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RESUMEN

Los sarcomas representan un grupo heterogéneo de tumores malignos de
origen mesenquimal que puede surgir de cualquier sitio anatomico. De los
sarcomas de tejidos blandos, el sarcoma retroperitoneal representa
aproximadamente 15-20%. Usualmente crecen a mas de 20 cm y los
envuelven o infiltran varias visceras y estructuras neurovasculares
mayores, por lo que la cirugia es de alta complejidad. La radioterapia y
quimioterapia tienen rol en adyuvancia o neoadyuvancia pero la cirugia
sigue siendo la base del tratamiento para los sarcomas retroperitoneales
resecables.

PALABRAS CLAVE: sarcomas; retroperitoneal; liposarcoma;
radioterapia; cirugia; neoplasia retroperitoneal.

ABSTRACT
Sarcomas represent a heterogeneous group of malignancies of

mesenchymal origin that can arise from any anatomical site. Of soft tissue
sarcomas, retroperitoneal sarcoma represents approximately 15-20%. They
usually grow more than 20 cm and unlike epithelial solid tumors,
retroperitoneal sarcomas infiltrate several larger viscera and neurovascular
structures, so surgery is often of high complexity. Radiation therapy and
chemotherapy play an adjuvant or neoadjuvant role, but surgery remains
the basis of treatment for resectable retroperitoneal sarcomas.

KEYWORDS: retroperitoneal; sarcomas;
surgery; retroperitoneal neoplasms.

liposarcomas; radiotherapy;
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INTRODUCCION

Los sarcomas representan un grupo
heterogéneo de tumores malignos de
origen mesenquimal que puede surgir de
cualquier sitio anatdbmico y representan
menos de 1% de los tumores malignos
(1). De los sarcomas de tejidos blandos,
el sarcoma retroperitoneal representa
aproximadamente 15-20% (1,2). El
espacio retroperitoneal tiene un potencial
de crecimiento muy amplio, por lo que los
tumores tienden a alcanzar tamafios muy
grandes antes de ser sintomaticos y
usualmente crecen a mas de 20 cm (1,2)
Este articulo busca resaltar que a pesar
de los afos y los estudios sobre la
radioterapia y quimioterapia, la cirugia
compartimental sigue siendo la base del
tratamiento para los sarcomas
retroperitoneales resecables.

METODO

Para la realizacion de este articulo de
revision, se utilizé el buscador Pubmed y
Google Scholar para buscar bibliografia,
no mayor a cinco afios, utilizando los
términos “sarcoma”, “retroperitoneal’,
“‘radioterapia”, “neoplasia retroperitoneal’
y “liposarcoma”. Se buscaron referencias
en el idioma inglés y espafol. Se
utilizaron como criterios de inclusién
articulos con enfoque en abordaje
quirargico del liposarcoma retroperitoneal
y relacionados con neoadyuvancia
relacionados con los autores de mayor
prestigio internacional:  Gronchi vy
Bonvalot. La busqueda se enfocé en el
manejo actual quirdrgico y con quimio-
radioterapia, por lo que se excluyeron
articulos no relacionados a éste manejo.
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HISTORIA

El primer sarcoma reportado fue en 1761
por el anatomista italiano Giovanni
Battista Morgagni, al reportar un
liposarcoma retroperitoneal en una
paciente de 60 afios de edad (2).

En 1995 en un estudio de 183 pacientes
se demostré6 que la histologia de alto
grado y los margenes de reseccion son
los factores pronéstico mas importantes
en la sobrevida (2). En 1998, en un
estudio de 500 pacientes en 15 afios se
demostré la importancia de la reseccion
completa, con mejor sobrevida a largo
plazo. En el afio 2000, dos grupos
europeos, Gronchi y Bonvalot
introdujeron un nuevo concepto de
reseccion radical, al realizar una cirugia
extendida, removiendo el tumor y todos
los 6rganos adyacentes aunque no
estuvieran infiltrados, conocido como
reseccion compartimental (3).

En el 2009, el grupo francés demostrd
gue con la reseccién compartimental se
asocio con reduccion de 3.29 veces en el
riesgo de recurrencia local comparado
con la reseccion estandar (3).

En los afios mas recientes se ha
reportado que el subtipo histologico
puede ser el factor predictivo mas
importante para recurrencia local y
metastasis a distancia, se ha guiado la
cirugia hacia resecciones anatomicas y
orientadas por histologia (4).

