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INTRODUCCION

El retroperitoneo puede alojar un amplio espectro de patologias, incluyendo una
gran variedad de tumores poco frecuentes tanto benignos como malignos, pudiendo ser
estos primarios 0 metastasicos. Los tumores retroperitoneales constituyen un desafio
tanto diagnostico como terapéutico debido a su rareza, presentacion relativamente tardia
y ubicacién anatémica, frecuentemente en relacion a varias estructuras anatémicas
vitales del espacio retroperitoneal.

Definicion

El retroperitoneo es un espacio complejo con mdultiples estructuras vitales
ubicado en la parte posterior de la cavidad abdominal. Limita hacia anterior con el
peritoneo parietal posterior y hacia posterior con la fascia transversalis que cubre a los
musculos psoasiliaco y cuadrado lumbar. Se extiende hacia superior hasta el diafragma
y se continda con el espacio pélvico sub-peritoneal hacia inferior. Lateralmente limita
con el borde externo de los musculos lumbares (1,2).

Los tumores retroperitoneales son aquellos que encuentran en el espacio
retroperitoneal, el cual puede albergar una amplia variedad de entidades benignas o
malignas, las que pueden corresponder a metastasis o tumores primarios (1,2,3,4). Por
consenso, a los tumores derivados de drganos contenidos en el retroperitoneo se les
designa segun el 6rgano de origen y se utilizan las clasificaciones para las neoplasias de
esos Organos (2). Cuando se trata de tumores retroperitoneales, la literatura se refiere a
los tumores retroperitoneales primarios (TRP), es decir, a aquellos tumores que se
desarrollan en el espacio retroperitoneal a partir de tejidos (linfatico, nervioso, vascular,
muscular de sostén y conectivo) independientes del rifion, las glandulas suprarrenales y
las partes retroperitoneales del péancreas, colon y duodeno(1,2,3,4,5). Es sobre estos
tumores que trata esta revision.

Epidemiologia

Los TRP son poco frecuentes, representando el 0,1% al 0,8% de todas las
neoplasias (1,2,5). No existen diferencias en su incidencia en cuanto al sexo o raza. En
su mayoria se descubren entre la sexta y la séptima década de la vida. Sin embargo,
ciertos tipos histoldgicos (teratomas o los derivados de tejido nervioso) son mas
frecuentes en la infancia (1). Entre un 75% y 85% de las masas localizadas en este
espacio anatémico son malignas (1,2,5,). De estos, la mayoria son linfomas y tumores
de origen mesodérmico (3,7), siendo el retroperitoneo el segundo lugar méas frecuente de
origen de sarcomas, despues de las extremidades inferiores (2,4). El resto de los
tumores en esta zona se originan principalmente del sistema nervioso (5).

Clasificacion

La clasificacion de los TRP se basa en el tejido de origen y en su caracter
benigno o maligno, segun la realizada por Ackerman en 1954 (Tabla N°1), la cual se ha
mantenido sin grandes variaciones. Por otro lado, desde el punto de vista radiologico, se
las divide segln la apariencia imagenologica de la masa como predominantemente
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quistica o s6lida, y luego segun su aspecto neoplasico o no neoplésico, lo cual le es Gtil
al radidlogo para acotar el diagnostico diferencial. Esto adquiere relevancia pues
algunos tumores se pueden diagnosticar con cierta precision solo con imagenes, como el
liposarcoma, lo cual permite definir conductas sin necesidad de tomar una biopsia, que
de otro modo, se requiere en la mayoria de los casos (1,3,5).

Tabla 1.— Clasificacion de los tumores retroperitoneales primarios 3

Origen incierto

Xantogranuloma

Origen Mesodérmico Benignos Malignos

Adiposo Lipoma Liposarcoma

Modsculo liso Leiomioma Leiomiosarcoma

Musculo estriado Rabdomioma Rabdomiosarcoma

Conectivo Fibroma Fibrosarcoma

Vasoslinfaticos Linfangioma Linfangiosarcoma

Mesénquina Primitivo Mixoma Mixosarcoma

Vasos Hemangioma Angiosarcoma
Hemangiopericitoma Benigno Hemangiopericitoma maligno

Histiocitico Fibrohistiocitomabenigno Fibrohistiocitoma maligno

Tejido de origen nervioso

Fibra Nerviosa

Sistema
Nervioso
Simpético

Tejido adrenal cortical
Heterotdpico y tejido cromafin.
Tejido celular linfoide e
histioreticular de los ganglios
linfaticos

