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INTRODUCCION

Los sarcomas de tejidos blandos representan el 1% de los tumores ma-
Tignos en el hombre (19), y entre el 10 y 20% de ellos aparece en el
retroperitoneo (1, 2, 4, 35). Los sarcomas retroperitoneales compren
den entre el 13 y 40% de las neoplasias malignas de esa regidn (1, 3,
7, 33), seguidos en frecuencia por los linfomas. Los tumores neurogeé
nicos, indiferenciados o que surgen de remanentes embrionarios, repre
sentan menos del 25% en todas las series (3).

Esta Tocalizacidon determina en general un prondstico desfavorable de-
bido a que la mayoria de los tumores son silenciosos, alcanzan grandes
tamafios y comprometen G6rganos adyacentes, siendo por lo general, difi-
cil su reseccidn completa (2); ésto explica la recurrencia frecuente

aln después de excisiones aparentemente completas (1, 2, 4, 6).

Debido a su rareza ha sido dificil establecer con precisién su pronds
tico y el papel de las modalidades terapéuticas, sobre todo adyuvantes
(1, 2, 4). A diferencia de los sarcomas de las extremidades, el re-
sultado del tratamiento de los retroperitoneales no ha cambiado signi
ficativamente en los dltimos decenios (1, 2, 4, 28, 38), con sobrevi-
das a 5 afos 1ibres de enfermedad de solo 22-25%; sin embargo, varios
autores enfatizan en la reseccion completa y agresiva del tumor y Or-
ganos adyacentes comprometidos, como el mds vdlido intento para ofre-
cer posibilidades de sobrevida a largo término (1, 2, 4).

ET propésito del presente estudio es hacer una revisién clinico-pato-
16gica de 40 casos de sarcomas retroperitoneales manejados en el Insti
tuto Nacional de Cancerologia, para analizar aspectos clinicos, estu-
dios diagndsticos, clasificacion histoldgica, sobrevida, resultados -
del tratamiento y una revisidon de la literatura sobre el tema.



MATERIAL Y METODOS

Se revisaron las historias clinicas de 63 pacientes vistos en el INC.
entre 1960 y 1984, cuyc diagndstico de ingreso fue sarcoma retroperi-
toneal. Se excluyeron del estudio 20 casos que no tuvieron revision
histoldgica en la secccidn de Patologia y 3 casos que no correspon-
dian a Sarcoma. Con Tos restantes 40 casos se hizo el estudio de -
Tos aspectos clinicos, métodos diagnésticos y clasificacién histoldgi
ca, segun Tos conceptos establecidos por Enzinger. Fue revisado un -
promedio de 6 Tdminas por dos de los autores, quienes no conocian el
diagndstico previo, utilizando {nicamente la coloracién de Hematoxili
na-eosina.

Ademds, se determinaron las sobrevidas global, para cada grupo de tra
tamiento, segln grado y tipo histoldgico y las recurrencias. Debido
al deficiente seguimiento durante los primeros 15 afos, solo se anali
zaron estadisticamente los casos del periodo 1975-1984, 1o que corres
ponde a 32 pacientes, excluyendo los pacientes perdidos de control.
Cuando fue posible se hicieron pruebas de significancia estadistica.
De igual manera, se establecieron los Grganos comprometidos en la re-
seccion, la frecuencia y localizacidon de las metdstasis y complicacio-
nes del tratamiento.

E1 tratamiento adyuvante consistié en radio y/o quimioterapia, con -
criterio complementario si la reseccion fue completa y, paliativo si
fue incompleta o irresecable.

RESULTADOS
Durante el perfodo analizado se diagnosticaron 863 sarcomas de tejidos

blandos y 96 tumores retroperitoneales. En esta localizacidon el 41.6%
correspondieron a sarcomas. En nuestro Instituto el 4.6% de los -



sarcomas de tejidos blandos son retroperitoneales.

| ASPECTOS CLINICOS

1- EDAD Y SEXO

La edad promedio global fue de 47.5 afios (5 - 76 afhos), la
relacion seglin sexos fue : Hombres 1.1 : 1 Mujer

Liposarcomas : 49.9 afios (28 - 76) (grdfica 5); predo
minio femenino 1.6 : 1
Leiomiosarcomas : 54.46 anos (17 ; 75) (grdfica 5); predo
" minio femenino 2.2 : 1
Sarcomas no clasi-

fitalbes : 36.5 afios (6 - 70), predominio masculi
no 2:1

Rabdomiosarconas : 15.3 afios (5 - 27); todos del sexo mas-
culino.

Histiocitoma fibro-

so maligno : 46.5 (45 y 48); un hombre y una mujer
Fibrosarcoma : 62 anos, hombre
Schwanoma maligno : 57 anhos, hombre

Hemangiopericitoma
maligno : 13 anos, mujer.

2- SINTOMAS Y SIGNOS

La duracidn promedio de los sintomas fue de 7 meses (2 meses=
5 anos) y los mds frecuentes fueron : Dolor - 70%; masa ab-
dominal 67.5%; pérdida de peso 50/ anorexia 40%; sintomas
digestivos 34.8/ (Tabla No. 1)

E1 signo predominante fue masa palpable en el 100%; trombo-
sis de la vena renal, 2.5% y anemia 35% (Tabla No. 2).
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Hubo ictericia y paraparesia en 2 casos diferentes. Un pa-
ciente tuvo elevacidon de nitrogenados (Creatinina : 2.06
mgr% y B.U.N. : 32.5 mgr%) y no se documentaron casos de hi-
poglicemia. Los Rx de torax detectaron metdstasis pulmona-
res en solo 3 pacientes (7.5%) y en 2 de ellos, la autopsia
confirmé dicho hallazgo.

