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Resumen

Introduccion. Los sarcomas constituyen un grupo
muy heterogéneo de tumores infrecuentes que se
originan a partir de las células mesenquimales locali-
zadas en el tejido conectivo. De éstos, el 15% es de
localizacion retroperitoneal. Son tumores localmente
agresivos cuyo unico tratamiento curativo es la re-
seccion quirurgica en bloque con margenes libres.
La principal causa de muerte es la recidiva locorre-
gional. La supervivencia a los 5 anos es de un 3-58%,
y la evolucion varia segun el subtipo histolégico y el
grado de diferenciacion del sarcoma.

Pacientes y método. Desde 2001 hasta 2006, hemos
operado 5 sarcomas retroperitoneales. La media de
edad fue de 59 (46-76) afios, con una proporcion va-
rones:mujeres de 3:2. El dolor y la masa abdominal
fueron los signos iniciales mas frecuentes. En 2 ca-
sos el diagndstico se realizo incidentalmente en el
acto quirurgico.

Resultados. Los 5 casos fueron resecados, si bien
fue incompleta en 2. Resecamos 2 liposarcomas, 1 leio-
miosarcoma, 1 condrosarcoma y 1 sarcoma fusocelular
de origen renal; 4 pacientes refirieron recidiva local y
precisaron entre 1 y 2 nuevas resecciones con inten-
cion curativa (en esa ocasion realizamos un abordaje
retroperitoneal en 2 casos). Registramos una muerte.

Conclusiones. Los sarcomas retroperitoneales
constituyen un grupo muy heterogéneo de tumores
gue tienen como Unico dato comtin la localizacién.
Creemos que deberian llevarse a cabo estudios pros-
pectivos aleatorizados y multicéntricos para aplicar
criterios terapéuticos distintos segtn el subtipo de
sarcoma retroperitoneal.

Palabras clave: Sarcomas retroperitoneales. Cirugia.
Reseccion en bloque.

RETROPERITONEAL SARCOMAS. REPORT OF FIVE
NEW CASES AND REVIEW OF THE CURRENT
SITUATION

Introduction: Soft-tissue sarcomas represent a he-
terogeneous group of rare tumors arising from the
mesenchymal cells of the connective tissue. Approxi-
mately 15% of these tumors arise in the retroperito-
neum. These neoplasms are locally aggressive and
the only curative treatment is surgical resection “en-
bloc”. The main cause of mortality is locoregional re-
currence. Five-year survival is 3-58%, depending on
the histologic subtype and grade.

Patients and method. Over a 5-year period (2001 to
2006), we performed surgery in five patients with re-
troperitoneal sarcomas. The mean age was 59 years
(range, 46-76) with a male-to-female ratio of 3:2. The
most frequent signs were abdominal pain and the ap-
pearance of a mass. In 2 patients, an incidental diag-
nosis was made during the surgical intervention.

Results. Surgical resection was performed in 5 pa-
tients but was incomplete in two patients. We remo-
ved 2 liposarcomas, 1 leiomyosarcoma, 1 chondro-
sarcoma and 1 fusocellular sarcoma arising in the
kidney. Locoregional recurrence occurred in four pa-
tients, requiring between 1 and 2 new relaparotomies
(using the retroperitoneal approach in 2 patients).
There was one death.

Conclusions. Retroperitoneal sarcomas are a hete-
rogeneous group of tumors, in which the only com-
mon factor is the anatomical location. New randomi-
zed, prospective, multicenter trials are required to
apply different therapeutic options according to the
subtype of retroperitoneal sarcoma.

Key words: Soft-tissue sarcomas. Surgery. En-bloc
resection.
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Introduccién

Los sarcomas constituyen un grupo muy heterogéneo
de tumores infrecuentes que se originan a partir de las
células mesenquimales localizadas en el tejido conectivo.
De éstos, el 15% es de localizacion retroperitoneal. Por
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orden de frecuencia, se clasifican en liposarcomas
(41%), leiomiosarcomas (28%), fibrohistiocitomas malig-
nos (7%), fibrosarcomas (6%) y tumores malignos de la
vaina de los nervios periféricos (3%)'.