Células linfoides

Células histiociticas y células
estacionarias de los
ganglioslinfaticos

Restos embrionarios y notocorda

Neurofibroma
Neurilenoma benigno
Ganglioneurona benigno

Simpaticoblastoma
Neuroblastoma benigno

Quemodectoma
Ependimomaextraadrenal

Linfangioleiomatosis

Teratomas benignos Cordomas

Neurofibrosarcoma
Neurilemona
Ganglioneuroma maligno

Neuroblastoma maligno

Carcinoma de tejido cortical
Paraganglioma no cromafin

Linfoma de Hodgkin y no
Hodgkin

Plasmocitoma

Sarcoma histiocitico
Sarcoma de células
dendriticas foliculares

Teratomas malignos

% Tomada y adaptada de J. A. Virseda Rodriguez et al. Tumores retroperitoneales primarios: Revision de
nuestros casos de los diez ultimos afios (1).

Seccién de Medicina

114




Rev. Medicina y Humanidades. Vol. IX; N° Gnico, 2018

PRESENTACION CLINICA Y DIAGNOSTICO

Al tratarse de una zona anatomica de dificil acceso y de gran distensibilidad,
generalmente los TRP se diagnostican en forma tardia, alcanzando grandes tamafos. La
forma de presentacion mas frecuente es la aparicion de una masa palpable abdominal
(1,4,8). Otras formas de presentacion incluyen distension abdominal o aumento en la
circunferencia abdominal, saciedad precoz y discomfort abdominal. Muchas lesiones se
descubren como hallazgo incidental en una imagen realizada como estudio de sintomas
no relacionados. Aunque el tracto urinario y el gastrointestinal estan frecuentemente
desplazados, rara vez son invadidos y los sintomas urinarios y digestivos son
infrecuentes (1,4,8,).

El diagndstico se realiza fundamentalmente por pruebas de imagen. Tanto la
TAC como la RMN cumplen un papel clave en la caracterizacion de estas masas, en la
evaluacion de su extension, compromiso de las estructuras adyacentes, y, por lo tanto,
en la planificacion terapéutica (1,5). Aunque se han descrito caracteristicas
imagenoldgicas utiles para distinguir las diferentes entidades, la confirmacién
histolégica se requiere para el diagnostico de la mayoria de los tumores y para la
clasificacion del grado del tumor®. La biopsia Core es la técnica de eleccion, y la
imagenologia, ademas, permite guiar la realizacion de biopsias retroperitoneales (1,4,5).

PRINCIPALES TUMORES RETROPERITONEALES:
1.- Linfoma: El linfoma es la neoplasia retroperitoneal maligna mas comun,
representando hasta un 33% de todos los TRP. El linfoma de Hodgkin tiene una
distribucion bimodal con un peak de incidencia en la segunda década, y otro
menor en la sexta. El linfoma No Hodgkin ocurre principalmente entre la cuarta
y sexta década y suele estar mas avanzado al momento de presentacion (3) (Ver
Figura 1).

Figura 1.*

4 Masa lobulada en la fosa iliaca izquierda que envuelve a la aorta distal, la bifurcacion y vasos iliacos
comunes izquierdos. La biopsia core resulté compatible con linfoma difuso de células B grandes.
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2.- Linfadenopatia metastésica: Aunque no Constituye estrictamente un TRP,
son dificiles de diferenciar de un linfoma basado solo en hallazgos
imagenologicos. Los tumores primarios con predileccion por metastasis a
linfonodos retroperitoneales incluyen: Tumores renales, cervicales, testicular y
de prostata (3).

3.- Sarcomas: del total de sarcomas, un 15% ocurren en el retroperitoneo
(3,8,9). Son mas frecuentes entre la quinta y sexta década. Los subtipos més
comunes son: Liposarcoma (40%) (Figura 2), el leiomiosarcoma (30%) y el
fibrohistiocitoma maligno (15%) (3).

Figura 2.°

4.- Tumores neurogénicos: constituyen un 10 a 20% de los TRP. A diferencia
de los sarcomas retroperitoneales, estos tumores generalmente son benignos,
ocurren en poblacion mas joven y tienen un mejor prondstico. Los mas
frecuentes son: schwannoma (4%), neurofibroma (1%), para ganglioma
(feocromocitoma extra-adrenal) y el ganglio neuroma (0,7-1,6%)m (3).

5.-Tumores de células germinales extra-gonadales primarios: son raros,
representando un 1,0-2,5% de los tumores de células germinales. Se debe excluir
un tumor primario gonadal, ya que la mayoria de los tumores de células
germinales  retroperitoneales  representan  metéstasis. Los  teratomas
retroperitoneales primarios representan 6-11% de los TRP. Hay una distribucion
bimodal entre infantes y adultos jévenes, siendo las mujeres mas frecuentemente
afectadas (3).

