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Introducción
Los tumores retroperitoneales primitivos (TRP) constituyen una entidad infrecuente dentro de la patología tumoral (0,07 – 0,2% de todas las neoplasias del organismo).¹ 
En nuestro medio las publicaciones sobre el tema son limitadas y las mismas se basan en series con bajos números de casos. 
En el espacio retroperitoneal se desarrollan una gran variedad de tumoraciones primitivas y secundarias que se originan a partir de diferentes órganos y tejidos, por lo cual delimitaremos el tema al desarrollo de los TRP del adulto.
Los TRP son de diagnóstico tardío y mayormente malignos.

La recidiva locorregional es el principal factor pronóstico, es la principal causa de muerte y constituye un gran desafío para el equipo tratante.

El objetivo del presente trabajo es actualizar y analizar aspectos vinculados con el diagnóstico imagenológico, avances en la biología molecular, inmunohistoquímica y las opciones terapéuticas actuales. 

Definición
Se definen por su carácter de neoplasias primitivas del espacio retroperitoneal, excluyendo aquellas derivados de las vísceras de la región y los tumores que en su crecimiento lo comprometen secundariamente. 

Por su origen embriológico son aquellos tumores derivados del mesodermo posterior y del neuroectodermo, excluyendo las vísceras de origen endodérmico que ocuparon secundariamente el espacio retroperitoneal.

Por consecuencia quedan excluidos de esta clasificación los tumores primarios de la aorta abdominal, la vena cava inferior, sistema genitourinario, glándulas suprarrenales, páncreas,  duodeno, colon y estructuras del sistema nervioso autónomo; así como  metástasis en órganos y/o tejidos de la región.

Resumiendo, los criterios que definen estos tumores son:

· asentar en el espacio retroperitoneal y 

· ser histológicamente primitivos.

Recuerdo Anatómico
Previo al desarrollo del tema es necesario realizar una reseña anatómica del espacio retroperitoneal, jerarquizando sus diferentes compartimentos.

El espacio retroperitoneal es una región de gran complejidad anatómica, en virtud de las diversas estructuras allí alojadas, los numerosos e importantes pedículos vasculares, nerviosos y linfáticos que lo atraviesan.
El retroperitoneo se define como aquel sector de la cavidad abdominal comprendido entre el peritoneo parietal posterior definitivo ventralmente, la fascia transversalis con la pared posterior del abdomen dorsalmente, el músculo diafragma arriba y la pelvis abajo con lo cual comunica libremente a través del estrecho superior de la pelvis.

La arquitectura de dichos compartimentos y la disposición de las distintas láminas y fascias determinan la posible extensión, migración y/o caminos que puedan tomar los numerosos procesos patológicos de la región, especialmente las neoplasias.  

Concepción clásica
Descripciones clásicas dividen al espacio retroperitoneal en tres grandes sectores: 
- retroperitoneo medio, vía de tránsito de los grandes vasos que descienden a la pelvis o ascienden al torax, acompañados por el eje linfático infradiafragmatico y por la cadena nerviosa lumbar paravertebral perteneciente al sector periférico del sistema nervioso simpático.

- retroperitoneo lateral; a ambos lados del precedente, región preponderantemente visceral conteniendo órganos del aparato urinario y del sistema endocrino. 2
Concepción moderna

La rápida evolución de los estudios imagenológicos sobre  todo a partir del desarrollo de la tomografía computada (TC) puso en evidencia cierta discordancia entre las descripciones clásicas puramente anatómicas y hechos observados en determinadas situaciones patológicas, en donde la distribución de líquidos y colecciones no se encontraban.2
Por ello a partir de los trabajos pioneros de Meyers3, en la década de los  de los 60 y 70 donde establece el concepto de anatomía compartimental de la región. Actualmente se considera al retroperitoneo como una región formada por distintos compartimentos o espacios delimitados por planos fasciales bien delimitados en donde la fascia perirrenal es el elemento fundamental en la división topográfica del mismo. Figura 1. 
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Figura 1.

Espacios del retroperitoneo

Los espacios del retroperitoneo son denominados por Hureau4 como espacios interparietoperitoneales posteriores. Los mismos están centrados por la logia renal en su totalidad, prolongándose por arriba y por debajo de esta celda.

Son consideradas verdaderas logias adipo-viscerales retroperitoneales, situándose entre las fascias de acolamiento visceral por delante (retro-duodeno-cefalopancreatica de Treitz. Retro-corporo pancreatica de Told, retro-colonicas derecha e izquierda de Told), y fascia parietal por detrás. Comprendiendo en su conjunto elementos vasculares, urinarios y endocrinos primitivamente retroperitoneales.

En este amplio espacio, el tejido celuloadiposo se dispone alrededor de estructuras, ocupando los espacios determinados por el comportamiento de la llamada fascia renal y latero-conal de 

Meyers 3.

En las concepciones actuales, establecida por Hureau4 en 1991 basados en precisas descripciones imagenológicas, los limites y divisiones de esta vasta región son un poco diferente a los descritos en textos clásicos de anatomía.
Esta definición conceptualiza la real continuidad de los espacios lo que da una visión distinta de la compleja región abdominal posterior. Figura 2.
Son claras las razones que sustentan dicha división y entre ellas las de orden embriológico, proporcionando las bases necesarias para el entendimiento de la anatomía topográfica de esta región.
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Figura 2. TC abdomen.

Se observa la distribución anatómica de  los espacios interfasciales.

 Clasificación de los TRP
Clásicamente las tumoraciones de partes blandas se clasificaron de acuerdo a la embriogénesis, histogénesis y su comportamiento biológico. La misma fue descrita por Ackermann5 en 1954. 
Cuadro 1.
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Los Tumores quísticos retroperitoneales según Lahey6 se clasifican de acuerdo al origen. Cuadro 2.
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Cuadro 2. TRP quísticos.
La nueva clasificación (2002) de la Organización Mundial de la Salud (OMS) de tumores de partes blandas incorpora detalles clínicos, histológicos, genéticos y biológicos.7
En los últimos 15 años se ha producido una explosión en la citogenética y en la genética molecular lo cual ha determinado cambios en la clasificación.8 

De acuerdo a su comportamiento biológico se clasifican en cuatro categorías como se describen a continuación:
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El desarrollo completo de la clasificación con sus categorías se detallan en anexo 1.
Algoritmo diagnóstico de los TRP
El siguiente esquema resume el algoritmo diagnostico a tener en cuenta frente a toda tumoración que se topografía en el espacio retroperitoneal.
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** Las tumoraciones RP neoplásicas secundarias  se detallan en la siguiente tabla:
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 Anatomía Patológica
A pesar de derivar de tipos celulares diferentes, las variantes histológicas conocidas como sarcomas se agrupan por su similar actividad biológica.
Estos subtipos de sarcomas comparten la tendencia al comportamiento agresivo local, crecimiento lento, no invasivo y raramente metastasiantes y plantean un gran desafío diagnostico para el patólogo.
Avances recientes en la inmunohistoquímica (IHQ), microscopia electrónica (ME) y citogenética molecular han logrado criterios precisos y reproducibles en la identificación los diferentes subtipos histológicos.
En la tabla 1 se observan las variedades histológicas más frecuentes que se topografían en el espacio retroperitoneal.9
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HMF: histocitoma fibroso maligno, MPNST: tumor maligno de la vaina nervio periférico
Tabla 1. Subtipos histológicos de los sarcomas retroperitoneales reportados desde 1991.
La revisión en la literatura de los últimos 30 años demuestra cambios porcentuales en las diferentes variedades histológicas.

El liposarcoma continúa sienádo la variedad más frecuente (33%) seguido del leiomiosarcoma (24%).

Como se observa en la tabla 1, las variaciones evolutivas en el tiempo en los porcentajes de los subtipos histológicos se deben a cambios permanentes en las definiciones basados en el uso de técnicas de identificación.
El histocitoma fibroso maligno (HMF) constituye un claro ejemplo de lo mencionado previamente, ya que la aplicación de  IHQ, ME, hibridación genómica comparativa y la fluorescencia de hibridación in situ (CGH) permite reclasificarlo en otras estirpes histológicas como liposarcoma y leiomiosarcoma.9
Los tumores pobremente diferenciados complican aun más la clasificación ya que comparten características histológicas comunes con varios subtipos. Dependiendo del tipo así como el número de técnicas de identificación aplicadas al reconocimiento histológico permiten disminuir el porcentaje de tumores no clasificables, siendo el mayor porcentaje de los mismos los sarcomas indiferenciados. 
El grado histopatológico es un factor de enorme valor en cuanto al tratamiento y pronostico. Los parámetros que se utilizan para valorar el grado tumoral son: (Tabla 2).10
	-   diferenciación

	· celularidad

	-   estroma

	-   vascularización

	-   necrosis

	-   numero de mitosis


Tabla 2.

Parámetros que valoran el grado tumoral

La aplicación de los parámetros mencionados previamente permite clasificar a los sarcomas en bajo y alto grado. Tabla 3
	Bajo grado
	Alto grado

	Buena diferenciación
	Pobre diferenciación

	Hipocelularidad
	Hipercelularidad

	Mucho estroma
	Minimo estroma

	Hipovascular
	Hipervascular

	Minima necrosis
	Mucha necrosis

	Menos de 5 mitosis por 10 campos gran aumento
	Mas de 5 mitosis por 10 campos gran aumento


Tabla 3.
Describiremos brevemente los subtipos histológicos más frecuentes y sus características.

Tejido Adiposo

· lipoma y liposarcoma.

El lipoma es la neoplasia benigna mesenquimática mas frecuente de la economía.

La topografía retroperitoneal es poco frecuente. Son predominantemente puros aunque en raras ocasiones pueden contener elementos teratomatosos maduros, combinando la presencia de un hamartoma, lipoma y un teratoma. 

En ocasiones puede presentarse de carácter mixto asociándose tejido vascular y muscular liso (angiomiolipoma), que habitualmente es de ubicación renal aunque puede poseer localización retroperitoneal como posible ubicación extrarrenal. Pueden adquirir gran volumen en su lento crecimiento y adaptación en un area silente como el retroperitoneo.  

Liposarcoma, la topografía retroperitoneal es la de peor pronóstico. 