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

Se practicé radiografia simple de abdomen a 24 pacientes, con
hallazgos de rechazo de asas intestinales en 43.4%; densidad de
masa y borramiento de psoas en 65.2% y calcificacion en 8.6%.
E1 colon por enema mostrd hallazgos en 4 de 5 pacientes (80%),
consistentes en masa, un caso y rechazo del colon en 3, sin sig
nos de compromiso tumoral del intestino.

La urografia intravenoso se realizé en 31 pacientes, con datos
patoldgicos en el 87% : rechazo de rifion, ureteres o vejiga en

81.4%, dilatacion en 40.7% y exclusidon renal en 7.4%.

La utrasonografia solo se dispuso en 8 pacientes, y en 5 (62.5%)

se hizo el diagndstico anatémico.

La arteriografia se practicé en 2 casos; uno mostrd neovasculari
zacidn y el otro elongacidon de la arteria ilfaca izquierda; ca-
vografia en solo 2 pacientes; uno tenia compresidon de la vena -
ilfaca izquierdo y en el otro fue negativo.

La tomografia computada beneficié a 3 pacientes y en todos se -
hizo el diagndstico de tumor retroperitoneal; en uno habia des-
truccion vertebral y en otro, la masa era hipervascularizada.



ITI. CLASIFICACION HISTOLOGICA (Tabla No. 3)

A-

LIPOSARCOMAS

Se diagnosticaron 13 casos, 1o que corresponde al 32.5%.

E1 peso promedio fue de 4.801 gms. (828 - 8.000 gms.) y el
tamafio promedio de 31.6 cms. (7.5 - 46 cms.).

Todos los tumores excepto 1, presentaron grados variables -
de necrosis y hemorragia.

Desde el punto de vista histoldgico, fueron subclasificados
de la siguiente forma :

1- LIPOSARCOMAS MIXTOS : 5 (38.4%)

a) Patrdén mixoide - lipomatoso : 3 casos
b) Patrdon mixoide - desdiferenciado : 1 caso

c) Patrdon mixoide - esclerosante : 1 caso

2- LIPOSARCOMAS BIEN DIFERENCIADOS : 5 casos (38.4%)

a) Esclerosante : 3 casos (Fotos 1y 3)
b) Lipomatoso : 1 caso (Foto 2)
c) Desdiferenciado : 1

3- LIPOSARCOMAS MIXOIDES : 2 casos (15%) Foto 4
4- LIPOSARCOMA DE CELULAS REDONDAS : 1 caso (7.6%) Foto 5

E1 estudio histoldgico de 3 tumores recidivantes mostrd pa-
tron similar al tumor primario. Cuatro tumores fueron del
grado histoldgico I; 6 casos grado II y 3 grado III.

LEIOMIOSARCOMAS

13 casos, que corresponden al 32.5%. E1 peso promedio de
Tas masas tumorales gue de 1.432.8 gms. (358 - 4.226 gms.)



D-

-6 -

y el tamano promedio fue de 12.3 cms. (6 - 21 cms.), se sub

clasificaron asfi :
1- LEIOMIOSARCOMAS BIEN DIFERENCIADOS : 3 (27%) (Foto 6)

Estos tumores mostraron menos de 5 mitosis por cada 10
campos de gran aumento.

2- LEIOMIOSARCOMAS MODERADAMENTE DIFERENCIADOS : 7 (53.8%)

(Foto 7). En 3, el conteo de mitosis fue mayor de 5 por
cada 10 campos de alto poder. Tres casos mostraron un
componente mixoide predominante (Foto 8) y en otros se
observd un patron vascular prominente.

3- LEIOMIOSARCOMAS MAL DIFERENCIADOS : 3 (23%) (Foto 9).

Todos presentaron un conteo mayor a 5 mitosis por cada
10 campos de alto poder y pleomorfismo celular evidente.

SARCOMAS NO CLASIFICADOS

6 Casos (15%) no se pudieron clasificar mediante las técni-
cas convencionales. El1 tamafio en el Gnico caso que se'obtg
vo, fue de 20 x 15 cms. y el peso de 4.600 gms. Histoldgi-
camente todos fueron de alto grado de malignidad y su patrdn
morfoldgico aparece en la tabla 7.

RABDOMIOSARCOMAS

3 (7.5%). En un solo caso, de autopsia, se estimd el peso
del tumor en 3.000 gms. y tamafio en 25 cms.

Dos casos eran de patrdn alveolar (Foto 10) y el otro de ti-
po embrionario. Todos correspondia a sarcomas de alto gra-
do de malignidad (III).
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HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO

2 (5%) . Pesaron 1.500 y 385 gms. y midieron 21 y 25 cms.
Se observd importante necrosis y hemorragia. Se clasifica-
ron como histiocitoma fibroso maligno mixoide e histiocito-
ma fibroso maligno pleomdrfico con dreas mixoides (Foto 11).
Ambos de alto grado de malignidad (Grado III).

FIBROSARCOMA

1 caso. (Foto 12). Mostraba dreas con moderado pleomorfis-
mo celular y un conteo mitético de 10 mitosis por cada 10 -
campos de alto poder. Se clasificé como grado II de malig-
nidad.

SCHWANOMA MALIGNO

1 caso (Foto 13'. Se clasificd como Grado III.

HEMANGIOPERICITOMA MALIGNO

1 caso, grado histoldgico III.

RECURRENCIAS - METASTASIS Y SOBREVIDA POR TIPO HISTO-
LOGICO.

Los casos seguidos en el perfodo de 10 afios comprenden 32 discri

minados asi : Liposarcomas : 11 - Leiomiosarcomas : 11 - Sarco-

mas no clasificados : 5 - Rabdomiosarcomas : 2 - Fibrosarcoma :1

Schwanoma maligno : 1 - Hemargiopericitoma maligno : 1.
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LIPOSARCOMAS

Seis pacientes (461.%) presentaron una recurrencia entre 21
y 67 meses del diagndstico inicial, con promedio de 34.1
meses; 2 pacientes tuvieron dos recidivas que aparecieron
en promedio a 1os 33 y 36 meses del tratamiento inicial. No
se documentaron en ningin caso, metdtasis a distancia.