Se ha demostrado que uno de los
factores de sobrevida mas importantes
es el trabajo multidisciplinario con un
grupo que involucre cirujanos, oncologos
médicos, radi6logos, patdlogos vy
radioterapeutas (2,3). Se debe de
verificar la capacidad del equipo
quirargico con un alto nivel de casos por
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afio y esto ha demostrado ser un factor
independiente para la evolucion del
paciente (2).

PATOLOGIA

Los sarcomas se caracterizan por un
crecimiento destructivo, recurrencia y
metastasis a distancia mas frecuente a
pulmén (2,5). El retroperitoneo es el sitio
primario en 15-20% de los casos (5). Los
tipos histolégicos mas frecuentes son los
liposarcomas bien diferenciados vy
desdiferenciados, leiomiosarcomas,
tumores fibrosos solitarios, tumores
malignos de la vaina del nervio periférico
y los sarcomas pleomorficos
indiferenciados (2,3). Se debe de resaltar
gue los sarcomas representan soélo un
tercio de los tumores retroperitoneales, lo
gue hace dificil el diagnéstico diferencial
(3,5). El liposarcoma representa el 63%
de los sarcomas retroperitoneales (2,3).
Hay 4 subtipos de liposarcomas: bien
diferenciados, desdiferenciados,
mixoides y pleomorficos. (2)

Los tipos histolégicos mas frecuentes
son los liposarcomas bien diferenciados
y los liposarcomas desdiferenciados
(2,6). Ambos son tumores relacionados
con el gen MDM2, pero los bien
diferenciados no hacen diseminacion
sistémica y los desdiferenciados no solo
tienen mayor agresividad local lo que
conlleva su mayor mortalidad, sino que
20% de los casos metastatizan (3). Hay 3
subtipos de bien diferenciados:
adipocitico o lipomatoso, esclerosante e
inflamatorio (4). Los bien diferenciados
tienen una alta recurrencia local (2).

El leiomiosarcoma es el segundo tipo
histolégico méas frecuente en un 19%.
Consiste en venas
principales,especificamente la  vena

cava, vena renal y vasos gonadales
(2,3).

DIAGNOSTICO

Uno de los desafios en el manejo de los
pacientes con sarcoma retroperitoneal es
la presentacion avanzada y en muchos
casos asintomaticos (3). Es importante
descartar otros tumores como linfomas,
adenocarcinomas, tumores germinales y
paragangliomas (3, 5). Se debe de
realizar una buena historia clinica y
examen fisico y obtener marcadores
tumorales. Todos los pacientes deben de
tener una tomografia computarizada (TC)
de estadiaje de térax, abdomen y pelvis,
se realiza resonancia magnética (RMN)
en casos en los que la TC esta
contraindicada o para complementar. No
hay beneficio en las tomografias con
emision de positrones (2,5).

Se debe de tomar biopsia previo a la
neoadyuvancia y al planeamiento
quirdrgico. Se realiza puncion con aguja
gruesa guiado por ultrasonido o TAC, al
menos 4 muestras adecuadas para
obtener un adecuado diagndstico
histol6gico. No se recomienda la biopsia
con aguja fina. Se recomiendan biopsias
abiertas o por laparoscopia solo si las

biopsias percutaneas son no
diagnésticas (3,7)
En general, los sarcomas

retroperitoneales crecen por extension
local directo a los tejidos adyacentes,
causando desplazamiento de los
mismos, y menos frecuente invadiendo
los planos fasciales (7).

MANEJO

El pilar del tratamiento es la reseccion
quirargica (2). No se ha aceptado
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mundialmente el uso de radioterapia y
guimioterapia adyuvante por la falta de
evidencia, éstos pueden ser piezas clave
en el manejo de los subtipos
guimiosensibles o tumores en los que la
posibilidad de reseccion quirargica no
estd completamente clara (2,8). Por lo
que estos casos se deben de manejar
por equipos multidisciplinarios, asi como
cuidado critico  postquirdrgico  por
anestesia y cuidados intensivos (9).

La meta principal de la reseccion
quirdrgica incluye reseccién en bloque de
las visceras asociadas y tejido muscular
y adiposo retroperitoneal (2,10). Lograr
margenes quirdrgicos negativos es
técnicamente desafiante. No se
recomienda reseccion quirdrgica
incompleta ya que puede no ser
beneficioso para el paciente (10). El
planeamiento quirargico puede incluir un
scan renal para anticipar disfuncion renal
postoperatorio en caso de nefrectomia
(5). Se debe de optimizar el estado
nutricional previo a la cirugia, sin
embargo puede ser desafiante debido al
gran tamafio que alcanzan los tumores
causando disminucién de la ingesta de
los pacientes (2,3).

