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RESUMEN

El liposarcoma retroperitoneal es un tumor maligno de origen
mesodérmico derivado del tejido adiposo, su presentacién clinica es
insidiosa e inespecifica siendo la distencién abdominal el sintoma mas
frecuente, lo que le permite adquirir grandes dimensiones. Su
tratamiento éptimo es la exéresis quirdrgica. No se registran buenos
resultados con quimioterapia y radioterapia. Se presenta el caso de un
paciente de 70 anos de edad con esta enfermedad que fue intervenido
quirdrgicamente.
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INTRODUCCION

Los sarcomas de tejidos blandos son los tumores de partes blandas mas
frecuentes. AUn asi corresponden a menos del 1 % de la economia.® El
liposarcoma es un tumor maligno de origen mesodérmico derivado del
tejido adiposo, su presentacién clinica es insidiosa e inespecifica siendo
el dolor abdominal y la distencion abdominal los sintomas mas
frecuentes, representando una gran dificultad diagndstica debido a la
poca especificidad y larga evolucién de los mismos.



Los liposarcomas retroperitoneales son mas propensos a desplazar que
a invadir estructuras adyacentes, por lo que pueden presentarse
sintomas urinarios, digestivos o neuroldgicos. Se observan con mayor
frecuencia entre la 5ta. y 7ma. décadas de la vida.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 70 afos de edad, que acude a consulta médica
por presentar aumento de volumen del abdomen de varios meses de
evolucidon, acompafiado de astenia, anorexia, marcada pérdida de peso,
disnea.

Examen fisico (datos positivos)

Mucosas: Palidas y humedas.

Abdomen:

Inspeccidén: Marcada distension abdominal, simétrica (Figura 1).
Palpacion: Tumor que ocupa toda la cavidad abdominal, moévil en
sentido céfalo-caudal discreto. Maniobra de Tarral negativa. No dolor
abdominal.

Percusion: Mate en todo el abdomen, no doloroso.

Auscultacion: Ruidos hidroaéreos presentes hacia hipocondrio derecho
de intensidad y frecuencia normal.

SOMA: Marcada atrofia temporal, tenar e hipotenar.

Examenes complementarios

Hemograma completo:
Hemoglobina: 90 g/L
Eritrosedimentacion: 120 mm/L

Tomografia axial computarizada abdominal: Se observd ocupacién de
toda la cavidad abdominal y pélvica por tumoracion con densidad de
predominio graso que produce desplazamiento y compresiéon de asas
intestinales hacia la derecha. No se observa afectacion hepatica.

Se intervino quirdrgicamente resecandose totalmente la tumoracion
gigante de 60 x 20 cm, de aspecto adiposo, de 36 libras, polilobulada
con reseccidén de sigmoides al cual estaba intimamente adherido (Figura
2) y anastomosis término terminal en un plano (Figura 3), cuyo analisis
anatomopatoldgico confirmd el diagndstico presuntivo.

El posoperatorio transcurrié sin complicacion, es dado de alta a los 10
dias (Figura 4).



DISCUSION DEL CASO

El liposarcoma retroperitoneal es el mas frecuente de los sarcomas de
partes blandas (7-28 %) y es el tumor en esta localizacion mas
frecuente.?

Debido a su crecimiento lento, su presentacion clinica es inespecifica e
insidiosa, predominado como sintoma cardinal la distensiéon abdominal
acompafnado de molestias abdominales.

El diagndstico se realiza con ecografia, tomografia axial computarizada,
resonancia magnética nuclear.’

Su tratamiento consiste en la exéresis completa del tumor incluyendo la
seudocapsula tumoral y de los érganos infiltrados que puede llegar a ser
del 80 %*, ya que tiene un elevado indice de recidiva local y, cuando
esto ocurre empeora su prondstico anatomopatoldgico. Nuestro paciente
presentaba infiltracion del colon sigmoideo.

El prondstico depende de varios factores: correcta reseccion quirdrgica y
grado de diferenciacién tumoral, edad superior a 50 afios y tamafio
mayor a 10 cm”®

Los sarcomas de tejido blando son tumores malignos que pueden surgir
en cualquiera de los tejidos mesodérmicos de las extremidades (50 %),
del tronco y el retroperitoneo (40 %), o de la cabeza y el cuello (10 %).
Es infrecuente que estos tumores surjan en el tracto o el estroma
gastrointestinal, y un porcentaje minimo de esos se les conoce como
tumores del estroma gastrointestinal (TEGI). Los TEGI malignos pueden
presentarse entre el eséfago y el recto, pero se presentan con mayor
frecuencia en el estdmago vy el intestino delgado. Los sarcomas de tejido
blando ocurren con mas frecuencia en pacientes con: °

o La enfermedad de von Recklinghausen (neurofibromatosis).
« El sindrome de Gardner.

« El sindrome de Werner.

o Esclerosis tuberosa.