Como factores de riesgo se han identificado determi-
nadas alteraciones genéticas hereditarias especificas. Es
el caso de los oncogenes (MDM2, N-myc, c-erbB2 'y
miembros de la familia ras), translocaciones cromosémi-
cas y la inactivacién de determinados antioncogenes.
También se han relacionado factores ambientales, como
la dosis total de radioterapia o la exposicién laboral a de-
terminados quimicos*.

Son tumores localmente agresivos que tienden a dise-
minarse por via hematica®, en los que la recidiva locorre-
gional es el factor prondstico mas destacado de la enfer-
medad, ya que supone la principal causa de muerte. La
recidiva a largo plazo se da, aproximadamente, en el
70% de los casos. La supervivencia a los 5 afios es de
un 3-58% y la evolucion varia segun el subtipo histoldgi-
co y el grado de diferenciacién del sarcoma®’.

El Unico tratamiento potencialmente curativo es la ciru-
gia mediante la extirpacién en bloque del tumor con mar-
genes libres confirmados microscépicamente (reseccién
R0). La adyuvancia se emplea para neutralizar la enfer-
medad microscdpica residual, si bien hoy dia sélo esta
aceptado el uso de la radioterapia en detrimento de la
quimioterapia®''. Se recomienda evaluar y tratar esta
afeccion en centros que ofrezcan una atencién multidisci-
plinaria y un equipo quirdrgico experimentado™.

Presentamos 5 casos clinicos intervenidos en el Hospi-
tal Universitario de Puerto Real, en los que siempre se
intent6 la reseccién radical del sarcoma retroperitoneal
(SRP).

Casos clinicos (tabla 1)

Caso 1

Varén de 46 afios al que 3 afios antes le resecaron un condromixo-
ma mixoide del peroné izquierdo. El seguimiento por traumatologia no
mostro recidiva local. No recibid tratamiento adyuvante. Acude por sen-
sacion de masa abdominal y plenitud gastrica precoz durante los Ulti-
mos 6 meses. A la exploracién abdominal se palpa una masa mesogas-
trica, movil e indolora. Las pruebas de imagen mostraron una gran
masa dependiente de la raiz del mesenterio y otra en la pelvis. Las

Fig. 1. Caso 1. La TC muestra una |
masa sélida de 17 cm de diametro
transverso, dependiente de la raiz del
mesenterio. A la derecha puede ob-
servarse la pieza quirdrgica corres-
pondiente (ndtese que el mesenterio
del asa que se ve estd constituido por
el propio sarcoma).

analiticas y los marcadores tumorales fueron normales. Se resec? la tu-
moracién dependiente del mesenterio asi como de 30 cm de yeyuno
(fig. 1), hemivejiga derecha, el extremo distal del uréter derecho y el ter-
cio medio rectal para extirpar la masa mesorrectal. La reconstruccién
consistié en anastomosis intestinal terminoterminal (T-T), reservorio
colénico en J con anastomosis coloanal protegida con una ileostomia
lateral en FID y cierre primario del remanente vesical, con reimplanta-
cion del uréter derecho tutelado con un catéter en doble J. Ademas, al
revisar la cavidad se evidenciaron otros 3 nddulos (ligamento gastrohe-
patico y 2 en mesocolon transverso) que se resecaron. El diagndstico
fue condrosarcoma mixoide extraesquelético. Recibe quimioterapia ad-
yuvante con ifosfamida y dacarbazina.

Caso 2

Varén de 76 afos, con cardiopatia isquémica de tipo anginoso, fibri-
lacién auricular y bronquitis crénica, anticoagulado con dicumarinicos.
Se diagnosticé de hernia inguinoescrotal izquierda y se programé para
hernioplastia electiva. Durante la intervencién se evidencié un liposar-
coma del corddn inguinal. Practicamos la reseccion completa del cor-
don inguinal afecto, asi como una orquiectomia izquierda. Tras estudio
de extension postoperatorio, completamos la exéresis mediante un
abordaje retroperitoneal desde la fosa iliaca izquierda empleando anes-
tesia raquidea. No recibié tratamiento adyuvante. El seguimiento posto-
peratorio mostro, en la resonancia magnética (RM) al afio, la existencia
de 3 nddulos asintomaticos que ocupaban todo el retroperitoneo iz-
quierdo (fig. 2). Se llevé a cabo una lumbotomia izquierda para resec-
cion radical.