La sobrevida global a 5 afos fue de 54.5%, y un 30.7% se
encontraba 1ibre de enfermedad. La sobrevida segin trata-
miento pra los pacientes seguidos (11) aparece en la tabla
4. La sobrevida promedio segin subtipo histoldgico fue :

- Mixtos : 50.7 meses
- Bien diferenciados : 51 meses

- Mixoides : 44.5 meses
- Células redondas : 8 meses
LEIOMIOSARCOMAS

Cuatro pacientes (40%) presentaron recidiva en promedio a -
los 18.7 meses. Desarrollaron metdstasis 5 pacientes (38.4%)
3 fueron a higado, 1 a cerebro y 1a ganglios para-adrticos.
La sobrevida global a 5 afios fue de 40% y un 15.3% se encon
traba libre de enfermedad. La sobrevida segln tratamiento
para los casos seguidos (11) aparece en la tabla 5.

La sobrevida promedio para el grupo con menos de 5 mitosis
fue de 32 meses y de 45.3 meses para el grupo de mas de 5
mitosis. No hubo correlacién entre mitosis o diferenciacin
y el comportamiento bioldgico del tumor.

Considerando los 2 tipos histoldgicos mds frecuentes, no hu-
bo diferencia estadisticamente significativa entre la sobre-
vida a 5 afios de Tos liposarcomas (54.5%)y Tos leiomiosarco-
mas (40%) (Grdfica 4); pero si hubo a los 18 meses del tra-
tamiento (p:0.05).
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SARCOMAS NO CLASIFICABLES

Un paciente a quien se le hizo reseccidn completa y radiote
rapia complementaria, recidivé a los 6 meses y fue perdido
del sequimiento.

Dos pacientes con resecci6n incompleta y radioterapia palia-
tiva (en uno se administrd V.A.C), sobrevivieron 6 y 8 meses
respectivamente.

Un paciente irresecable recibié quimioterapia durante 48 me
ses (no se conocid esquema); presentd a 1os 54 meses metds-
tasis a cerebro y mandibula. Se le practicé hemimandibulec
tomia, radio y quimioterapia con V.A.C post-operatorias, fa
1lecié a Tos 56 meses.

Dos casos, uno irresecable y otro que no recibid tratamiento
sobrevivieron 6 y 2 meses. |
Desarrollaron metdstasis 3 paciente (50%) a cuero cabelludo
y region inguinal, mandibula y cerebro, pulmdn, suprarrena-

les, reja costal, vértebras lumbares y hueso coxal.

RABDOMIOSARCOMAS

Dos pacientes no recibieron tratamiento y fallecieron a Tos
4 dias del ingreso y al mes. El tercer caso, irresecable,
se Te dio V.A.C. - ADRIA mas radioterapia y murié a los 10
meses.

Se practicé autopsia que mostrd metdstasis a pulmén, higado,
ganglios retroperitoneales, rifdn, suprarrena1es,vcora26n,
pancreas, vértebras, meninges y cuero cabelludo.

OTROS SARCOMAS

Los 2 casos de histiocitoma fibroso maligno fueron tratados
con reseccion completa. E1 primero recibid radioterapia -
complementaria y fallecié 4 meses después. E1 segundo caso
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recidivé nuevamente a los 6 meses y murié un mes depués por
metastasis pulmonares.

El fibrosarcoma falleci6 a los 34 meses del diagndstico por
metdstasis hepdticas y persistencia tumoral extensa Tuego -
de una cirugia incompleta.

E1 caso del Schwanoma maligno se manejd con cirugia incomple
ta y radioterapia paliativa. A los 12 meses presénté reci-
diva tumoral y murid por metdstasis pulmonares a los 20 me-
ses del diagndstico.

La Gnica paciente con hemangiopericitoma maligno se encuen-
tra viva con persistencia tumoral, después de 60 meses de -
una cirugia incompleta y quimioterapia.

En cuanto hace referencia al grado de diferenciacidn (Grdfi-
ca 2), el grupo de mayor tasa de sobrevida a 5 afios fue para
los tumores bien diferenciados con un 66.6%; moderadamente
diferenciados 46.1% y mal diferenciados 23%, con una diferen
cia estadisticamente significativa al comparar 10s grupos
(p. 0.05).

Finalmente la tasa global de sobrevida a 5 afios (Grdfica 1)
para todos los grupos histolégicos fue de 37.5%, con un -
18.7% Tibres de enfermedad.

TRATAMIENTO Y SOBREVIDA

Los 32 pacientes seguidos fueron divididos segin el esquema de

tratamiento en 4 grupos (Tabla 6).

- GRUPO I

Reseccidon completa exclusiva, en 4 pacientes, con una sobrevi-
da a 5 afos de 3 (75%), todos libres de enfermedad.



VI.

= T =

GRUPO II

Reseccion completa mas radioterapia, beneficié a 11 pacientes y
la sobrevida a 5 afios fue 54.5%, 35.6% libres de enfermedad.

Combinados con lcs 2 anteriores se obtuvo el grupo de Reseccidn
Completa, cuya sobrevida a 5 anos fue del 60%. (Grdfica 3).
GRUPO III.

Reseccidn incompleta (Md&s radioterapia y/o quimioterapia) en 10
casos, sobrevida a 5 afios de 20%, (2 casos, ambos libres de en-
fermedad).

GRUPO IV.

Irresecables (tratamiento primario o paliativo con radioterapia
y/0 quimioterapia), con 7 casos y sobrevida a 5 ahos de 14.3%,
ninguno libre de enfermedad.

