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Introduccion

Los sarcomas son tumores malignos de origen mesenquimal,
surgen del tejido conectivo (hueso y tejidos blandos), pueden
estar localizados en todo el cuerpo y su localizacion mas
frecuente es en el retroperitoneo ¢1). Son tumores poco
frecuentes, con una incidencia de 2,7 casos por 1.000.000
habitantes (en Estados Unidos) y corresponden a <1 % de
los tumores malignos. Tienden a confundirse con otros tipos
de masas abdominales ya que tienen muchos diagndsticos
diferenciales como linfomas, tumores de células germinales
y cancer testicular (2. Existen factores de riesgo como
exposicion a radiacion previa y algunos sindromes genéticos
como el de Gardner y el de Li Fraumeni.

Por lo general, sus sintomas son inespecificos, ya que los
tumores pueden crecer en el retroperitoneo hasta alcanzar
grandes tamarios sin generar ningun tipo de sintomatologia.
Cuando hay sintomas, el principal es la sensacion de masa
y el dolor abdominal, ya que al momento de presentacion al
menos 70 % ya miden >10 cms. Al momento del diagndstico
el 80 % tiene compromiso vascular o de otros organos
adyacentes lo que hace que el tratamiento quirdrgico sea
complejo @. En general, son tumores de mal prondstico,
principalmente por su alta tasa de recurrencia, que oscila
entre el 50-85 %, debido a la dificultad para lograr una
reseccion completa con margenes negativos. El principal pilar
del tratamiento sigue siendo el manejo quirdrgico, como Unica
oportunidad curativa para los pacientes; son tumores con
poca sensibilidad a manejos sistémicos como quimioterapia
y radioterapia, dado que son tumores de crecimiento lento
y con baja tasa mitdtica. Los tumores retroperitoneales son
una entidad a la que se ve enfrentado con cierta frecuencia
el cirujano general, a partir de lo cual surge la importancia
de tener un adecuado conocimiento para darle el mejor
enfoque posible al paciente y de esa forma lograr un manejo
multidisciplinario ().

Diagndstico

Al presentarse un paciente con una masa retroperitoneal el
estudio inicial debe ser una tomografia computarizada de
abdomen y pelvis con contraste, para visualizar el tamafo
tumoral, la localizacion, la composicion de la masa (si tiene
grasa o calcificaciones, si es so6lido 0 quistico), el nivel de
compromiso de los drganos adyacentes y su relacion con las
estructuras vasculares (.

Son pocos los sarcomas retroperitoneales cuyo diagnostico se
puede orientar de forma imagenoldgica, como el liposarcoma
adipocitico bien diferenciado ).

El diagnéstico histopatoldgico debe realizarse para orientar
el tratamiento y el abordaje del paciente, por lo cual una
vez realizadas las imdgenes se debe hacer una biopsia. La
técnica de eleccion para realizar la biopsia es por TRU-CUT
de forma percutdnea; tiene una sensibilidad del 99 % y
especificidad del 98 %. Ademas del estudio de histopatologia
basico se requieren estudios de inmunohistoquimica para
determinar el subtipo de sarcoma, por lo cual la muestra
necesaria de tejido debe ser suficiente y es por esto que
la biopsia por aguja fina se desestima, sumado a su bajo
rendimiento para el diagndstico. En algunos casos cuando
el abordaje percutdneo no es posible, se puede optar por
realizar una biopsia por laparoscopia 0 por abordaje lumbar
de forma extraperitoneal (). En la literatura hay reportados
casos de siembras tumorales en el trayecto de la biopsia
que corresponden a <0,34 % de los casos; por lo que se
recomienda en el acto quirtirgico resecar el trayecto de la
biopsia para evitar recurrencias a este nivel ).

Aproximadamente 14 % de los liposarcomas desdiferenciados
y leiomiosarcomas tienen compromiso metastasico pulmonar
al momento del diagndstico, por lo cual se recomienda
realizar tomografia de torax con contraste como parte de la
estadificacion inicial.

No se recomienda el uso de tomografia por emision de
positrones (PET/CT) ni de marcadores tumorales sanguineos
en el abordaje de un sarcoma retroperitoneal.

Histologia

En el momento existen en la clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) més de 50 tipos histoldgicos de
sarcomas, el mas frecuente de localizacion retroperitoneal
son los liposarcomas que corresponden al 50 % de 10s casos.
Estos se dividen a su vez en subtipos mixoide, pseudoquistico,
desdiferenciado y pleomdrfico. Los segundos en frecuencia
son los leiomiosarcomas que corresponden al 21 % de los
€asos y un 5-7 % el tumor fibroso solitario ).

Estadificacion

Los sarcomas se estratifican con el sistema de estratificacion
de tejidos blandos del comité americano de cancer (AJCC,
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por sus siglas en inglés), con las caracteristicas clasicas
de T (tumor), N (Nodulos), M (Metastasis) y G (Grado de
diferenciacion), con un TNM especifico para cada sitio
del cuerpo. En el caso de los retroperitoneales, para tener
una mejor correlacion con el pronostico, el estadio final se
determina por el grado de diferenciacion y la magnitud de la
reseccion lograda en la cirugia () (Tabla 1).

