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RESUMEN

Introduccién. Los sarcomas son tumores malignos derivados de las células
mesenquimales del cuerpo, aunque se engloban algunos tumores originados del
ectodermo. Su distribucion segun la localizacion es 43-45% en las extremidades,
10% en el tronco, 19% visceral, 15% corresponde al retroperitoneo, y 9% en
cabeza y cuello. EI manejo de los sarcomas retroperitoneales es quirurgico, al
momento el uso de quimioterapia y radioterapia es controversial.

Objetivo: Conocer la incidencia, las caracteristicas clinicas, tratamiento, resultado
histopatologico, recaida y mortalidad de los pacientes diagnosticados con
sarcoma retroperitoneal en el periodo de 01 de enero de 2010 a 31 de diciembre
de 2015, del servicio de oncologia del Hospital Juarez de México.

Material y métodos: Analisis retrospectivo de la base de datos recolectada de
forma prospectiva con pacientes con diagnostico de sarcoma retroperitoneal del
periodo enero 2010 a diciembre 2015.

Resultados: La duracion media de sintomas fue de 8.3 meses, los pacientes
debutaron con dolor abdominal, el estudio mas importante fue la TAC
abdominopelvica con contraste oral e IV. Los pacientes fueron llevados a
reseccion del tumor por laparotomia y un pequefo porcentaje a reseccion
multivisceral. El seguimiento medio fue de 36 meses, con recaida en 6 pacientes;
3 local, 3 a pulmén y una paciente a higado. El tiempo medio de recaida fue de 1
ano 9 meses.

Discusion: Los sarcomas retroperitoneales son tumores raros, se presentan como
tumores voluminosos asintomaticos. Dentro de las principales manifestaciones
clinicas se encuentra tumoracion y dolor abdominal en el 80%, el subtipo
histologico liposarcoma fue el mas frecuente en un 72% del total de pacientes, las
metastasis ganglionares son infrecuentes y la tasa de recurrencia es del 40% al
80%.

Conclusiones: Al momento del diagndstico es una enfermedad en estadios
localmente avanzados. La piedra angular del tratamiento es la cirugia con RO. La
recurrencia local y sistémica es mayor en grados altos (G3) asi como en pacientes
que no se llevaron a reseccién completa.



MARCO TEORICO

Cancer es el conjunto de neoplasias malignas de origen epitelial, mesenquimal y
hematoldgico.

Es wuna enfermedad genética que involucra diversas mutaciones en
protooncogenes, genes supresores tumorales, genes de reparacion celular vy
microRNAs, con el fin de conferirle un fenotipo maligno a un clon celular. Asi
adquiere el tumor la capacidad de ser autodependiente, invadir, evadir la
respuesta inmune y dar metastasis a otras partes del cuerpo. Estos cambios
genéticos son causados por la exposicidon ambiental, quimica, fisica y biologica.

En 2008 se reportaron en el mundo 7.6 millones de muertes por cancer, siendo el
13% del total de las muertes. Es la segunda causa de mortalidad después de las
enfermedades cardiovasculares; se calcula que para el 2030 sean 12 millones por
ano y ocupe el primer lugar de mortalidad.

En Estados Unidos 1 de cada 4 muertes se deberan al cancer. En México, a partir
de 1922 a 2001 la mortalidad crecié e de 0.60 a 13%, es la tercera causa de
muerte, con una tasa de 62.8 por cada 100,000 habitantes.

En 2006 el reporte histopatolégico de las neoplasias malignas (RHNM) presento
una tasa global de morbilidad por cancer de 10 por cada 100,000 habitantes
(106,238 casos), con mayor incidencia en Nuevo Ledn y el Distrito Federal.

El primer lugar en el hombre lo ocupa el cancer de prostata (8.9 x cada 100,000
habitantes), seguido por el cancer de pulmén y en tercer lugar el cancer de
estbmago. En las mujeres, la primera causa de mortalidad es el cancer de mama
(8.9 x cada 100,000 habitantes), seguido por cancer de cérvix uterino (7.4 x cada
100,000 habitantes) y cancer de estdmago.

En el 2006, en el RHNM las causas de morbilidad por cancer se distribuyeron de
la siguiente forma en orden de frecuencia: cancer de piel no melanoma (14.68%),
de mama (12.9%), del cérvix uterino (7.38%), de préstata (6.97%), linfomas
(6.66%), de colon y recto (3.88), de estdbmago (3.23%), de vejiga (2.11%), de
tiroides (2.22%), de rifion (1.86%) y de pulmon (1.67%).