La sobrevida para el grupo de pacientes con Reseccidn Completa

fué significativamente mayor que la obtenida para 1os grupos de
reseccion incompleta y/o irresecables (p. 0.05). Por otra par-
te hubo una diferencia estadisticamente significativa entre el
grupo de pacientes con reseccidn incompleta y los irresecables
con relacidn a la tasa de sobrevida a 12 meses después del tra-
tamiento (70% vs. 28.6%, p. 0.05).

RECURRENCIAS Y SU TRATAMIENTO

Quince de los 40 pacientes (37.5%) desarrollaron recurrencia. A
5 se les practicd nueva reseccion completa. A 4, reseccidn in-
completa.

Un caso fue irresecable y fallecid en el post-operatorio.

Estas cirugias se realizaron en promedio a los 27.6 meses del
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tratamiento inicial y sobrevivieron 23.7 meses (promedio) adicio
nales.

Cinco pacientes fueron tratados para su recidiva con radiotera-
pia y sobrevivieron solo 7.4 meses mds.

VII. ORGANOS RESECADOS-COMPLICACIONES QUIRURGICAS.

Los 6rganos comprometidos en la reseccidon y las complicaciones
quirdrgicas aparecen en las tablas 8 y 9.
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FOTO No. 1  Un Liposarcoma Bien Diferenciado tipo Esclerosante;
obsérvese el infarto inflamatorio sobreagregado (40 X)

FOTO No. 2 Un Liposarcoma Bien Diferenciado tipo lipoma. Se obser-
van lipoblastos de diverso tamafio (40 X)



FOTO No. 3 Liposarcoma Esclerosante, bandas coldgenas entre células
adiposas (40 X)

FOTO No. 4 Liposarcoma Mixoide que muestra patrdn vascular
plexiforme (10 X')



FOTO No. 1  Un Liposarcoma Bien Diferenciado tipo Esclerosante;
obsérvese el infarto inflamatorio sobreagregado (40 X)

FOTO No. 2 Un Liposarcoma Bien Diferenciado tipo lipoma. Se obser-
van lipoblastos de diverso tamafio (40 X)



FOTO No. 3  Liposarcoma Esclerosante, bandas coldgenas entre células

FOTO No. 4 Liposarcoma Mixoide que muestra patron vasculdr

plexiforme (10 X')



FOTO No. 5 Liposarcoma de Células Redondas en una matriz mixoide

FOTO No. 6 Leiomiosarcoma Bien UDiterenciado. Notese Ta uniformidad

en los haces musculares (10 X)



FOTO No. 7 Leiomiosarcoma Moderadamente Diferenciado. Se observan

varias mitosis or_ tamafiog nuclear (40 X)

FOTO No. 8 Componente etomiosarcoma Moderada

Diferenciado



FOTO No. 9 Marcado pleomorfismo celular en un Leiomiosarcoma Mal
Diferenciado (40 X

FOTO No. 10 Se observa un Rabdomiosarcoma Alveolar con focos de

necrosis



FOTO No. 11 Areas mixoides en un Histiocitoma Fibroso Maligno P1eomér
fjco. Se observa una célula gi

gante multinucl ea,_daf -

FOTO No. 12 Fibrosarcoma con patrc‘)n "Espina de Pescado" (40 X)



FOTO No. 13 Schwanoma Maligno que muestra el ondulamiento nuclear,
en una matriz fibrilar (40 X)



TABLA No. |

SARCOMAS RETROPERITONEALES

1.960 - 1.984
SINTOMAS %
DIFUSO 28.7
LUMBAR 17.8
MI:) 10.7
DOLOR ABDOMINAL 70% FLANCO DERECHO 10.7
EPIGASTRIO 10.7
HIPOGASTRIO 10.7
NO ESPECIFICADO 10.7
MASA ABDOMINAL 67.5%
PERDIDA DE PESO 50%
ANOREXIA 40 %
NO ESPECIFICADOS 53.8
DISURIA 15.3
SINTOMAS URINARIOS 32.5% [~
HEMATURIA 15.3
~7-o*rRos 15.3
ESTRENIMIENTO 28.5
DIARREA 21.4
SINTOMAS DIGESTIVOS 35% Mﬁ;uisﬁsr;s“:/o VOMITO 14.2
OBSTRUCCION INTESTINAL 14.2
OTROS 21.7




TABLA No. 2

SARCOMAS RETROPERITONEALES
1.960 - 1.984

SIGNOS %
ABDOMINAL 52.5
PELVICA 47.5
MASA 100 % FIJA 57.5
MOVIL 25.0
NO ESPECIFICADO 17. 5
TROMBOSIS VENA RENAL 2.5 % (| CASO)

ANEMIA 35 %




TABLA No. 4

LIPOSARCOMAS RETROPERITONEALES

1.975 -1.984
TRATAMIENTO

TIPO TUMOR

TRATAMIENTO

SOBREVIDA (MESES)

RESECCION COMPLETA

TIPO DESDIFERENCIADO

29 RECIDIVA

LIPOSARCOMA BIEN 117 LIBRE
DIFERENCIADO ESCLEROSAMENTE + RESCATE Y RTX
LIPOSARCOMA BIEN DIFERENCIADO RESECCION COMPLETA 8 ke
TIPO LIPOMA + RTX COMPLEMENTARIA
LIPOSARCOMA MIXTO RESECCION COMPLETA R —
MIXOIDE Y LIPOMATOSO + RTX COMPLEMENTARIA
LIPOSARCOMA MIXTO RESECCION COMPLETA + VAC. 55
MIXOIDE Y ESCLEROSANTE RESCATE + RTX COMPLEMENTARIA LIBRE
LIPOSARCOMA MIXTO RESECCION COMPLETA + RTX 86 SiuERTE
MIXOIDE Y LIPOMATOSO COMPLEMENTARIA + RESCATE
LIPOSARCOMA BIEN RESECCION COMPLETA 27 LIBRE
DIFERENCIADO ESCLEROSAMENTE + RTX COMPLEMENTARIA

