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I. INTRODUCCION

ET Tiposarcoma retroperitoneal es un tumor poco frecuente. Se
sabe que el Tiposarcoma en general, constituye del 12 al 15% de todos

(11,17)

los sarcomas de tejidos blandos Y, a su vez, los liposarcomas

retroperitoneales constituyen del 13.3 al 40% del total de sarcomas

retroperitonea]es(5’7’8’15’23’32’37).

En nuestra serie del Instituto
Nacional de Cancerologia, constituyeron el 47.5% (28/59). Le siguen
en frecuencia el leiomiosarcoma y el fibrosarcoma, con los cuales com-
parte los tres (3) primeros lugares en diferente orden, segin las dis-
tintas series. Entre los liposarcomas, la presentacidn retroperitoneal
alcanza del 12 al 40% (6’16’18’19’29’38’41’43). En nuestra serie co-
rrespondieron al 19.2% (28/146). En una revision previa(az) hecha en
1.975 sobre la casuistica de nuestro Instituto en el periodo 1.960;
1.969, se encontrd un 13% de liposarcomas retroperitoneales (6/40).

En definitiva, los Tiposarcomas retroperitoneales solo constitu-

yen del 0.1 al 0.2% de toda la patologia ma]igna(6’41)

, 10 cual hace
que rara vez un cirujano general tenga la oportunidad de tratar uno de
estos casos. Es por ello, que algunos autores(41) han propuesto que
los sarcomas retroperitoneales en general, debieran tratarse en centros
oncoldgicos especializados para que, al aumentar el volumen de casos,
se adquiera mads experiencia, se puedan adelantar estudios mds controla-
dos y se logre mejorar el prondstico.

Esta baja incidencia, y el interés en evaluar el manejo dado a

este tipo de tumores en nuestro Instituto para compararlo con otras
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series(6’16’23’29’38)

, que al igual que la nuestra, son pocd numerosas,
nos han motivado a revisar el tema.

Originados en general en los tejidos blandos profundos, tejido
facial e intermuscular, cerca del 35% de los liposarcomas retroperito-
neales, se originan en la grasa perirrenal. Su pobre sintomatologia,
hace silencioso su crecimiento inicial en la profundidad del retroperi-
toneo, 1levandolos a alcanzar grandes dimensiones dntes de ser diagnos-
ticados y tratados(4’14). Estas dimensiones son excepcionalmente supe-
radas por otros tumores benignos o malignos de la economia.

Algunas causas etioldgicas se han esbozado acerca de los sarcomas
en general: Trauma, cuerpos extrafios, exposicion a sustancias tdxicas,

{9,10,18,21,25,34)

virus e irradiaciones » pero ello no estd bien esta-

blecido.



IT.  MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los archivos de las secciones de estadistica y pato-
Togia del Instituto Nacional de Cancerologia correspondiente al perfodo
comprendido entre el lo. de Enero de 1.964 y el 31 de Diciembre de 1.983,
encontrando un total de 28 liposarcomas retroperitoneales vistos por el
grupo de cirugia general del Instituto. Se procedid luego a revisar las
historias clinicas correspondientes a esos casos, descartando cuatro para
objetos del presente estudio, ya que abandonaron 1a Institucidn antes de
recibir tratamiento. Se revisaron los protocolos de patologia de cada
céso, encontrando que todos los diagndsticos estuvieron ajustados a la
correlacion histopatoldgica hecha en 1.985 por el grupo de pato]ogia(27)
sobre la casuistica de tumores Tipomatosos del Instituto Nacional de
Cancerologia y cuya clasificacion final coincide con la del Instituto de
Patologia de las Fuerzas Armadas de los Estados Unidos (AFIP)(2’4O), a

la cual nos referiremos siempre en el presente estudio y que divide el

liposarcoma en cuatro categorias basicas:

- Liposarcoma bien diferenciado
- Liposarcoma mixoide
- Liposarcoma de células redondas, y

- Liposarcoma pleomorfico

Se intentd precisar el estado actual de los 24 pacientes inc1ui—
dos en el presente estudio, siendo imposible hacerlo en nueve de &11os

(37.5%) por diversos motivos.



Todos los pacientes fueron estudiados mediante exdmenes clinicos
practicados tanto en la consulta de admisidn como en las consultas es-
pecializadas, y se les practicaron los exdmenes de laboratorio de ruti-
na, incluidos Rx de tdérax. Otros exdmenes paraclinicos como urografia
excretora, colon por enema, vias digestivas altas, ultrasonografia ab-
dominal y estudios con radio-is6topos, no fueron practicados en todos
los pacientes. Arteriografia y cavografia se practicaron cada uno en
un paciente. En ninguno de nuestros pacientes se practicd tomografia
axial computarizada ni retroneumoperitoneo.

Se revisaron las placas histoldgicas o se obtuvieron nuevas biop-
sias del tumor recurrente, en los pacientes remitidos con diagndstico
de liposarcoma retroperitoneal.

Trece de los pacientes (54%), al momento de 1legar al Instituto,
habian sido sometidos a cirugia en otros hospitales, asi: Extirpacidn
completa, 9; extirpacidn parcial, 1; laparotomia-biopsia, 3. Veinte
(20) de los veinticuatro (24) pacientes (83.3%) recibieron radioterapia
en algin momento de su -tratamiento y s6lo 2/24 (6.8%) recibieron quimio-
terapia, uno de tipo adyuvante y el otro de tipo paliativo.

Los pacientes fueron sometidos a control c]inicovperiédico (cada
3-6 meses), el cual fue cumplido en forma irregular por la mayoria de
los pacientes y se les practicaron Rx de térax. Otros exdmenes de con-
trol como urografia excretora, estudios con radio-isétopos y de colon
por enema se practicaron de acuerdo a los hallazgos clinicos de cada

caso en particular.



ITI.  RESULTADOS

De los veinticuatro (24) pacientes seleccionados para el presente
estudio, nueve (9) pertenecen al sexo masculino y quince (15) al sexo
femenino, con edades que oscilaron entre 28 y 65 afios (promedio 49 afos)
y mayor frecuencia en las 5a. y 6a. décadas de la vida. Cinco (5) de
los nueve (9) hombres eran agricultores.