Según la clasificación de la OMS los liposarcomas se clasifican en los siguientes subtipos: bien diferenciado / desdiferenciado, mixoide / de células redondas y pleomórfico.11
Desde el punto de vista macroscópico, el lipoma es semejante al liposarcoma bien diferenciado (uno de los dos tipos de liposarcoma de bajo grado de malignidad)  del cual difiere a nivel histológico por los nucleos atípicos en el sarcoma, conservando semejante histoarquitectura con el lipoma. El otro tipo de liposarcoma de bajo grado (liposarcoma mixoide), difiere a nivel macroscópico por el aspecto mixoide difuso que posee, asociado a nivel histológico por una rica vascularización arborizada, además de atipias nucleares.  

Los otros tipos de liposarcomas son de alto grado, uno de células redondas pequeñas, de difícil diagnostico con otros sarcomas y linfomas y el liposarcoma pleomorfico con figuras gigantocelulares atípicas frecuentes, identificándose por la diferenciación lipoblastica con citoplasma conteniendo lípidos.

En ocasiones, se presentan en el mismo tumor mas de un tipo histológico de liposarcoma, coexistiendo uno de bajo grado en la periferia del tumor y de alto grado en el centro.

La recidiva locoregional es frecuente y se debe a nódulos satélites cercanos a la masa o al crecimiento por planos fasciales.12
Microscópicamente los liposarcomas bien diferenciados consisten en un fondo de adipocitos que contienen dispersos lipoblastos cada uno con un nucleo rodeado de grandes vacuolas intracitoplasmaticas. Figura 3.
[image: image9.emf]
Figura 3. Liposarcoma desdiferenciado.

Se observan áreas fusocelulares con patrón fasciculado y vorticular. Núcleos polilobulados, pleomórficos y zonas de adipocitos irregulares entremezclados con células fusiformes y lipoblastos.
El liposarcoma bien diferenciado ha cambiado su terminología y paso ha llamarse tumor lipomatoso atípico que refleja su naturaleza benigna, salvo cuando estos tumores surgen del retroperitoneo y mediastino. Esto se debe a su importante mortalidad relacionado a la recurrencia local.13
Tejido muscular liso

· leiomiosarcoma

El leiomiosarcoma es un tumor maligno originado en células del musculo liso. El 75 % se presentan en el retroperitoneo o cavidad abdominal. Se caracterizan por su diseminación por planos tisulares e invasión de estructuras adyacentes incluyendo grandes vasos. Macroscópicamente son masas nodulares bien delimitadas que contienen pseudocapsula con diferentes regiones de hemorragia, necrosis y cambios quísticos. 

Microscópicamente estos tumores están formados por células cónicas, en forma de huso, alargadas, nucleos romos y citoplasma brillante eosinofílico.

Se consideran uno de los subtipos retroperitoneales mas agresivos.

Tumores fibrohistocíticos

· histocitoma fibroso maligno (HFM)
HFM son tumores multinodulares, pobremente encapsulados, con areas de hemorragia y necrosis. Histológicamente se caracterizan por su amplio pleomorfismo, la presencia de histocitos y células fibroblásticas. Se han definido diversas variedades histológicas: fibroso de células gigantes, inflamatorio y mixoide. Entre los patrones de crecimiento se reconocen el estoriforme o en rueda de carro, fascicular y pleomórfico. 

Tejido Fibroso
· fibrosarcomas

Representan el 1-5% de los sarcomas. Tumor relacionado con la secreción de insulina lo cual provoca hipoglicemia pudiendo ser una de sus formas de presentación clínica. 

Neoplasia que se compone de células fusiformes, dispuesta en fascículos en un diseño en espiga. Las células tienen forma conica, nucleos oscuros, nucléolo prominente y escaso citoplasma.  
Tejido muscular esquelético

- rabdomiosarcoma

Son lesiones carnosas, de color gris palido y amarillo, con areas de necrosis y hemorragia.
Insidiosamente invaden estructuras adyacentes de modo que la resección debe ser con amplio margen. Las resecciones marginales presentan alta incidencia de zonas microscópicas comprometidas. 

Los rabdomioblastos presentan un citoplasma intensamente eosinofilo con estrias cruzadas visibles a nivel citoplasmático que resultan de la alineación de miofilamentos. El subtipo mas común es el embrionario, que se caracteriza por alternancia de zonas de condensación celular e hipocelularidad, con células flotando en la sustancia mucoide. El subtipo botroide se caracteriza por su parecido a un grupo de uvas, con aspecto macroscópico característico.  Se origina exclusivamente en superficies tapizadas por mucosas como vejiga, vagina o conjuntiva.
Presenta rasgo histológico característico, una capa de cambium, que es una condensación subepitelial de células tumorales llamado asi por su semejanza con la capa de mas rápido crecimiento de un árbol debajo de la corteza. El subtipo fusocelular se asocia a un mejor pronostico. 
El tipo alveolar es muy agresivo, caracterizado por nidos de células separadas por septos fibrovasculares, manifestando así su cierta semejanza a los alveolos pulmonares.11
Tumores neurogénicos
Schwannoma incluye la variante celular, siendo el tumor neurogenico mas frecuente a nivel retroperitoneal.

Macroscopicamente son nódulos encapsulados que a la sección presentan componente quístico y hemorrágico. Microscópicamente se caracterizan por las clásicas areas de Antony A, compuestas por fascículos de células en espiga con nucleos en palisada, hipocelular, areas Antony B mucoide, cuerpos de Verocay e hialinización vascular.
Tumor maligno de la vaina nervio periférico (MPNST)
Definido como el tumor mesenquimático maligno, originado en células de la vaina nerviosa. Deben de diferenciarse de tumores epineurales y de aquellos originados en la vasculatura nerviosa.

Dos tercios de los casos se asocian a neurofibromas preexistentes y la mitad en pacientes portadores de neurofibromatosis tipo I.

Macroscópicamente se compone de un tejido firme-nodular con extensa necrosis. Microscópicamente presenta alta variedad morfológica (bien diferenciado – anaplásico), la lesión prototípica celular con arquitectura fascicular, células elongadas, nucleos pleomórficos e hipercromáticos.
7- Estadificación

Para los sarcomas retroperitoneales se utiliza la estadificación de la Unión Internacional Contra el Cáncer (UICC, 2002)8,  TNM sumado al grado tumoral. Esta estadificación se aplica para todos los sarcomas, y a nivel retroperitoneal tiene algunas particularidades. Tabla 4
Tabla 4. Sistema de estadificación de la UICC para sarcomas  de partes blandas

	Grado (G)

Gx

G1

G2

G3

G4
	No puede evaluarse

Bien diferenciado

Moderadamente diferenciado

Pobremente diferenciado

Indiferenciado
	Bajo grado

Bajo grado

Alto grado

Alto grado

	Tumor primario (T)

Tx

T0

T1

   T1a

   T1b

T2

   T2a

   T2b
	No puede evaluarse

Sin evidencia de tumor

Tumor < 5cm

superficial

profundo

Tumor > a 5cm

superficial

profundo
	

	Ganglios Regionales (N)

Nx

N0

N1
	No se pueden evaluar

No comprometidos

Comprometidos
	

	Metastasis a distancia (M)
Mx

M0

M1
	No evaluable

Sin metastasis

Metastasis a distancia
	


Superficial / profundo,  hace referencia en relación a la fascia, en la topografía retroperitoneal se consideran todos profundos.
Estadios

	I
	G1-2
	T1a, 1b, 2a, 2b
	N0
	Mo

	II
	G3-4

	T1a, T1b, T2a
	N0
	M0

	III
	G3-4
	T2b
	N0
	M0

	IV
	G 
	T
	N1
	M0

	
	G
	T
	N
	M1


El 90% presenta al diagnostico mas de 5cm y por la topografía son todos profundos, por lo que el único factor determinante entre estadio I y III es el grado de diferenciación.9
 Diagnóstico
a- Diagnostico Imagenológico
La imagenología en TRP tiene como objetivos: establecer el diagnostico, valorar la extensión lesional, estadificación, planificar el tratamiento, guía para biopsia y realizar el seguimiento.
Actualmente la tomografía computada (TC) y la resonancia nuclear magnética (RNM) permiten realizar una aproximación del tipo histológico.
Los estudios de rutina para el diagnostico de estos tumores son la ecografía abdominal y la TC  incorporándose últimamente la RNM con ciertas ventajas sobre la TC. 14
Ecografía abdominal: 

Primera herramienta diagnostica, cuyo objetivo se resume en la tabla 5:
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abla 5. Rol de la ecografía en tumores partes blandas.
La eficacia diagnostica de la ecografía abdominal llega al 73% de los casos, brindándonos datos de su contenido: solido / quístico,  sus relaciones con órganos vecinos (riñon, hígado, bazo, páncreas), el doppler color aporta las relaciones vasculares: aorta, cava, pedículo hepático, vasos mesentéricos.15
El carácter quístico de una tumoración no es sinónimo de benignidad, por el contrario existen tumoraciones quísticas retroperitoneales que son malignas como ha sucedido en nuestra serie (cistoadenocarcinoma, sarcoma fusocelular) por lo que se debe de valorar las características de la pared, papilas, excrecencias y evolutividad.
En la tabla 6 se resumen las principales características ecográficas de los sarcomas:
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Tabla 6. Características ecográficas de los sarcomas de partes blandas.
Tomografía Computarizada (TC)
Estudio diagnostico que utiliza la radiografía de rotación para generar imágenes de cortes transversales.
Su ventaja es la rápida adquisición de imágenes, reduciendo la necesidad de sedación. Los avances tecnológicos recientes y la introducción del multidetector de escáner de cortes finos ofrece la capacidad  de producir imágenes de alta resolución. Estos conjuntos de datos permiten la reconstrucción de imágenes multiplanares y tridimensionales. 16
Con el objetivo de evaluar la extensión lesional se debe de realizar con contraste v/o e i/v,  tórax, abdomen y pelvis.

Es un estudio imprescindible para valorar topografía, tamaño, relaciones, metástasis pulmonares y hepáticas, permite evaluar la resecabilidad así como el seguimiento. La valoración de la excreción renal es de utilidad, ya que su ausencia vinculada al tumor puede indicar compromiso del mismo e indicar la nefrectomía.
En relación a la topografía, la figura 4 relaciona la tumoración con órganos del espacio retroperitoneal. El desplazamiento de estructuras anatómicas retroperitoneales es útil en este sentido.17
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Figura 4.  A- signo del pico positivo: la tumoración se origina del órgano.
                B- signo del pico negativo: la tumoración no surge del órgano, lo comprime y desplaza.