RESECCION COMPLETA
LIPOSARCOMA MIXOIDE SNTR 80 [COMELETA 29 LIBRE
LIPOSARCOMA BIEN RESECCION INCOMPLETA + RTX 56 WUENTE
DIFERENCIADO ESCLEROSAMENTE PALIATIVA + VAC HOLOXAN
LIPOSARCOMA MIXTO RESECCION INCOMPLETA 6l LIBRE
MIXOIDE Y LIPOMATOSO + RESCATE + RTX
LIPOSARCOMA MIXOIDE RESECCION INCOMPLETA 76 LIBRE

RESECCION INCOMPLETA + VAC +

1 F

&l AR R . DL FERENTLARG RESCATE + RTX PALIATIVA POR 40 MUERTE




TABLA No. 5

LEIOMIOSARCOMAS RETROPERITONEALES

1.975 - 1.984
TRATAMIENTO

TIPO TUMOR

TRATAMIENTO

SOBREVIDA(MESES)

MODERADAMENTE DIFERENCIADO RESECCION COMPLETA +RTX COMPLEMENTARIA 136 LIBRE
MODERADAM. DIFERENCIADO TIPO MIXOIDE RESECCION COMPLETA +RTX COMPLEMENTARIA 32 MUERTE
MODERADAMENTE DIFERENCIADO RESECCION COMPLETA 27 LIBRE
MODERAD. DIFERENCIADO - MIXOIDE FOCAL RESECCION COMPLETA +VAC POR RECIDIVA I MUERTE
MODERADAMENTE Y MAL DIFERENCIADO RESECCION COMPLETA +RTX COMPLEMENTARIA 36 LIBRE
BIEN DIFERENCIADO RESECCION COMPLETA +RTX COMPLEMENTARIA 13 MUERTE
BIEN DIFERENCIADO RESECCICN COMPLETA +RTX COMPLEMENTARIA 103 LIBRE

MODERADAMENTE Y MAL DIFERENCIADO

RESEC. INCOMP. + RTX PALIATIVA POR RECIDIVA

62 MUERTE

MAL DIFERENCIADO IRRESECABLE 6 MUERTE
MODERAD. DIFERENCIADO TIPO MIXOIDE IRRESECABLE RTX PALIATIVA 5 MUERTLC
NO TRATAMIENTO 3 MUERTE

MODERADAMENTE DIFERENCIADO




TABLA No. 6

SARCOMAS RETROPERITONEALES

TRATAMIENTO Y SOBREVIDA

TIPO TRATAMIENTO DE N:Asos SOBREVIDA (%)
RESECCION COMPLETA EXCLUSIVA 4 756.0
RESECCION COMPLETA MAS RADIOTERAPIA I 54.5
RESECCION INCOMPLETA (MAS RADIO Y/O QUIMIOTERAPIA) 10 20.0
IRRESECABLES (RADIO Y/O QUIMIOTERAPIA 7 14.3




TABLA No. 7

SARCOMAS NO CLASIFICABLES

No. HISTOLOGIA SOBREVIDA (MESES)

| SARCOMA MAL DIFERENCIADO 8
(SARCOMA SINOVIAL ? )

2 SARCOMA MAL DIFERENCIADO 56
(8. EMBRIONARIO ? )

3 SARCOMA FUSOCELULAR MAL 6
DIFERENCIADO DE ALTO GRADO

4 SARCOMA MAL DIFERENCIADO 6

5 SARCOMA MAL DIFERENCIADO DE CELULA 2
REDONDA (EWINGUS RABDOMIOSARCOMA)

6 SARCOMA MIXOIDE FUSOCELULAR




TABLA No. 8

SARCOMAS RETROPERITONEALES
ORGANOS COMPROMETIDOS EN LA RESECCION: 15(37.5%)

ORGANO

No. DE CASOS

COLON

RINON

VEJIGA

BAZO

TESTICULO

UTERO




TABLA No. 9

SARCOMAS RETROPERITONEALES
COMPLICACIONES . 12 CASOS (30%)

COMPLICACIONES

No. DE CASOS

FISTULA INTESTINAL

FISTULA BILIODIGESTIVA

SECCION URETER

LINFOCELE

HIDRONEUMOTORAX

ATELECTASIA

INFECCION HERIDA QUIRURGICA Y SEPSIS

SHOCK HIPOVOLEMICO

NEFROPATIA POR RADIOTERAPIA

INSUFICIENCIA RENAL
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DISCUSION

Los sarcomas retroperitoneales hacen parte del gran grupo de Sarcomas
de Tejidos Blandos que, como es sabido, derivan del mesénquima primiti
vo y reproducen sus diversas lineas de diferenciacion (4, 19). La pre-
sentacion clinica habitual incluye masa abdominal palpable entre un -
25 y 91.6% y dolor abdominal en el 46 - 96.8% de los pacientes (1, 2,
3, 4, 5). Otros sintomas menos frecuentes son pérdida de peso, anore-
xia, nauseas o vomito, molestias urinarias y fiebre, ésta Gl1tima para
algunos autores asociada con peor diagndstico; (4, 9) en nuestra revi-
sion dicho sintoma fue muy raro. A la exploracidon se puede palpar ma-
sa en el 74 - 96.8%, con localizaci6n pélvica en el 6.2 - 31.2% (1, 2,
4, 5) ocasionalmente protruyendo en el canal inguinal. (20) Se encuen
tra edema de miembros inferiores hasta en el 6.3% (4) y excepcionalmen
te déficit neuroldgico por compresion o invasidn de raices nerviosas.
Los estudios de laboratorio no aportan informacidn especifica y el ha-
11azgo mds frecuente es anemia, hasta en el 34.8% (3, 5). Se ha in-
formado hipoglicemia en pacientes con mesotelioma (19), pero en nues-

tra seria no se registrd ningin caso de este tumor.