Manifestaciones Clinicas

E1 sintoma mds comin fue la presencia de tumor o crecimiento abdo-
minales en 16/24 pacientes (66.6%); estos sintomas se acompafiaron de do-
lTor y deterioro progresivo de su estado general en 6/16 (37.5%); ademds,
sintomas dispépticos vagos como 1lenura, nduseas y agrieras, se encon-
traron en 8/24 pacientes (33.3%). E1 promedio de duracidn de los sinto-
mas fue de 13.2 meses, incluidos dos (2) pacientes que tenian cinco (5)
anos de evolucidn de tumor abdominal asintomdtico. Se encontrd masa ab-
dominal palpable al examen fisico en 18/24 pacientes (75%). Lla distri-
bucion por lados fue: trece (13) en el hemiabdomen derecho, diez (10)
en el izquierdo y uno (1) central mesogdstrico. Los diagndsticos clini-
cos (exceptuando once (11) dé Tos casos 1legados al Instituto con diag-
nostico de liposarcoma retroperitoneal en periodo post-operatorio inme-
diato) fueron: tumor retroperitoneal en cuatro (4); tumor abdominal en
siete (7); linfosarcoma en dos (2). Los exdmenes de laboratorio de ru-
tina no mostraron ninguna éspecificidad.’ Los otros examenes practicados

fueron:



0 Urografia excretora en 15 pacientes: fue normal en 3 y mostrd di-
latacidon ureteral, exclusion renal y/o rechazo nefro-ureteral dé
diversos grados en 12 (80%).

0 Rx de colon por enema se practicd en 8 pacientes: en todo§ se
evidenciaron diversos grados de rechazo del marco coldnico.

0 Rx de vias digestivas altas se practicaron en 6 pacientes: en to-
dos se evidenciaron diversos grados de rechazo gastro-duodenal.

0 Rx de torax fueron practicados en 23 pacientes: fue normal en 16
(69.5%); mostraron derrame pleural en 3 (13%); elevacidon de hemi-
diafragmas en 2 (8.7%) y metdstasis pulmonares en 2 (8.7%).

) Gammagrafias fueron practicadas en 10 pacientes, asi: Hepato-
esplénicas en 8, siendo normales en 3 (37.5%); mostraron metdsta-
sis hepaticas en 3 (37.5%) y compresidn extrinseca del higado en
2 (25%). Dos gammagrafias renales mostraron exclusidn renal
unilateral.

0 Ultrasonografia abdominal se practicdé en 4 pacientes con los si-
guientes resultados: masa s6lida subhepdtica en 1; masa retrope-
ritoneal en 2 y un falso positivo de masa hepatica en 1.

0 Arteriografia y cavografia, practicadas cada una en un paciente,
mostraron desplazamiento de aorta y rifion izquierdo y compresidn
extrinseca de vena iliaca izquierda, respectivamente. Estos dos
casos fueron irresecables a la laparotomia.

Extension de la Cirugia

Dado que todos los pacientes fueron sometidos a algiin tipo de in-

tervencion quirdrgica dentro o fuera de nuestro Instituto, para efectos



de comparaciones, en el desarrollo de este estudio, los hemoé dividido en
6 grupos, haciendo la salvedad de que en aquellos pacientes incluidos en

los grupos de "extirpacidn completa", las limitaciones anatémicas del es-
pacio retroperitoneal, como es sabido, no permiten garantizar miargenes de

seguridad confiables en la reseccion. Dichos grupos son:

0 GRUPO I. Siete pacientes a quienes se les practicd extirpacidn
completa, seguida de radioterapia post-operatoria adyuvante.

0 GRUPO II. Diez pacientes a quienes se les practicd extirpacion
completa solamente. Siete de estos pacientes recibieron a poste-
riori radioterapia como parte del tratamiento de recaidas, presen-
tadas en el curso de su evolucion.

) GRUPO III. Compuesto por un paciente a quien se le practicd ex-
tirpacion parcial en otro hospital y solo recibid radioterapia
tardiamente (a los 9 meses), por demora del paciente en cumplir
la remisidn que le habian hecho a nuestro Instituto.

0 GRUPO IV. Compuesto por un paciente a quien se le practicd extir-
pacion parcial seguida de quimioterapia post-operatoria y luego
radioterapia.

0 GRUPO V. Cuatro pacientes a quienes en la laparotomia solo se
les pudo practicar bjopsia por irresecabilidad del tumor, seguida
de radioterapia post-operatoria.

0 GRUPO VI. Lo constituyd un paciente a quien se considerd intra—.
table por enfermedad neoplésica diseminada y mal estado general,

y solo se Te practicd biopsia incisional por laparotomia.

E1 promedio del didmetro mayor de los tumores (en los pacientes



TABLA 1.

DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD Y VARIEDAD HISTOLOGICA

Grupos Bien dife- P N '
de renciado | Mixoide | ' .€97 B Total
Edad morfico| Clasificado | por grupos
0-19 - : - - = ”
20-29 1 - - 1 2
30-39 - - 1 = 1
40-49 3 3 3 - 9
50-59 4 4 1 - g-
60-569 2 - 1 = 3
TOTAL 10 7 6 1 24

en quienes se practicd extirpacion completa) fue de 25 centimetros (ran-
go 14-30 centimetros).

Tipos Histoldaicos

La distribucidn fue como sigue: Bien Diferenciado 10 (5 hombres
y 5 mujeres); Mixoide 7 (todas mujeres); Pleombrfico 6 (4 hombres y 2
mujeres); No Clasificado 1 (mujer). Tabla 1. No se encontrd ningin
caso de la variedad de Células Redondas. Solamente en 2 de las 11 recu-
rrencias estudiadas se evidencid tendencia de éstas a la desdiferencia-
cidbn, correspondiendo ambos casos a tumores primarios de la variedad
Bien Diferenciado (aunque con dreas mixoides), cuyas recurrencias fueron

francamente Mixoides.



TABLA 2.

