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Resumen

El liposarcoma es un tumor maligno de origen me-
sodérmico derivado del tejido adiposo y el mas fre-
cuente de los sarcomas de partes blandas de locali-
zacion retroperitoneal. Puede alcanzar enormes
proporciones. Es de crecimiento lento y su sintoma
mas frecuente es el dolor abdominal inespecifico y
aumento del perimetro abdominal. El tratamiento es
la cirugia radical y su reseccion completa es esencial
para el control local de la enfermedad.

Presentamos un caso de liposarcoma retroperito-
neal gigante derecho bien encapsulado que pudo ser
extirpado en su totalidad. El paciente se encuentra en
seguimiento evolutivo, pasados 2 aiios, y libre de en-
fermedad.

Palabras clave: Tumor retroperitoneal. Liposarcoma.

GIANT RETROPERITONEAL LIPOSARCOMA

Liposarcoma is a malignancy of fat cells and is the
most frequent soft tissue sarcoma localized in the re-
troperitoneum. It can reach substantial proportions. It
is a slow-growing tumor, and the most frequent
symptom is nonspecific abdominal pain and diffuse
abdominal enlargement. Treatment is radical surgery
and complete resection is essential for local control
of the disease. We present a case of giant right retro-
peritoneal liposarcoma, which was well-encapsulated
and could be completely excised. The patient is cu-
rrently in follow up and at 2 years is disease-free.
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Introduccion

El liposarcoma es la variedad histopatoldgica mas fre-
cuente de los tumores mesenquimatosos retroperitonea-
les, que por si mismos solamente suponen un 0,07-0,2%
de todas las neoplasias. Un 85% de los casos son malig-
nos y representan los sarcomas de partes blandas en el
35% de este grupo, entre los que destaca el liposarcoma,
con unas caracteristicas propias relacionadas con su lo-
calizacion profunda y su crecimiento lento y expansivo.
Su didmetro medio es de 20-25 cm y su peso de 15-20
kg, con compromiso de los drganos vecinos hasta en un
80% de los casos. Por ello, el aumento del perimetro ab-
dominal por una masa palpable suele ser la manifesta-
cion mas habitual. Al ser poco vascularizado tiene baja
tendencia a producir metastasis a distancia, y su pronds-
tico depende de su variedad histopatoldgica y de una po-
sible multicentricidad que dificulte la exéresis quirdrgica
radical completa’.
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Debido a la dificultad para establecer un diagndstico
precoz motivada por la inexpresividad clinica del retrope-
ritoneo y la escasez habitual de sintomas urolégicos, pa-
rece importante el papel de la exploracién abdominal cui-
dadosa en pacientes con determinados sintomas
inicialmente inespecificos, puesto que la masa abdominal
palpable es el dato exploratorio mas frecuente. Es el
caso de un liposarcoma retroperitoneal gigante que co-
menz6 a manifestar 7 meses antes de su deteccion?.

Caso clinico

Muijer de 41 afios que consulté por un dolor leve continuo en el hipo-
condrio derecho, anorexia, estrefiimiento y aumento progresivo del peri-
metro abdominal de unos 9 meses de evolucién. En la exploracion fisi-
ca presentaba distension abdominal por una gran masa sensible a la
palpacién, de borde irregular y consistencia firme, que ocupa todo el
hemiabdomen derecho. La analitica de sangre y orina fue normal. La
ecografia abdominal y la tomografia computaizada (figs. 1 y 2) pusieron
de manifiesto una gran masa intraperitoneal y retroperitoneal que ocu-
paba todo el hemiabdomen derecho, sobrepasaba la linea media y des-
plazaba anteromedialmente todo el colon y el paquete intestinal.
Presenta unos valores de atenuaciéon compatibles con grasa y calcifica-
ciones distréficas en su interior. Se realizé puncion-aspiracion con agu-
ja fina (PAAF) dirigida con ecografia, obteniéndose hallazgos histopato-
I6gicos sugestivos de liposarcoma.