El mejor resultado de sobrevida se
alcanza en la reseccion primaria, por lo
gue se debe de tener un adecuado plan
quirdrgico para reseccion multivisceral
para obtener margenes negativos. Los
organos frecuentemente  resecados
incluye: colon, rifién, pancreas, bazo,
diafragma, bazo, intestino delgado,
duodeno, higado, vejiga, musculo
iliopsoas y/lo pared abdominal (10).
Algunos casos requieren reseccion de
estructuras vasculares mayores como la
vena cava, aorta y/o vasos iliacos y en
menos frecuencia reseccion de huesos
pélvicos (10,11). Por lo que se puede

requerir de equipo quirargico
interdisciplinario  incluyendo urologia,
ortopedia, vascular periférico y/o cirugia
plastica.

Criterios de irresecabilidad incluye:
metastasis difusas, implantes
peritoneales, compromiso
extenso/circunferencial de la arteria o
vena mesentérica superior (3,11).

Debido a la complejidad de las cirugias,
se debe de considerar la morbi-
mortalidad como indice de calidad de
vida. La mortalidad a 30 dias es de 1.9-
3.0% lo que se aproxima a otros
procedimientos quirtrgicos oncolégicos
mayores (2). La controversia de realizar
resecciones extensas es por la alta
morbilidad, incluyendo la alta tasa de re-
operacion (12%), usualmente debido a
fuga de anastomosis o0 sangrado
postoperatorio (2,10,12). Factores
asociados con alta morbilidad incluye:
reseccion de tres o mas Organos,
reseccion vascular mayor, gastrectomia
y/o duodenectomia (10,12).

RADIOTERAPIA

El uso de la radioterapia en pacientes
con sarcoma retroperitoneal es un area
de investigacién continua. El consenso
actual de las guias apoyan el uso de
radioterapia preoperatoria ya que esta se
asocia con menor toxicidad ya que el
tumor desplaza el intestino delgado que
es sensible a la radioterapia, la definicion
del volumen es mas exacto, teéricamente
reduce el riesgo de implantacion tumoral
transoperatorio, y la dosis de 50 Gy es
bien tolerada, comparada con 60-66 Gy
en el postoperatorio (2,3). También se
han estudiado dosis de radioterapia
preoperatoria escaladas de 45 Gy al
tumor completo y una dosis de 57 Gy al
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area de mayor probabilidad de
compromiso en los margenes
quirdrgicos, usualmente el margen
posterior hacia los cuerpos vertebrales o
los vasos abdominales mayores (2,3).

No hay suficiente informacion para
determinar Si la radioterapia
neoadyuvante se asocia con mayor
morbilidad perioperatoria (2).

STRASS, es un estudio randomizado en
fase Ill, que compara la radioterapia
neoadyuvante mas cirugia versus solo
cirugia (13). El objetivo principal del
estudio es la sobrevida Ilibre de
recurrencia local. Un total de 266
pacientes de Europa, Canadd y USA,
randomizados entre enero 2012 y abril
2017, de esos 198 pacientes (74.5%) con
diagnéstico de liposarcoma. La sobrevida
libre de recurrencia local a 3 afios fue de
60.4% en el grupo de radioterapia mas
cirugia versus 58.7% en sélo cirugia. En
el subgrupo de liposarcoma, la sobrevida
libre de recurrencia local a 3 afios fue de
71.6% versus 60.4% en radioterapia mas
cirugia versus cirugia. Concluyen que
STRASS fall6 en demostrar beneficio en
la RT preoperatoria para sarcoma
retroperitoneal, pero puede beneficiar al
subgrupo del liposarcoma retroperitoneal
(13).

RADIOTERAPIA
INTRAOPERATORIA

La radioterapia intraoperatoria (IOERT:
intraoperative  electron-beam radiation
therapy), es un éarea de interés en el
tratamiento del sarcoma retroperitoneal
(2,14). Cuando se combina la IOERT con
la radioterapia externa, puede permitir
escalar la dosis al lecho tumoral posterior
a la reseccibn en un tiempo mas
oportuno (2,3,14). Un estudio demostré

gue agregar 10-15 Gy de radioterapia
intraoperatoria asociado a la cirugia y
luego 45-50 Gy de radioterapia
postoperatoria resulté en un alto control
de la recidiva local (2). En el estudio de
fase Il conducido por el National Cancer
Institute, se reportd6 una ventaja
importante en el control de recidiva local
con pacientes tratados con 20 Gy de
IOERT vy radioterapia postoperatoria
comparado con solo radioterapia
postoperatoria (20% vs 80%) (2,3) La
sobrevida a largo plazo fue similar en
ambos grupos y el grupo que recibid
IOERT tuvo menos complicaciones en el
intestino delgado (2). El grupo de IOERT
tuvo mayor neuropatia periférica (2). Se
concluye que los estudios no han
demostrado beneficio de agregar IOERT
+ radioterapia preoperatoria (2,3).