INTERVALO LIBRE DE ENFERMEDAD NEOPLASICA SEGUN TRATAMIENTO

INTERVALO

TRATAMIENTO No. PACIENTES | LIBRE DE ENFERMEDAD
o ‘ " (meses)

Extirpacion

Completa con 7 40

Radioterapia Rango 6-84

Extirpacion :

Completa sin 10 39

radioterapia ’ Rango 1-86

No se presentd ninguna muerte operatoria en nuestra serie.

Las complicaciones operatorias fueron dos: en un caso, la seccidn
accidental del nervio crural derecho durante la extirpacidn de recalda
de liposarcoma pleomdrfico con monoparesia inferior derecha en el post-
operatorio y en el segundo caso, la seccidn incompleta de una asa intes-
tinal delgada la cual fue corregida medfante sutura.

Las complicaciones post—operatorias estuvieron representadas por:
septicemia y hemorragia digestiva alta en un caso, atelectasia pulmonar
basal en dos casos y abscesos de pared en dos casos. E1 intervalo libre de
enfermedad neoplasica evolutiva en los 17 pacientes en quienes se prac-
ticd extirpacidn completa del tumor primario fue sensiblemente igual
cuando recibieron radioterapia post-operatoria adyuvante (40 meses) que

cuando no la recibieron (39 meses). Tabla 2.- No obstante, se notaron

-9 -
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varios hechos:

1) Un mayor intervalo 1ibre de enfermedad neopldsica con y sin
radioterapia post-operatoria en las mujeres (45.2 meses), respecto a
Tos hombres (31 meses).

2) En pacientes con liposarcoma pleomérfico se encontrd un mayor
intervalo libre de enfermedad neopldsica cuando se les did radioterapia
post-operatoria adyuvante (52.5 meses), que cuando no se les did 33
meses).

3) En pacientes con liposarcoma bien diferenciado, ocurrid el
fendmeno contrario: un mayor intervalo libre de enfermedad cuando no se
les did radioterapia adyuvante (63 meses), que cuando se les dié (32
meses), aclarando ademds que en los primeros, todos eran mujeres y una
de &17as que permanecid 68 meses libre de enfermedad, recibié qumiote-
rapia con ciclofosfamida, vincristina y actinomicina D a partir del
post-operatorio inmediato y durante 24 meses, al descartarse la radiote-
rapia post-operatoria adyuvante, debido a lo extenso del campo de irra-
diacidn que deb7a darse. Por el contrario, los cuatro pacientes que sfi
recibieron radioterapia eran hombres, 3 de é110s con enfermedad mis avan-
zada, asi: uno con extensidn comprobada por anatomia pato]égica a pared
vesical; otro con metastasis a ganglios mesentéricos y un tercero, con
extension a conducto inguinal, por lo cual requirié orquidectomia en
monobloque y, posteriormente, desarrol16 metdstasis pulmonar izquierda.

4) Los pacientes con variedad mixoide (todas mujeres) tuvieron
globalmente el menor intervalo libre de enfermedad (29 meses).

La sobrevida global a tres afios fue de 58.3% (14/24), de los cuales

33.3% (8/24) se encontraban libres de enfermedad neopldsica, uno de ellos habia

= 310 <



TABLA 3.
SOBREVIDA A 3, 5 Y 7 ANOS, SEGUN TRATAMIENTO

S.E. = Sin Enfermedad Neoplasica Evolutiva.
C.E. = Con Enfermedad Neoplédsica Evolutiva.
' . SOBREVIDA
GRUPOS  TRATAMIENTO ok 3 anos 5 afos 7 _anos
RHBIERTES Sik.l Lobat Sobel GeBsd SiE.] C.E
I Extirpacién 7 3] 2 3 = 2 =
Completa con .
radioterapia
II Extirpacion 10 5 3 5 - 3 -
Completa sin ‘
radioterapia
I11 Extirpacicn 1 - - - - o =
Parcial con
radioterapia
tardia (a los
9 meses)
IV Extirpacion -1 - - - “ - =
Parcial con
quimioterapia
+ radioterapia
) Biopsia con 4 - 1 - = - -
radioterapia
VI Biopsia intra- 1 - - - - = "
table
Subtotal 24 8 6 | 8 - 5 -
TOTAL 24 14 8 5

sido sometido a cirugia de rescate por recaida 2 afios antes; 25% (6/24)
presentaban enfermedad neopldsica evelutiva y 2 de él1os habian sido some-
tidos a cirugia de rescate por recaidas, 1 en una oportunidad 6 meses an-

tes, y el otro en 2 oportunidades 16 y € meses dantes.

La sobrevida global a 5 afios fue del 33.3% (8/24), todos libres de
enfermedad neopldsica. De éstos, 3 habian sido sometidos a cirugia de res-
cate 4, 2 y 1-1/2 anos antes, respectivamente.

Finalmente, la sobrevida global a siete afios en nuestra serie fue
del 20.8% (5/24), todos libres de enfermedad neopldsica, 1 de &llos someti-
do a cirugia de rescate por recaida a los 6-1/2 afios de extirpado el tumor
primario. Los tres pacientes restantes de los 8 vivos, a los 5 afos conti-

nGan en control, libres de enfermedad neoplédsica, 5-1/2, 5-1/2 y 6 afios
después de su tratamiento inicial. Ver Tabla 3 y Cuadro 1.

o 9 o



CUADRU L.

