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Sarcomas retroperitoneales

Retroperitoneal sarcomas
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RESUMEN

Los sarcomas representan un grupo heterogéneo de tumores
malignos raros con origen mesenquimatoso que pueden aparecer
practicamente en cualquier sitio anatomico y representan menos
del 1% de los tumores malignos. Pueden englobar mas de 70
subtipos histologicos. Los sarcomas de partes blandas (STS, soft
tissue sarcomas) representan 2/3 del total de sarcomas, seguidos
por los tumores del estroma gastrointestinal (GIST) y los sarcomas
6seos. Entre los STS, mas del 40% se localizan en las extremidades y
aproximadamente el 15% son retroperitoneales (RPS, retroperitoneal
sarcomas), con una incidencia de 2.7 casos por millon. En esta
localizacion retroperitoneal, las variantes histologicas liposarcoma
(LPS) y leiomiosarcoma (LMS) representan el 75-85% del total. Por
otra parte, la indefinicion de limites precisos en el retroperitoneo,
hace que estos tumores tengan tendencia a alcanzar gran tamano
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lo cual dificulta la posibilidad de conseguir una reseccion quirdrgica
completa.

En el tratamiento del RPS la cirugia es el pilar fundamental y clave
en los resultados evolutivos del mismo, por lo que todos los esfuerzos
terapéuticos deben ir encaminados a conseguir que esa cirugia sea
realizada en las mejores condiciones y con las maximas garantias
posibles. En este sentido, la evolucion historica consiguio pasar de
cifras de reseccion completa del 20-30% en la primera mitad del
siglo XX hasta el 50-60% a finales del mismo, aunque los resultados
de supervivencia seguian siendo muy pobres. Ha sido realmente en
los Gltimos 10-15 anos cuando se han visto cambios importantes
en el concepto del abordaje quirlrgico, con un impacto sustancial
en el control y la posibilidad de curacion de estas enfermedades.
Este nuevo concepto ha estado fundamentado en una mayor
radicalidad de la cirugia para determinados tipos histologicos como
el liposarcoma (RPS mas frecuente, en el que la recurrencia local es
muy elevada y representa la causa mas comin de mortalidad). La
identificacion exacta del subtipo histologico y su adecuada estrategia
y planificacion terapéutica, previa a cualquier procedimiento
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quirdrgico, son principios indispensables a dia de hoy. Asi, centros
referentes, equipos multidisciplinarios (EMD) y cirujanos altamente
cualificados, son elementos constitutivos determinantes y necesarios
para que la decision terapéutica y el propio tratamiento quirdrgico
realizado consiga los mejores resultados esperables.

La mejor oportunidad de reseccion con intencion curativa del
RPS sera durante la presentacion primaria, por lo que el primer
abordaje quirlrgico del RPS sera clave en los resultados posteriores.
En este sentido y en base a los pésimos resultados de supervivencia
historicos que se conocian, en la primera década del afio 2000
son dos grandes grupos europeos de sarcoma (grupo de Gronchi
en Italia y de Bonvalot en Francia) los que introdujeron un nuevo
concepto de reseccion radical, al realizar una cirugia extendida en
sarcomas retroperitoneales primarios con la extirpacion de todos los
organos adyacentes junto con el tumor, incluso si no se encontraban
claramente infiltrados (es decir, reseccion compartimental). El
objetivo era alcanzar citorreducciones macroscopicas completas
y mejorar el porcentaje de las microscopicas (RO). Resecciones
completas (RO-R1) publicadas en los Gltimos afios en torno al 95%,
con citorreducciones RO superiores al 70% y su influencia favorable en
los resultados de supervivencia libre de recurrencia y supervivencia
global, han conseguido el consenso generalizado de este concepto en
la actualidad.

La cirugia de los sarcomas retroperitoneales debe ser
compartimental “en bloque”, lo que implica la reseccion a modo
de barrera anatomica de 6rganos contiguos al tumor. La reseccion
multivisceral estandar para RPS generalmente requiere nefrectomia
radical, hemicolectomiay reseccion de misculo psoas, de localizacion
derecha o izquierda dependiendo del origen. Reseccion de otras
estructuras, entre las que podemos incluir, aorta, VCI, vasos iliacos,
nervio femoral, diafragma, duodeno, cabeza de pancreas, proceso
uncinado, higado, huesos, etc., es significativamente mas extensa,
produce una mayor morbilidad, y solo se realiza en presencia de
invasion macroscopica.