                  C- signo del órgano fantasma, el órgano de origen se vuelve indetectable debido a la gran tumoración.
                D- signo del órgano incorporado. Indica que la tumoración se origina del mismo.
Figura 4-A, cuando una tumoración deforma los bordes del órgano creando el signo del pico seguramente se origina en el órgano. Por otra parte la ausencia de alteración en los bordes del órgano indica que la tumoración no se origina del mismo, figura 4-B y figura 5. 
Cuando una gran tumoración se origina de un órgano pequeño, muchas veces el órgano se vuelve indetectable, conociéndose como signo del órgano fantasma,  figura 4-C. 

Figura 4-D, cuando el órgano queda incorporado parte o totalmente a la tumoración indica que se origina del mismo.
El desplazamiento anterior del riñón, glándulas suprarrenales, colon, páncreas y duodeno sugieren el origen retroperitoneal de la tumoración. Figura 5. 

[image: image13.emf]
Figura 5. TC abdomen.

Se observa el desplazamiento anterior de estructuras retroperitoneales por TPR.

Las características de la tumoración como su contenido heterogéneo y la presencia de necrosis sugieren su histología maligna, (figura 6). La presencia de grasa macroscópica orienta al liposarcoma. La calcificación u osificación en un liposarcoma se considera como un factor de mal pronóstico ya que indica desdiferenciación.

El compromiso tumoral de la luz de la vena cava inferior es una característica del leiomiosarcoma.18
La mineralización tumoral orienta a condro u osteosarcoma.
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Figura 6, TC abdominopelvica. Tumoración retroperitoneal solida, extensa, heterogenea, caracteristicas de los sarcomas.
AngioTC: permite delimitar el tamaño del tumor, la extensión y el origen así como el grado de vascularización, características que ayudan a definir su naturaleza. 
Permite delinear la anatomía vascular cuando se sospecha compromiso vascular. Kilkenny19 encuentra un 34% de compromiso vascular en una serie de 63 pacientes portadores de sarcomas retroperitoneales.
Las desventaja de la TC incluyen exposición a radiación y la menor resolución del contraste que la resonancia. Ademas el uso de contraste intravenoso presenta el riesgo de reacciones alérgicas y de nefropatía. 16
Frente a tumoraciones quísticas son signos que sugieren malignidad la presencia de tabiques, papilas y paredes irregulares. (figura 7)
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Figura 7. TC abdomen. Tumoración retroperitoneal quística, pared irregular, tabiques, papilas. Orientan a malignidad.
Resonancia nuclear magnética (RNM)

Técnica que utiliza las propiedades magnéticas de los núcleos de hidrógenos de los tejidos del organismo, los mismos actúan como pequeños imanes que giran al azar hasta que se someten a un campo magnético aplicado externamente. El mismo genera una imagen al recibir señales electromagnéticas que se procesan en una computadora y se imprimen en una pantalla.16
La ventaja sobre otras técnicas es la resolución superior a otras modalidades imagenológicas de corte transversal, lo cual resulta en la visualización precisa de tejidos blandos. 
Además permite la reconstrucción sagital, coronal y transaxial.

Tiene como ventaja que no ioniza las moléculas del organismo lo cual evita los efectos secundarios de la radiación.
La desventaja de la RNM incluye tiempo de realización prolongado, que puede requerir el uso de sedación, asimismo existen numerosas contraindicaciones basadas las alteraciones del campo magnético y la implantación de estructuras metálicas implantadas en el cuerpo. Las contraindicaciones absolutas incluyen la presencia de marcapasos, desfibrilador cardiaco, aneurismas clipados, neuroestimulador, dispositivos implantados para infusión de medicamentos, implantes auditivos.

Pacientes con claustrofobia pueden no tolerar la realización del procedimiento. 

Como medio de contraste se utilizan el gadolinio (Gd) y el manganeso (Mn), unidos a una sustancia quelante la cual determina su farmacocinética y evita la toxicidad.

Permite valorar las características de la tumoración basados en la perfusión y aporta mejor definición y resolución de estructuras vasculares retroperitoneales, siendo útil en la planificación de la cirugía.20
Sin embargo la especificidad es baja para la caracterización de lesiones malignas: 25 – 48%.11

T1 y T2 son constantes de tiempo y se miden en milisegundos (ms). Las imágenes en T1 tienen mejor SNR (signal-to-noise ratio), por lo que son imágenes morfológicas, presentando una mejor resolución anatómica (tejido adiposo: hiperintenso en T1). Mientras que las imágenes en T2, son mejores para valorar la patología (agua: hiperintenso en T2). (figura 9 y 10).
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Figura 9. RNM.

Tumoración solida retroperitoneal

Imágenes en T1, mejor caracterización de los órganos sólidos.
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Figura 10. RNM.

Tumoración quística retroperitoneal

Imágenes en T2 se observa la hiperintensidad de los líquidos.

De acuerdo a la perfusión del contraste en la tumoración se puede sospechar su naturaleza. Se describen 4 patrones imagenológicos:

· Sin realce: benigno

· Con realce precoz y rápido lavado: benigno

· Realce precoz y lavado lento: maligno

· Realce tardío: benigno o tumores maligno con componente mixoide.  

Luego del tratamiento neoadyuvante la RNM se utiliza para monitorizar la respuesta, basado en el porcentaje de necrosis tumoral, factor importante que clasifica estos tumores en respondedores de no respondedores. 
Luego de la cirugía la RNM es la modalidad de elección para valorar tumor residual, recidiva, fibrosis o inflamación. Existen características particulares que diferencian la inflamación benigna postquirúrgica y la presencia de enfermedad residual o recurrencia. De hecho solo cuando existe ausencia de señal T2 se puede descartar la presencia de tumor residual en el lecho quirúrgico. Pero la presencia de señal en T2 y la captación de contraste puede observarse en el tumor y cicatrices inmaduras.

Cabe señalar como inconveniente en pacientes con enfermedad renal preexistente con el uso de contraste (Gd) es la fibrosis sistémica nefrogénica. 
Técnicas avanzadas como imágenes de difusión ponderada y RNM con espectroscopia, pueden llegar a ser fundamentales en la valoración de sarcomas. Estas secuencias no requieren la administración de contraste i/v y pueden aumentar la especificidad de la RNM convencional. 21
Con la espectroscopia la RNM puede valorar el metabolismo tumoral, el cual se encuentra elevado en tumores malignos.11
 Tomografía por emisión de positrones (PET scan) 
Técnica de diagnóstico no invasivo que genera imágenes fisiológicas por la detección de la radiación emitida por positrones administrados al paciente. Considerado el gold standard en imágenes metabólicas, proporcionando información sobre la extensión anatómica y el comportamiento tumoral asi como orientar a desiciones terapéuticas. 11
El indicador mas utilizado es el fluor-18 fluorodesoxiglucosa (FDG). Es un análogo a la glucosa que se acumula en las células de forma proporcional a la tasa del metabolismo de la glucosa. Proporciona un medio que permite cuantificar el metabolismo de la glucosa como marcador radioactivo en proporción a la tasa de glucólisis.
El valor de captación estándar (SUV) es una medida de cuantificación de la captación de FDG (fluorodesoxiglucosa) (actividad metabólica) en una región de interés. Debido a que el aumento del metabolismo es una característica reconocida de células malignas en comparación con células normales, el PET-scan es una herramienta útil para la evaluación de neoplasias malignas. Además las neoplasias de alto grado tienen tasas aumentadas de glucólisis y captación de FDG por lo tantos valores mas altos de SUV que los de bajo grado y benignos. Varios estudios sugieren que el PET-scan es una prueba confiable para determinar la actividad biológica de un tumor así como la predicción de necrosis tumoral luego del tratamiento neoadyuvante. (figura 11).
La sensibilidad para la estadificación inicial así como para valorar la recidiva que varía entre el 66 – 96%. 11
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Figura 11. PET scan coronal, imagen peritoneal compatible con metástasis

Tomado de Cáncer Imaging 2005 18
b- Inmunohistoquímica (IHQ)
La IHQ es una técnica que he revolucionado la histopatología, siendo imprescindible en el proceso de diagnóstico y clasificación de los tumores de partes blandas. 

Se trata de una técnica de inmunotinción de antígenos presentes en células tumorales utilizando anticuerpos marcados.
Técnica introducida desde 1980, desde entonces ha producido un avance en 3 aspectos:

· la disponibilidad de numerosos anticuerpos

· mejoras en las técnicas de recuperación antigénica

· disponibilidad de sistemas de detección sensibles  

Presenta 3 aplicaciones claras en tumores de partes blandas: 22
· identificar lesiones benignas poco frecuentes o atípicas

· caracterizar tumores malignos no mesenquimales

· clasificar los sarcomas

1- identificación de lesiones benignas poco frecuentes o atípicas

Las lesiones que puede identificar son: 

· PNST (tumor benigno de la vaina de nervio periférico)

· Tumor fibroso solitario

· Lesiones histocíticas

· Mioepitelioma

· Lesiones raras: paraganglioma, tumor glomus, angiomiolipoma, lesiones miofibroblásticas.

2- Caracterizar tumores malignos no mesenquimales

Cuando se diagnostica un tumor maligno se debe descartar si se trata de un tumor no mesenquimal, como carcinoma sarcomatoide, melanoma o linfoma.

Debe de diferenciarse con los tumores localizados en la piel, mucosas, ganglios o en algunos órganos como riñón, tiroides, pulmon y mama. Un claro ejemplo es cuando existe una historia previa de tumor maligno no mesenquimal y cuando se trata de un tumor que simula un fibrosarcoma, hemangiopericitoma, o sarcoma sin clasificar.

La IHQ es muy útil para resolver estos inconvenientes. La citoqueratina y EMA positivo marcan al carcinoma sarcomatoide, proteína S100, HMB45 y melanA marcan melanoma y CD45 linfoma. 
Sin embargo la IHQ tiene sus limitaciones ya que algunos carcinomas sarcomatoides son negativos para marcadores epiteliales, mientras que algunos sarcomas son positivos para tales marcadores. Puede ser difícil distinguir un carcinoma sarcomatoide de un sarcoma sinovial desarrollado en pulmon o riñon. Es en esta situación que la biología molecular tal como RT-PCR, o hibridación fluorescente in situ (FISH).22

    3- Clasificación de sarcomas
Actualmente la IHQ juega un rol importante en la identificación de la línea de diferenciación de los sarcomas.