SOBREVIDA GLOBAL CON CIRUGIA DE RESCATE

SEXO

. Intervalo Intervalo Sobrevida total
[ s
\qrieﬁad 20D Tto. Inicial hasta la.| Tto. de la. la. y 2a./Tto. de 2a.| con o sin enf.
Histolog.| afnos | H|M ; . § ; :
|recaida recaida recaida | recaida neoplasica evol.
MESES MESES MESES
1 E.C. con ra- : £.C. (nefrec- _ Falso (+) 84 sin E.N.E.
MIXOIDE 43 X| dioterapia 44 tomia derecha) - : : Desaparecido +
adyuvante (Fibrosis) de 3 anos-
2 PLEO- 36 | X E.C.(hemicol. 21 B G 4 Irreseca- 30 con E.N.E.
MORFICO derecha) con ble Fallecio
radioterapia
adyuvante
3 PLEO- 44 X E.C. (hemicol. 12 E.C. con radio- 7 Rechazo 19 con E.N.E.
MORFICO derecha) sin terapia adyu- 2a. reex- desaparecido
radioterapia vante ploracion + de 5 afos
4 56 X.! E.C. sin radio- | 20 S 10 E+L. con 36 con E.N.E.
MIXCIDE terapia radioter. desaparecido
adyuvante + de 5 anos
5 BIEN - 42 X| E.C. sin.radio- | 37 E.C. (hemicol. 109 sin E.N.E.
DIFEREN- terapia izg.) con radio- | - - actualmente en
CIADO terapia adyuvante control
6 PLEO- 60 X| E.C. sin radijo- | 30 E.C. (colectomia | 2 Radiotera~- 36 com E<N:E-
MORFICO " terapia parcial izq.) pia palia- fallecs
tiva por
inoperabil.
7 BIEN 28 X! E.C. con quimio-| 68 E.C. con radio- 84 sin E.N.E.
DIFEREN- terapia (VAC por terapia adyuvantel - - actualmente en
CIADO 2 afos) control
8 52 X! E.C. sin radio- 6 E.C. (anexectomia| - - 65 sin E.N.E.
MIXOIDE terapia der. y apendicec- actualmente en
tomia) con radio- control
terapia adyuvante
E.C.= Extirpacion Completa E.N.E. = Enfermedad Neopldsica Evolutiva




TABLA 4.

CLASIFICACION HISTOLOGICA POST-OPERATORIA VERSUS SOBREVIDA

e sedad Clasificacidn | Extirpacion | Extirpacion Biopsia Sobrevida
Histolégica C]Tnica. completa con| Completa sin con a
Retrospectiva | Radioterapia| Radioterapia |Radioterapia| 5 afios
gjgn EIb 5%l 2(36-58) |- 2(84-109) | 4/5
iferen- 2 :
ciado ElVa 3+2 2(4-24) 0/3
EIVb 2 2(18-54) 0/2
EIb 4 1(84) 3{36-64-76) 3/4
Mixoide EIVa 1 1(12) 0/%
EIVb 2 : " 1(4) 1(2) 0/2
" Pleo- EITIb 4%3 1(84) 2(36-54) < - 1/4
morfico EIVb 2 1(30) - 1(19) 0/2
*] Un paciente en Estadio Ib a quien se le practicd extirpacidon completa
sin radioterapia post-operatoria, pero recibid quimioterapia (VAC) du-
rante 2 afios, estd vivo a los 84 meses libre de enfermedad neoplasica
después de cirugia de rescate 6 meses atras. '
*2 Un paciente en Estadio IVb a quien se le practicd extirpacidn parcial
seguida de 3 ciclos de VAC y Holoxan por 5 dias, y posteriormente ra-
dioterapia paliativa. Sobrevivid 30 meses.
*3 Un paciente en Estadio IIIb a quien se le practicd extirpacion parcial

seguida de radioterapia tardia (a los 9 meses) solo sobrevividé 14 me-
ses. | :

Queriendo correlacionar la sobrevida a 5 afios con la variedad his-

toldgica, el tipo de tratamiento y la clasificacion histoldgica post-qui-

rirgica p.T.N.M. siguiendo los delineamientos de la UICC, elaboramos ésta

restrospectivamente y obtuvimos los siguientes resultados: Ver Tabla 4.

0

De Ta variedad Bien Diferenciado, encontramos 5 pacientes en Esta-
dio Ib, 3 en Estadio IVa y 2 en Estadio IVb; sdlamente sobrevivie-
ron a los 5 afios, 4/5 pacientes en Estadio Ib, uno de &llos reci-

bié quimioterapia post-operatoria (VAC) durante 2 afios.

s 15 =




0 De Ta variedad Mixoide, encontramos 4 pacientes en Estadio Ib,
1 en Estadio IVa y 2 en Estadio IVb; sOGlamente sobrevivieron a
los 5 afios, 3/4 pacientes en Estadio Ib.

0 De la variedad Pleomdrfico, encontramos 4 pacientes en Estadio
ITIb y 2 en Estadio IVb; sdlamente sobrevivid a los 5 afios un
paciente en Estadio IIIb.

Las metastasis en nuestros pacientes estuvieron distribuidas

asi

0 Sarcomatosis Abdominal 6
0 Colon 4
0 Rifidn 3
0 Pulmon 2
0 Intestino Delgado 1
0 Epipldn 2
o Higado 3
0 Vejiga | 1
0 Ganglios (mesentéricos) 1

Solamente en un caso, el liposarcoma retroperitoneal fue precedi-
do 3 y 2 anos de Tiposarcomas primario y recurrente (Mixoide) en el muslo
homolateral, hecho dificil de precisar si corresponde a multicentricidad

0 metéstasis(1’21).

= I =



IV.

DISCUSION

TABLA 5.

TIPO HISTOLOGICO DE SARCOMAS RETROPERITONEALES SEGUN VARIAS SERIES

(SY <

~ (e8] [e0)

~ (o)) o

w ()] ~ — —

— (Vo) N~ — — ~ —
SN ED B R -G h-15 I -

~ ~ o >yt () Y] < ~ QO o
[ =~ >y — ~ = un (o)
< = 1] ow |~ — |~ i o e
o 1= S~ OO0 — e ~ & + > o
oM - + 0N~ (] s un [<3) [} Qo [0}
Tipo His- —oloml el " amleel 8.2 5 =] 8
tolggico 2- |28 | 25|58| 22|33 & |8 | & |85 &
LIPOSARCOMA 14 35 6 6 33 6 4 9 13 28 34
FIBROSARCOMA 11 4 1 |16 19 1 1 11 3 - 15
LEIOMIOSARCOMA 15 29 6 2 39 3 8 4 15 21 31
HEMANGIOPERICITOMA 1 18. - - 12 - 1 2 2 - 8
SARCOMA ANAPLASICO - - a 7 - 4 2 4 - 4 5
RABDOMIOSARCOMA 1 5 1 1 - 1 4 1 4 3 4.5
TUMOR MALIGNO IN' - - - - = = = = = 3 0 6
DIFERENCIADO s
MESOTELIOMA - - - - - - - 1 10 - 2.4
42 91 16 | 32 103 |15 | 20 32 47 59

Tomada y adicionada

Hemos

Instituto Nacional de Cancerologia en 20 afios (1.964-1.983), encontrando

de Clin. Oncol. 8, 1982

revisado la casuistica de liposarcoma retroperitoneal del

que constituyeron el 47.5% del total de sarcomas retroperitoneales (28/59).