« Sindrome de nevos de células basales.

o Entre los parientes de Li-Fraumeni (mutaciones p53)

Los sarcomas de tejido blando pueden ser histolédgicamente
heterogéneos y, por lo tanto, debe obtenerse tejido adecuado para
hacer un examen microscopico ya sea por biopsia incisional o por
biopsia de aguja centrada. Para no perjudicar la reseccion curativa
posterior, es importante planear con cuidado la biopsia inicial. Como la
seleccion del tratamiento se determina de acuerdo con la histologia del



tumor, es indispensable que un patdélogo experimentado en el
diagndstico de sarcomas revise cuidadosamente el tejido de la biopsia.
Para determinar el tratamiento Optimo para pacientes con esta
enfermedad es necesario efectuar una clasificacién completa y dejar que
un equipo multidisciplinario de especialistas en cancer planifique el
tratamiento.

En la mayoria de los casos, se usa una modalidad combinada de la
radioterapia preoperatoria o postoperatoria, en vez de los
procedimientos quirurgicos radicales que se utilizaban en el pasado. La
funcion de la quimioterapia no estd tan bien definida. A causa de la
constante evolucion de los ultimos adelantos en el tratamiento de esta
enfermedad, todos los pacientes con dichas lesiones deben ser incluidos,
siempre que sea posible, en un ensayo clinico.

El prondstico para sarcomas de tejido blando en adultos depende de
varios factores, como la edad del paciente y el tamafo del tumor, su
grado histoldgico y su estadio. Entre los factores que se asocian con un
prondstico precario se incluyen si se tiene mas de 60 afios, si los
tumores miden mas de 5 cm o tienen una histologia de grado alto.

Mientras que los tumores de grado bajo son generalmente curables con
cirugia solamente, los sarcomas de grado mas alto (segun lo determinen
el indice mitético y la presencia de hemorragia y necrosis) estan
relacionados con tasas mas elevadas de fracaso local del tratamiento y
un potencial metastasico mayor.

La piedra angular de un tratamiento eficaz, consiste en aplicar una
cirugia de escision de amplio margen, que preserve las funciones
siempre que sea factible, con el propdsito de preservar la funcionalidad
de una extremidad.” Esto podria facilitarse por medio de una cirugia
reconstructiva del tejido blando. La técnica quirdrgica de Mohs podria
ser considerada una alternativa a la escisidon quirdrgica amplia para los
sarcomas pequenos, bien diferenciados cuando los resultados
cosméticos se consideran de suma importancia, ya que podria permitir
gue se6 aseguren los margenes con extirpacion minima de tejido
normal.

El tratamiento eficaz de los sarcomas retroperitoneales requiere la
extirpacién de toda la enfermedad macroscopica, salvando al mismo
tiempo las visceras adyacentes no invadidas por el tumor. El prondstico
para los pacientes con sarcomas retroperitoneales de grado alto, es
menos favorable que para pacientes con tumores en otros sitios, debido
en parte, a la dificultad de resecar completamente estos tumores y a las
limitaciones impuestas sobre la radioterapia de dosis elevada.® El
resecado quirdrgico es la modalidad de tratamiento mas eficaz para los



TEGI. Existen pruebas que indican que un inhibidor de la tirosina cinasa
lamado mesilato de imatinib, indujo una respuesta sostenida en
aquellos pacientes con TEGI metastasicos no resecables.®

Varios ensayos prospectivos aleatorios no han podido confirmar de
manera conclusiva si la quimioterapia adyuvante a base de
doxorrubicina beneficia a los adultos con sarcomas resecables de tejido
blando. La mayoria de estos estudios acumularon pequefios niumeros de
pacientes y no demostraron un beneficio para la supervivencia sin
metastasis ni la supervivencia general (SG).

Un pequeno estudio con quimioterapia adyuvante, mostré un impacto
positivo en cuanto a la supervivencia sin enfermedad y la SG en los
pacientes que fueron tratados con quimioterapia postoperatoria. Los
estudios variaron ampliamente entre si, incluso hubo diferencia en los
regimenes terapéuticos, las dosis de los farmacos, el tamafio de la
muestra, el sitio del tumor y el grado histolégico.

Un metanalisis cuantitativo de informacién actualizada sobre 1 568
pacientes individuales que participaron en 14 ensayos de terapia
adyuvante a base de doxorrubicina mostré un beneficio absoluto, como
resultado de la terapia adyuvante, de 6 % en el intervalo sin recaida
local (intervalo de confianza [IC] de 95 %, 1-10), de 10 % en el
intervalo sin recaida distante (IC de 95 %, 5-15) y de 10 % en la
supervivencia sin recaida (IC de 95 %, 5-15); sin embargo, no hubo
ventaja en la SG a 10 afos. Los pacientes con tumores de grado alto
(grados 3 o0 4) que miden mas de 5 cm de diametro tienen la mayor
tendencia a padecer metastasis de la enfermedad y satisfacen los
requisitos para participar en los ensayos clinicos de quimioterapia
adyuvante.