Sarcomas en los cuales la IHQ es determinante en el diagnóstico como son rabdomiosarcoma, sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras, tumor desmoplásico de células redondas y tumor estromal gastrointestinal. También la IHQ es decisiva en el diagnostico de tumores vasculares malignos así como sarcomas sinoviales. El diagnostico de liposarcoma variedad mixoide, células redondas y pleomórficos se realiza de acuerdo a las características histológicas, ayudado por positividad para proteína S100. La variedad mixoide y células redondas presentan una traslocación especifica t(12:16). 
Para algunos sarcomas el perfil IHQ no es específico o es inconstante  por lo que los resultados deben de interpretarse con cautela; corresponden a lo mencionado: sarcoma de Ewing, leiomiosarcoma, tumores malignos de la vaina de nervio periférico, dermatofibrosarcoma y liposarcomas. 

En la tabla 7 se observa la clasificación inicial de los sarcomas usando los anticuerpos de primera línea diagnóstica.
	Tipo de anticuerpo
	T celulas huso
	T pleomorfico
	T mixoide
	T celulas redondas
	T epitelioide

	Citoqueratina, EMA
	+
	+
	-
	+
	+

	Linfoides
	-
	+
	-
	+
	-

	S – 100
	+
	+
	+
	+
	+

	Desmina, SMA
	+
	+
	-
	+
	-

	CD 34
	+
	-
	-
	-
	+

	CD 99
	-
	-
	-
	+
	-


Tabla 7. Clasificación de sarcomas utilizando anticuerpos de acuerdo a la morfología del tumor (T).
De acuerdo a los resultados obtenidos con los anteriores se complementan con otros marcadores.

Los marcadores inmunohistoquímicos mas utilizados en tumores de partes blandas son los siguientes (tabla 8):

	EPITELIALES
	AE1/AE3 y EMA


	carcinoma sarcomatoide, sarcoma sinovial pobremente diferenciado, sarcoma epitelial y mioepitelioma.

	NEURALES
	S 100 - HMB45, 

melan A
	Tumores benignos de la vaina de nervios perifericos, melanoma y sarcoma de celulas claras / melanocíticos

	MUSCULARES
	Desmina, SMA, myf-4
	Rabdmiosarcomas, leiomiosarcoma, lesiones miofibroblasticas

	VASCULARES
	CD34, CD31
	Tumores vasculares, dermatofibrosarcoma, tumor fibroso solitario, GIST, lipoma de celulas fusiformes, celulas pleomorficos, tumores de la vaina de nervios perifericos. 

	LINFOIDES
	LCA, CD 30, CD 21, CD68, Td5
	linfoma


Tabla 8. Marcadores inmunohistoquímicos de tumores de partes blandas.
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        Figura 12. Inmunohistoquimica, CD31 y CD34 positivos correspondientes a un angiosarcoma

En los últimos años se han desarrollado nuevos anticuerpos para tumores de partes blandas, lo cuales se detallan en la tabla 9.
	Miogenina, MyoD1, Myf -5, Myf-6
	Rabdomiosarcoma (figura 13)

	H-caldesmon
	Musculo liso (figura 15)

	HHV8
	Sarcoma Kaposi

	Fli-1
	PNET


Tabla 9, se describen anticuerpos desarrollaron en últimos años.
Bcl 2, WT1 y Mdm2 son marcadores IHQ con discutible utilidad debido a su baja especificidad (20%)22: (Tabla 10)
	Bcl2
	Proteína que participa en el bloqueo de la apoptosis

Linfomas y sarcomas

	WT1
	mesoteliomas

	Mdm2
	Liposarcomas retroperitoneales

(Figura 14)


Tabla 10. Marcadores de baja especificidad para tumores partes blandas.
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Miogenina en rabdomiosarcoma.
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Figura 14
Mdm2 en liposarcoma
desdiferenciado y pobremente
diferenciado en refroperitonco.
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c- Biología molecular

El desarrollo de la genética molecular en tumores de partes blandas ha permitido mejorar la clasificación, avanzar en el diagnostico y desarrollar nuevas opciones terapéuticas.

Desde el punto de vista molecular estas neoplasias se agrupan en 2 tipos diferentes: 
· sarcomas con alteraciones genéticas específicas y cariotipos simples con translocaciones que originan fusiones genéticas.
· sarcomas con alteraciones inespecíficas y cariotipos muy complejos con ganancias y pérdidas muy numerosas.23
Las alteraciones moleculares pueden ser:

· adquiridas – somáticas: se detectan 5 tipos de mutaciones adquiridas: 
1- Delección

2- Amplificación

3- Translocación

4- Inversión

5- Mutación puntual

· Síndromes familiares, existen 4 síndromes bien caracterizados de cáncer familiar asociado a sarcoma.
1- Pacientes con mutaciones del gen del retinoblastoma (RB)  en la línea germinal, con frecuencia mayor de presentar osteosarcomas.

2- Pacientes con síndrome Li Fraumeni, con mutaciones en la línea germinal p53, presentan una incidencia elevada de un amplio grupo de sarcomas, a una edad menor a los 40 años. 
3- Neurofibromatosis tipo 1, asociado a un aumento de tumores malignos originados en la vaina de los nervios periféricos, asociado a la perdida del gen NF1 en la línea germinal.

4- Síndrome familiar GIST (tumor del estroma gastrointestinal), en una familia con mutaciones en la línea germinal del gen c-kit.
Se describen 2 tipos de sarcomas según la complejidad de sus alteraciones moleculares.
·  Hay un grupo mas frecuente en niños y adolescentes cuyas alteraciones citogenéticas son sencillas, generalmente translocaciones equilibradas, caracterizadas desde el punto de vista molecular por fusiones génicas derivadas de dichas translocaciones o mutaciones puntuales que suponen inicio de un proceso de carcinogénesis.

· Un segundo grupo de sarcomas como son los osteosarcomas y el histocitoma fibroso maligno que se caracterizan por tener un cariotipo muy complejo y carecer de fusiones génicas. Muestran claros signos de inestabilidad cromosómica y genómica. Las mutaciones de genes supresores tumorales p53, INK4A o RB se encuentran en ambos tipos tumorales y se relacionan con la progresión tumoral. Es importante recordar que no tienen interés en el diagnostico pero determinan el pronóstico de algunos sarcomas. 
Existen 2 tipos de mutaciones de importancia en los sarcomas.
1- Translocaciones: varios sarcomas muestran translocaciones características. Las fusiones génicas generadas a partir de translocaciones son los acontecimientos iniciadores de muchos sarcomas, están implicados en funciones claves para la célula como la proliferación celular o la apoptosis.
Las fusiones génicas y sus productos son específicos de cada tipo tumoral, lo cual determina su implicancias no solo en la patogenia sino las posibilidades generadas para el diagnóstico y tratamiento, como se observa en la tabla 11, adaptada de Álava24 
2- Mutaciones puntuales: otro tipo de hallazgo especifico de los sarcomas son las mutaciones, como las mutaciones activadoras de c-kit en el GIST o las mutaciones inactivantes de hSNF5/INI1 en tumores rabdoides.24
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Tabla  11
1- Aplicaciones diagnosticas. Translocaciones.
Técnicas empleadas:
El RT-PCR es el método mas empleado para la detección de translocaciones en muestras clínicas. Figura 16.
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Figura 16. RT – PCR (Reacción en cadena de la polimerasa en transcripción reversa)

Técnica que presenta dos pasos. El primero el ARN se retrotranscribe a cADN y en el segundo se amplifica un segmento especifico de cADN que contiene la zona de fusión genética. Se ejemplifica con la fusión EWS-FLI1, característica del tumor de Ewing, análoga a casi todos los sarcomas con translocaciones.

Tecnica que tiene 2 pasos, primero se usa la transcriptasa inversa (RT) que sintetiza cADN a partir de ARN.  El segundo paso amplifica el cADN mediante una PCR convencional empleando como cebadores secuencias características de los exones que flanquean los puntos de roturas de las translocaciones. Se realiza una electroforesis de los productos de PCR en gel de agarosa.
Otros métodos diagnósticos incluyen la citogenética convencional y la hibridación in situ con fluorescencia (FISH). El término hibridación se refiere a la unión de secuencias de ADN o ARN complementarias.

El FISH tiene la ventaja de que puede dar resultados fiables cuando la cantidad de tejido disponible es escasa o cuando hay solo material de parafina y puede ser usada en matrices tisulares o cuando solo se cuenta con improntas de tejido tumoral.
Algunos tipos de fusiones se pueden detectar con IHQ. Por ejemplo en el tumor desmoplásico de células pequeñas y redondas en el que se detecta una fusión que incluye el extremo amino terminal de EWS y el carboxilo terminal de WT1, se puede realizar IHQ con anticuerpos dirigido al dominio amino y carboxilo terminal de WT1. La intensa inmunoreactividad con este último y la ausencia con el primero ayudan a detectar la fusión. De modo análogo la fusión NPM-ALK, se puede detectar en el 60% de los tumores miofibroblásticos inflamatorios en los que detectamos la sobreexpresión del dominio carboxilo de ALK con un anticuerpo específico.
Detección de translocaciones en material clínico

Una de las ventajas de las técnicas moleculares es que a pesar de contar con muestras pequeñas, distorcionadas o carentes de diferenciación, las células tumorales conservan las alteraciones moleculares básicas. La RT-PCR es capaz de detectarlas en un 50% de los casos. 23
El material citológico, tanto las extensiones como el material obtenido por punción – aspiración con aguja fina, proporcionan una excelente fuente de ARN de alta calidad para estudios citogenéticos y moleculares.

El RT-PCR y el FISH son técnicas que se pueden aplicar con facilidad en muestras citológicas de tumores mesenquimáticos.

