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PROLOGO
Mi ag: alas d; de la Aso- La baja frecuencia da su presantacién, alrede-

ciacion Argentina de Cirugia, por haberme confe-
rida el hanor y la responsabilidad de ser nomina-
do Relator Oficial para el Tema Tumeres Retrope-
ritoneales en el 69" Congreso Argenting de Clru-
aia.

Mo escapa a mi razonamiento que en esta de-
signacidn se ha valorado el hospital donde actia,
en el cual, a ko largo de 30 afos, he desarollado
©asi con usividad mi 1 pi : el
Hospital Francés de Buenas Alres. Es par ello que
desen camparlic can el resto del Sarvicio el orgu-
lle de esta designacion.

Curzaba el 5° grado de la escuela primaria en
Puerto Deseado, pegueiia localidad de la Provin-
cia de Santa Cruz, cuando, por difima vez en al
seno de este Congreso, se abordd el tema que hoy
nos ocupa. Efectivaments en ese afa, 1953, el Dr.
Juan A. Michans: desarrclld el tema Tumores
Retroperitoneales, excluyendas los renales,

Decia entonces el Dr. Michans: "ET tema 58

& de un o da el hetere:
genens que no es il reunir bafa un comin deno-
minador. Sdlo los agrups suU topografia y adn ésta
no es del todo clara.”

Adn hoy, estos conceplos del Maestro fienen
vigencia plena. Pese al farmidable avance tecno-
legico y de investigacidn, con aparatologia de ex-
trama complejidad como lo son la ecografia, fa
tomogratia axial computada y su desarrallo mas

dor daf 1% de todos ios fumores, hace que nues.
tra expariencia personal sea fimitada, y esto es
casi una constanie en el pais, luego de haber

et ivamante a bibli el |

raspacta al tema.

En lo que se refiere a publicaciones internacic-
nales, y considerando la mayor facilidad que hoy
existe para las comunicaciones clentificas. la pro-
blemdtica e significativarmenta similar. Es par ella
que hemos elaborado una encuesta que remitimos
a los principales centros quirargicos del pais y
algunas del extranjero, con al propésite de cong-
cer los dates mas actualizados de esta infrecuente
patolagia.

Es esla una aportunidad propicia para recona-
cer al Or. Arturo Heidenreich, que decidio enarme-
mente en el desarrollo de mi vida profesional, al

d Prof. & i b @ quien nun-
ca dajé de escuchar y de valorar cada una de sus
claras patabras; a mi entrafable amige, el Dr.
Eduardo Saad, con quien iuve el honor de com-
parfir casi todas los momentes de mi actividad
quirirgica. ¥ que fue y es una fuenie inagotable
de aprendizaje.

Debo agradecer parficularmente a los Dres.
Santlago Besuschio, Gustave Saubidet, Ana Lia
Cagide y Mdnica Rondindn por haber participade
activamente en |a elaboracicn y desarmollo de este
trabajo. Al Dr. Ricarde Herrera, que por encima de

madermno, la temografia axial P k
la rasanancia nuclaar magnética, los estudios con
eco dappler, la angiogratia. las investigeciones
sobre la ganética en relacidn a estos lumores, la
inmunologia, la iInmunocitoquimica, que nos per-
miten una mayor precisién en el diagndstico
histoldgico, el tema gque nes ccupa sigue tenien-
do, todavia, una serie de interregantes,

sUS. oualidades profesionales es un per-
manenle gjigmplo de generosidad y componarisn-
to etico, Al Or, Eduarde 8. Arribalzaga par su de-
nedado esfuerze en la correccién del trabajo.

No debo olvidarme de los jGvenes gue me ayu-
daran y alentaron en esta tarea, particularments
ala Dra. Maria Gabriela Donadei, el Dr. Cristian
Larrafiaga y el Dr. Martin Baldi,



Afio 1898

TUMORES RETROPERITONEALES T

INTRODUCCION

Este tama. fos tumores retroperitoneales han
pasado por diferentes etapas en sus descripoio-
nes, de twmeres banignos o malignos que asien-
tan en el i espacio peritoneal v los
que se han ida desglosanda, aquelles que, proce-
dentes de drgancs especificos locallzades en di-
cha espacio, 0 los gue son products de las me-
tastasis p de drganos alej ¥ que
por la variedad de ganglios linfaticos en este es-
pacio, metastizan en el misma, con gran indice de

3a en los ganglios retroperi

neale:

Se atribuye a Morgani Iz descripeitn del primer
case de un tumor retroperitoneal an 1671,