La distribucion por sexo en mortalidad en México es mayor en mujeres (50.9%),
relacion mujer-hombre 1.04 a 1; la mayoria de los casos a partir de los 35 afios de
edad, y en hombres a partir de los 45 afios”.



Los sarcomas son tumores malignos derivados de las células mesenquimales del
cuerpo, aunque se engloban algunos tumores originados del ectodermo, ya que su
biologia molecular es similar®. La palabra sarcoma deriva del griego Sarx “odpka’
que significa carne, lo que se interpreta como tumor carnoso o derivado de la
carne>. Descritos por primera vez por Theodore Virchow en 1857%.

Son tumores raros, corresponden al 1% de las neoplasias malignas en adultos?.
Corresponde a un grupo heterogéneo de tumores, que involucra mas de 50
estirpes histoldgicas diferentes®.

Clasificacion de los Sarcomas®

Tumores miofibrobasticos y fibroblasticos
e Fibrosarcoma del adulto
e Sarcoma fibromixoide de bajo grado
e Mixofibrosarcoma
e Fibrosarcoma epiteloide esclerosante

Tumores Fibrohistiociticos
e Tumor tenosinovial de células gigantes

Tumores adipociticos
e Lipoma atitpico/liposarcoma de bajo grado
e Liposarcoma desdiferenciado
e Liposarcoma mixoide (incluido el de células redondas)
e Liposarcoma pleomdérfico
e Liposarcoma no especifico

Tumores de musculo liso
e Leiomiosarcoma

Tumores de musculo estriado
¢ Rabdomiosarcoma
e Rabdomiosarcoma alveolar (solido y anaplasico)
e Rabdomiosarcoma embrionario
e Rabdomiosarcoma pleomérfico
¢ Rabdomiosarcoma esclerosante



Tumores vasculares
e Sarcoma de Kaposi
e Angiosarcoma de tejidos blandos
e Hemangioendotelioma epiteloide

Tumores perivasculares
¢ Glomangiosarcoma (Glomus maligno)

Tumores neurales
e Tumor maligno derivado de la vaina nerviosa
e Tumor maligno derivado de la vaina nerviosa epiteloide
e Tumor maligno de células granulares
e Tumor maligno de triton (Tumor maligno derivado de la vaina nerviosa con
rabdomiosarcoma)

Tumores extraesqueléticos condroides osteoides
e Condrosarcoma mesenquimal extraesquelético
o Osteosarcoma extraesquelético

Tumores del estroma gastrointestinal
o GIST

Tumores de diferenciacién incierta
e Sarcoma alveolar
e Sarcoma de tejidos blandos de células claras
e Tumor desmoplasico de células redondas y pequenas
e Sarcoma de Ewing extraesquelético
e Sarcoma epiteloide
e Tumor rabdoide extrarenal
e Condrosarcoma mixoide extraesquelético
e Sarcoma de la intima
e Tumor maligno rabdoide extrarenal
¢ Neoplasia con diferenciacién epiteloide perivascular (PEComas)
e Sarcoma sinovial (Monofasico, bifasico)



Tumores indiferenciados no clasificables
e Sarcoma pleomorfo desdiferenciado
e Sarcoma desdiferenciado de células redondas
e Sarcoma desdiferenciado epiteloide
e Sarcoma desdiferenciado de células fusiformes
e Sarcoma desdiferenciado no especifico

Su distribucién segun la localizacién es 43-45% en las extremidades (hasta 30%
en extremidad inferior), 10% en el tronco, 19% visceral, 15% corresponde al
retroperitoneo, y 9% en cabeza y cuello & 78,

La edad media de presentacion es a los 65 afos, pero entre los 20 a 50 afos se
asocian a traslocaciones.

De acuerdo al subtipo histolégico el mas frecuente es el liposarcoma 41%,
leiomiosarcoma 28%, histiocitoma fibroso maligno (Sarcoma pleomorfo
desdiferenciado) 7% y tumores malignos de la vaina nerviosa 3%. La mayoria de
los sarcomas son esporadicos, sin embargo hasta un 10% se asocia a un
sindrome genético.

