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Liposarcoma retroperitoneal como etiologia
de dolor abdominal. Presentacion de un caso
y revision de la literatura
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Resumen

Los sarcomas de partes blandas son tumores infrecuentes que
se desarrollan de tejidos originados del mesodermo embriona-
rio y de los nervios del neuroectodermo. Aunque el retroperito-
neo es uno de los sitios de presentacién menos frecuentes, ahi
el sarcoma de partes blandas logra alcanzar grandes dimensio-
nes e infiltrar estructuras adyacentes al momento del diagnosti-
co. Lareseccion quirdrgica tridimensional con méargenes libres
de tumor constituye la base de la terapéutica. Para ofrecer el
tratamiento 6ptimo se debe individualizar el tratamiento segun la
extension, los margenesy el grado de diferenciacién del sarco-
ma. Se presenta el caso de una mujer de 66 afos de edad, con
tumor retroperitoneal asociado a dolor abdominal vago y mal
definido. La biopsia guiada por tomografia axial computarizada
se report6 compatible con sarcoma. Se realizé laparotomia ex-
ploradora con reseccién de un tumor de 30 x 13 x 10 cm, y del
rifion y uréter izquierdo en continuidad, con bordes macroscopi-
cos y microscopicos libres de tumor. El reporte patologico fue
liposarcoma retroperitoneal de bajo grado de malignidad. La pa-
ciente no acept6 adyuvancia y se ha mantenido en control siete
afos sin evidencia de actividad tumoral. La opcién actual del
tratamiento sigue siendo la cirugia. La edad, el tipo de resec-
cion, asi como el grado de diferenciacion, son los factores mas
Utiles para predecir la sobrevida y recurrencia.
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Summary

Soft tissue sarcomas are very uncommon types of tumors, with
their embryological origin in the mesoderm and also in nerve
structures of the neuroectodermic layer. They represent only 1.5%
of cases in the National Registry of Malignant Tumors in Mexico.
They can be encountered in almost every site where connective
soft tissue is found. Because of their specialized localization,
retroperitoneal soft tissue sarcomas have a propensity to remain
asymptomatic for long periods of time and reach a very large
size before being diagnosed. The only accepted treatment is wide
surgical excision with clear margins, without a clear benefit for
adjuvant treatment. The very uncommon nature of these tumors
and their varied histopathology, site and behaviors classify them
as a very difficult entity in terms of treatment. We present here
the case of a 66-year-old female with a left-side retroperitoneal
tumor, complaining only of vague abdominal pain as the presenting
symptom. A CT scan-guided needle biopsy reported a sarcoma
and the patient was subjected to laparatomy with complete
resection of the tumor (30 x 13 x 10). Histopathological report
demonstrated a low-grade retroperitoneal sarcoma and free
macroscopic and microscopic borders, without obvious invasion
except for left kidney and ureter. The patient refused adjuvant
treatment, and she is disease-free 7 years after treatment.
Retroperitoneal sarcomas can cause pain and reach very large
dimensions. The best treatment available is wide surgical resection
with clear margins. The most important prognostic factors are
free margins, type of resection, age and tumor biology.
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Introduccioén

Los sarcomas de tejidos blandos son tumores raros; representan
1 % de las neoplasias malignas. Se derivan del tejido esquelético
y tejido conectivo extraesquelético, incluyendo nervios,* teniendo
los primeros en comun que se originan embriolégicamente en el
mesodermo primitivo y los nervios del neuroectodermo. Por tal
motivo son capaces de presentarse practicamente en todo el cuer-
po donde se encuentre tejido blando conectivo.? Su rareza, la gran
variedad de estirpes histoldgicas y su presentacion, hacen muy
interesante su estudio y abordaje terapéutico.3*

En Estados Unidos se diagnostican cerca de 6,000 nuevos ca-
sos anuales, constituyendo menos de 1 % de todos los tumores
ocultos y aproximadamente 7 % de los tumores malignos en ni-
fios. En México, segun el Gltimo Registro Histopatoldgico de Neo-
plasias de 2001,° los tumores de tejidos blandos representan 1.5 %
de todos los casos, donde su distribucidn es variable, encontrando-
se en los siguientes sitios: 50 % en extremidades, 15 % en tronco,
15 % en retroperitoneo, 14 % en visceras y 11 % en otras localiza-
ciones.!?