Nuestra serie, siendo poco numerosa, se encuentra dentro de las 3 primeras

revisadas.

Ver Tabla 5.

dos sarcomas mas frecuentes en el espacio retroperitoneal.
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FIGURA 1.

ILUSTRACION ESQUEMATICA DE LA VIA DE DIFERENCIACION DE
LAS CELULAS GRASAS Y LA RELACION ENTRE DIFERENTES CELULAS
GRASAS Y LIPOSARCOMAS

//////////////,,,»CELULA MESENQUlgf\\:::j\\\\\\\\\\\\\\

PROLIPOBLASTO— LIPOBLASTO———— PREADIPOCITO— ADIPOCITO

INI PO SARTCUOMA

|
Bien
Diferenciado

Fibrobldstico
(Cel. fusifor-
me)

h

r
Mixoide

v
Lipoblastico
(Cels. redondas)

Pleomorfico

* Tomada, traducida y modificada de: Hajdu, S.I., Soft-Tissue Sarcomas
Classification and Natural History.CA, 1.981, 31:271-80.

E1 liposarcoma retroperitoneal puede presentarse a cualquier edad,
pero su mayor incidencia se presenta en las 5a. y 6a. décadas (29), con 1o
cual coincide nuestra serie, 1o mismo que con un ligero predominio en mu-
jeres respecto a los hombres, no obstante que la mayoria de las series
(8,34) muestran igual incidencia por sexos o un ligero predominio en

hombres.

La historia natural del liposarcoma varia de acuerdo a la apa-
riencia microscopica de cada tumor. Histogenéticamente, sin embargo,

todas las variedades estdn estrechamente relacionadas por ser originadas

(24).

en la misma célula mesenquimal Ver Figura 1.
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E1 liposarcoma lipobldstico o de célula redonda es un tumor de
alto grado de malignidad, esta compuesto de un cultivo puro de lipoblas-
tos. E1 liposarcoma mixoide es un tumor de bajo grado de malignidad
compuesto casi exclusivamente de preadipcitos. ET1 liposarcoma bien di-
ferenciado es un tumor de bajo grado de malignidad, puede contener adi-
pocitos y nidos de lipoblastos y preadipocitos. E1 liposarcoma pleo-
mérfico, simamente maligno, contiene una mezcla de todos los cuatro ele-
mentos basicos, incluyendo células gigantes tumorales bizarras. En la
figura original de Hajdu, hemos encerrado en un circulo la variedad fi-
broblastica, cuya identificacién exacta es dificil alin por parte de
Patdlogos experimentados, siendo al parecer, informado como variedad
pleomdrfica en la mayoria de los casos(zo).

La apariencia clinica y macroscopica de las variedades de lipo-
sarcoma varia poco. Son generalmente voluminosos, se asientan en la
profundidad del area afectada y son tumores seudoencapsulados que, ge-
neralmente, pueden ser féci]mente extirpados. Es conocido que los 1i-
posarcomas bien diferenciado y mixoide tienen mejor prondstico que las
otras variedades, ademdas de que son los mds radiosensibles.

Se ha progresado en el diagndstico de los tumores de tejidos

blandos en genera1(22’24’28).

A medida que estos progresos se suceden,
se puede esperar una mayor comprension de la historia natural y de la
respuesta al tratamiento, de acuerdo a los distintos tipos celulares,
haciendo que se indiquen tratamientos 16gicos. En algunos casos selec-

cionados, se pueden utilizar coloraciones especiales y microscopia

electronica para establecer el tipo de célula de origen.
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Los sintomas en general son inespecificos. No obstante que en la
mayoria de las series el dolor abdominal fue el sintoma mds comin (33 al
71%)(41), en nuestra serie lo fué s6lo en el 25%, siendo el sintoma mis
comin la deteccidon por el paciente de masa o crecimiento abdominal en el
66.6% y sintomas dispépticos vagos (1lenura, agrieras, nduseas y vémito)
se presentaron en el 33.3% (8/24). Estos G1timos, son producidos por la
compresidn, que el crecimiento hacia adelante del tumor provoca sobre
los drganos intraabdominales, acompafiandose en ocasiones de cambios en el
hdbito intestinal, sintomas urinarios y uropatfa obstructuva. Se puede
encontrar fiebre en 20 a 30% de los pacientes, la cual al parecer es oca-
sionada por necrosis tumoral y/o infecciones urinarias repetidas, 1legin-
dose a afirmar que un paciente con fiebre inexplicable y masa abdominal,
tiene un sarcoma retroperitoneal mientras no se demuestre lo contrario.
S0lamente la laparotomia y biopsia constituyen el método diagndstico
confiable, no obstante en los G1timos afios, se ha propugnado por la biop-

sia por puncidn aunque en 1.983 Hidaj(26)

presentd 9 casos en los que en-
contrd siembras tumorales en los trayectos de biopsias por puncidn percu-
tanea de liposarcomas retroperitoneales.

Los estudios radiol6gicos como urografia excretora, colon por
enema y vias digestivas altas, mostraron en nuestra serie una positivi-
dad para tumor retroperitoneal del 80 al 100%; sin embargo, se sabe que

los estudios con bario, aunque excluyen el origen primario gastrointes-

tinal, en aquellos tumores que siguen la periferia‘de1 espacio retrope-
(15)

ritoneal no producen ninguna signologia. Duncan y Evans informaron
que Ta colecistografia oral mostré elevacidn de la vesicula biliar por

masa extrinseca en el 25% de sus casos.
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Se ha discutido el papel de la angiografia en estos tumores. El
patron vascular de un tumor retroperitoneal en particular, es variable
debido a la variada posicidon anatdmica, pero el aporte sanguineo de un
tumor a partir de arterias lumbares, puede indicar una lesién retroperi-

tonea1(44).