ROL DE LA QUIMIOTERAPIA

La quimioterapia neoadyuvante puede
tener impacto positivo en pacientes con
histologias quimiosensibles como el
leiomiosarcoma y el liposarcoma de
células mixoides, o en casos donde la
citorreduccion  puede optimizar la
reseccion RO o disminuir la necesidad de
resecar estructuras criticas (4). Con la
meta de citorreduccibn se combina
doxirubicina mas ifosfamida sobre solo
doxirubicina ya que se obtiene mejor tasa
de respuesta, 26% vs 14% (2,4). La
quimioterapia  también se  puede
considerar en los pacientes con
recurrencia local sin posibilidad de
reseccion quirargica (2,3,11).

RESULTADOS Y RECURRENCIAS

La sobrevida de los sarcomas
retroperitoneales tratados con cirugia con
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intencion curativa va de 39% a 70% a 5
afos y de 20% a 64% a 10 afios (2,14).
Factores de riesgo asociados con
sobrevida son la edad, el tamafio del
tumor, la extension de la reseccion, el
grado y la multifocalidad (10, 14,15).

El patron de fallo en el sarcoma
retroperitoneal es la recurrencia local, la
cual ocurre en 25-50% de los pacientes a
5 afios y 35-60% a 10 afos (2,14,15). El
promedio de recurrencia local es del 24 a
41 meses. Factores asociados con la
recurrencia local son la edad, el tamafio,
la extension de la reseccion, el grado, la
ruptura del tumor transoperatoria,
multifocalidad, administracién de RT y el
grado histoldgico (16).

En un estudio de 675 pacientes con
sarcoma retroperitoneal se documentd
que el grado histolégico afecta
directamente el patron de fallo. Los
liposarcomas desdiferenciados tuvieron
una alta recurrencia local de 58% a 5
aflos y de 62% a 15 afios (2, 4,15).
Comparado con los bien diferenciados y
los de células mixoides los que tuvieron
39% a 5 aflos y 60% a 15 afios (4,15).

El desarrollo de recurrencia a distancia,
ocurre en 21-24% de los pacientes a 5
afios y de 22% a 10 afios (3,16). La
sobrevida posterior al diagndstico de
recurrencia a distancia es de 20 meses.
Factores predictores de recurrencia a
distancia son el tamafo, el grado, la
multifocalidad y el subtipo histolgico (2).
Las metéstasis ocurren mas
frecuentemente en pulmén (30%) e
higado (5-10%). Otros sitios incluyen
hueso, grasa, mediastino y tejidos
blandos (2,3).

El seguimiento de los pacientes con
sarcoma retroperitoneal debe de ser de
por vida debido a que las recurrencias
tardias ocurren hasta después de 20

afios de operados (3,10). Las guias para
vigilancia postoperatoria se estratifican
en bajo y alto grado segun el grado
histol6gico. Los de bajo grado, con TAC
de térax, abdomen y pelvis cada 6 meses
por los primeros 2-3 afios y luego anual.
Los de alto grado, TAC de torax,
abdomen y pelvis cada 4 meses los
primeros 2-3 afos, luego cada 6 meses
por 2 afios y luego cada afio (2,3).

PRINCIPIOS DE LA TECNICA
QUIRURGICA

Principios técnicos

El gran tamafo de los sarcomas
retroperitoneales requiere de una
reseccion quirdrgica en bloque que
conlleva alta complejidad técnica. Toda
cirugia es diferente y se debe de planear
adecuadamente preoperatoriamente vy
tomar decisiones intraoperatoriamente.
En cuanto a las incisiones, depende del
tamafio, la ubicacién y la preferencia del
cirujano. El abordaje debe de maximizar
la exposicion para permitir una adecuada
manipulacion de los tejidos y del tumor
sin riesgo de ruptura de la capsula del
tumo. La meta de la cirugia es completar
reseccion quirdrgica macroscopica en
bloque con las estructuras adyacentes
(11). Usualmente se prefiere una incision
en linea media ya que permite adecuado
acceso y exposicion a las visceras
abdominales y retroperitoneales (14).