La preservacion de organos debe hacerse de forma personalizada,
especialmente en la pelvis, y adaptarla a la agresividad histologica
del tumor. La biopsia preoperatoria permite establecer el subtipo
de sarcoma y una adecuada estrategia perioperatoria. Asi, subtipos
histologicos como liposarcoma bien diferenciado (WDLPS) vy
liposarcoma desdiferenciado (DDLPS) grado 2 tienen gran impacto de
resultados cuando se consigue una reseccion completa con margenes
negativos. Esto contrasta con los DDLPS grado 3 y con LMS, donde
las metastasis a distancia conducen el resultado oncolégico y un
enfoque quirdrgico agresivo tiene menos impacto. En este sentido, y
de forma general, se recomienda la reseccion quiriirgica extendida en
la primera intervencion para todos los LPS. En cambio, el objetivo del
LMS sera la reseccion macroscopica completa, resecando cualquier
estructura adyacente que se compruebe infiltrada junto con el vaso
de origen de la lesion.
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La naturaleza desafiante de la cirugia del RPS y también la
propia biologia de la enfermedad hacen que, incluso en los mejores
escenarios y después de la reseccion completa del RPS, la recurrencia
sea frecuente.

Las diferentes histologias del RPS se caracterizan por variables
comportamientos biolégicos con distintos riesgos tempranos y
tardios de recurrencia local y distante. El concepto mas aceptado en
la actualidad es que el mejor tratamiento del RPS recurrente es, en lo
posible, intentar evitarlo mediante una cirugia completa y extendida
durante el abordaje quirargico del RPS primario, fundamentalmente
el LPS. En este sentido, en el caso del RPS recurrente, las posibilidades
de curacion estan muy limitadas y la reseccion radical también
conlleva importantes riesgos de morbimortalidad.

Las numerosas publicaciones de grupos expertos en el manejo del
RPS, asi como los documentos de consenso publicados por el Grupo
de Trabajo de Sarcoma Retroperitoneal Transatlantico (TARPSWG),
han establecido algunas recomendaciones en el manejo del RPS
recurrente.

Asi, la reseccion extendida en bloque solo esta indicada para el
RPS con recurrencia local aislada y siempre que la reseccion previa
fuese incompleta no compartimental, fundamentalmente si la tasa de
crecimiento tumoral es <1cm/mes.

Por otra parte, la reseccion de sucesivas recidivas, tras seleccion
de pacientes (valorando histologia, intervalo libre y morbilidad
asociada), deberian ser completas, pero no extendidas a 6rganos
no invadidos. En caso particular de WDLPS, es recomendable valorar
bajo control el evitar que la intervencion sea muy precoz. La cirugia
de rescate temprana parece no ser el mejor enfoque para pacientes
recurrentes con WDLPS.

Ruptura tumoral, multifocalidad, alto grado y corto intervalo libre
de enfermedad, son indicativos de mal pronostico. En casos asi, tras
recomendable seleccion de pacientes, la cirugia se debe limitar a las
lesiones.

Finalmente, y previo a la reseccion del RPS recurrente, siempre se
debe considerar la posibilidad de una terapia neoadyuvante por un
EMD con experiencia en el manejo de estos tumores

Durante la Gltima década, han proliferado las publicaciones con
resultados comparativos en torno a la importancia y trascendencia
del manejo de estos tumores por equipos de alta experiencia. La
rareza de los sarcomas, y RPS en particular, recomienda la derivacion
de todos los pacientes con RPS confirmado o sospechado, a centros
con alta dedicacion en esta patologia. El tratamiento de los sarcomas,
y en especial de los RPS, dentro de EMD y Centros Referentes, con alto
volumen de casos y experiencia, es crucial en su pronéstico.
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En este sentido, con el desarrollo actual de las “ciencias 6micas”,
de las nuevas terapias y la inteligencia artificial, conseguir evitar
la dispersion de estos tumores raros y favorecer su centralizacion,
no solo posibilitara un tratamiento mas adecuado, sino también
la integracion y colaboracion internacional entre Grupos, asi como
la investigacion y progreso cientifico para mejorar la atencion mas
personalizada y mas precisa de estos pacientes.
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