Tras el estudio preoperatorio se realizé una laparotomia media xifo-
pubiana con diseccion y exéresis radical de un tumor retroperitoneal
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Fig. 1. Gran masa que ocupa todo el hemiabdomen derecho infra-
hepatico.

Fig. 2. Tomografia axial transversal de la misma masa tumoral.

bien encapsulado (fig. 3). El informe anatomopatolégico fue de liposar-
coma bien diferenciado de 12 kg de peso. Dada su exéresis completa,
no se realizé tratamiento complementario y se lleva a cabo un control
evolutivo estrecho. La enferma se encuentra en su segundo afio de
control y en perfectas condiciones.

Discusion

Los tumores retroperitoneales son un grupo heterogé-
neo y poco frecuente de neoplasias, el 85% malignas,
con mas de 100 subtipos histolégicos en su mayoria de
origen mesodérmico. Se caracterizan por ser tumores hi-
povascularizados de gran tamario, con densidad grasa y
de etiologia desconocida'. Son tumores que se diagnosti-
can en la edad adulta, no hay diferencias raciales y es
algo mas predominante entre los varones.

Entre los sarcomas de partes blandas, el liposarcoma
representa un 7-28% y, aunque globalmente sélo supone
el 0,1% de todas las neoplasias del organismo, es consi-
derado el tumor retroperitoneal mas frecuente®. El lipo-
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Fig. 3. Pieza operatoria de 12.000 g de peso. Exéresis completa.

sarcoma representa el 95% de todos los tumores adipo-
sos de esta localizacién y el 14-18% de todos los sarco-
mas de partes blandas. La localizacion del liposarcoma
en el retroperitoneo es un factor independiente de mal
prondstico asociado con una presentacion en la edad
adulta (> 50 afios), con tamafios tumorales > 10 cm, con
mayor presencia de margenes quirdrgicos positivos y con
afeccion multiorganica por su tendencia a la multicentrici-
dad. Se han descrito recientemente alteraciones genéti-
cas y moleculares en los liposarcomas; las alteraciones
descritas con mas frecuencia son las amplificaciones en
la region 12q13-15 que implican a los genes MDM2,
CDK4 y que tienen implicaciones no sélo para establecer
el diagndstico de malignidad, sino para en el futuro deli-
mitar mejor el prondstico de estos tumores*S.

Las tasas de morbilidad y mortal dependen de la locali-
zacion y del tipo histolégico.

Otros factores prondsticos son la variedad histopatolé-
gica, la diferenciacion celular, el nimero de mitosis y la
extensién de la necrosis. Entre los cuatro tipos histoldgi-
cos de liposarcoma, denominados mixoide, pleomdrfico,
lipoblastico o de células redondas y bien diferenciado o li-
poma-like, este ultimo uno de los més frecuentes y el de
mejor pronodstico por su escasa tendencia a producir me-
tastasis a distancia, aunque muestra una alta incidencia
de recurrencia local y, cuando esto ocurre, suele presen-
tar un fenémeno de desdiferenciacion, aumentando su
agresividad®. Las tasas de supervivencia son mejores
que en las formas localizadas en las extremidades y peo-
res que en las de localizacion retroperitoneal. Se estable-
cen supervivencias medias de 113 meses para los tumo-
res mixoides, 119 para los tumores bien diferenciados,
59 meses para los tumores no diferenciados y solamente
de 24 meses para tumores pleomérficos.

La recidiva local es la norma si no estan bien encapsu-
lados o no son resecados totalmente. En formas diferen-
ciadas, la supervivencia alcanza tasas de 60-70% a los 5
anos. La radioterapia postoperatoria (60-70 Gy) disminu-
ye las tasas de recidiva local en formas no bien encapsu-
ladas o poco diferenciadas.
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Las mestastasis a distancia no son significativas en las
formas bien encapsuladas, bien diferenciadas o en los
tumores mixoides. Sin embargo, alcanza tasas del 85-
90% en las formas desdiferenciadas, de células redon-
das y en tumores pleomorficos. Dichas metéstasis se lo-
calizan esencialmente en el pulmén, las visceras
abdominales y la serosa peritoneal®.