Se debe de tomar en cuenta las
alteraciones anatdémicas causadas por el
desplazamiento del tumor. El abordaje y
exposicion del tumor va a depender de
su localizacion en el retroperitoneo. El
acceso transabdominal requiere de
movilizacién del colon y reseccion del
mismo si se encuentra contiguo al tumor
o si el tumor afecta la vascularidad del
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mismo (14). El rindn usualmente se ve
afectado y se debe de resecar (10, 14).
Para tumores del lado derecho, se debe
de realizar una maniobra de kocher
extensa para movilizar el duodeno y la
cabeza del pancreas para exponer la
vena cava inferior (2,14). Rara vez se
debe de realizar una
pancreatoduodenectomia y se evita por
su alta morbilidad (2,10,14). Para
tumores del lado izquierdo usualmente
se requiere esplenectomia y
pancreatectomia distal. Primero se
realiza ligadura de la arteria esplénica
para disminuir el flujo al bazo y luego se
ligan la vena esplénica y los vasos
gastricos cortos (15). Si se anticipa
esplenectomia, se debe de recibir la
vacunacion antineumocécica
preoperatoria, para prevenir sepsis post
esplenectomia por Streptococcus
pneumoniae, Haemophilus influenzae
tipo B y Neisseria meningitidis (2,15).

Los sarcomas retroperitoneales de origen
vascular son un subgrupo que se
originan principalmente de la vena cava
inferior o de la vena renal y son
principalmente leiomiosarcomas
(8,10,14). La vena cava inferior se puede
dividir en tres segmentos anatémicos, el
segmento inferior (de la confluencia de
las venas iliacas a las venas renales), el
segmento medial (de las venas renales a
las venas hepaticas) y el segmento
superior (de las venas hepaticas al atrio
derecho). Exposicion de la vena cava
inferior se obtiene con la maniobra de
Catell-Braasch, en la cual se moviliza el
duodeno y cabeza de pancreas, el colon
derecho y la raiz del mesenterio del
intestino delgado, al dividir el peritoneo
posterior del ciego al ligamento de Treitz
(2,10,14). Los tumores de la porcion
medial que afectan la vena cava

retrohepatica presentan gran dificultad
técnica y puede requerir reseccion
hepéatica y bypass veno-venoso si se
considera resecable. Los tumores del
segmento superior pueden requerir
bypass cardiopulmonar. Se debe de
realizar biopsia por congelacion del
margen vascular para asegurar una
reseccion adecuada (2)

Reseccion compartimental

La extensién de la reseccién quirdrgica
permanece como tema de gran debate.
Se discute la necesidad de reseccion de
organos no afectados
macroscépicamente (12,15). El abordaje
mas agresivo se reportd inicialmente por
dos centros europeos los cuales
resecaban 6rganos no comprometidos de
una forma mas liberal para obtener
margenes negativos (2,3). En el 2009,
Bonvalot et al, reportaron resultados para
cirugia compartimental completa donde
los drganos adyacentes y los no
comprometidos se resecaron, incluyendo
el colon, rifibn y psoas. Comparado con
reseccion simple o sélo reseccién de
organos contiguos, la cirugia
compartimental llevé a una disminucién
en 3.29 veces la recurrencia local con
una tasa de 10% a 3 afios comparado
con 50% de los abordajes usuales (2).
No se demostro diferencia en la
sobrevida a largo plazo (2). Gronchi et al,
compard resultados del abordaje usual
versus la reseccion compartimental que
incluye reseccion en bloque del tejido
circundante y de érganos a 1-2 cms de la
superficie del tumor. Observaron una
importante diferencia en la recurrencia
local, pero sin diferencia en la sobrevida
en general. Con una morbilidad del 18%
y mortalidad del 3% (2,10).
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CONCLUSION

El manejo del sarcoma retroperitoneal
representa hoy en dia un reto para la
medicina. La presentacion clinica tardia
junto con el gran tamafio de los tumores
y su naturaleza infiltrativa hace de gran
complejidad la toma de decisiones sobre
el mejor manejo. No se ha logrado definir
el rol exacto de la quimioterapia y la
radioterapia, sOlo con resultados
positivos hacia la radioterapia
preoperatoria en el liposarcoma bien
diferenciado y en casos quimiosensibles
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