiento de los troncos supraadrticos en su origen.

En el segmento adrtico descendente proceso, que es compatible con fibrosis, rodea
también a la columna vertebral y produce estenosis de la luz adrtica que esta
deformada, aplanada en sentido anteroposterior, con unas dimensiones de 18 x 10
mm. En el segmento infrarrenal distal existe una ligera dilatacion con trombo mural.

Existe estenosis del tronco y ramas arteriales principales pulmonares en su origen
debido a que estan englobados en la fibrosis mediastinica.







Seguimiento:

| En 2009 (60a): CONSULTAS CIRUGIA VASCULAR

— Cuadro de disnea de moderados esfuerzos + claudicacion motora
proximal en extremidades inferiores con el ejercicio.

e Estudio:
— Eco-TSA: ligera ateromatosis multifocal

— Doppler MMII: Sin alteraciones significativas.

— No lesiones severas en sector aortoiliaco tributarias de cirugia.
— Tratamiento médico: atorvastatina y disgren.
— CONSULTA CON MEDICINA INTERNA PARA ESTUDIO DE ENF.SISTEMICA



E.Actual:

o| En 2014 (65a): MEDICINA INTERNA

— Persistia disnea moderados esfuerzos+ claudicacion motora 100m.

— Exploracion fisica normal.
— Serologias: negativas (Lues, hepatitis, VIH)
— VSG 70,PCR 13.
— TC TORACO-ABDOMINAL (progresion)
9

TEJIDO BLANDO periadrtico en Ao ascendente y descende  nte.

*MASA HIPODENSA que engloba tronco braquiocefalico . carotida
primitiva izgda y subclavia izquierda.
| Luz vascular pulmonar disminuida.

| *MANGUITO TEJ BLANDO PRE/PARAVERTEBRAL por aumento de
grosor,SIN adenopatias.

| *MANGUITO RETROPERITONEAL DERECHO. Y,

i)




Resumiendo...

2002 Rotura Ao toracica,
con hematoma contenido.

4

2009 Claudicacion
marcha/paresetesias en EEII

4

2014 Cefalea ocasional.
Disnea de esfuerzo.

Estenosis Ao.descendente

-4

Manguito de tejido alrededor de
TSA, pulmonares,estenosis luz
Ao abdominal y fibrosis
mediastinica

Masa hipodensa que engloba
TSA, estenosis Ao descendente
y fibrosis retroperitoneal.



Di

Retroperitoneal fibrosis

Sacondary retropanttoneal
fibresis (eg, drugs, infections,
cancer, radictherapy,
Erdheim—Chester disease)

Inflammatory abdominal acrtic aneurysm
[aneurysmal chionic pedactilis)

Idiopathic retroperitoneal libnosis
{ ron-aneunysmal chronic penacrtitis)

CHROMIC PERIAQDRTITIS

A. Palmisano, A. Vaglio / Best Practice & Research

SLE, RA, Behoat
disease, Cogan
sy ndnome,
sarcoidosis,
relapsing
polychondritis)

ADRTITIS
le odated Associated lgG4-related Large-vessel Aszspciated with Infectious leolated
with systemic sclerosing vasculitides systemic (eg. syphilis, ascending
autoimmunea dizeasaimultifocal (GCA, TA) autaimmune tubserculosis, vanant
diseases (ag, fibrosc lems s diseases (adq, bactedal
AMNCA+ AMCA+ infections )
vasculitides, vasculitides,
SLE, RA)

Clinical Rheumatology 23 (2009) 339-353




Diagnostico diferencial:

Examples

Drugg™ Metiysergide, pergalide, bromacripting, ergotaming, methyldopa, hydrakzing,
analgesics, j blockers

Malignant drseases™**  Carcinoid, Hodgkin's and nan-Hodgkin's lymphomas, sarcomas, cscinomas of the
cofon, prostate, breast, stomach

Infections™"* Tuberculosis, histoplasmasts, actinomycosis

Radiothetapy™ Testicular seminoma, colon catanoma, pancreatic carnoma

Surgery Lymphadenectomy, colectomy, hysterectomy, aottic aneusysmectomy

Others*# Histiooytoses, Erdheim- Chester diseass, amyloidosis, traumd, batium enema

Table: Major causes of secondary retroperitoneal fibrasis

www.thelancet.com Vol 367 January 21, 2006




P.complementarias:

e Se solicita:

— PET/TC:

Tumoracién mediastinica alto grado
malignidad infiltra mediastino medio
y posterior, afectando a TSA (SUV
max 7,2),aorta, tronco pulmonar. No
adenopatias, sin afectacion ésea.