Translocaciones más relevantes y sus tipos tumorales
Las fusiones EWS-FLI1 se detectan en un 85% de los tumores de Ewing, las EWS-ERG están en un 10% de los casos. Se trata de un dato especifico de esta neoplasia ya que los estudios mediante PCR de otros tumores pueden entrar en su diagnostico diferencial, con tumores neuroectodermicos, neuroblastomas, rabdomiosarcomas.
El tumor desmoplásico de células pequeñas y redondas el gen EWS se halla unido al WT1. El transcripto EWS-WT1 se ha encontrado en el 97% de los casos analizados.
El rabdomiosarcoma alveolar se asocia a una translocación frecuente t(2;13), resultado de una fusión de los genes PAX3 y PAX 7 con el FKHR situado en 13q14.
La determinación de los mecanismos moleculares implicados en la génesis de los diferentes sarcomas puede tener consecuencias importantes en la mejora del tratamiento de pacientes con dichas neoplasias. Razón por la cual se pueden diseñar fármacos que actúen en alteraciones genéticas específicas. Algunas de las proteínas quiméricas presentan actividad tirosina quinasa, la cual pueden responder al Imatinib. (tabla12)
	Tumor
	Proteína
	Tratable con Imatinib ?

	Dermatofibrosarcoma protuberans
	COL1A1-PDGFB
	Sí

	Fibrosarcoma infantil
	ETV6-NTRK3
	No

	Tumor miofibroblástico inflamatorio
	TMP3/TPM4/CLTC2-ALK
	No


Tabla 12. Fusiones génicas que desencadenan actividad tirosina quinasa.
Detección de enfermedad residual
La RT-PCR es específica y sensible, permite la detección de niveles muy bajos de células tumorales, incluso cuando se presentan mezcladas con un número alto de células normales como ocurre en medula ósea o sangre. Por lo que se considera un método solido para realizar el la estadificación molecular así como monitorizar la respuesta al tratamiento. Cabe suponer que algunos pacientes con enfermedad aparentemente localizada por métodos tradicionales puedan tener un pronóstico desfavorable debido a la presencia de enfermedad metastásica minima.
2- Aplicación al diagnostico. Mutaciones puntuales.

La mayor parte de las técnicas de detección se basan en la PCR.

Una PCR abarca unos pocos cientos de pares de bases, por lo que se necesitan numerosas reacciones para estudiar por completo un gen determinado.

Algunos genes que pueden mutarse en sarcomas como el RB son grandes y las mutaciones se pueden encontrar en cualquier area del gen, mientras que en el p53 que es un gen pequeño el estudio mutacional es mas sencillo ya que las mutaciones se concentran en puntos concretos. Otros genes como c-kit se da una situación intermedia.

3- Aplicación al diagnóstico. Técnicas de expresión múltiple.
Aunque las técnicas de análisis masivo genómica y proteómica

puedan emplearse para el cribaje o la detección de polimorfismos, la aplicación mas directa en el campo de los sarcomas es la del estudio de perfiles de expresión génica. Aunque todas las células tienen los mismos genes, solo un 5% esta activo en determinada célula en determinado momento. Por lo que el estudio de expresión génica mediante técnicas de expresión múltiple da una información privilegiada sobre la función y el estado de una célula normal o tumoral.
Las técnicas de expresión múltiple deben de verse como un complemento útil de las técnicas diagnósticas habituales. El propósito de esta tecnología no es el de clasificar tumores que se pueden realizar por métodos sencillos y económicos sino buscar a nivel genómico marcadores pronósticos y terapéuticos.

Debemos decir que son técnicas  de alto costo, de poca disponibilidad y los resultados dependen directamente del tipo de material utilizado.
Por lo cual pensamos que estas pruebas genéticas van a presentar un alto impacto en la clasificación de estos tumores y proporcionar marcadores diagnósticos, terapéuticos y pronósticos.

El desarrollo de nuevas líneas terapéuticas basadas en la biología molecular son intensamente investigadas. Los factores inhibidores de los genes tirosina quinasa  como IGFIR, c-kit, PDGFR, VEGFR o la mTOR se encuentran bajo evaluación clínica frente a los sarcomas.23 (Tabla 13).

	Referencia
	Tipo tumor
	Tratamiento molecular
	Fase evaluación

	Tolcher 25
	Ewing sarcoma
	IGF1R
	Fase I 

	Ambrosini 26
	MPNST
	B-raf
	Preclinica

	Maki 27
	angiosarcoma recurrente
	VEGFR
	Fase II

	Hensley 28
	leiomiosarcoma
	PDGFR-1 VEGFR-1
	Fase II

	George 29
	hemangiopericitoma
	PDGFR - VEGFR
	Fase II

	Yuan 30
	Sarcomas partes blandas
	mTOR
	Fase II

	Ordonez 31
	Sarcoma recurrente y refractario
	HSP70
	Preclinica y fase II
STA-4783 + paclitaxel

	Muller 32
	Liposarcoma 
	MDM2
	preclinica


Tabla 13. Terapia oncoespecífica en sarcomas.
Tratamiento
a- Abordaje multidisciplinario

El abordaje por un equipo multidisciplinario (cirujano, oncólogo, patólogo, urólogo)  y centralizado, es imprescindible para la obtención de buenos resultados en esta patología.

Las decisiones de las opciones terapéuticas así como su sincronización deben de ser tomadas en equipo. 

Los objetivos terapéuticos se basan en: lograr la mejor sobrevida a largo plazo, evitar la recidiva locorregional y preservado la función con la menor morbimortalidad posible.

El tratamiento de los TRP es básicamente quirúrgico, pero el desarrollo de nuevos tratamientos adyuvantes ha permitido mejorar los resultados oncológicos en pacientes seleccionados. 33
El planteamiento terapéutico se basa en determinados principios:
1- Local: comportamiento local agresivo, con invasión de estructuras vecinas, diseminación por aponeurosis, vasos nervios y haces musculares lo que condiciona la recidiva locorregional.
2- Sistémico: potencialidad de diseminación hematógena.
b- Tratamiento quirúrgico
La cirugía es la principal opción  terapéutica para tumores  benignos y malignos, aunque el 20% de los pacientes son inoperables debido a factores de irresecabilidad o metástasis a distancia.

El índice de resecabilidad varia de 11% a un 75%, aunque la mayoría de las series lo sitúan en un 50%, mientras que en los tumores benignos oscila en un 70%.1, 33, 34, 35
A diferencia de tumores de partes blandas de otras topografías los resultados terapéuticos en TRP son inferiores debido a la dificultad en obtener un margen oncológico negativo, el alto porcentaje de irresecabilidad, la necesidad de resecciones viscerales frecuentes y la baja eficacia de los tratamientos adyuvantes.
El tratamiento quirúrgico oncológico es aquel que logra la resección R0 o sea margen microscópico negativo. Múltiples estudios han demostrado que la resección R0 es el único factor determinante del pronóstico en TRP.9,11,33.
La resecabilidad en TRP ha aumentado sustancialmente en las últimas décadas, pasando de un 55% en 1970 a cerca del 80% en 1990; este aumento se debe a múltiples factores, entre ellos se destacan la mejor planificación preoperatoria basados en los estudios imagenológicos ya analizados, el abordaje por un equipo quirúrgico multidisciplinario y a la mejora en los cuidados perioperatorios.9   
La resecabilidad tumoral disminuye drásticamente en las sucesivas reintervenciones, pasando del 80% inicial a un 57% en las sucesivas.35
Las resecciones quirúrgicas en los TRP se clasifican en:
1- resección marginal

2- resección con amplio margen

3- resección radical

4- resección compartimental

Estos tipos de resecciones hacen referencia a los márgenes quirúrgicos y tienen implicancias terapéuticas y pronósticas.
· La resección marginal: la disección quirúrgica respeta las estructuras regionales y transcurre por el plano de la seudocápsula; la misma está constituida por células tumorales comprimidas;  la recidiva se da en un 80% de los casos, por lo cual no se considera una resección oncológica. 
· Resección con amplio margen: es aquella pasa sobre tejido macroscópicamente sano. (mayor a 1 cm e incluye la suudocápsula)36
· Resección radical: es la resección que se realiza en block junto con las estructuras anatómicas adyacentes.

· Resección compartimental: consiste en la resección del compartimento muscular donde asienta el tumor.
El concepto de cirugía compartimental aplicado en sarcomas de extremidades no siempre es extrapolable a los TRP debido múltiples factores, destacando entre ellos la estrecha relación entre el tumor y las estructuras retroperitoneales como grandes vasos, órganos viscerales (duodeno, páncreas e hígado), columna vertebral, hueso de la pelvis, musculos da la pared abdominal y el diafragma y raíces del nervio crural impactan sobre la capacidad de realizar una resección amplia radical sobre tejido normal.

Se destaca vinculado a lo anterior la apertura tumoral accidental lo que ocurre hasta en un 20% de los casos durante la resección, factor pronóstico relacionado con la recidiva locorregional. 
Lewis35 informa un 83% de resecabilidad (231/278) en pacientes portadores sarcomas retroperitoneales; en 185 pacientes (67%) la resección fue sobre tejido sano macroscópicamente pero el margen microscópico fue negativo en 136 pacientes (49%). Lo que demuestra que en el 18% de los pacientes en los que la resección fue sobre tejido macroscópicamente sano presentaban compromiso tumoral microscópico (R1).
Desde el punto de vista histopatológico las resecciones se pueden clasificar en:

[image: image24.png]RO: margen microscopico negativo a mas de 0,1mm del tumor.

R1: margen microscopico positivo a menos de 0,1mm del tumor.
R2: margen macroscopico positivo.





La definición del margen microscópico tumoral en TRP es complejo debido a la gran superficie tumoral a analizar lo cual depende directamente de la metodología utilizada para la obtención de muestras por el patólogo para su análisis. Habitualmente se seleccionan áreas de la pieza de resección sospechosas de presentar márgenes comprometidos sumado a la obtención de muestras tomadas al azar. Esto demuestra las limitaciones para realizar el análisis completo de la pieza de resección. 
Stojadinovic37 realizó un estudio sobre 2084 pacientes con sarcomas de partes blandas, la topografía  retroperitoneal correspondió al 11%, y el 45% de los resecados presentaron márgenes microscópicamente comprometidos (R1).  
En la tabla 14 se observan los resultados de tasas de resección completa en series retrospectivas que oscilan entre 43 a 95%. 