El sindrome de Li-Fraumeni (mutacion en TP53), se caracteriza por un incremento
en el riesgo de multiples neoplasias entre ellas sarcomas de tejidos blandos (12-
21%), osteosarcomas, cancer de mama, tumor primario de cerebro, leucemia,
carcinoma adrenocortical, antes de los 45 afos. En cuanto a la histologia es mas
comun el rabdomiosarcoma, fibrosarcomas, y sarcoma pleomorfo. Otro sindrome
asociado es la poliposis adenomatosa, causada por la mutacion del gen APC en
5921 y el sindrome de Gardner (una variaciéon de la poliposis adenomatosa
familiar) pueden presentar tumores desmoides hasta en un 7.5%. La mutacién del
gen RB se asocia con un incremento en el riesgo de sarcomas de tejidos blandos,
siendo el mas frecuente el leiomiosarcoma. La neurofibromatosis se asocia con
tumores de la vaina nerviosa®. Igualmente se ha descrito la exposicion a
radiaciones, luz UV, tabaco, llinfedema, agentes quimicos como arsénico, vinil
clorhidro, etc.

El antecedente de trauma no se ha demostrado como un agente causal. Sin
embargo los tumores desmoides en extremidades se pueden asociar a actividad
fisica intensa®.



Los sarcomas se extienden siguiendo los trayectos de la fascia y fibras
musculares, asi como de nervios y vasos sanguineos. La diseminacion linfatica es
poco frecuente, y se asocia en particular a algunos tipos histolégicos como el
sarcoma de células claras, sarcoma epiteloide, sarcoma sinovial, angiosarcoma y
rabdomiosarcoma. Y la diseminacion hematdégena va de la mano del grado
histolégico, siendo poco comun en sarcomas de bajo grado y frecuente en los de
alto grado™.

Se manifiestan habitualmente como una masa indolora que en algunas
localizaciones puede adquirir gran tamafo antes de ser clinicamente evidentes™".

Segun la guia mexicana para el Diagnostico y Tratamiento del Sarcoma de tejidos
blandos®, se debe sospechar etiologia maligna con tumores mayores de 5cm,
aumento subito del crecimiento de un tumor en vigilancia, tumor fijo, dolor intenso.

El retroperitoneo es un espacio virtual que se encuentra entre el peritoneo parietal
posterior y la pared abdominal posterior, se extiende desde el diafragma hasta el
piso pelvico. En él hay tejido graso, glandulas suprarrenales, rifiones, duodeno,
pancreas, la cara posterior del colon ascendente y descendente, uréteres, grandes
vasos, plexos nerviosos, ganglios linfaticos'.

Hasta 80% se manifiesta como una masa abdominal, en un 60% acompafada de
dolor y hasta el 35% de los pacientes manifiestan pérdida de peso. Otras
manifestaciones son sintomas neuroldgicos en 42% (parestesias en miembros
pélvicos, paresia y rara vez plejia). Ictericia, hematuria, oclusion intestinal. Pisters
et al™ en un estudio prospectivo con 1041 pacientes, determinaron la
supervivencia a 5 afios en 76% de los pacientes, los factores que incrementaron el
riesgo de recurrencia local fueron la edad, margenes positivos, y la histologia en
sarcoma pleomorfo y sarcomas de la vaina nerviosa. Los factores que
determinaron la muerte especifica por cancer fueron el tamafio, profundidad vy
grado, en segundo plano la recurrencia, margenes positivos y la histologia. La
recurrencia a distancia se asocio con tamano, profundidad, grado.

Los tumores de alto grado se asociaron a mayor riesgo de metastasis en los
primeros 30 meses de seguimiento. El grado es el factor prondstico mas
importante para metastasis tempranas, pero en recurrencia tardia es equiparable
con el tamafo. La invasién 6sea y neurovascular se consideran caracteristicas de
mal prondstico®.

El pronéstico en los sarcomas retroperitoneales en general es pobre, por la alta
tasa de recurrencia local, por ser profundos y solo realizar resecciones marginales.

10



En un estudio realizado por Stoeckle et al', presenta como factores de mal
prondsticos la no reseccion RO inicial, el grado histologico alto, involucro 6seo y
neurovascular, subtipos histolégicos diferentes al Liposarcoma. Con significancia
estadistica como predictores de pobre control local, recurrencia locorregional y
metastasis a distancia.