Caso 3

Varén de 51 afios, sin antecedentes de interés, que presenta hema-
turia macroscépica asociada a sindrome constitucional. La tomografia
computarizada (TC) mostré una gran masa que dependia del rifidn iz-
quierdo, razén por la cual se le practicé una nefrectomia izquierda am-
pliada a la cola del pancreas a través de una lumbotomia. La pieza de
anatomia fue informada como sarcoma fusocelular de origen renal. El
undécimo dia postoperatorio presentd un absceso retroperitoneal con
cifras de amilasa > 100.000 U/ml, que drend espontdneamente por la
herida quirdrgica, razén por la que se consulta al servicio de cirugia.
Instauramos tratamiento conservador, pero a los 16 dias present6 un
episodio de hipotension asociado a una hemoglobina de 7,6 mg%. La
TC urgente mostré numerosas imagenes intraabdominales, que inicial-
mente se consideré abscesos. La laparotomia exploradora de urgen-
cias mostré una sarcomatosis intraabdominal. Practicamos una colec-
tomia subtotal con anastomosis ileorrectal de necesidad e ileostomia
lateral de proteccion y reseccién segmentaria de 40 cm de yeyuno, con
anastomosis terminoterminal debido a que la raiz del mesenterio, el
mesocolon transverso, el colon ascendente y el decendente estaban
infiltrados por masas de aspecto sarcomatoso. Al final de la interven-
cién quirdrgica la situacién hemodindmica del paciente empeord osten-
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siblemente. Fallecié por fallo multiorgénico a las 13 h de haber sido
operado.

Caso 4

Muijer de 61 afios, sin antecedentes de interés salvo hipertension ar-
terial, que presentd una masa dolorosa en el hemiabdomen derecho. La
TC demostré una tumoracién de 8 cm de didmetro adyacente al colon
ascendente. Se practicé una reseccién en bloque del tumor y el colon
derecho. La anatomia patolégica fue de liposarcoma bien diferenciado-
variante esclerosante. El postoperatorio cursé sin incidencias. No reci-
bié quimioterapia ni radioterapia adyuvante. A los 3 afios de seguimien-
to, una nueva TC objetivé una recidiva de 5 cm de didmetro en el flanco
derecho. Se extirpé en blogue con un segmento de 15 cm de intestino
delgado, con anastomosis terminoterminal. Tampoco recibié tratamiento
adyuvante.

Caso 5

Mujer de 59 afios que referia historia de dolor pelviano difuso de va-
rios meses de evolucién, asociado a masa pelviana a la palpacién. La
ecografia-TC demostré una dilatacion del sistema excretor renal iz-
quierdo y gran masa heterogénea de 16 cm de didmetro que ocupaba
la pelvis y la fosa iliaca izquierda. La laparotomia presentd una tumora-
cion adherida a la raiz del mesenterio, el colon descendente, la vejiga
urinaria, el epiplén y el cuerpo uterino. La extirpacion en bloque incluy6
la tumoracién, la mitad izquierda del epipldn, el Utero, los dos anejos y
el sigma. Se practicé una intervencién de Hartmann combinada con
una histerectomia con doble anexectomia. El diagnéstico anatomopato-
l6gico fue leiomiosarcoma uterino mixoide. Los margenes estaban infil-
trados por el borde del sigma, razén por la cual se traté con radiotera-
pia durante 3 meses y quimioterapia (doxorubicina e ifosfamida durante
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Fig. 2. Caso 2. En la imagen de RM
podemos observar, ventral a la pala
" liaca izquierda, una lesion nodular de
"y 4 cm. Histologia de la pieza (HE, x
"¢ 40) en LA que se evidencia un estro-
' ma ligeramente esclerosado, eosindfi-
1 o, con algunos lipoblastos de nucleos

A -’:,"-'h aislados bizarros, estrellados y picno-
B2 ticos.