En el caso de metastasis distantes (estadio IV), es posible realizar
cirugia curativa en pacientes seleccionados por su conducta bioldgica
subyacente Optima (i.e., en pacientes con numero limitado de
metastasis, con un intervalo sin enfermedad prolongado, y con un
crecimiento clinico bajo) con metastasis pulmonar que se halla sometido
o se esté sometiendo a una reseccion completa del tumor primario.

Se considera que la doxorrubicina sola o con dacarbacina es el mejor
régimen quimioterapéutico para el sarcoma avanzado. En un ensayo
aleatorio de 340 pacientes con sarcoma avanzado, el tratamiento con
doxorrubicina, dacarbacina, ifosfamida y mesna (MAID) mostrd tener
una tasa de respuesta mas alta (32 vs. 17 %, P < 0.002) y un periodo
mas largo hasta que evolucionara la enfermedad (6 meses vs. 4 meses,
P < 0.02) que el régimen de doxorrubicina y dacarbacina solas. Podria
justificarse el uso del régimen de MAID debido a la mayor tasa de



respuesta en el manejo preoperatorio de pacientes mas jévenes con
resecabilidad marginal, pero los efectos toxicos adicionales constituyen
razones en contra de su uso en pacientes mayores.

Suele ser dificil realizar una reseccion quirdrgica completa de los
sarcomas del retroperitoneo debido a su gran tamano antes de ser
detectados y a su situacién anatdémica. En los ensayos prospectivos
aleatorios, ni la quimioterapia preoperatoria ni la postoperatoria
adyuvante, han mostrado ninguna ventaja de supervivencia para este
subgrupo de pacientes.’

Clasificacion celular

Los sarcomas de tejido blando se clasifican histolédgicamente segun las
células de origen del tejido blando, aunque el tipo de células no forma
parte del sistema de clasificacion para fines de establecer el prondstico.
Estudios adicionales, incluso la microscopia electrdnica, histoquimica,
citometria del flujo, citogenética y estudios de cultivo de tejidos podrian
permitir la identificacidon de subtipos especificos dentro de las categorias
histologicas principales. El grado histologico refleja el potencial
metastasico de estos tumores con mas exactitud que la clasificacion
celular clasica de la lista que aparece a continuacién.

En conjunto, el histiocitoma fibroso maligno es el tipo histolégico mas
comun (40 % del total), seguido por el liposarcoma (25 %); pero la
frecuencia del tipo histoldgico depende del sitio. Los patdlogos asignan
el grado basandose en el nUmero de mitosis por campo de alta potencia,
la presencia de necrosis, la morfologia celular y nuclear y el grado de
celularidad. En una revision prospectiva podria haber un desacuerdo
hasta de 40 % entre los patélogos.*°

Los sarcomas de tejido blando incluyen los siguientes tumores:
« Sarcoma alveolar de partes blandas.
« Angiosarcoma.
» Dermatofibrosarcoma protuberans.
« Sarcoma epitelioide.
« Condrosarcoma extraesquelético.
« Osteosarcoma extraesquelético.
o Fibrosarcoma.
o Tumor gastrointestinal del estroma (TEGI).
e Leiomiosarcoma.
e Liposarcoma.
« Histiocitoma fibroso maligno.
 Hemangiopericitoma maligno.
« Mesenquimoma maligno.
« Schwannoma maligno.



« Tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos.
« Tumores neuroectodérmicos periféricos.
 Rabdomiosarcoma.

e Sarcoma sinovial.

« Sarcoma, NOS (no especificado de otra forma).

Los TEGI son de origen mesenquimal y son inmunohistoquimicamente
diferentes de los leiomiosarcomas, schwannomas y fibrosarcomas con
los que con frecuencia se les clasifica. Se les puede identificar por ser
CD34 y CD117 positivos. Estos tumores expresan un receptor del factor
de crecimiento con una actividad de la tirosina cinasa llamada c-kit
(CD117). Los TEGI de las paredes del estbmago se consideran malignos
cuando miden mas de 5 a 10 cm, tienen un alto indice mitdtico o han
hecho metastasis.

Los TEGI del intestino delgado se consideran malignos si tienen alguna
mitosis 0 si es mayor de 2 cm. Las pruebas actuales indican que las
mutaciones del c-kit (CD117) se identifican con mayor frecuencia en los
TEGI malignos que los benignos. Los TEGI malignos son también, con
frecuencia, CD34 positivos.! 12
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Figura 1. Marcada distensién abdominal, simétrica.

Figura 2. Reseccidon del tumor con sigmoides.
Tumor retroperitoneal 60x20 cm. Pesé 36 libras.



Figura 3. Anastomosis término terminal en un
plano a puntos separados poliéster 2/0.

Figura 4. Posoperatorio inmediato.