En el retroperitoneo, los sarcomas pueden alcanzar grandes
dimensiones dadas las caracteristicas anatomicas de este com-
partimiento, permaneciendo ocultos, por lo que su manifesta-
cidn clinica suele ser tardia. Una vez teniendo sospecha clinica,
se deben realizar estudios pertinentes para determinar la tera-
péutica. La cirugia sigue ofreciendo la mejor opcion en el trata-
miento de estos casos.

El propésito del presente es mostrar un caso clinico con buena
sobrevida y realizar revision de la literatura del padecimiento.

Caso clinico

Mujer de 66 afos de edad, sin antecedentes personales de inte-
rés para su padecimiento actual, con cuadro de dolor abdominal

Figura 1. Tumoracion con ecogenicidad de tejidos blandos.

de tres meses de evolucion, el cual era vago, mal definido, de
predominio en flanco izquierdo, sin irradiaciones; no relaciona-
do con héabitos alimentarios, sin exacerbaciones ni atenuantes;
sin relacionarse con fiebre; se limitaba en forma esponténea, sin
desaparecer y sin ataque al estado general. La paciente acudio al
Servicio de Urgencias por persistencia de malestar y dolor de
cuatro horas al momento de su primera evaluacion.

Al examen fisico se encontr6 paciente femenina con edad apa-
rente en relacion con la cronoldgica, consciente, con actitud li-
bre, que deambulaba sin disfasia ni posicién antalgica. Examen
cardiopulmonar sin datos de compromiso ni taquicardia; sin fie-
bre, abdomen con paniculo adiposo +++ blando depresible, sin
datos de irritacion peritoneal. Se identifico masa palpable semi-
dura en flanco izquierdo, de aproximadamente 20 cm de diame-
tro, mal definida, al parecer mévil, que provocaba discreto dolor
a la exploracion fisica; sin visceromegalias, peristalsis presente,
no soplos abdominales; regién inguinal sin defectos aponeurdti-
cos. La exploracion ginecoldgica resultd negativa; las extremida-
des simétricas, temperatura regular, con coloracién y pulsos pre-
sentes, simétricos hasta pedios; sensibilidad distal conservada.

Los estudios de laboratorio revelaron: hemoglobina 15 g/dl,
plaquetas 163 x 103, leucocitos de 7,890, monocitos 81 %, linfo-
citos 13 %, glucosa 97 mg/dl, urea 24, creatinina 0.9 mg/dl, BUN
11 mg/dl, albdmina 3.7 g/dl, proteinas totales 7.3 g/dl, fosfatasa
alcalina 85 U, TGO 73 U/ml, TGP 51 U/ml, amilasa 41 U/I,
bilirrubinas 0.81 mg/dl, BD 0.37 mg/dl, LDH 190 U/ml.

Se realizaron estudios de imagen con lo siguientes hallazgos:

e Placa simple de abdomen: desplazamiento de asas hacia el
lado derecho de abdomen.

Figura 2. Urografia excretora, con desplazamiento inferior y
medial del rifién y tortuosidad del uretero.
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Figura 3. Tomografia axial computarizada que demuestra la Figura 4. Pieza quirtrgica que muestra inclusion del tumor.

tumoracion.

 Ultrasonido abdominal: tumoracién con ecogenicidad séli-
da de tejido blando, bien delimitada con areas de diferente
sombra sénica sin ser calcica, en retroperitoneo (figura 1).

» Telerradiografia de térax: datos de enfermedad pulmonar
obstructiva crénica y elevacion de diafragma izquierdo.

» Urografia excretora: desplazamiento inferior y medial de ri-
fion con tortuosidad de uréter izquierdo (figura 2).

» Tomografia axial computarizada simple y contrastada: tumor
retroperitoneal que se extendia desde area subdiafragmatica
izquierda hasta pelvis falsa, con mas de 75 % de grasa,
heterogénea, nticleos nodulares, bordes definidos, no infiltra a
tejidos adyacentes ni se aprecian calcificaciones. No se identi-
fican adenopatias. Estructuras vasculares mayores aparente-
mente no involucradas (figura 3).

Figura 5. Pieza quirdrgica.

Figura 6. Pieza microscoépica con adipocitos. Figura 7. Adipocitos con atipia nuclear, hipercromatismo.
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La biopsia percutanea fue guiada por tomografia axial com-
putarizada extraperitoneal con tru-cut. El reporte histopatolégi-
co indico sarcoma.