21 dias). A los 9 meses requirié una laparotomia urgente por obstruc-
cién intestinal secundaria a enteritis actinica, que obligé a realizar una
estricturoplastia yeyunal. A los 4 afios de la primera intervencién, ingre-
sO para resecar una masa retroperitoneal paraadrtica izquierda de 7 cm
de didmetro, sin datos de infiltracion de estructuras vecinas. La urogra-
fia intravenosa mostré un desplazamiento del uréter izquierdo sin obs-
truccién (fig. 3). La colonoscopia fue normal. Se realizé reseccién de la
masa mediante una lumbotomia izquierda.

Discusion

Nuestra serie, como la mayoria de las publicadas, es
retrospectiva e incluye diferentes subtipos de SRP, lo
cual constituye en si mismo una importante fuente de
sesgos para evaluar los resultados. Recuérdese que
comprender los hallazgos clinicos y la historia natural de
los SRP estd muy limitado a casos clinicos y experien-
cias unicéntricas. Incluso, para tener un nimero suficien-
te de casos con esta afeccion, las revisiones llegan a
combinar datos de pacientes que fueron tratados déca-
das atras con los de otros sometidos a técnicas diferen-
tes y mas actuales?®214,

El sistema de estadificacion para los SRP es un punto
controvertido. Se aplican los mismos criterios que para
todos los sarcomas de partes blandas, a sabiendas de la
disparidad prondstica existente entre los localizados en
las extremidades y los que estamos tratando. La sexta
edicion de la AJCC/UICC valora el tamafo de la masa
(T), la profundidad (a o b), la presencia de ganglios infil-
trados (N), las metastasis (M) y el grado histolégico (G)'.

Fig. 3. Caso 5. La urografia intraveno-
sa evidencia claramente un desplaza-
miento a nivel del tercio medio del
uréter izquierdo como consecuencia
de una probable compresion extrinse-
ca. Recidiva retroperitoneal, paraadrti-
ca izquierda resecada.
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TABLA 1. Resumen de los casos descritos

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Sexo, edad V, 46 afios V, 76 afios V, 51 afios M, 61 afios M, 59 afos
Subtipo de SRP  Condrosarcoma Liposarcoma bien Sarcoma fusocelular  Liposarcoma bien Leiomiosarcoma
mixoide diferenciado de origen renal diferenciado mixoide uterino
extraesquelético esclerosante esclerosante
Cirugias, n 1 2 2 8
Complicaciones Sepsis (col presacra) Ciatalgia izquierda Shock distributivo, No Enteritis actinica,

Vejiga neurogena
Diagndstico TC Exploracion quirdrgica
Situacion actual Vivo (11 meses) Vivo (21 meses)
Recidiva actual Si No

fallo mutiorgénico
Exploracion quirdrgica TC
Muerte

obstruccion intestinal

Viva (57 meses) Viva (65 meses)
No No

M: mujer; SRP: sarcoma retroperitoneal; TC: tomografia computarizada; V: varén.

Los SRP suelen ser T2b (> 5 cm y, por definicién, profun-
dos). El tamafo del tumor no ha demostrado ser un fac-
tor prondstico independiente, probablemente porque éste
suele ser > 10 cm en las series publicadas. Asi pues, el
grado histoldgico es la variable que condiciona el pronds-
tico la mayoria de las veces, ya que las metastasis tanto
ganglionares como de 6rganos distantes son infrecuen-
tes's'”. Coincidiendo con nuestra afirmacion, Lewis et al®,
tras revisar 500 casos entre 1982 y 1997, identifican dos
factores prondsticos independientes: la resecabilidad y el
grado histoldgico del tumor.

Por otro lado, Van Dalen et al han propuesto un siste-
ma de estadificacién basado en tres parametros®. La re-
seccion RO, el grado histoldgico y la presencia de metas-
tasis, que son los factores prondsticos mas importantes
para la supervivencia. Tras compararla con el sistema de
estadificacion de la AJCC, muestra una distribucion pro-
néstica mas homogénea'.