El abordaje diagndstico comprende la evaluacion por un equipo multidisciplinario
con experiencia en el manejo de sarcomas. Inicialmente una buena historia clinica,
con detencidn en los antecedentes familiares, radiografia de térax o bien TAC de
térax abdomen pelvis.

La biopsia es indispensable en los sarcomas de extremidades, tronco o cabeza y
cuello, para obtener confirmacién histolégica, ya sea con aguja de corte o
incisional. Sin embargo en los sarcomas retroperitoneales, solo es necesaria
cuando el tumor no es resecable y recibira quimioterapia o radioterapia
neoadyuvante. En estos casos se prefiere la biopsia guiada por TAC en lugar de
biopsia abierta®.

Para la estatificacion de los sarcomas retroperitoneales se usa el sistema TNM de
la American Joint Committe on Cancer 10 edicién 2010":

TO: no evidencia de tumor
Tx: el tumor inicial no puede ser valorado
T1: Tumor de 5cm o menor
T1a: Tumor de 5cm o menor superficial
T1b: Tumor de 5cm o menor profundo
T2: Tumor mayor a 5cm
T2a: Tumor mayor a 5cm superficial
T2b: Tumor mayor a 5cm profundo
La profundidad o superficialidad del tumor es dada por el plano fascial.

Nx: Los ganglios linfaticos no pueden ser evaluados
NO: No metastasis linfaticas regionales.
N1: Metastasis linfaticas regionales.

MO: Sin metastasis a distancia.
M1: Metastasis a distancia.

Gx: El grado no puede ser evaluado.
G1: Grado 1.
G2: Grado 2.
G3: Grado 3

11



ETAPIFICACION AJCC'S

EC T N M Grado
1A T1a
NO MO G1, GX
T1b
B T2a
NO MO G1, GX
T2b
T1a
1A NO MO G2, G3
T1b
T2a
B NO MO G2
T2b
I T2a, T2b NO
. MO G3
Cualquier T N1
v Cualquier T Cualquier N M1 Cualquier G

La cirugia es la unica modalidad terapéutica potencialmente curativa para la
enfermedad localizada. El uso de radioterapia o quimioterapia en el tratamiento
aun es controversial ® '®. La reseccién tumoral puede ser simple, solo retirar
tumor, con involucro de drganos y resecciones vasculares.

La reseccion completa es el mejor factor prondstico, en una serie del Memorial
Sloan-Kettering Cancer Center la expectativa de vida fue de 103 meses vs 18
meses de acuerdo a si la reseccién fue completa o no, encontrando igualmente la
mejor supervivencia es en el liposarcoma bien diferenciado, con una expectativa
de vida de 90% a 5 afos, en contraste con 30 y 50% para liposarcomas
pleomorfos y poco diferenciados’’.

La reseccion multivisceral es valida siempre y cuando se logre retirar todo el tumor
macroscdpico'®, los érganos con mas frecuencia sacrificados son rifién, colon,
bazo, en ocasiones intestino delgado y estébmago, uréter, vejiga, utero y anexos.
Sin embargo hasta en un 46% de resecciones tumorales con rifidn, este no estaba
infiltrado al corte histopatolégicoe.
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Resecciones mas extensas para tratar de dar margen negativo al tumor sin estar
infiltrados macroscépicamente por el mismo solo aumentan la morbilidad, aunque
en estudios retrospectivos en centros con alto volumen de pacientes han
demostrado mejoria en el control locorregional sobretodo en sarcomas de grado
bajo e intermedio ® 8.

El uso de radioterapia neoadyuvante en teoria es ideal en sarcomas
retroperitoneales por su gran volumen y desplazamiento de 6rganos, no asi
posterior a su reseccidon ya que las asas son fijadas por adherencias al lecho
quirurgico con la posibilidad de recibir dosis altas, sin embargo la RT no sustituye
a la cirugia primaria o re-reseccién en su caso. Su uso aun es controversial y no
se ha llegado a un consenso con respecto a su uso. Al momento hay un estudio
fase Ill por el European Organization for Research and Treatment of Cancer:
EORTC 62092-22092 en el cual se compara el tratamiento con RT adyuvante vs
cirugia sola para determinar el periodo libre de enfermedad y la supervivencia
global, y hasta no tener resultados del mismo la cirugia es el pilar fundamental del
tratamiento ® °. Por ultimo el uso de quimioterapia se limita a estirpes
respondedoras®.