La paciente fue sometida a laparotomia exploradora identifi-
cando tumoracion retroperitoneal con participacion paraverte-
bral desde el nivel de L4 hasta el &rea subdiafragmatica izquier-
da, a nivel de la glandula suprarrenal izquierda; con presencia
de pseudocapsula bien delimitada con infiltracion del rifion iz-
quierdo y uréter.

Se valoro la resecabilidad del tumor explorando integridad
de grandes vasos (aorta y arteria mesentérica inferior), encon-
trandose sin compromiso; extension hacia estructuras 6seas pos-
teriores de linea media, laterales y pared muscular. Se realizo
reseccion completa en bloque, por fuera de pseudocapsula, sin
aparente tumor residual macroscopico. Se dejé marcaje para ofre-
cer terapia adyuvante en el posoperatorio. Las dimensiones del
espécimen fueron de 30 x 13 x 10 cm, peso de 2.9 kg, aspecto
amarillo, con predominio de tejido adiposo, multiples nlcleos
nodulares de mayor consistencia y bien delimitados, bordes bien
definidos de lesion, pseudocapsula integra sin demostrar desga-
rros. Rifidn y vasos de hilio normales (figuras 4 y 5).

En el estudio histopatolégico con tincién de hematoxilina-
eosina se encontrd tejido adiposo constituido por abundantes adi-
pocitos septados por tejido conectivo variable, con atipia nuclear,
hipercromatismo de estas células y atipia importante de las célu-
las estromales (figuras 6 y 7). Lo anterior se reporté como lipo-
sarcoma de bajo grado; compresion extrinseca de rifién y uréter,
sin infiltrar tejido.

La evolucion inmediata fue satisfactoria, con instalacion de la
via oral y control del dolor adecuado; el egreso hospitalario ocu-
rri6 al quinto dia posterior a la operacion. La paciente rechazd
terapia adyuvante, y siete afios después en los controles en consul-
ta externa no se habia identificado evidencia de enfermedad.

Discusion

Los sarcomas de partes blandas son tumores raros originados en
tejido mesenquimatoso, con composicién muy variable, cuyo
cuadro clinico depende de su ubicacion anatémica;*® constitu-
yen 1 % de los tumores s6lidos y su localizacion retroperitoneal
representa 10 a 15 % de todos los sarcomas de tejidos blandos.
Las principales localizaciones son extremidades inferiores, su-
periores, tronco y retroperitoneo. La localizacion profunda, como
en los tumores retroperitoneales, es por lo general de peor pro-
nostico,* por el tamafio y la infiltracion tumoral al momento del
diagndstico, pues ese sitio permite el crecimiento antes de mos-
trar manifestacion clinica.

El cuadro clinico de los tumores retroperitoneales es insidio-
s0, no especifico, con dolor abdominal vago, mal definido en 40
a 60 % de casos; otros sintomas incluyen afeccion neuroldgica
por extension directa o compresion hasta en 30 %, aproximada-

mente; asi como sintomas generales que incluyen pérdida de peso,
saciedad temprana, ndusea, vomito, varices en miembros infe-
riores y edema, en menor frecuencia, entre 20 y 10 %.%

Con mucho menor frecuencia se asocia con obstruccion in-
testinal secundaria o insuficiencia renal por obstruccién de la
via urinaria. Se puede encontrar como lesién nueva ocupante de
espacio en 80 a 90 % de los casos,*? y ser palpable en 45 a 75 %
a la exploracién primaria.

De los tumores retroperitoneales malignos, 42 % son sarco-
mas, y de éstos los tipos histolégicos mas comunes son los lipo-
sarcomas y los leiomiosarcomas.

Macroscopicamente los sarcomas retroperitoneales presentan
una pseudocapsula compuesta de un borde de tejido normal (zona
de compresion) y un borde externo con edema y vasos de neofor-
macion (zona reactiva), lo que permite la formacion de digitacio-
nes tumorales que se extienden dentro y a través de esta capsula,
gue dan origen a lesiones satélites. A éstas se les atribuye la recu-
rrencia local a pesar de la reseccion completa aparente. A diferen-
cia de otras localizaciones, los sarcomas retroperitoneales presen-
tan severas dificultades técnicas para su reseccion, por la conti-
guidad a estructuras vitales, grandes vasos o de importancia fun-
cional, lo que limita la resecabilidad y el prondstico.