E1 diagnéstico de las masas retroperitoneales se fundamenta en la sos-
pecha clinica y se confirma con métodos radioldgicos. La placa simple
de abdomen es poco mencionada en series recientes, contratando con la
alta frecuencia de hallazgos en la nuestra. Las vias digestivas altas
con bario, muestran compresidén o rechazo entre el 50 y 87.5%; casi -
nunca invasidn de la pared visceral. (3, 5). La urografia intravenosa
es el estudio tradicional mds valiose con anormalidades entre el 83.3
y 93.3% (3, 5), consistentes en desplazamiento y dilatacién de vias
urinarias o exclusion renal; es mandatoria su realizacidn porque hasta
un 25% de pacientes requiere Nefrectomia, (2) 1o cual ocurrié en nues-
tro estudio en el 16.6% de los casos.

La arteriografia aporta datos como neovascularizacidon, suplencia san-
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guinea para las arterias lumbares, pero en general es poco utilizada
en la actualidad y el retroneumoperitoneo con didxido de carbono ha
sido desplazado por métodos menos invasivos (5). La ultrasonografia
hace el diagndstico de masa retroperitoneal en el 100% (5), el 62.5%
obtenido en nuestra revision es explicable por la poca experiencia al
comienzo de su utilizaciodn.

E1 colon por enema solo evidencia rechazo por masa en el 50 - 54.5%

de los casos (1, 5). Indudablemente la tomografia computada (TAC) es
el avance reciente mds significativo en la evaluacidn no solo del tu-
mor primario sino también en la deteccidn temprana de recurrencias (25
proporciona informacidn valiosa sobre el tamafio, consistencia de la ma
sa y relacidon con 6rganos vecinos o vasos mayores; brindando también
datos sobre resecabilidad, circunstancia esta que, sin embargo solo -
puede definirse con certeza en el acto operatorio. (1, 36).

Previa a la cirugia se recomienda la preparacion mecdnica del colon,
pues puede requerirse colectomia en un 20%, adn sin datos radioldgicos
de invasidn de la pared intestinal; nuestra cifra fue muy cercana -
(16.6%).

Los principios de la técnica quirdrgica comprenden una amplia incision
vertical o transversa, reseccion en monobloque de 6rganos y tejidos -
adyacentes comprometidos y diseccidon por fuera de la "pseudocdpsula”
tumoral. Deben hacerse todos los esfuerzos para extirpar tanto como
sea posible, con el fin de reducir al minimo la enfermedad residual.
(2). Algunos autores (4) solo consideran la reseccion como completa
si los margenes microscOpicos estdn libres de tumor. Nuestra tasa de
resecabilidad (completa o incompleta), que fue del 75%, se encuentra
dentro del rango de 46 - 96.87% informado en la literatura, (1, 2, 3,
4, 6, 10) con reseccidn de Grganos adyacentes en una proporcion mucho
menor (37.5% vs. 66.6 - 75%). Se ha notado una evidente disminucidn
en la morbilidad quirdrgica, con datos promedio de 25.5% (la nuestra
es ligeramente superior, quizd reflejando el largo periodo), y en la
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mortalidad, 1a cual es tan baja como 2.2 - 11.7%

Desde el punto de vista morfoldgico, en la mayoria de las series los
tumores alcanzan gran tamano y, con excepcién de los Tiposarcomas bien
diferenciados, no existen caracteristicas macroscépicas peculiares (1,
2, 4, 16, 21).

La distribucién por tipos histoldégicos en general muestra predominio
de Tos Tiposarcomas sobre los leiomiosarcomas (1, 2, 3, 5, 7). En
nuestra serie se observd igual frecuencia para ambos, en contraste con
Tos hallazgos de la revision de Figueroa y Gomez E. (36), quienes in-
forman un 47.5% para Tiposarcoma; esta diferencia se debe a que la ma
yor parte de los casos que excluimos por no disponer de revisidn his-
toldgica, correspondia a Tiposarcomas diagnosticados en otras Institu-
ciones, y un pequefio grupo fue reclasificado a otro tipo de sarcomas.

Dentro del grupo de liposarcomas, el subtipo mas frecuente en varias
series (7, 10, 19, 30) es el mixoide (42.8 - 67.6%), seguido de lejos
por el bien diferenciado con un 20.5 - 28.5%. Tres estudios (8, 10,
34) informan entre 8.3 y 13.3% para el tipo pleomérfico y no hallan -
ninglin caso de células redondas. Nosotros encontkamos un nlmero apre
ciable de casos mixtos, con predominio del patrén mixoide, y una pro-
porcidon igual de bien diferenciados, solo un 15% mixoide puro y un ca
so de células redondas. No reconocimos ninglin caso de pleomérfico,
considerado como el mds agresivo y recurrente (9, 19).

La sobrevida informada para este grupo oscila entre el 33.3 (36) y el
64%, (9, 10) con un 24 - 33.3% 1libre de enfermedad; nuestras cifras
son similares y confirman su mejor prondstico global. En referencia
a la sobrevida por subtipos histoldgicos, el bien diferenciado es el
mds favorable, (19) excluyendo su variedad desdiferenciada.

E1 pequefio nimero de casos en nuestra serie no permite estimaciones -

estadisticas al respecto.
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Las recidivas son comunes independientemente de la variedad histoldgi
ca (19) y en proporcién mayor a las de las extremidades, con tasas en
tre 57 y 87%, (9, 19)- las cuales se disminuyen al 20% con el empleo
de radioterapia complementaria (9). Existe acuerdo en cuanto a que -
el tumor recidivante rara vez presenta menos diferenciacién que el -
primario (19, 36).