13



JUSTIFICACION

Los sarcomas retroperitoneales son un problema de salud publica, reconocido por
la Secretaria de Salud, la cirugia es el pilar fundamental en su tratamiento, se
desconocen los resultados en el manejo de esta entidad a nivel nacional y
hospitalario. Es necesario conocer las caracteristicas clinicas y la experiencia en
el manejo de esta entidad para su comparacion con lo reportado a nivel mundial
de este modo se identifiquen puntos de mejora, en el diagnostico, tratamiento y
seguimiento, y asi disminuir el impacto que representa en la poblacion.

14



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son las caracteristicas clinicas y el tratamiento recibido de los pacientes
con sarcoma retroperitoneal, en la unidad de oncologia del Hospital Juarez de
México?

HIPOTESIS

Los sarcomas retroperitoneales son tumores raros, el subtipo histolégico mas
comun es el Liposarcoma, la cirugia es el mejor tratamiento, y su prondstico es
malo si no se resecan en su totalidad.

OBJETIVO DE LA INVESTIGACION

Objetivo General: Conocer las caracteristicas clinicas de los pacientes
diagnosticados con sarcoma retroperitoneal, asi como el tratamiento que
recibieron, en el periodo de 01 de enero de 2010 a 31 diciembre de 2015.
Objetivos particulares:

e Determinar la edad de presentacion.

e Conocer las principales manifestaciones clinicas.

e Conocer la principal estirpe histologica.

e Conocer el tratamiento empleado.

e Conocer si recibié neoadyuvancia, adyuvancia.

e Determinar la existencia o no de morbilidad.

e Determinar la existencia de mortalidad.

e Conocer si hubo recaida o progresion y el periodo libre de enfermedad.
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MATERIAL Y METODOS

DISENO DE LA INVESTIGACION Y TIPO DE ESTUDIO.

Estudio observacional, retrospectivo. Descritivo transversal.

Analisis retrospectivo de la base de datos de sarcomas retroperitonealoes, y sus
caracteristicas clinicas como edad, ocupacién, antecedentes heredo familiares,
antecedentes personales patoldgicos, presentacion clinica, tipo histoldgico,
tamano tumoral, etapa clinica, manejo establecido, neoadyuvancia, adyuvancia,
seguimiento, mortalidad. Para las variables faltantes se consultara el expediente
clinico.

DEFINICION DE LA POBLACION.

CRITERIOS DE SELECCION DE LA MUESTRA. Criterios de inclusion: pacientes
con diagndstico de sarcomas retroperitoneal, tratados en la unidad de oncologia
del hospital Juarez de México del periodo 01 enero 2010 al 31 de diciembre 2015.

b. Criterios de exclusion:
e Pacientes con diagnéstico inicial de sarcoma retroperitoneal con
diagndstico histologico final diferente.
e Pacientes con diagnéstico de sarcoma retroperitoneal manejados fuera de
la unidad de oncologia.
c. Criterios de eliminacion:
e Pacientes con expediente clinico incompleto.
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DEFINICION DE VARIABLES:

Sexo. Determinado a través de las notas del expediente acorde con las
condiciones fenotipicas de su género. Considerandose como masculino o
femenino.

Edad. Determinado por la fecha de nacimiento registrado en el expediente clinico,
traduce el nivel de madurez del individuo. Se registr6 como afos cumplidos al
momento del procedimiento quirdrgico. Cuantitativa de conteo.

Ocupacién: Es un término que proviene del latin occupatio y que esta vinculado al
verbo ocupar (apropiarse de algo, residir en una vivienda, despertar el interés de
alguien). El concepto se utiliza como sinénimo de trabajo, labor o quehacer.
Cuantitativa de porcentaje.

Antecedentes heredofamiliares oncolégicos: Registro de las relaciones entre
los miembros de una familia junto con sus antecedentes médicos. Los
antecedentes familiares pueden mostrar las caracteristicas de ciertas
enfermedades en una familia. También se llama antecedentes médicos familiares..
Cualitativa positivo o negativo.

Antecedentes personales oncoldégicos: Cualitativo presente o ausente.

Tiempo de evolucién: Cuantitativo meses.

Cuadro clinico: En medicina se denomina cuadro clinico al conjunto de sintomas
que presenta un paciente, y que le permiten al médico hacer un diagndstico de la
enfermedad. Cuantitativo porcentaje.