La supervivencia global para resecciones completas se encuentra entre 35 a 60% a 5 años y de 14 a 50% a 10 años. Tabla 14.
Resección completa y sobrevida en años en series publicadas

	Referencia
	Periodo
	Nº pacientes
	Resección

 completa (%)
	5 años (%)
	10 años (%)

	Lewis 35
	1982-1997
	231*
	80
	54
	35

	Stoeckle 38
	1980-1994
	145*
	65
	49
	NR

	Ferrario 39
	1977-2001
	130
	95
	60
	48

	Dalton 40
	1963-1982
	116
	54
	59
	NR

	Catton 41
	1975-1988
	104
	43
	36
	14

	Singer 42
	1970-1994
	83
	NR
	60
	50

	Van doorn43
	1973-1990
	70
	43
	35
	NR

	Kilkenny 19
	1970-1994
	63
	78
	48
	37

	Gronchi 40
	1982-2001
	167
	88
	54
	27


NR: no reportado, *solamente pacientes con tumor primario

Tabla 14. Tasas de resección completa y sobrevida a 5 y 10 años en series retrospectivas de tumores retroperitoneales.
Singer 42 informa una sobrevida a 5 años del 60% con resección R0, del 41% con resección R1 y del 16% con resección R2. Concluyendo que la resección R0 es un factor pronóstico determinante en la sobrevida.
Lewis35 demuestra que no presenta beneficio en la sobrevida la resección parcial en tumores irresecables comparado con la no resección y la resección completa. Figura 17.
[image: image25.emf]
Figura 17. Sobrevida segun el tipo de resección. Tomado de Lewis35.
La resección parcial esta justificada solamente para paliación de síntomas. La excepción la constituye los liposarcomas retroperitoneales, que presentan una evolución menos agresiva, justificando las rerresecciones incluso las resecciones R2. 
En la tabla 15 queda demostrado en series retrospectivas que no presenta beneficio estadísticamente significativo en la sobrevida entre la resección parcial y la biopsia.

	Referencia
	Año
	Resección parcial (n)
	SV meses
	Biopsia (n)
	SV meses
	p

	Kilkenny19
	1970-1994
	10
	9
	4
	5
	NS

	Storm44
	1964 – 1979
	5
	2
	16
	5
	--

	Jaques45
	1982 – 1987
	17
	24
	30
	12
	NS

	Lewis35
	1982 – 1997
	46
	18
	47
	9
	NS

	Malerba46
	1984 – 1995
	7
	3
	10
	3
	--

	
	
	
	SV 5 años (%)
	
	SV 5 años (%)
	

	Karakousis47
	1957 – 1980
	7
	33
	34
	10
	--

	Mc Grath48
	1964 – 1982
	18
	8
	11
	8
	--


Tabla 15. Resección parcial vs exploración y biopsia solamente en sarcomas retroperitoneales.

Shibata49 demuestra sobrevida prolongada tras resecciones R1 en pacientes con liposarcomas retroperitoneales, asi como una paliación de los síntomas efectiva en el 75% de los casos sometidos a debulking (citorreducción).
Las principales series concluyen que se debe diferenciar los TRP en liposarcomas y no liposarcomas, debido a su comportamiento biológico diferente. Los liposarcomas presentan un alto índice de fracaso local, mientras que el resto se asocian con alta incidencia de metástasis a distancia como causa de fracaso.50, 51
El tipo histológico predice el tipo de fracaso (local o sistémico) mientras que el grado de diferenciación el tiempo de ocurrencia del mismo.52, 53
La cirugía presenta una mortalidad del 2 al 7% en grandes series con una morbilidad del 12 – 34%.35, 50, 54, 55
Con respecto a las resecciones extendidas.
Como ya fue mencionado, la resección en bloque del tumor con margen de tejido sano de al menos 1cm es el tratamiento oncológico aceptado. Para lograr este objetivo hasta un 83% de los casos es necesario la resección de órganos contiguos. La misma está determinada por el compromiso macroscópico regional, basado en la imagenología y la exploración intraoperatoria; sin embargo la certificación de infiltración microscópica esta dada en el 4 – 27% de los casos. 55
Los órganos mas frecuentemente resecados son: riñón, colon, delgado, duodeno, páncreas, bazo, diafragma, psoas, glándula suprarrenal, vena cava. Tabla 16. Figura 18.
	Órgano   
	F %*

	Riñón
	36%

	Colon
	22%

	Bazo
	10%

	Páncreas
	9%

	Intestino delgado
	6%

	Estomago
	6%

	Vena cava inferior
	3%


*frecuencia de resección
Tabla 16. Órgano y frecuencia de resección. 

Figura 18. Pieza de resección.

Se observa la tumoración resecada en block junto al riñón.

Gronchi 56 sobre una serie de 288 pacientes, describe un aumento de las resecciones extendidas, pasando del 20% (período 1985-2001) al 50% (período 2002 – 2007), con disminución de la recidiva locorregional del 48% al 28% respectivamente, sin aumentar la morbimortalidad.
Con respecto al compromiso vascular, Schwarzbach57 lo describe en un 17,7% y  los clasifica en 4 tipos: (figura 19)

[image: image26]
Figura 19. Tipos de compromiso vascular en pacientes con sarcomas retroperitoneales. *compromiso primario hace referencia al origen vascular del sarcoma.
El tipo III ocurre más frecuentemente, estando comprometida la vena cava inferior o la vena iliaca, lo sigue el tipo II (aorta y arteria ilíaca) y el tipo I es el que ocurre con menor frecuencia.
El leiomiosarcoma es la variedad histológica caracterizada por el compromiso vascular.

La reconstrucción vascular, puede realizarse mediante diferentes técnicas: anastomosis primaria, reinserción o sustitución con prótesis de Politetrafluoroetileno expandido (PTFEe o Dacron).
Debido a que menos del 5% de los sarcomas RP presentan adenopatías comprometidas no se justifica la linfadenectomía en forma sistemática.58, 59
La incidencia de metástasis a distancia ocurre en un 7%, siendo más frecuentes las de localización pulmonar; de ser técnica y funcionalmente posible la cirugía resectiva es su mejor opción, con sobrevida a 5 años del 25 al 40%.60
c- Radioterapia (RT)
Las resecciones de los sarcomas retroperitoneales son R1 o R2 hasta en un 57% de los casos, factor determinante en la recidiva locorregional.41 

La RT está destinada fundamentalmente al control de la enfermedad microscópica no tratable desde el punto de vista quirúrgico.51
Catton41 y Sindelar61 reportan una disminución del 50% de recidiva local con la aplicación de RT externa. 

La RT puede ser realizada en el preoperatorio (neoadyuvancia), en el intra o postoperatorio (adyuvancia), y ser aplicada internamente (braquiterapia-BT), externamente (RTE) y RT de intensidad modulada.
La dosis requerida para lograr este objetivo es de 60 – 66 Gy. Desafortunadamente en el retroperitoneo la dosis total es limitada por la tolerancia de su órganos, especialmente riñón, intestino, medula espinal, hígado.9 

La dosis  de tolerancia permitida a nivel retroperitoneal es de 45Gy, con dosis de 50Gy Sindelar61 relata hasta 50% de enteritis rádica.
Con el propósito de disminuir las complicaciones de la RTE se han propuesto nuevas técnicas como son: radioterapia intraoperatoria (RIO) y radioterapia con intensidad modulada (RTIM).
La RIO presenta como ventajas la entrega de una sola fracción de radiación (hasta 25Gy), para el retroperitoneo, el posicionamiento de vísceras sensibles a la radiación fuera del campo terapéutico y la focalización de la región o regiones específicas del campo operatorio que tienen mayor riesgo de presentar enfermedad microscópica residual. 
RTIM: consiste en la aplicación de RT de acuerdo al volumen tumoral.
La aplicación de RT externa en el preoperatorio (neoadyuvancia), presenta ciertas ventajas teóricas: 

· El tumor desplaza las estructuras normales del campo a irradiar.

· La dosis necesaria puede calcularse en forma precisa debido al cálculo del volumen tumoral.

· Disminuiría la incidencia de diseminación de células tumorales durante la cirugía.   
En la tabla 17 se observan los principales estudios de RTE preoperatoria con resección tumoral y RIO.
	Estudio
	n/IORT
	RC-%
	CL-5años
	SV-5 años
	Toxicidad

	Pawlik62
	72/34
	95
	60
	61
	4 muertes

	Pisters63
	35/22
	90
	-
	-
	Neuropatía

	Jones64
	55/23
	84
	80
	88
	Neuropatía/2 muertes

	Petersen65
	87/87
	83
	59
	47
	Neuropatía

	Gieschen66
	37/20
	78
	59
	50
	Neuropatía, enteritis

	Tzeng67
	16/0
	88
	80
	94
	Enteritis

	White68
	36/0
	93
	80
	74
	Neuropatía, enteritis

	Zlotecki69
	15/0
	80
	66
	-
	Enteritis


Tabla 17. RT preoperatoria seguida de cirugía con o sin RIO. RC- resección completa, CL- control local, SV- sobrevida.
Pawlik62  reporta con la aplicación de RTE preoperatoria una SV libre de enfermedad 46%, un control local a 5 años del 60% y una SV a 5 años del 61%. La mortalidad registrada fue del 5%.
La RT externa preoperatoria sumada  a la cirugía resectiva tendría buenos resultados para el control local de le enfermedad. Con la aplicación de RIO se ha visto una disminución de la recidiva local pero a expensas de un aumento de la toxicidad.
Sindelar61 basado en un estudio prospectivo controlado aleatorizado (cirugía/RIO/RTE), observó una disminución de la recidiva local del 80% a 40% y concluye que la RIO es un arma terapéutica a tener en cuenta, si bien presenta una alta tasa de complicaciones (60%) a pesar de los buenos resultados. 
Heslin70 reporta un aumento en la sobrevida del 20% a 10 años con la aplicación de RTE luego de la resección.
La RT externa aplicada en el postoperatorio no ha mostrado buenos resultados, la dosis requerida para el control local presenta una alta toxicidad, reservándose para casos seleccionados.71 

La RT se encuentra en fase de evaluación, según la evidencia disponible su aplicación no se considera en forma rutinaria, mejoraría el control local sin aumento estadísticamente significativo de la sobrevida a largo plazo.72
d- Poliquimioterapia 
La aplicación de quimioterapia en TPR es controvertido, la evidencia disponible no ha demostrado beneficios en la sobrevida a 5 años. 
Las drogas principalmente usadas son: doxirrubicina e isofosfamida. Las variedades histológicas más frecuentes a nivel retroperitoneales son el liposarcoma y leiomiosarcoma las cuales presentan pobre sensibilidad a la quimioterapia, determinado pobres resultados.73
La quimioterapia adyuvante se encuentra en fase experimental, su uso sería aceptada para la enfermedad metastásica irresecable, a expensas de una alta toxicidad y sin mejorar la supervivencia. Nuevos tratamientos en base a gemcitabine y docetaxel se están investigando para la enfermedad metastásica, sin demostrar claros beneficios. 74, 75