En todos los casos debe intentarse una reseccion completa de
la tumoracién, pues un factor de recurrencia locorregional esta
directamente relacionado con el limite de la reseccion. Esta pue-
de ser completa, limitada e incompleta. La reseccion quirdrgica
sigue siendo el pilar en el tratamiento de estos tumores, por ser
poco sensibles a la radioterapia y la quimioterapia.t®

Nuestro caso reviste particular interés por la forma como se
presentd, teniendo como manifestacion Unica dolor abdominal
vago, difuso, lo que hizo dificil la deteccion en forma temprana
del liposarcoma retroperitoneal y que al momento de su hallazgo
tuviera dimensiones considerables, al igual que lo descrito por
varios autores: como masa tumoral palpable en 80 % de casos,
asociandose a dolor abdominal hasta en 40 %.1415 Los sarcomas
retroperitoneales se manifiestan con compromiso neurolégico,
sintomas vasculares y sintomas gastrointestinales vagos inespe-
cificos, asi como sensacion de pesadez y sintomatologia geni-
tourinaria, principalmente asociada con la compresion e inva-
sion de estas estructuras dentro de la lesién tumoral.

Ante estos casos de lesiones retroperitoneales es necesario
confirmar el diagnostico, establecer el estadio clinico del paciente,
valorar la reseccion quirrgica o brindar terapéutica paliativa.

Dentro del protocolo de estudio para estos pacientes con tu-
mores en retroperitoneo se incluyen telerradiografia de torax,
ultrasonido, tomografia axial computarizada, resonancia mag-
nética nuclear y urografia excretora.’® La tomografia sigue sien-
do una herramienta 0til para determinar la diseminacion, sobre
todo si se realiza con instrumentos de alta definicion y con doble
contraste, intravenoso y via oral. Los sarcomas retroperitoneales
se caracterizan mayormente por presentarse como una masa he-
terogénea predominantemente sdlida con areas de licuefaccion;
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con frecuencia desplaza estructuras adyacentes. La tomografia
axial computarizada ayuda con bastante precision a determinar
las dimensiones, la nitidez de los margenes y bordes, la hetero-
geneidad, asi como la relacion de grasa y tejido, ademas de la
presencia de calcificaciones. Por su localizacion de la masa tu-
moral en estudio, es necesario individualizar su protocolo para
cada caso, por ejemplo: si se sospecha lesion suprarrenal hay
que complementar con estudios de laboratorio que nos ayuden a
diferenciarla. En suma, ante un sarcoma de alto grado se debe
complementar el estudio con una tomografia axial computariza-
da de tdrax para determinar metéstasis a distancia, en especial al
abdomen e higado.”

Otra utilidad de la tomografia axial computarizada y el ultra-
sonido es que permiten la realizacion de biopsias guiadas percu-
taneas para confirmar la estirpe histologica y sus variedades.
Sin embargo, esta biopsia se prefiere percutanea extraperitoneal
por la posibilidad de diseminacion al momento del procedimiento,
lo que deterioraria y alteraria su manejo.*3%° Sin embargo, el es-
tandar diagnostico es el andlisis histopatoldgico de la pieza qui-
rdrgica.

En este caso consideramos relevante que se lleg6 al diagnos-
tico preoperatorio de sarcoma con la realizacion de una biopsia
por puncién con tru-cut y control por tomografia, lo que permitié
la cirugia electiva al conocer los limites de la tumoracion y el
tipo de extension. No obstante que han sido descritos casos de
diseminacién tumoral con la utilizacion de biopsias mediante
aguja de tru-cut, la biopsia extraperitoneal sigue siendo reco-
mendada por diferentes autores.!? Por otra parte, este método
permite determinar con claridad la estirpe histol6gica descartan-
do otros tumores como los linfomas y los de células germinales,
y de esta forma planear el abordaje terapéutico adecuado. Este
punto no deja de ser controversial hasta la fecha.

La inmunohistoquimicay el estudio cromosdmico han toma-
do su lugar para investigar los tumores de tejidos blandos y dife-
renciarlos, lo que es importante pues la agresividad y la estirpe
histolégica varian mucho de un subtipo a otro.

A los estudios la medicina nuclear se ha integrado reciente-
mente la tomografia por emision de positrones, con una sensibili-
dad de 95 % y especificidad de 75 % para la deteccion de tumores
primarios de tejidos blandos con FDG® , y de 100 % y 76 %,
respectivamente, permitiendo diferenciar los sarcomas de alto y
bajo grado,®-22 estadificar clinicamente al paciente, identificar me-
tastasis, dar seguimiento al caso y evaluar la respuesta al trata-
miento, ya sea quirrgico o médico.