En nuestros 5 pacientes se dio la recidiva, si bien los
casos 1y 3 (sarcomas de alto grado) han presentado la
evolucién mas desfavorable. Los 3 restantes estan libres
de enfermedad en la actualidad.

Coincidiendo con lo publicado, los liposarcomas retro-
peritoneales presentaron una evolucion menos agresiva.
En nuestra opinién, constituyen un subgrupo que justifica
un manejo mas agresivo, incluyendo rerresecciones moti-
vadas por recidivas e incluso resecciones incompletas.
Nos basamos en la experiencia de Shibata et al?®, que
muestra supervivencias prolongadas tras resecciones R1
(bordes quirurgicos infiltrados por sarcoma) en pacientes
con liposarcomas retroperitoneales, asi como una palia-
cion efectiva de los sintomas en el 75% de los casos so-
metidos a debulking.

Aunque el borde quirdrgico sea negativo, la recurrencia
local alcanza el 50% de los operados?'. En nuestra serie
se practicé una resecciéon RO en todos, salvo el caso 3.
Sin embargo, en todos recidivd la enfermedad (incluso
en el caso 5, tras pautar quimiorradioterapia adyuvante).
Es por ello que coincidimos con Echenique-Elizondo et
al”? en postular que, aunque los margenes de la pieza
sean microscépicamente negativos, no se puede descar-
tar una enfermedad microscopica residual. El control lo-
cal de la enfermedad microscopica no tratable desde el
punto de vista quirdrgico es el motivo por el que se ha re-
novado el interés en las terapias combinadas. La radiote-
rapia se ha asociado a la cirugia con base en los resulta-
dos obtenidos en el tratamiento de sarcomas de las

extremidades. En una revision basada en 39 estudios (de
los cuales 6 eran prospectivos), en la que incluyeron un
total de 4.579 pacientes, concluyeron que la radioterapia
adyuvante en los SRP mostraba una tendencia a mejorar
el control local de la enfermedad'1523%, aunque el im-
pacto en la supervivencia es cuestionable’.

Estudios recientes muestran que la radioterapia preo-
peratoria tiene menos efectos adversos en el campo qui-
rargico?%, La localizacion y la escasa frecuencia de los
SRP favorecen que no se los diagnostique correctamente
antes de operarlos, como ocurrié en los casos 2 y 3, lo
cual limita el empleo de la radioterapia neoadyuvante'®2,
La quimioterapia adyuvante se encuentra en fase experi-
mental. Esta aceptado su uso para tratar la enfermedad
metastdsica irresecable, a expensas de una alta tasa de
toxicidad y sin mejora en la supervivencia®®32.

Por ultimo, hay que destacar que en los casos 2 y 5 el
abordaje en las reintervenciones para tratar la recidiva lo-
cal fue retroperitoneal, lo que permite un acceso sencillo
al campo quirdrgico sin entrar en la cavidad abdominal y
disminuye la posibilidad de implantes intraabdominales.
Esta via se emplea para tumores retroperitoneales no
sarcomatosos, caso de los renales, los adrenales, los
aneurismas adrticos e incluso los carcinomas cefalopan-
creaticos®. Para la exéresis de los SRP no esta extendi-
da y creemos que simplifica el acto quirdrgico y la evolu-
cion postoperatoria, si bien no es un abordaje habitual,
por la falta de familiarizacion del cirujano general con
esta via®®.

Nuestra serie representa los SRP intervenidos en el
Hospital Universitario de Puerto Real (segundo nivel) du-
rante 5 afios. A pesar del escaso numero de casos, ve-
mos representada la situacion actual de esta patologia.
Se trata de un grupo heterogéneo de tumores que sélo
tienen en comun la localizacion retroperitoneal, cuyo trata-
miento es similar independientemente del subtipo (sabien-
do que tienen comportamientos bioldgicos diferentes).

Es por ello que proponemos aplicar criterios terapéuti-
cos distintos segun el subtipo de SRP diagnosticado, so-
bre la base de estudios prospectivos, aleatorizados y
multicéntricos (dada la baja incidencia de estos tumores).
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