La baja incidencia de los TRP es determinante en la escasez de estudios prospectivos randomizados para evaluar la eficacia de los tratamientos adyuvantes.
            e- Recidiva

La recidiva se define como la evidencia clínica, radiológica o patológica a nivel locoregional de la misma estirpe tumoral, 3 meses o más luego del tratamiento oncológico primario.76

El 75% de las recidivas se topografían a nivel locoregional.45

El tiempo medio de desarrollo de recidiva local es de 22 meses, mientras que para metástasis a distancia es de 19 meses.77
Como se observa en la tabla 14 la tasa de resección completa oscila entre 43 – 95%. No obstante ello el índice recidiva locoregional se sitúa entre 44 – 85%.78
Los principales factores que determinan la recidiva local son:

· Calidad de la cirugía, margen de resección: la enucleación tumoral, frecuentemente realizada transcurre por el plano de la seudocápsula considerándose la misma una resección R1, la cual disminuye en un 30% la SV a 5 años; este plano a su vez aumenta los riesgos de rotura tumoral con la consiguiente siembra tumoral. Se ha demostrado que este incidente aunque luego se asocie a resección por tejido sano tiene el mismo pronóstico que una resección incompleta con SV promedio de 17 meses.42,79.  
· Experiencia del equipo quirúrgico, Van Dalen80 demuestra en su serie una mayor incidencia de resección completa en centros de referencia; la SV en resecciones completas en tumores de bajo grado a 5 años fue del 99% en centros especializados mientras que en centros no especializados la SV fue del 66%. Estos resultados no dependen de la capacidad del cirujano sino de la mayor experiencia del equipo en el manejo de esta patología.
· Adyuvancia, como ya fue analizado la aplicación de RT, disminuye la incidencia de recidiva local, siendo su principal efecto retrasar su tiempo de aparición.41  
· Tipo histopatológico y grado de diferenciación. El estudio realizado por Singer 42 demuestra que los pacientes con sarcomas de alto grado el riesgo de muerte se multiplica por ocho comparado con los de bajo grado. Lewis35 informa que los sarcomas de alto grado presentan una SV media de 2,5 años mientras que los de bajo grado la SV media es de 12 años. El liposarcoma bien diferenciado es el subtipo histológico de mejor pronóstico tanto el primitivo como su recidiva.81
Hasta un 33% de los casos la recidiva se presenta como tumor indiferenciado y de alto grado.82
Tratamiento, la cirugía continua siendo la principal opción terapéutica. En la tabla 18 se observan las principales series de recidiva local en sarcomas retroperitoneales.

El tiempo promedio de aparición de la recidiva oscila entre 12 - 46 meses, el porcentaje de resección completa varía entre 49-100% en la primer recidiva, con SV a 5 años entre 30 – 42%.

La resección incompleta debe reservarse como tratamiento paliativo. La única excepción a la resección incompleta es el liposarcoma de bajo grado debido a su lenta evolutividad determinando una SV de 26 meses contra 4 meses sin cirugía.49
La recidiva a distancia se observa fundamentalmente en sarcomas de alto grado, siendo la topografía más frecuente a nivel pulmonar, presentando una SV media de 12 meses.35

	Autor
	n
	Tiempo medio recidiva 

1ra, 2da, 3ra.(meses)
	RC (%), 1ra,2da,3ra
	SV

	Jaques45
	47
	
	49 / 42 / 33
	

	Lewis35
	61
	
	57 / 22 / 10
	Media- 60 meses

	Bautista82
	11
	46 / 23 / 26
	82
	Media- 91 meses

	van Dalen77
	32
	22
	54
	37% a 5 años

	Chiappa83
	19
	20
	62
	

	Erzen84
	41
	
	
	42% a 5 años

	Pacelli85
	19
	14
	
	

	Gholami86
	15
	20
	100 / 86 / 100
	

	Lehnert87
	39
	12
	61
	

	Grobmeyer88
	72
	35 / 24 / 25
	60 / 39 / 36
	30% a 5 años


Tabla 18. Series reportadas en recidiva de sarcomas retroperitoneales.
RC: resección completa, SV: sobrevida.

El seguimiento basado en la imagenología (TC) semestral en los primeros 3 años permitiría realizar el diagnóstico de recidiva en etapa subclínica y lograr una mayor resecabilidad.
Pronóstico
Para los TRP benignos la SV a 5 años es del 100.1

Para los sarcomas RP la SV a 5 años 11 – 63% y a 10 años 10 – 50%.89
En pacientes irresecables la sobrevida media es de 10 meses.

En la figura 20 se describen los factores de mal pronóstico.90
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Figura 20. Factores pronósticos en sarcomas retroperitoneales
Lo factores pronósticos independientes son: tipo de resección, histología y grado de diferenciación.
Como ya fue analizado el tipo de resección es determinante en la SV, los pacientes a los cuales se le realizó una resección completa, la SV a 5 años es del 58%, siendo del 0% la SV a 5 años con la resección incompleta. 

(p < 0,001)52,80, 85, 91, 92
Los TPR cuando se presentan en forma bilateral son considerados como factor de mal pronóstico debido a que presentan mayor incidencia de compromiso de estructuras locoregionales así como mayor riesgo de  recidiva local.93
La rotura tumoral incidental como factor pronóstico negativo claramente demostrado en el estudio de Bonvalot54 cuya sobrevida se iguala a resecciones incompletas. 
La multifocalidad se define como la presencia de más de un tumor no contiguo a nivel retroperitoneal. Anaya94 en un estudio sobre 393 pacientes, describe un 20% de multifocalidad. Los factores de mayor riesgo de presentarla son: recidiva local, histología no liposarcoma y alto grado de diferenciación.
Los sarcomas RP mayores a 10cm presentan una SV libre de enfermedad a 5 años del 52%, mientras que es del 82% en menores a 10cm.76, 95, 96. 

Casuística

TRP asistidos en Hospital Maciel, analizando forma de presentación, diagnóstico, tratamiento realizado y resultados.
Pacientes y método

Durante el periodo 1998 – 2009 se registraron 13 pacientes portadores de tumores retroperitoneales. 

Estudio retrospectivo y descriptivo cuyas características se describen en la tabla 19. 

	N
	Procedencia
	Fecha
	Edad
	Sexo

	1
	H Maciel
	1998
	28
	F

	2
	H Maciel
	2000
	61
	F

	3
	H Maciel
	2001
	63
	M

	4
	H Maciel
	2002
	54
	M

	5
	H Maciel
	2004
	34
	F

	6
	H Maciel
	2004
	63
	F

	7
	H Maciel
	2005
	23
	F

	8
	H Maciel
	2005
	74
	F

	9
	H Maciel
	2006
	74
	M

	10
	H Maciel
	2007
	30
	F

	11
	A Privada
	2008
	63
	M

	12
	Interior
	2009
	29
	F

	13
	H Maciel
	2009
	80
	F


Tabla 19.  

Las variables analizadas fueron: edad, sexo, diagnostico, tratamiento, tipo histológico y evolución.

La edad media fue 52 años (23 – 80 años),  correspondiendo 9 casos (75%) al sexo femenino.

11 casos fueron asistidos en nuestro hospital, mientras que en un caso a asistencia privada y otro al interior del país.

Con respecto a la clínica se detalla en la tabla 2 la forma de presentación.

	Dolor abdominal
	67%

	Tumor 
	58%

	Repercusión general
	33%

	Edema MMII
	 8%

	Hallazgo imagenlogico
	16%


Tabla 20.  Clínica de presentación

Con respecto a la paraclínica la ecografía y la TAC abdominal fueron los estudios de rutina. Figura 21, 22 y 23.
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Figura 21. TC: extensa tumoración retroperitoneal, que invade grande tronco celiaco y páncreas.
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Figura 22.TC: tumoración quística abdominopelvica, que desplaza el colon.
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Figura 23.TC: tumoración gigante abdominopélvica, solida, con areas de necrosis y vascularización irregular. Extenso compromiso de estructuras adyacentes.

Con respecto al tratamiento realizado, se describe en la tabla 21.

	N
	Procedimientos
	Resección
	Adyuvancia
	Reoper

	1
	Resección parcial
	R2
	Si
	2

	2
	Resección
	R0
	No
	No

	3
	Resección
	R1
	No
	1

	4
	Resección
	R1
	Si
	No

	5
	Resección
	R0
	Si
	No

	6
	Resección
	R0
	No
	No

	7
	Resección
	R2
	No
	No

	8
	Resección
	R1
	No
	No

	9
	Punción – biopsia
	---
	No
	No

	10
	Resección videoasistida
	R0
	No
	No

	11
	Resección 
	R0
	No
	No

	12
	Resección
	R1
	No
	No

	13
	Resección
	R1
	No
	No


Tabla 21.
Tratamiento realizado.
Los tumores benignos fueron todos tratados con resección quirúrgica completa.

En cuanto a la via de abordaje, en 10 casos se utilizo la insicion mediana, en otro toracofrenolaparotomia derecha y el restante  se lo realizo por via videoasistida, cuyo diagnostico preoperatorio fue de incidentaloma y correspondió a un tumor de Schwan.

De los 8 tumores malignos fueron resecados completamente en 6 casos (75%). En uno por compromiso vascular se realizo resección parcial y  en el otro se limito a realizar biopsia percutánea dado el compromiso vital inmediato.

Con respecto a la resección de órganos vecinos en una paciente se realizo nefrectomía, resección parcial del diafragma y musculo psoas producto de su invasión. 
En ningún caso se realizo neoadyuvancia.

Se  realizo en el postoperatorio a 2 pacientes  PQT (adriamicina e isofosfamida), mientras que RT se realizo en un solo paciente. 

Anatomía Patológica. Todos los casos fueron confirmados; el 66% correspondieron a tumores malignos. La variedad predominante fue el sarcoma fusocelular.

En la tabla 22 se observan los tipos histopatológicos.