Es reconocida Ta relativa facilidad para hacer el diagnéstico por mi-
croscopfa de Tuz de los tumores de miculo 1iso; sin embargo, no es fa
cil determinar malignidad, sobre todo cuando hay un recuento mitdtico
bajo (18).

E1 criterio de malignidad, en consecuencia, depende del sitio anatdmi-
co primario; (17) todo tumor de misculo 1iso retroperitoneal debe con-
siderarse como sarcoma, ya que el 40% de los que tienen recuente mité-
tico inferior a 5 da metdstasis, sobre todo si el tamafo excede los -
10 cms. y presentan necrosis (17, 30). No existe por lo tanto corre-
lacidn entre mitosis y sobrevida (17). Se han descrito variantes de
patrones histoldgicos en los leiomiosarcomas, tales como un componente
vascular prominente, dreas semejantes a hemangiopericitoma, aspecto -
epitelioide y zonas de transformacidon estromal mixoide (17, 49).
Nosotros encontramos estas mismas variantes focalmente, y 2 casos de

predominio mixoide.

La sobrevida global para leiomiosarcomas retroperitoneales va desde -
16% a 2 anos hasta 29% a 5 afos, con solo 10% 1ibre de enfermedad (16,
17, 18, 19) nuestros resultados fueron 1lamativamente mejores (40% y
15.3%), quizd explicables por una tasa de reseccidn completa de 70%

en este grupo y una recurrencia de solo 40%; hay un trabajo que propo
- ne el uso de quimioterapia para esta Gltima eventualidad. (16). Se-
gin Enzinger (19) y Ranchod (18) se desarrollan metdstasis en el 56.6
76.9%, cifra notablemente superior a la hallada por nosotros.
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Los rabdomiosarcomas representan entre el 3.1 y el 9% de los sarcomas
retroperitoneales, (2, 3, 4, 5, 19) incluida nuestra serie, en la cual
predomind el tipo alveolar. Sus principales caracteristicas son la -
dificultad para reseccion completa (o irresecabilidad), recurrencia y
respuesta a la quimioterapia con esquema VAC-ADRIA, (23 - 24) por lo
que se recomienda reseccidn conservadora (19). Nuestra casuistica (3)
no permite hacer andlisis de resultados.

E1 16% de los histiocitomas fibrosos malignos se lTocalizan en el retro
peritoneo, (11, 20) con predominio de los tipos inflamatorio y mixoi-
de (19). Nosotros encontramos sélo 2 casos que habfan sido diagnosti
cados previamente como Liposarcomas Pleomérficos, ambos tenian compo-
nente mixoide. E1 curso clinico fue muy agresivo, reflejando las al-
tas tasas de recidiva y metdstasis que lo caracterizan (19). En su -
Tocalizacidn a nivel de extremidades la respuesta a la quimioterapia
11ega al 33% por lo que existen razonas para utilizarla como adyuvante
en los retroperitoneales (31).

E1 grupo de sarcomas no clasificables comprende del 6 al 23% de las se
ries revisadas (1, 2, 3, 5, 7) incluyendo la presente. Esta cifra -
(15%) se podrfa reducir con el uso de técnicas de inmunoperoxidasa y
microscopia electrdnica. Todos estcs tumores fueron de alto grado y
tuvieron una evolucién muy desfavorable, con un solo caso de sobrevida
mayor de un ano.

Las frecuencia para neurofibresarcoma (4.2 - 16%) (1, 2, 4, 7, 26),
fibrosarcoma (2 - 33%) (2, 3, 4, 7, 25) y hemangiopericitoma maligno
(3 a 4.3%) (2, 4, 5, 7) son muy similares a las encontradas por noso-
tros, quiza con la excepcidn de la alta proporcidn de fibrosarcomas -
en la serie de Braach y Mon's.

Con relacidn a la sobrevida global, existen en la literatura conceptos
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y resultados disimiles. Algunos autores hacen referencia al pequefio
nimero de casos recolectados en la mayoria de las revisiones y la difi
cil obtencién de conclusiones vdlidas (4). Cody (2) y otros autores
(3, 27) no encontraron que hubiera mejoria en la sobrevida libre de -
enfermedad en sus series, ni al revisar diversos trabajos desde 1.951,
con cifras de solo 22 - 25% a 5 afios, y sobrevidas globales entre 30

6 40%. Ellos atribuyen algunos resultados mejores en otros estudios
al predominio de tipos histolégicos favorables, como liposarcoma (9)

o fibrosarcoma (37). Nuestros resultados en términos de sobrevida -
global y para liposarcoma concuerdan con este punto de vista.

Trabajos mds recientes (1, 4, 6), a pesar de resultados muy similares,
enfatizan en el papel de la excisiGn agresiva del tumor primario y sus
recurrencias para lograr resultados aceptables a largo plazo; esta con
dicion y el grado histoldégico (1, 5) se constituyen como los factores
mds importantes del prondstico .

No obstante 1a mejoria informada por algunos para la sobrevida global,
la tasa de recurrencias permanece elevada, entre el 50y 77%-(2, 3, 4)
siendo la nuestra algo menor (37.5%). En este momento se debe desta-
car el papel de la cirugia de rescate (36), la cual demostrd también
en la presente revisidon una incidencia favorable sobre 1la sdbrevida,
que fue en promedio significativamente mayor que para la del grupo no
beneficiado con esta modalidad, aclarando sin embargo, que la razdn -
para no emplearla fue la sospecha de irresecabilidad o las precarias

condiciones generales de la mayoria de los pacientes.