El tipo de abordaje para la reseccion de estos tumores depen-
de del sitio de presentacidn, para una exposicion adecuada asi
como control vascular y de la linea media. Dentro de las modali-
dades quirargicas, el objetivo debe ser la reseccion de tumor con
margenes adecuados, dado que una reseccién completa repre-
senta mejor prondstico. Para Lewisy colaboradores® una resec-
cidn con estas caracteristicas equivale aproximadamente a 74 %
de ausencia microscépica de tumor, significando mayor sobrevi-

da. Para lograr lo anterior puede requerirse una reseccion en blo-
que, donde se incluya dentro del tumor retroperitoneal estructu-
ras involucradas adyacentes, evitando dejar tumor residual, lo
que significa mejor prondstico. Al igual que otros autores, Shi-
bata y Brennan confirman la importancia de los margenes posi-
tivos, y la sobreviva que encuentran es igual a la de los pacientes
no quirdrgicos o a quienes solo se realiz6 biopsia. S6lo hacen
observacion para los sarcomas de bajo grado con reseccion in-
completa versus los no quirdrgicos, pues los primeros mejoran
los sintomas y la sobreviva.®® Un importante factor es la recu-
rrencia del tumor; estos sarcomas retroperitoneales tiene porcen-
tajes elevados, y aparentemente esté relacionada con el manejo
transoperatorio y a la biologia intrinseca del tumor y su subtipo.
Los sarcomas retroperitoneales de bajo grado representan menor
posibilidad de recurrencia pero ésta puede ser local y con menor
frecuencia de metastasis a distancia, a diferencia de los sarcomas
de otros sitios, como el de las extremidades, donde la causa de
muerte es la metéstasis a distancia.?® No obstante, los sarcomas
dan metastasis a pulmén e higado en frecuencia de 7 a 34 %,
segun diferentes autores.?

La terapia coadyuvante al tratamiento quirdrgico no ha mos-
trado beneficios especificos y satisfactorios a pesar de las nue-
vas modalidades de quimioterapicos; los méas utilizados son los
basados en doxorrubicina sola o dacarbacina.?-*® Aunque el pe-
riodo libre de enfermedad aumente y disminuya la recurrencia,
so6lo se encuentra esta respuesta en pacientes seleccionados con
caracteristicas especificas, y varia de acuerdo con la edad, el grado
y tipo histoldgico. La radioterapia se indica cuando los marge-
nes no son adecuados o hay tumor residual o recurrencia,® sien-
do esto una limitante para la radioterapia dada la morbilidad de
los 6rganos vecinos por la alta sensibilidad de éstos a la misma.
Nuestra paciente no acepto radioterapia a pesar de la indicacion
médica para disminuir la posibilidad de recurrencia, sin embar-
go, a siete afios de seguimiento no hay datos sugestivos de acti-
vidad tumoral local o a distancia.

Los factores prondsticos para sarcomas retroperitoneales son
el tipo de reseccion, los margenes libres de tumor residual y el
comportamiento biolégico del tumor, pues al momento del diag-
nostico puede tener extension o involucro de estructuras adya-
centes, lo que limitaria su tratamiento. En general se acepta un
mejor prondstico en los pacientes menores de 45 afios y del sexo
femenino. Otros factores no han mostrado evidencia sustentable
en la sobrevida de los pacientes.

Conclusion

La forma de presentacion de los sarcomas retroperitoneales no
es especifica, sin orientar hacia el diagnéstico. La alta sospecha
y la correcta exploracion fisica permiten iniciar un abordaje de
estudio para los pacientes con este padecimiento. El tratamiento
quirtrgico adecuado y completo sin evidencia de tumor micros-
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copico residual es lo que mejora el pronéstico para el paciente.
En estos casos puede requerirse un tratamiento agresivo y la re-
seccion en bloque para lograr los objetivos quirdrgicos. Consi-
deramos que la sobrevida de nuestro caso esta en relacion con el
comportamiento biolégico del tumor por ser de bajo grado y a la
terapéutica quirtrgica adecuada, la cual se corroboré mediante
el estudio histopatolégico con bordes quirGrgicos libres. Su for-
ma vaga de presentacion concuerda con lo reportado en la litera-
tura médica.
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