Tumores
	Benignos
	Malignos
	Estadificación

	Linfangiomioma
	Sarcoma fusocelular alto grado
	III

	Tumor quístico incierto
	Sarcoma fusocelular
	III

	Schawanoma
	Angiosarcoma epitelioide
	IV

	Schawanoma
	Sarcoma de alto grado
	III

	
	Sarcoma fusocelular
	III

	
	Liposarcoma mixoide
	IV

	
	Leiomiosarcoma alto grado
	III

	
	Cistoadenocarcinoma bien diferenciado
	II

	
	Liposarcoma desdiferenciado
	III


Tabla 22. Variedades histológicas y su estadificación
En cuanto al seguimiento se realizo tanto por vía telefónica como en policlínica. La imagenología utilizada fue la TC. 

Con respecto a la evolución, los pacientes portadores de tumores benignos están todos libres de enfermedad a 42 meses de seguimiento promedio.

En referencia a los sarcomas, 3 pacientes libres de enfermedad actualmente, mientras que 5 fallecieron (62%).

Las causas de mortalidad se analizan en la tabla 23:

	n
	Causa de mortalidad

	1
	Irresecable 

	1
	Operatoria

	3
	Recidiva 


Tabla 23. Causas de mortalidad
La mortalidad operatoria correspondió al 8% (1/13).

En cuanto a la recidiva: 2 casos fue locoregional (16 y 36 meses) y el restante secundarismo hepático.(12 meses).  

Conclusiones
Los TRP son infrecuentes y malignos en el 80% de los casos. 

El diagnóstico suele ser tardío, generalmente en estadio III, siendo el factor determinante del mismo el grado tumoral. 
La TC y RNM son los estudios imagenológicos de rutina para la valoración de los TRP y el PET-scan presenta su mayor rendimiento en la determinación de la recidiva tumoral.
El diagnostico histológico se realiza de acuerdo a la clasificación de la OMS y basado en la morfología e IHQ; en casos seleccionados se aplican técnicas de biología molecular para completar la tipificación de los TRP, detectar enfermedad residual microscópica y realizar tratamientos oncoespecíficos. 

El tratamiento debe estar a cargo de un equipo multidisciplinario, lo cual permite la concentración de esta patología, la adquisición de mayor experiencia en su manejo y el desarrollo de líneas de investigación sobre estos tumores. 
La cirugía resectiva con margen macroscópico de al menos 1cm y certificación histológica R0 son considerados el tratamiento oncológico estándar; que se logra entre el 40 – 70% de los casos. Hasta en un 80% es necesario realizar resecciones extendidas a vísceras vecinas. Por consecuencia la recidiva locoregional es el factor pronóstico más importante y los factores determinantes de la misma son: la cirugía radical oncológica, el alto grado de diferenciación y el liposarcoma como subtipo histológico. 

La radioterapia y quimioterapia como tratamientos adyuvantes complementario de los TRP es controvertido. Lograrían un aumento de la sobrevida libre de enfermedad pero sin aumentar la sobrevida global con respecto a los que no la reciben.
Existe una clara necesidad de colaboración multicéntrica y multidisciplinaria con el fin de adquirir experiencia, unificar criterios terapéuticos  y brindarle un mejor proceso asistencial.
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Anexos
Anexo 1. Clasificación OMS / 2002, tumores partes blandas.
	Tejido adiposo

· Benigno
	ICD-O (726)*

	Lipoma
	8850/0

	Lipomatosis
	8850/0

	Lipomatosis del nervio(nerviosa)
	8850/0

	Lipoblastoma-lipoblastomatosis
	8881/0

	Angiolipoma
	8861/0

	Myolipoma
	8890/0

	Lipoma condroide
	8862/0

	Angiomyolipoma extrarenal
	8860/0

	Myelolipoma extra adrenal
	8870/0

	Células fusiformes – pleomorfico
	8857/0

	Hibernoma
	8880/0

	· Intermedio (localmente agresivo)
	

	Tumor lipomatoso atípico / liposarcoma bien diferenciado
	8851/3

	· Maligno
	

	Liposarcoma desdiferenciado
	8858/3

	Liposarcoma mixoide
	8852/3

	Liposarcoma células redondas
	8853/3

	Liposarcoma pleomorfico
	8854/3

	Liposarcoma tipo mixto
	8855/3

	Liposarcoma sin otra especificación
	8850/3

	Tumor fibroblastico – myofibroblastico

· Benigno
	

	Fascitis nodular
	

	Fascitis proliferativa
	

	Myositis proliferativa
	

	Myositis osificante 
	

	Fascitis isquémica
	

	Elastofibroma
	8820/0

	Hamartoma fibroso de la infancia
	

	Myofibroma/myofibromatosis
	8824/0

	Fibromatosis colli
	

	Fibromatosis hialina juvenil
	

	Fibromatosis de cuerpos de inclusión
	

	Fibroma vaina tendinosa
	8810/0

	Fibroblastoma desmoplastico
	8810/0

	Myofibroblastoma tipo mamario
	8825/0

	Fibroma calcificante aponeurótico
	8810/0

	Angiomyofibroblastoma
	8826/0

	Angiofibroma celular
	9160/0

	Fibroma tipo nucal
	8810/0

	Fibroma Gardner
	8810/0

	Tumor fibroso calcificante
	

	Angiofibroma células gigantes
	9160/0

	· Intermedio (localmente agresivo)
	

	Fibromatosis superficial (plantar – palmar)
	8821/1

	Fibromatosis tipo desmoide
	

	Lipofibromatosis
	

	· Intermedio (raramente metastizante)
	

	Tumor fibroso solitario y hemangiopericitoma
	8815/1 – 9150/1

	Tumor myofibroblastico inflamatorio
	8825/1

	Sarcoma myofibroblastico bajo grado
	8825/3

	Sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio
	8811/3

	Fibrosarcoma infantil
	8814/3

	· Maligno
	

	Fibrosarcoma del adulto
	8810/3

	Mixofibrosarcoma
	8811/3

	Sarcoma fibromixoide de bajo grado –

Tumor de células redondas 
	8811/3

	Fibrosarcoma epitelioide esclerosante
	8810/3

	Tumor tipo fibrohistocitario

Benigno
	

	Tumor de la vaina tendinosa de células gigantes
	9252/0

	Células gigantes tipo difuso
	9251/0

	Histocitoma fibroso profundo benigno
	8830/0

	Intermedio (raramente metastatizante)
	

	Tumor fibrohistocitico plexiforme
	8835/1

	Tumor células gigantes
	9251/1

	Maligno
	

	Histocitoma fibroso maligno pleomorfico – sarcoma indiferenciado pleomorfico
	8830/3

	Histocitoma fibroso maligno células gigantes – sarcoma pleomorfico indiferenciado con células gigantes
	8830/3

	Histocitoma fibroso maligno inflamatorio – sarcoma pleomorfico indiferenciado con inflamación prominente.
	8830/3

	Tumores musculo liso
	

	Angioleiomioma
	8894/0

	Leiomioma profundo
	8890/0

	Leiomioma genital
	8890/0

	Leiomiosarcoma
	8890/3

	Tumores Pericitico (perivascular)
	

	Tumor glomus 

        Tumor glomus maligno
	8711/0

	Miopericitoma
	8713/1

	Tumores del musculo esquelético

Benigno
	

	Rabdomioma

          Tipo adulto

          Tipo fetal

          Tipo genital
	8900/0

8904/0

8903/0

8905/0

	Maligno
	

	Rabdomiosarcoma embrionario (células redondas, botroide, anaplasico) 
	8910/3

8912/3

8910/3

	Rabdomiosarcoma alveolar (solido, anaplasico)
	8920/3

	Rabdomiosarcoma pleomorfico 
	8901/3

	Tumores vasculares
	

	Benigno
	

	Hemangiomas

· Capilar

· Cavernoso

· Arteriovenoso

· Venoso

· Intramuscular

· Sinovial
	9120/0

9131/0

9121/0

9123/0

9122/0

9132/0

9120/0

	Hemangioma epitelioide
	9125/0

	Angiomatosis
	

	Linfangioma
	9170/0

	Intermedio (localmente agresivo)
	

	hemangioendotelioma Kaposiforme
	9130/1

	Intermedio (raramente metastatizante)
	

	Hemangioendotelioma retiforme
	9135/1

	Angioendotelioma papilar intralinfatico
	9135/1

	Hemangioendotelioma compuesto
	9130/1

	Sarcoma de Kaposi
	9140/3

	Maligno
	

	Hemangioendotelioma epitelioide
	9133/3

	Angiosarcoma partes blandas
	9120/3

	Tumores condro- oseos
	

	Condroma partes blandas
	9220/0

	Condrosarcoma mesenquimatico
	9240/3

	Osteosarcoma extraesqueletico
	9180/3

	Tumores de diferenciación incierta
	

	Benigno
	

	Mixoma intramuscular (incluye variedad celular)
	8840/0

	Mixoma yuxta-articular
	8840/0

	Angiomixoma profundo (agresivo)
	8841/0

	Tumor angioestasico hialinizante pleomorfico 
	

	Thimoma hamartomatoso ectópico
	8587/0

	Intermedio (raramente metastatizante)
	

	Histocitoma fibroso angiomatoide
	8836/1

	Tumor fibromixoide osificante (atípico-maligno)
	8842/0

	Tumor mixoide – mioepitelioma – paracondroma
	8940/1

8982/1

9373/1

	Maligno
	

	Sarcoma sinovial
	9040/3

	Sarcoma epitelioide
	8804/3

	Sarcoma partes blandas alveolar
	9581/3

	Sarcoma partes blandas células claras
	9044/3

	Condrosarcoma mixoide extraesqueletico
	9231/3

	PNET/Extraesqueletico Ewing tumor PNET 
	9364/3

9260/3

	Tumor desmoplasico de células redondas
	8806/3

	Tumor rabdoide extrarenal
	8963/3

	Mesenquimoma maligno
	8990/3

	PEComa. Neoplasma con diferenciación celular perivascular epitelioide – tumor miomelanocitico células claras 
	

	Sarcoma intimal
	8800/3


*Código de la clasificación internacional de enfermedades oncológicas.
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Espacio perirenal























Tipo IV














Tipo III


Vena








Tipo II


Arteria








Tipo I


Arteria + Vena








Sin compromiso vascular








Compromiso vascular


 (primario o secundario)*





Sarcoma retroperitoneal
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