Tal informacion puede ser de valor para el cirujano que in-
tenta una reseccibn curativa. De otra parte, un patrdn vascular normal
no descarta la presencia de un tumor maligno y una vascularidad anormal
no da indicios confiables de su histologia; de 1a venografia se ha afir-
mado que su practica descartara compresion o infiltracién de la vena
cava inferior ayudando al abordaje quiriirgico. La linfangiografia uti-
lizada especialmente en el estudio de pacientes con 1linfoma, puede de-
mostrar la presencia de adenopatias metastdsicas. E1 retroneumoperito-
neo ha sido desplazado por métodos de estudio menos invasicos.

La ultrasonografia ha demostrado ser un estudio seqguro y no in-
vasivo en el diagndstico de los tumores retroperitoneales. Lla tomogra-
fia axial computarizada es el avance reciente mds significativo en 1la
evaluacidn pre-operatoria de pacientes con sarcomas retroperitoneales
en genera1(13). Permite precisar tamafio, consistencia y relaciones del
tumor con estructuras retroperitoneales contiguas. Los controles perié-
dicos con ésta, permiten detectar las recurrencias en estadios mis tem-
pranos.

Es dificil comparar el resultado de los diferentes métodos de
tratamiento, debido al pequefio nimero de pacientes de todas las series;

no obstante, podemos anotar que 1la sobrevida a 5 afios de 33.3% obtenida

en nuestra serie, corresponde en su totalidad a pacientes en quienes se
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Togrd la extirpacion completa del tumor primario, mientras que la sobre-

vida del 41% lograda en la serie de Kinne(zg)

» incluye un 14.7% corres-
pondiente a pacientes en quienes sélo se practicd extirpacion parcial
seguida de radioterapia, lo cual muestra una excelente respuesta a la
radioterapia adyuvante, susceptible de alcanzarse y mejorarse a medida
que mejora la calidad de Tos equipos de radioterapia y se precisa por
el cirujano la situacidon post-operatoria del lecho tumoral. Enzinger(IB),
a su turno, informd sobrevida a 5 afios del 39% y Hajdu(23), en su revi-
sion de la casuistica del Memorial Sioan-Kettering Hospital, informa la
mejor sobrevida en un grupo de 27 pacientes, la cual fue de 48.1%. To-
dos estos porcentajes de sobrevida, siguen siendo muy inferiores a los
obtenidos en liposarcomas originados en extremidades(3’23’30’33’36),
los cudles oscilan entre el 57 y el 70%, pero son superiores a los obteni-
dos con los demas sarcomas retroperitoneales, 10s cudles oscilan entre
el 10 y el 20%.

Otro hecho importante, corroborado por todas las series, inclui-
da Ta nuestra, es el que los mejores porcentajes de sobrevida se Togran
en las variedades bien diferenciado y mixcide y en los estadios I y II.

Factor adicional de importancia, 1o constituye la cirugia de
rescate, la cual debe efectuarse cuantas veces sea posible ante la pre-
sencia de recaidas loco-regionales, y que en nuestra serie se realizd
~en 10 ocasionés en 8 pacientes (33.3%) y la cirugia de metdstasis Gni-

cas, de la cual no tuvimos ninglin caso en nuestra serie, factores éstos

que obviamente contribuyen en forma importante a mejorar la sobrevi-
da(35).
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Las consideraciones pre-operatorias deben incluir la preparacién
mecdnica del intestino, dado que para lograr la extirpacion completa es
necesaria la extirpacidn parcial de colon y/o intestino delgado en alre-
dedor del 20% de los pacientes (en nuestra serie fue necesario en el
20.8% (5/24), y los estudios con bario pueden mostrar efecto compresivo
por masa extrinseca, pero la necesidad de efectuar 1la reseccidén sélo se
puede decidir en el acto quirlrgico; la urografia excretora, como se
sabe, demuestra la posicidn ureteral, su permeabilidad y funcidn renal
bilateral y, por lo tanto, es mandatoria puesto que en alrededor del 25%
de los casos, se requiere de nefrectomia para lograr la extirpacidon com-

pleta, hecho que ocurrid en nuestra serie en el 8.3%(13).

Los principios esenciales de la técnica quirﬂrgica(12’33’39)
incluyen: una incision amplia, vertical o transversa para lograr una ade-
cuada exposicidon, extirpacion en monobloque de Grganos y tejidos adyacen-
tes comprometidos y una diseccidn bien por fuera de la seudo-capsula tu-
moral. Aln si no se puede extirpar todo el tumor macroscépico encontra-
do, se deben hacer todos los esfuerzos para resecar tanto como sea posi-
ble, con miras a reducir al mdximo el volumen de tumor residual, teniendo
siempre en mente que el factor determinante de la resecabilidad 1o cons-
tituye 1a adherencia tumoral a estructuras vitales dntes que el tamafio.
De gran importancia es el marcar con ganchos radio-opacos (plata) el le-
cho tumoral para la posterior demarcacién del campo de irradiacidn, so-
bre las areas afectadas por enfermedad residual o subclinica. La radio-

terapia y la quimioterapia constituyen terapias adyuvantes de maxima im-

portancia.
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V.  RESUMEN

E1 Tiposarcoma de localizacion retroperitoneal es un tumor poco
frecuente. |

Se presenta con mayor frecuencia en adultos (40-60 afios).

Las manifestaciones clinicas en general son inespecificas.

La urografia excretora, colon por enema y tomografia axial com-
putarizada, son los métodos paraclinicos que ofrecen mayor ayu-
da en Ta localizacidon y determinacidn de la extensidn del tumor.
Las variedades histoldgicas de mejor prondstico son las bien
diferenciado y mixoide.

E1 liposarcoma es el tumor de mejor prondstico dentro de los
sarcomas retroperitoneales.

La mayor sobrevida se obtuvo en los pacientes en quienes se
practicd extirpacidn comp]eta'de1 tumor, seguida de radiotera-
pia adyuvante.