> TAC de un varén de 35 afios de edad, que muestra al lado izquierdo un gran liposarcoma retroperitoneal
desdiferenciado. Tras la reseccion, el tumor pes6 15 kg. (Tomadas de D.C. Strauss et al. Retroperitoneal
tumours: review of management (4).
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

Manejo quirargico

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirargica completa de la lesion, lo
que no siempre es posible por el compromiso infiltrativo de estructuras vitales
circundantes. Para lograr una reseccion con un margen de tejido normal, se requiere la
extirpacion de dérganos contiguos hasta en un 83% de los casos, lo que hace necesario
un enfoque multidisciplinario para el tratamiento radical de estos tumores, por
requerirse conocimientos de cirugia digestiva, vascular y uroldgica. Los 6rganos mas
frecuentemente extraidos son: rifion (32-46%), glandula suprarrenal (18%), bazo (10%),
colon (25%) y pancreas (15%) (1,4). Se consiguen resecciones completas entre el 38% a
94% de los casos (1,4).

La importancia de la reseccidbn completa estd en relacion directa con la
sobrevida. La tasa de sobrevida a 5 afios oscila entre el 40-74% en los pacientes
sometidos a reseccion completa, entre el 8-35% en los que se practica reseccion parcial,
y del 3-15% en los irresecables (1).

La evolucion de los TRP estd més condicionada por el riesgo de recidiva local
que por el riesgo de metéstasis. Los sarcomas retroperitoneales presentan altas tasas de
recidiva local (40-82%), la cual es responsable de hasta el 75% de las muertes asociadas
a sarcomas (4). Por ello se sugiere un seguimiento imagenoldgico estricto cada seis
meses, durante dos o tres afios para la deteccion de recidivas (1). Los principales
factores prondsticos que afectan la recidiva local y la sobrevida son: la capacidad de
lograr reseccion macroscopica completa y el grado de diferenciacion celular.

En resecciones iterativas disminuye la probabilidad de lograr margenes
negativos y cada cirugia sucesiva es mas dificil que la anterior. Sin embargo, debe ser
considerada en pacientes sintoméaticos con una primera recidiva local o subsecuente,
pues es Util desde el punto de vista sintomatico, y también en términos de sobrevida (4).

Radioterapia

La alta tasa de recurrencia ha promovido la investigacion de modalidades
combinadas de tratamiento en un intento de disminuir la tasa de recurrencia local, sin
embargo, el papel de la radioterapia en los TRP es controvertida. Como idea general es
posible que los pacientes sometidos a radioterapia logren un aumento de la sobrevida
libre de enfermedad comparativamente con los que no la reciben, pero no demuestran
aumento en la sobrevida global. La principal indicacion de la radioterapia adyuvante es
en los casos de tumor residual irresecable. El rol apropiado, la dosis y el momento para
que la radioterapia mejore el control local ain necesita ser establecido en estudios
randomizados (4).

Quimioterapia

El papel de la quimioterapia adyuvante en estos tumores es también
controvertido. No ha mostrado evidencia consistente de beneficios en sobrevida libre de
enfermedad. Se ha utilizado en mdltiples variantes, con drogas Unicas 0 en
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combinacidn, siendo el indice de respuesta préacticamente similar con cualquier régimen
terapéutico y uniformemente pobres (1,4).

Mejora en los resultados

Los TRP deberian operarse todos en grandes centros multidisciplinarios, con alto
numero de cirujanos y de pacientes, pues existe evidencia que demuestra mejores
resultados quirurgicos tanto a corto y a largo plazo, con menores tasas de recurrencia
local y mayor sobrevida (4).

CONCLUSIONES

El retroperitoneo puede albergar un amplio espectro de patologias infrecuentes,
incluyendo tumores benignos y malignos. Generalmente los tumores se presentan en
forma tardia y causan sintomas o se vuelven palpables una vez que han alcanzado
tamafos considerables. Los TRP son mejor evaluados mediante TAC o RNM vy se
requiere diagnostico histoldgico preoperatorio cuando las iméagenes no son diagnosticas.
La reseccion quirdrgica completa es la Gnica modalidad de tratamiento potencialmente
curativo para los sarcomas retroperitoneales, y se realiza de mejor manera en grandes
centros mediante equipos multidisciplinarios. La recidiva local ocurre en un gran
porcentaje de pacientes. La habilidad para resecar completamente la lesion, y el grado
tumoral siguen siendo los predictores mas importantes de recidiva local y de sobrevida
especifica. Se requiere mas investigacion para determinar el rol de la radioterapia y
quimioterapia.
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