Estadificacion Definicia
postquirtrgica AL

: Bajo grado, reseccion
Estadio | completa, sin metastasis.

: Alto grado, reseccion
Estadio | completa, sin metastasis.

: Cualquier grado, reseccion
Estadio | incompleta.
Estadio IV Cualquier grado, con

metastasis a distancia.

Tabla 1. Estadificacion de los sarcomas retroperitoneales.

Tratamiento

El éxito del tratamiento de los sarcomas retroperitoneales
es referir a los pacientes a un sitio especializado y donde
se pueda brindar un manejo multidisciplinario. La mejor
probabilidad de obtener un tratamiento curativo para un
paciente con un sarcoma retroperitoneal es en el momento
de la presentacion inicial.

Manejo quirdrgico: Es la Unica posibilidad curativa .
Abordaje preferiblemente de forma transabdominal ya que
permite una adecuada exposicion de la cavidad y permite
realizar una reseccion compartimental. Existen reportados
algunos beneficios para el abordaje extraperitoneal ya que
respeta las visceras intraperitoneales, pero no es el método
de eleccion inicial ).

El principal factor prondstico es obtener una reseccion
completa (RO) sin enfermedad macroscépica ni microscopica
residual (2. Un intento de reseccion quirrgica que no permite
una reseccion completa no brinda ningtin beneficio sobre no
realizar ningun tipo de manejo para el paciente, incluso puede
traer efectos adversos, por lo cual la planeacion quirdrgica

debe ser con el objetivo de lograr remover el tumor en su
totalidad (). En los pacientes que no se logra una reseccion RO
en el primer intento, cada vez disminuyen las probabilidades
de tener una reseccion completa en los siguientes intentos
quirdrgicos. El método aceptado en este momento para la
reseccion de sarcomas retroperitoneales debe ser en bloque
y radical, lo que se conoce como reseccion compartimental, 1a
cual demostrd disminuir la recurrencia locorregional a 5 afios
(10). Aproximadamente el 83 % de los pacientes van a requerir
una reseccion multivisceral para lograr margenes negativos.
Se ha demostrado que, en las resecciones marginales,
hasta el 50 % pueden tener madrgenes microscopicamente
positivos, sobre todo en los liposarcomas, en los cuales la
diferenciacion intraoperatoria de la grasa normal y la grasa
tumoral es dificil. Los criterios de irresecabilidad son la
presencia sarcomatosis peritoneal, compromiso vascular
mayor con imposibilidad para reconstruccion, compromiso de
la aorta a nivel del tronco celiaco o de la arteria mesentérica
superior (AMS), compromiso renal bilateral, del hilio hepatico
0 del canal medular @1). Es importante tener en cuenta que
las resecciones parciales o el “debulking” solo deben ser
consideradas como parte del manejo paliativo de pacientes
con sintomas refractarios a otros tipos de manejo.

Radioterapia: Hasta el momento no hay evidencia suficiente
que apoye el uso de radioterapia neoadyuvante para el
manejo de sarcomas retroperitoneales como fue demostrado
recientemente en el estudio STRASS (Pregperative
raadiotherapy plus surgery versus surgery alone for patients
with - primary  retroperitoneal  sarcoma  (FORTC-62092:
STRASS): a multicentre, open-label, randomised, phase
3 tra)). En pacientes llevados a cirugia con margenes
comprometidos ha mostrado utilidad en disminucion en la
tasa de recurrencias . Dada la localizacion tumoral, los
drganos a riesgo en el campo de radiacion hacen que sean
mayores 1os riesgos de brindar al paciente radioterapia que
los beneficios demostrados hasta el momento.

Quimioterapia: EI manejo con terapia sistémica en
sarcomas Unicamente ha mostrado utilidad en sarcomas de
alto grado, principalmente por que se trata de tumores con
baja tasa mitdtica por lo cual el efecto de los medicamentos
sobre el tumor es bajo. En sarcomas retroperitoneales, por
los subtipos histoldgicos mas frecuentemente encontrados,
no se recomienda el uso de quimioterapia neoadyuvante y
adyuvante, puesto que no ha demostrado efectos sobre la
supervivencia global (3,8).

-115-




Actualizacion en
CIRUGIA GENERAL s v

Prondstico y seguimiento
La supervivencia a 5 afos es del 30 % (2. Solo en el 11 % de
los casos 0s pacientes cursan con metastasis, principalmente a
pulman e higado, la mortalidad esta dada por la alta recurrencia
local, la mayoria mueren sin metastasis a distancia ).
El seguimiento de estos pacientes debe multidisciplinario, se
recomienda realizar imagenes cada 6 meses los primeros 2
afnos, luego cada 6 meses por 2 afos mas y luego anual,
segun cada caso en particular (2)
Conclusiones

e E[ sarcoma retroperitoneal es una enfermedad rara.

e [| tipo histologico mds comun es liposarcoma y
leiomiosarcoma.

e Se debe hacer diagndstico histoldgico con biopsia por
TRU-CUT.

¢ No se han demostrado beneficios concluyentes con radio
ni quimioterapia.

e | a cirugia es la unica posibilidad curativa.
e | a cirugia debe ser en bloque y radical.
e E[ abordaje ideal no ha sido establecido.

e £l tratamiento debe ser multidisciplinario.
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