Tipo histolégico: Hace referencia al subtipo histolégico al que pertenezca el
tumor estudiado. Cuantitativo porcentaje.

Grado: Caracteristicas histolégicas del tumor que determinan la diferenciacion.
Cuantitativa de conteo.

Tamano tumoral: Dimension del cancer expresada en centimetros. Cuantitativa.
Terapéutica establecida. Medidas realizadas para llevar al paciente a la curacion
de la enfermedad. Cualitativa.

Tiempo de seguimiento: Lapso durante el cual el paciente ha sido vigilado una
vez concluido en tratamiento. Cuantitativa meses.
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ANALISIS ESTADISTICO

Para variables cualitativas; medias de tendencia central como media y desviacion
estandar. Asi como porcentajes.

RECURSOS

Personal: Residente de ultimo afio de cirugia oncologica. Tutor de tesis.
Materiales: Expedientes clinicos de servicio de oncologia del hospital Juarez de
México.

Computadora.

Papeleria.

CONSIDERACIONES ETICAS
Investigacion sin riesgo. No requiere consentimiento informado.

18



RESULTADOS

Se revisaron expedientes de pacientes con diagnostico de sarcoma retroperitoneal
del periodo enero 2010 a diciembre 2015, tratados en el Servicio de Oncologia del
Hospital Juarez de México.

De 50 pacientes tratados con diagndstico inicial de sarcoma retroperitoneal, se
eliminaron 25 expedientes ya sea por abandono del tratamiento, diagndstico
histologico diferente o bien expedientes incompletos.

De los 25 pacientes restantes 16 eran del sexo femenino y 9 masculinos, el
promedio de edad al diagndstico fue 52 afios el menor de 19 afios y el mayor con
79 anos.

Tres pacientes tenian antecedentes familiares para cancer, una con hermano y
hermana cancer de tiroides y mama respectivamente y su madre antecedente de
cancer cervicouterino. El segundo paciente padre finado por cancer de pulmoén, y
el ultimo un hijo con cancer testicular.

Dentro de los antecedentes personales patolégicos ningun paciente con
antecedentes oncoldgicos, 8 pacientes con HAS y dos con DM2.

La duracién media de sintomas fue de 8.3 meses con rango de 1 a 36 meses.
Todos los pacientes debutaron con dolor abdominal (Tabla 1), 15 de ellos
acompanado de aumento de volumen abdominal con masa palpable, 5
presentaron sintomas digestivos ya sea plenitud posprandial, diarrea y
estrefimineto. Los principales sintomas urinarios fueron hematuria y polaquiuria.
Otros sintomas fueron pérdida de peso asi como astenia adinamia y fiebre en un
paciente.

El protocolo diagndstico fue: historia clinica completa, examenes de laboratorio:
Hemograma, glucosa, creatinina, nitrogeno ureico, tiempos de coagulacion,
deshidrogenasa lactica, tele de térax y tomografia abdomen pelvis con contraste
intravenoso y oral.

Se evaluaron las caracteristicas tomograficas del tumor, considerandose
quirargicos 20 pacientes, de ellos 13 tenian invasion tomografica de 6rganos, el
mas comun fue el rindn, seguido de pared coldnica y pared abdominal.

5 pacientes fueron llevados a toma de biopsia inicial, 3 guiadas por TAC, 1 guiada
por USG y 1 por laparotomia.
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Todos los pacientes fueron llevados a reseccion del tumor por laparotomia media,
o bien prolongacion lateral de la incision, solo 1 se manejo de forma inicial con
neoadyuvancia con QT/RT concomitante con cisplatino y 45Gy, con reseccion al
mes del tratamiento.

11 pacientes se llevaron a reseccion solo del tumor, 14 a reseccion de uno o
varios organos. En la tabla 2 se especifican los principales érganos resecados.

La reseccion visceral con el tumor se realizé ya que macroscopicamente invadia el
sarcoma o bien por ser técnicamente imposible salvar el 6rgano, sin embargo al
estudio histopatologico 3 de 8 rifiones resecados tenian invasion por el tumory 3
resecciones intestinales la pared del mismo estaba infiltrada. Un paciente requirid
reseccion vascular de la vena cava con reconstruccion con injerto de Gore-Tex.