P.complementarias:

e Se solicita:
— Biopsia de masa a Cx Toracica:

-Tejido fibroescleroso que engloba
componente inflamatorio subagudo

con notable artefacto por esclerosis que
incluye células plasmaticas.

-No granulomas,necrosis ni atipia
citologica.

-ldx:Proceso fibroesclerosante
autoinmune.




Revisando todo...

v'-Bioquimica

v'-Hemograma

v'"Hormonas tiroideas,Vit B12,félico,hierro
v -Perfil hepatico

v'-Proteinograma

v'-Marcadores tumorales
v'-Autoinmunidad negativo

v'-VSG 70mm/h;PCR 12

v'-F.Reumatoide y Antiestreptolisina Normal
v'-Sedimento de orina.
v'-Serologias.Lues,VIH,HepB,C negativo.

v'-TC toraco-abdominal
v -PET-TC

v -Biopsia masa mediastinica

v -Ampliar AP=>IHQ IgG4 (negativo)
v'-Determinacion de 1gG4 en suero (120mg/dl)

¢ Periaortitis cronica idiopatica
con fibrosis mediastinica y
retroperitoneal?

¢ Se puede englobar dentro
de “Enfermedad relacionada
con la IgG4”?



Tabla 2
Criterios diagnosticos de la enfermedad relacionada con inmunoglobulina G4 pro-
puestos en 2011

1. Presencia de inflamacion caracteristica difusa o localizada o bien
formando masas en uno o varios organos a la exploracion

2. 1gG4 sérica elevada (> 135 mg/dl)

3. Hallazgo histopatologico de:
a) Infilirado linfoplasmocitario marcado y fibrosis
b) Infiltrado de células plasmaticas 1gG4+: ratio [gGs/lgG > 40% y mas de
10 células lgG4+ por campo de gran aumento

Deben aplacarse los criterios espe nﬁcns para afectacmn de organos especificos (pan-
creas, Mickulicz, rifidn) y efectuarse el diagnostico diferencial con tumores y otras
enfermedades especificas de cada localizacion.

J. Campos Esteban et al / Semin Fund Esp Reumatol. 2013;14(1):2-7



Diaghostico definitivo y tratamiento

e Determinacion IgG4 (140mg/dl)

e |HQ para lgG4 en la biopsia negativa, pendiente de otra
determinacion.

» DXO DEFINITIVO : PERIAORTITIS CRONICA IDIOPATICA.

e Se inicié tratamiento con Zamene 30mg /dia +Tamoxifeno.
e Paciente mejoro la claudicacion motora.
e Revisiones en CCEE Medicina Interna para seguimiento.



Comentarios :

e La periaortitis crénica (PC) es una afectacion fibro-inflamatoria de la pared
vascular, que afecta con frecuencia estructuras vecinas.

e LaPCincluye a la fibrosis retroperitoneal y aneurismas inflamatorios de Ao
abdominal.

e Patogenesis controvertida: secundaria a ateroesclerosis, origen
autoinmune...mecanismo inmune.

e Hastaenun 70% es idiopatica.

e Descartar formas secundarias (farmacos,cirugias,infecciones,neoplasicas)
e PET-TC es muy sensible para evaluar actividad inflamatoria.

 No hay un esquema claro de tratamiento: esteroides y/o inmunosupresores,
al menos un ano.

e Buen prondstico a pesar de recidivas.




Comentarios :

e Lapel ia de la pared
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Retroperitoneal fibrosis. Augusto Vaglio, Carlo Salvarani, Carlo Buzio Lancet 2006; 367: 241-51
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