Todas estas razones sin duda han motivado el empleo de terapia adyuvan
te convencional; existe al respecto el consenso de que el nimero de pa
cientes tratados no permite establecer su verdadero aporte, de tal for
ma que el beneficio es debatido o no es claro (i, 4). Algunos autores
(2, 4) creen que la radioterapia puede en general ser util como comple
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mento en la reseccion completa para aumentar el intervalo libre de en
fermedad, y quizd en la reseccidn incompleta, especialmente en tumo-
res de alto grado, con sobrevidas hasta de 40 - 59% y aln como trata-
miento primario, con sobrevida del 54%. Ellos enfatizan en la necesi
dad de suministrar dosis altas (7). Nosotros no pudimos demostrar el
beneficio en dichos casos, particularmente en los grupos terapéuticos
IIT y IV. La diferencia entre los grupos I y II no fue evaluable por
pruebas de significancia estadistica.

Existe en cambio acuerdo global con relacidén a la utilidad de radiote
rapia en el liposarcoma, tanto para disminuir la tasa de recurrencia y
aumentar la sobrevida (9, 24, 36) como para tratamiento primario de -
los casos irresecables; nuestra pequefia muestra no permitid una evalua

cion en ese sentido, y no tuvimos en este grupo casos irresecables.

La quimioterapia, con excepcidén del rabdomiosarcoma que responde has-
ta en el 78.8% (1, 23, 24) no tiene un papel claramente establecido,

(1, 4, 7, 9, 10), aunque un estudio preliminar (38), que combina la -
reseccion y adriamicina pre-operatoria, encontrd que era efectiva en

el 62%, sugiriendo una mejoria potencial en el prondstico. Quizad se

justifique su empleo al menos en Tiposarcoma e histiocitoma fibroso -
maligno. (31)

Finalmente la frecuencia global de metdstasis varia entre el 23 y 50%,
siendo las localizaciones mds frecuentes pulmén, higado, hueso, siste
ma nervioso central y excepcionalmente ganglios linfdticos, conforme a
su patrén de diseminacidn por via hemdtica; en nuestro estudio se en-
contraron en el 30% con una distribucidn anatdémica similar, pero con

predominio de higado sobre pulmédn.

La frecuencia mds elevada la tuvo el grupo de sarcomas pobremente di-
ferenciados no clasificables (50%), seguido por leiomiosarcoma y no -
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las desarrollaron los liposarcomas.

No se practicé ningin tratamiento de rescate.



RESUMEN

Se revisan 40 casos de Sarcomas Retroperitoneales en el Instituto Na-
cional de Cancerologia, entre 1.960 y 1.984. La edad media fue de
47.5 afos, la re]acién por sexos fue de 1.1:1(hombre/mujer).

Los hallazgos clinicos predominantes fueron dolor, masa y pérdida de
peso.

La urografia fue el estudio diagnéstico mds Gtil en nuestro medio.

Histoldgicamente se clasificaron asi :

Liposarcomas : .13 (32.5%)
Leiomiosarcomas ;- 13 (32.5%)
Sarcomas no clasificados g 6 (15%)
Rabdomiosarcomas 3 (7.5%)
Histiocitomas fibrosos malignos : 2 (-8
Fibrosarcoma : |
Schwanoma maligno : 1
Hemangiopericitoma maligno : 1

La sobrevida global a 5 afios para 32 pacientes seguidos fue de 37.5%,
con un 18.7% Tibre de enfermedad. La sobrevida pra los tumores bien

diferenciado fue del 66.7% y para los mal diferenciados 23%. E1 tipo
histol6gico mads favorable fue el liposarcoma con 54.5%, de sobrevida

a 5 anos.

La excisidn completa del tumor y el bajo grado de malignidad fueron -

Tos principales factores prondsticos que garantizaron las mejores sobre

vidas.
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CONCLUSIONES

Los sarcomas retroperitoneales representan el 4.6% de los sarco-

mas de tejidos blandos en el Instituto Nacional de Cancerologia.

Hay un ligero predominio del sexo masculino y mayor incidencia
hacia el quinto decenio de la vida.

E1 diagnéstico se sospecha en base al hallazgo de masa abdominal,
sobre todo fija y se confirma por ultrasonografia o tomografia -
computada; es manadatoria la urografia intravenosa, ya que hasta
un 25% requiere nefrectomia, asi como la preparacidn mecdnica del
colon previa a la cirugia.

La mayoria de los tumores se caracterizan por su gran tamafio, he-

morragia y necrosis.

Los tipos histoldgicos predominantes son liposarcoma y leiomiosar
coma; en nuestro medio hay una baja frecuencia de histiocitoma
fibroso maligno. Se requieren técnicas especializadas para dis-

minuir el porcentaje de sarcomas no clasificables.
La sobrevida global a 5 afios estd de acuerdo con la informada en
la Titeratura. Las mejores cifras se obtuvieron en los grupos -

de reseccion completa, Tiposarcoma y grado histoldgico bajo.

La radioterapia parece ser util en el Tiposarcoma y aln como tra

tamiento primario en casos irresecables de este tipo. La Quimio

terapia tiene reconocidc valor en el rabdomiosarcoma, su papel -
adyuvante en los otros tipos no se ha podido establecer adecuada

mente.
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La caracteristica bioldgica mds importante es la alta frecuencia
de recurrencias, independientemente del tipo histolégico, reafir
mando la importancia del manejo quirirgico agresivo del tumor -
primario y sus recidivas, y la demarcacidn del lecho tumoral para
intentar aumentar el intervalo libre de enfermedad con radiotera-
pia.

Por las anteriores razonas, el enfoque para el tratamiento debe
de ser multidisciplinario; en nuestro Instituto se ha elaborado
un protocolo que es aplicable en general a los sarcomas retroperi
toneales y es mencionado en un trabajo reciente (36).



{NSTITUTO NACIONAL DE CANCEROLUGEN
VECCION BIBLIOTECA Y PUBLICACIONES

z/1% 33

—ShHRCow A
— PER TDLECL

— UboGestsh

— A Bb%s#%owa

e [ [ 131205 h£06 4]

= LETOMIOS AecosA

~SCHW Auord il MURILE Mo iy



tnstituto Nacional de Cancerologia

g