El tamano medio del tumor fue de 25.2cm con rangos desde 54cm el mayor a 8cm
el menor. En 4 pacientes hubo residual R2. El promedio de sangrado fue de
1900cc. De todos los pacientes operados solo 4 presentaron complicaciones 2 con
sangrado excesivo que requirid de empaquetamiento, y reoperacion en 48hrs
posterior a mejorar condiciones en UCI, 1 con ileo prolongado y 1 con infeccion de
sitio quirurgico, no hubo mortalidad perioperatoria en la cirugia inicial, con
evolucion favorable y egreso a domicilio en promedio de 9 dias después del
procedimiento.

En la tabla 3 se describe las caracteristicas histolégicas de los sarcomas
resecados, asi como el TNM en la tabla 4. El 72% de los pacientes correspondia a
liposarcomas, 5 fueron liposarcomas bien diferenciados, 6 desdiferenciados, 6
mixoides y uno pleomorfo. 48% correspondieron a un estadio clinico Il de ellos
solo 1 por N1 el resto por tumores mayores a 5cm y G3. Un paciente se considero
M1 por sarcomatosis por implante unico en cara anterior del estdmago.

13 pacientes se llevaron a adyuvancia 11 con RT al lecho y tres a quimioterapia
con VAC, Doxorrubicina/Ciclofosfamida y Carboplatino/lfosfamida.

El seguimiento medio fue de 36 meses, con recaida en 6 pacientes (3 localesy 3 a
pulmdn), progresion en una paciente a higado. El tiempo medio de recaida fue de
1 afio 9 meses.

Las recaidas locales se llevaron a reseccion, en dos pacientes fueron necesarias

varias laparotomias asi como una toracotomia, sin embargo ambos fallecieron por
complicaciones de sepsis abdominal, la recaida sistémica fue tratada con
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quimioterapia paliativa sin éxito, al momento del estudio los seis pacientes han
fallecido, una en quimioterapia paliativa por progresion hepatica y el resto aun se
encuentra en seguimiento.

Tabla 1.
PRINCIPALES MANIFESTACIONES CLINICAS

Manifestacion clinica Numero de pacientes %
Dolor 25 100
Masa palpable 15 60
Sintomas digestivos 5 20
Sintomas urinarios 5 20
Pérdida de peso 4 16
Sintomas generales 2 8
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Tabla 2.

ORGANOS RESECADOS

ORGANO Numero de pacientes %
Rifdn 8 32
Colon 3 12
Salpinge y ovario 3 12
Diafragma 2 8
Otros 4 16
Tabla 3.
CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS
SUBTIPO HISTOLOGICO Numero de pacientes %
Liposarcoma 18 72
Sarcoma pleomorfo 3 12
Leiomiosarcoma 2 8
Rabdomiosarcoma 1 4
Tumor maligno de la
1 4

vaina nerviosa
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Tabla 4.

ESTADIO CLINICO

TNM Numero de pacientes %
IB 44
T2 NO MO G1 B
1B ] 4
T2NO MO G2
1]
T2NO MO G3 12 48
T2 N1 MO
IV M1 1 4
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DISCUSION

Los sarcomas retroperitoneales son tumores raros, son menos del 1% de las
neoplasias malignas en adultos® %. Corresponde a un grupo heterogéneo de
tumores, que involucra mas de 50 estirpes histoldgicas diferentes®. Representan
del 10 al 15% de todos los sarcomas de partes blandas?®’, se utiliza el mismo
sistema de estatificacion que en los sarcomas de extremidades, tienen una
supervivencia global y un periodo libre de enfermedad peor que en otras
localizaciones’®.

Inicialmente se presentan como tumores voluminosos, son asintomaticos hasta
tener volumenes grandes, la distencion abdominal en ocasiones es el primer
sintoma®" #. Segun la guia mexicana para el diagndstico y tratamiento del
sarcoma de tejidos blandos en extremidades y retroperitoneo, las principales
manifestaciones clinicas son tumor abdominal en 80%, sintomas neurologicos o
edema en extremidades, dolor en 37%, pérdida de peso.

Asi como otras manifestaciones de acuerdo a los ¢rganos afectados como
hematuria, sangrado de tubo digestivo, ictericia u obstruccién intestinal®®. En el
presente estudio el principal sintoma fue el dolor en todos los pacientes, seguido
de tumor palpable en 60% de los pacientes seguidos de sintomas digestivos y
urinarios.