Suele desarrollarse a partir de la grasa perirrenal e in-
cluso a partir de un lipoma benigno, y se trata de un tu-
mor nodular que por su crecimiento lento y expansivo de-
sarrolla  una seudocdpsula formada por células
periféricas aplanadas, lo que que facilita la diseccion y la
exeéresis. Incluso con margenes microscopicamente ne-
gativos no se puede descartar la presencia de una enfer-
medad microscdpica residual.

La clinica suele ser un dolor abdominal difuso acompa-
fiado de anorexia y adelgazamiento, con aumento del pe-
rimetro abdominal. El signo mas caracteristico es la
masa abdominal palpable indolora detectable en aproxi-
madamente el 78% de los casos, que produce sintomato-
logia abdominal por compresién de érganos como, por
ejemplo, estrefiimiento cronico por desplazamiento intes-
tinal, como en el caso que presentamos.

Dada la dificultad para un diagndstico precoz debido a
la inexpresividad clinica del retroperitoneo y a la escasez
habitual de sintomas uroldgicos, parece importante el pa-
pel de la exploracién abdominal cuidadosa en pacientes
con determinados sintomas inicialmente inespecificos.

Aunque el aparato urinario con frecuencia se encuen-
tra comprometido, la hematuria es excepcional. Nuestra
paciente no presentd ningun sintoma genitourinario a pe-
sar del desplazamiento renal derecho.

La radiografia simple, la ecografia®, la tomografia com-
putarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) son vali-
das para su estudio, y la naturaleza del tumor se sugiere
por la hipodensidad caracteristica del tejido adiposo. Sin
embargo, su resolucion puede verse disminuida en pre-
sencia de calcificaciones, componentes fibrosos, necro-
sis y hemorragia; la RM” es superior para la diferencia-
cion de tejidos especificos adyacentes y, por tanto, para
la estadificacion tumoral. La tomografia por emisién de
positrones ha mostrado su eficacia para la evaluacion de
recidivas y enfermedad metastasica. La citologia por
puncién dirigida por ecografia o TV permite filiar la estir-
pe tumoral de forma preoperatoria®.

Dado que la variedad de liposarcoma de bajo grado
aparece con mas frecuencia en la zona retroperitoneal,
es muy importante la exéresis quirdrgica completa, que
solo se logra rebasando la capsula tumoral y realizando
en un alto porcentaje de casos la exéresis de dérganos
englobados por el tumor. Esto no debe frenar la cirugia,
dado que la mortalidad operatoria es baja y la enferme-
dad local persistente es la principal causa de muerte, si
bien no se ha demostrado una mejora de la superviven-
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cia con la reseccion de dérganos contiguos pero no en-
vueltos por el tumor®.

En cuanto a la radioterapia como tratamiento comple-
mentario, parece haber acuerdo en su utilizacién de for-
ma paliativa en tumores no operables o en caso de re-
seccién incompleta ya que, a pesar de que los tumores
mesodérmicos son radiorresistentes, el liposarcoma es el
mas radiosensible. Aunque se ha apuntado que la radio-
terapia podria aumentar la supervivencia y el intervalo li-
bre de enfermedad, hay otros autores para los que este
tratamiento no mejora la supervivencia de la enfermedad
especifica a largo plazo en casos de resecciones ma-
croscopicamente completas. Esto ocurre a pesar de la
utilizacién de radioterapia intraoperatoria con el fin de au-
mentar la eficacia de la dosis local con 50-60 Gy’ y de
minimizar la toxicidad en los érganos adyacentes, ya que
ésta es la principal limitacion para la tolerancia a la radio-
terapia en las estructuras intraabdominales y retroperito-
neales. Es recomendable realizar un seguimiento estricto
mediante TC o RM cada 6 meses, dado su alto porcenta-
je de recidivas, con un tiempo medio de aparicion de 44
meses para estos tumores de bajo grado™.
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