Basados en el protocolo de manejo de tumores de tejidos blan-

dos elaborado en nuestro Instituto por los Doctores Herndn Rodriquez

Cortés y Jaime GOmez Echeverry, miembros del Grupo de Cirugia General

y Seno, proponemos el siguiente para el manejo del Sarcoma Retroperi-

toneal:

1

OBJETIVOS

1.1 Unificacion de los criterios de estudio clinico, para-
clinico y tratamiento multidisciplinaric para el 1ipo-

sarcoma retroperitoneal.
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1.2 Poner en marcha la clasificacién T.N.M. de la Unidén Interna-
cional Contra el Cancer.

1.3 Unificacion de los criterios histopatoldgicos, histoquimi-
cos y ultraestructurales para el diagndstico correcto de
esta entidad.

1.4 Acumular un nimero suficiente de casos de biopsia por con-
gelacidn, para adquirir experiencia en el diagndstico his-

toldgico por este método.

G MATERIAL

2.1 Se incluyen todos los casos con diagndstico histopatolégi-
co de liposarcoma retroperitoneal. En los casos de diag-
nosticos hechos fuera de 1a Institucidn, se procurard co-
rroborar dicho diagnostico.

2.2 Quedaran excluidos los pacientes que por malas condicio-
nes generales o contraindicaciones especificas no puedan
ser sometidos al plan terapdutico acordado en la norma, o
Tos pacientes que no acepten el procedimiento, o quienes
en la primera consulta ya tengan enfermedad sistémica me-
tastédsica.

3 ESTUDIO PREVIO AL TRATAMIENTO

3.1 Segiin normas generales.

3.2 Normas Especificas:

3.2.1 Antecedentes obstétricos, haciendo énfasis en:
Edad del primer embarazo, nimero de embarazos, du-

racion del trabajo de parto, distocias y cesareas.
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3.2.2 Examen fisico completo y descripcién minuciosa de la
masa tumoral y de las metdstasis, si las hay, hacien-
do medicidn exacta de éllas.

3.2.3 Se hara un dibujo esquemdtico de la masa tumoral,
bien sea en Ta historia clinica o en hoja especial y,
si fuera posible, se adjuntard fotografia de la lesidn.

3.3 Estudios de Laboratorio Clinico:

Se practicaran los estudios basicos.

3.4 Estudios Radioldgicos:

3.4.1 Radiografia de torax.

3.4.2 Se escogerd uno o varios de los siguientes: urogra-
fia, pielografia, cistografia, colon por enema, ar-
teriografia adrtica o selectiva, cavografia, tomo-
grafia axial computarizada y ecografia.

3.5 Estudios de Medicina Nuclear:

3.5.1 En los casos que 1o ameriten, se solicitard: Gamma-
grafia hepdtica, esquelética, pulmonar, cerebral,
renal; opticémara; gammacéamara.

3.6 Biopsia:

3.6.1 Cuando sea factible, se hard en la consulta con agu-
ja especial.

3.6.2 Biopsia por congelacidn durante la intervencion.

CLASIFICACION

4.1 Clasificacion Clinica:

Se utilizara en todos los casos la clasificacidon T.N.M.,
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Nota:

propuesta por la UICC pre-tratamiento.

T
T

P X

Tumor primario.

No hay evidencia de tumor primario.

Tumor de 5 cm. o menos en su mayor didmetro.

Tumor mayor de 5 cm. pero sin extensidon a vasos san-
guineos o troncos nerviosos principales o huesos.
Tumor con extensidn a vasos sanguineos mayores, tron-
cos nerviosos principales o huesos.

No existen requerimientos minimos necesarios para es-
tablecer la presencia del tumor primario.

Adenopatias regionales.

No hay evidencia de metdstasis regionales.

Hay evidencia clinica de metdstasis ganglionares re-
gionales.

No existen los requerimientos minimos necesarios para
establecer la presencia de metdstasis ganglionares
regionales.

Metastasis.

No existe ninguna evidencia de metdstasis a distancia.
Existe evidencia de metdstasis a distancia.

No existen Tos requerimientos minimos para establecer

la presencia de metdstasis a distancia.

Cuando exista M 1 se especificara la localizacion con las

siguientes siglas:
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4.2

pT

pN

pM

Pleura.....covvunne. Ple 10880 5 50 4 oo 9w 43 Hep
PAR) wosannw vis nwganns Piel COPEDra: v o s v a5 a Ceb
RiflONs ses s segssainns Rif ¥ 1 1 R Col
Intestino Delgado...Int Veiiga.scciesssse Vej
Ep1plon. ssesvvasmmns Epip GaRg) 1055 s saseas Gang

Clasificacidon Histoldgica:

La clasificacion histoldgica siempre serd post-quiriirgica,

siguiendo igualmente los delineamientos de 1a UICC. Se la

denomina p.T.N.M.

Tumor primario. Esta se subdivide en:

G Grado histopatoldgico

G1  Tumor muy bien diferenciado

G2 Medianamente diferenciado

G3  Pobremente diferenciado o anaplasico

GX No se puede determinar el grado de diferenciacidn

Adenopatias regionales:

NO No habia metdstasis ganglionares regionales

N1  Se comprobd histopatoldgicamente la presencia de me-
tastasis ganglionares regionales

Metastasis a distancia:

MO  No hay evidencia de metdstasis a distancia

Ml  Se comprobd la existencia de metdstasis a distancia

De acuerdo con lo anterior, la clasificacidn se agrupa en

la siguiente forma:
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Estado
Estado
Estado
Estado
Estado
Estado
Estado
Estado
Estado

4.3

Ia Gl T1 NO MO
Ib Gl 14 NO MO
Ila G2 T1 NO MO
ITb G2 T2 NO MO
ITla G3 T1 NO MO
ITIb G3 T2 NO MO
ITIc Cualquier G T1-T2 N1 MO
IVa Cualquier G T3 Cualquier N MO
IVb Cualguier G Cualquier T Cualquier N M1

Ademds de los parametros contemplados, se debe incluir en 1la
informacidon histopatoldgica, la evidencia de infiltracidn de
vasos sanguineos y linfaticos en el tumor primario, infiltra-
do linfoide peritumoral, infiltracion nerviosa y grado de
desmoplasia.