La cirugia es la piedra angular en el tratamiento, sin embargo lograr el RO es un
reto por la cercania de los drganos vecinos®*. La reseccion multivisceral esta
indicada cuando el tumor invada de forma macroscépica a los 6rganos adyacentes
o cuando no exista un plano adecuado para su reseccion®’; el rifién y el colon son
los 6rganos sacrificados con mas frecuencia, sin embargo al corte histologico el
riAdn no siempre se encuentra infiltrado. Hasta 10% de los pacientes requieren
resecciones vasculares®. 14 pacientes en nuestro estudio requirieron reseccion
de al menos un dérgano y cinco se llevaron a reseccion multivisceral, sin embargo
solo 3 rinones de 8 resecados estaban realmente infiltrados por tumor, acorde con
lo reportado en la literatura. Algunos autores han optado por resecciones mayores
con 6rganos no involucrados, con el fin de tener un margen y disminuir las tasas
de recurrencia, sin embargo no hay estudios prospectivos que avalen dicho
precepto%, por lo que en el servicio no se llevan a cabo.
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De acuerdo al subtipo histolégico el Liposarcoma fue el mas frecuente en un 72%
del total de pacientes, lo cual es mayor a lo reportado en la literatura: Liposarcoma
(41%), Leiomiosarcoma (28%), sarcoma pleomorfo, sarcoma sinovial y el tumor
maligno de la vaina nerviosa®’; el segundo mas frecuente fue el sarcoma
pleomorfo y el Leiomiosarcoma con 12 y 8% respectivamente.

Hay cuatro subtipos histolégicos de liposarcomas: bien diferenciado,
desdiferenciado, mixoide y pleomorfo. El mas comun es el bien diferenciado y
desdiferenciado, el primero afecta entre los 40 y 60 afios, solo el 25% degenera a
sarcoma de alto grad025. Acorde a lo anterior 5 fueron liposarcomas bien
diferenciados, 6 desdiferenciados, 6 mixoides y uno pleomorfo.

Thomas et al®® refieren que hasta la mitad de los sarcomas son de alto grado, en
los pacientes estudiados el 44% fueron G3.

Las metastasis ganglionares son infrecuentes, se reportan tasas de 9.1-10.8% en
la evolucion natural de la enfermedad, de acuerdo a Fong et al®® subtipo
histoloégico con metastasis ganglionares fue el angiosarcoma, seguido del
Rabdomiosarcoma embrionario y el sarcoma epiteloide. En este caso solo un
paciente presentd N1 correspondié a un tumor mixtos con areas de Liposarcoma
mixoide con areas de liposarcoma desdiferenciado y elementos heterélogos
(hueso y cartilago), el cual infiltraba rifidn, colon y diafragma.

La tasa de recurrencia local va del 40% al 80%%°. Toulmonde et al** reportan en
una serie de 586 casos, reportan que hasta 40% de los pacientes fueron llevados
a biopsia preoperatoria, 37% se llevaron a reseccion simple, y en 332 hubo
necesidad de resecar uno o mas organos. 146 pacientes se llevaron a RT
preoperatoria y 74% a RT posoperatoria. Con una dosis media de 50Gy. La tasa
de recurrencia local fue del 54% a 5 afios, 18% presentdé sarcomatosis y 22%
metastasis a distancia. De ellos el 57% fue en el pulmén, 33% en higado y 35% en
otras localizaciones. El periodo medio de recaida fue de 1.8 afos para recaida
local y 2.2 afios para recaida sistémica. 57% de los pacientes murié en el
seguimiento, la tasa de supervivencia a 5 afos fue del 66%. En este caso la
recaida promedio se dio a los 1.9 afios, de forma sistémica en pulmén el 12%,
higado en 4% y local 12%.

Solo seis pacientes han fallecido (24%) al momento del estudio, con una
mortalidad menor a la reportada en otras series, sin embargo el periodo de
seguimiento es corto (promedio de 36 meses).
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En conclusién los sarcomas retroperitoneales son tumores raros, al momento del
diagnodstico se encuentran en estadios localmente avanzados I[IB y |l
principalmente, las principales manifestaciones son dolor y tumor abdominal, la
piedra angular del tratamiento es la cirugia con RO, el tipo histolégico mas
frecuente es el Liposarcoma, seguido del Leiomiosarcoma. La recurrencia local y
sistémica es mayor en grados altos (G3) asi como en pacientes que no se llevaron
a reseccion completa.
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