Tipos Histoldégicos. Los tipos de 1iposarcomas retroperito-
neales incluidos para clasificacion y manejo son los siguien-
tes: Bien diferenciado, mixoide, de c&lula redonda, pleomdr-
fico.

Nota: La subclasificacidn histopatoldgica de cada uno de

estos tumores debe ser dada por la seccidon de Patologia en

el informe final de pieza operatoria. Cuando no sea posi-
ble hacer el diagndstico por microscopia de luz, debe hacer-
se una correlacion morfoldgica ultrestructural (Microscopia

Electrdnica).

B TRATAM

Badsl

IENTO
En el momento mismo de la intervencidn se hard una biopsia

por congelacion, con el objeto de hacer una correlacidn

con la biopsia previa y con miras en un futuro, si es via-

ble, a eliminar dicha biopsia.
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5.1:2

Bido3

5.1.4

I

Extirpacion Tocal amplia (ELA): La escogencia bdsica qui-
rirgica debe ser la extirpacion local amplia del tumor,
siempre y cuando las condiciones locales lo permitan y en-
tendiendo las Timitaciones anatdémicas propias del eépecio
retroperitoneal. Debe entenderse por extirpacion local am-
plia, una cirugia de tipo tridimensional que pase 1o mds
lejos posible de los 1imites macroscépicos del tumor, sa-
crificando las fascias o misculos involucrados por el tumor.
Se hard la extirpacion del tumor con sacrificio de érganos,
si @110 fuere necesario. En este caso, y en el anterior,
el lecho debe ser marcado con ganchos de plata en todos los
casos, para irradiacion futura si fuere necesario.
Cirugia de rescate. En los casos de recaida tumoral local
post-quirirgica, se debe intentar de nuevo la extirpacidn
siguiendo los delineamientos de los pardgrafos 5.1.2 y 5.1.3.
Tratamiento quirdrgico paliativo.
5.1.5.1 Cirugia Paliativa:
En aquellos pacientes en quines en el acto quir{r-
gico no sea posible la extirpacion completa, se ha-
ran todos Tos esfuerzos para extirpar tanto tumor
como sea posible, con miras a reducir al maximo el
volumen de tumor residual. E1 lecho tumoral debe
ser marcado con ganchos de plata.
5.1.5.2 Cirugia de metdstasis:

Pulmonares:
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Las metastasis pulmonares {inicas o localizadas a
un 16bulo que aparezcan después de 3 afos de ha-
ber sido tratado el tumor primario, en ausencia
de reproduccion local y de otras metdstasis, se-
rdn tratadas por seseccidn en cufio, segmentaria,
¢ lobectomia. Es obvio que se deben practicar
todos los estudios que sean necesarios para des-
cartar otras metdstasis como tomografias, gamma-
grafias, etc.

Otras metastasis serdn analizadas por Junta Mul-
tidisciplinaria para para la eventual escogencia
de cirugia, radioterapia, quimioterapia o combi-
naciones de éllas.

5.2 Radioterapia:

5.2.1 Tratamiento del tumor primario: cuando exista con-
traindicacion absoluta de cirugia (riesgo quirir-
gico, inoperabilidad, no aceptacion por parte del
enfermo) o cuando se trate de tumor primario irre-
secable.

5.2.2 Radioterapia de las metdstasis: se trataran con
radioterapia las lesiones metastdsicas a piel, te-
jides blandos, pulmbn en donde se descartd la ci-
rugia y las cerebrales de acuerdo con el estudio
y concepto de la Junta Multidisciplinaria.

5.2.3  Cuando se ha practicado extirpacién local amplia,
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las siguientes variedades histolégicas recibirdn
radioterapia post-operatoria sobre el lecho qui-
rargico: Mixoide, Células Redondas y Pleomérfico.

5.3 Quimioterapia:

5.3.1 Complementaria:

Se hara quimioterapia complementaria en todos los
casos, excepto en la variedad bijen diferenciado.

5.3.2 Paliativa:
5.3.2.1 En pacientes con enfermedad diseminada

que no hayan recibido previamente quimio-
terapia, que se encuentren en buenas con-
diciones generales y que tengan una esca-
la funcional por encima del 70%.

5.3.3. Quedan excluidos de cualquier tipo de.quimiotera—
pia los pacientes mayores de 65 afios, salvo casos
especiales.

5.3.4 La quimioterapia complementaria se hard por dos
(2) afios, siguiendo el esquema VAC (Ciclofosfami-
da, Vincristina, Actinomicina D).

5.3.5 La quimiotergpia paliativa se hard con el esquema

VAC por tres ciclos. E1 paciente serda evaluado.
Si hay respuesta, se continiia con los mismos ciclos
y asi sucesivamente; si no hay respuesta, seran pa-
sados al esduema CYVADIC (Ciclo-fosfamida, Vincris-
tina, Adriblastina, Actinomicina D y Dacarbazina),

igualmente por tres (3) ciclos. Si no hay respuesta,
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se suspenderd definitivamente el tratamiento.

G SEGUIMIENTO Y CONTROL

6.1 General
6.2 Especial:

6.2.1 Frecuencia: el seguimiento de todos los casos de 1i-
posarcoma retroperitoneal se hard cada tres (3) meses
por el grupo de cirugia general y seno.

6.2.2 Examen clinico completo.

6.2.3 Laboratorio clinico.
6.2.3.1 Basico

6.2.4 Estudios radioldgicos: se solicitard radiografia de
torax cada 6 meses los primeros 5 afios. Posterior-
mente se hard cada afo.

6.2.5 Estudios de medicina nuclear: seglin necesidad.

6.2.6 Laparoscopia y otros: segiin necesidad.

e EVALUACION
7.1 General:
La misma de las normas generales para todos los diagndsticos.
7.2 '~ Especial:

La seccidon de estadistica informara anualmente de acuerdo con

las notas de seguimiento en la historia, si el paciente vive

0 no. Si vive, informara sobre enfermedad evolutiva o sin

élla. E1 grupo de Cirugia General recopilard las historias

clinicas de Tos pacientes tratados cada 2 afios, éuando se ana-

lizaran los parametros que considere necesarios.
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