Con casos concrelos comesponde a Labstin en
1829, En 1919 Lécene y Thevanot' fusron
relatores cliciales del tema en el Congreso Fran-
ces de Cirugia en Parls. En 1853 en el XXIV Con-
greso Argenline de Cirugia, el Prof. Michans?, an
su relato coficial al Congreso hace un aporte fun-
damental para al conocimignts de estos lumornes.
En 1954 Pack’ y Tabah publican ofro trabajo, con-
sobre el mismo tema. En

En este espacic retroperileneal asientan tumeo-
a5 benignos que no tienen diterencia con los del
resto del erganisme, & no ser su localizacion es-

1981 Baires- Azeau y M. Guivarch, realizan una
revisidn de Conjunto en el LXXXI| Congreso Fran-
ces de 1’..‘u|rug|la4

peciliea. Lo que si los es la
dad guirargica, tenendo ademas prondsticos simi-
lares,

Pese a ello hemos decidido incluiros dentro de
nuestro analisie, asi coma hemos excluido ague-
lios que proceden de drganos fotal o parciaimen-
1 retroperitoneales, come lo son les fifones y el
pancreas.

Habremos de analizar por o tanto, los tumao-
res retroperitonsales que llenen su origen en las
distintas estructuras brial que

Eppid . los lumares retroperi-
1onealtas suslen 87 rares, aunque no infrecuentes;
constituyendo. en la estadistica de los §0.000 tu-
mores recopilados por Pack en 1954, el D,2% da
las migmas y &l 0,07 % sobre los 3.000 tumores
analizados por Findji quince anocs después,

La tendencia en los dlimos afos parece ir en
una curva ascendente. y esto quizas sea el frule
de la multiplicidad de publicaciones de casos als-
lados gue se han ide sumando y no de un cam-
bio. :

en el

Como criterio fundamental sa deben axigir con-
diciones basicas:

a) Los tumores retroperitcneales deben asen-
tar en el espacio o en sus limites.

b} Ser histoidgicamente primitivas,

Les problemas que looavia crean son bastante
grandes y & veces dificiles de resolver, estando
normalmente ligades & lo Incierto de su exacto
punte de partida y sus limites anatémicos, a las
dificuitades de imlento de su r
histoldgica exacta y a la problematica de emitir
sobre ellos criterios de benignidad ¢ de malignidad.
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Nomero Extracrdinario

DEFINICION ANATOMICA DEL ESPACIO RETROPERITONEAL

El espacio retroperitoneal esta delimitada por
detras, par la columna lumbar y las misculos
psoasiliaco y et cuadrado lumbar. En altura se
extiends desde el diafragma hasta el estrecho
supericr de la pelvis; limite éste convenclonal
puesto que el espacio se continta, sin inlerup-
clan, hacia la cavidad pelviana con el nombre de
pelvis peri I, 5i io gque p lemos es
adoptar una deseripcion més clinica, se puede
admitir que los limlies laterales estan marcados
por las zonas de Implantacion del colen derecho
y del eolon izquierde. Como es natural, el espa-
cio retroperitoneal esta limitado por delante, por
&l peritones parlelal pasterior,

Paitre, Giraud y Dupret consideran la zona de
la regedn prevertebral, con sus ejes vasculares y
las ramas que emiten perpendicularmente a las
visceras del abdomen, como una especie de
"mediatisna prolongada™.

La demostracion clinica 0 explofacion mas con-
tundenta de la continuidad entre el mediatisno
foracico y el espacia retroperitoneal es la prolan-
gacién hacia el wrax de un enfisema provocada
an el retroperitonea,

Algunos arganos como el duodenc y el
pancreas, an el adulto aparecen cubiertos por el
peritoneo parietal definitiva; no par ello son
retroperitoneales, sino gue se trala simplamenta

va, plaxos preadriicos, simpatico lumbar, ganglios
linfaticos,

En los el part a
ambos lados de la columna y por delante de |os
muscuios sefialados anteriorments encontramaos
los suprarrenales, los rifones, los ureleres, en va-
505 genitales, troncos nerviages emanados del
plexo lumbar y olros elementos de menar impor-
tancia anatamica®.

Los drganos urinarics renopeiviureteralas y los
suprarenales con sUs vasos corespondienies es-
tan ubicados en una especie de estuche, que for-
man hacla adelante y hacla atras sendas fascias y
que se denomina vaina fiorosa comun de los drga-
nos retropentoneales, Por lo tanio, cualquiera sea
la via de accesa a los drganas retroperitoneales,
hallaremos esa envoliura que es neceasario abrir
para aleanzar los mencionados elementos. La vai-
na comun tiene distinto compariamienio segun la
regian considerada. Se adhlere intimamente & los
vasos de los hilics y le forma celdas a las visce-
rag, aslas celdas tienen caracteristicas dispares: a
nivel de jos suprarrenales sus paredes se adosan
inimamente a la glandula, &n el nidn estan sepa-
radas de este par un cokchdn graso que rodea al
drgano y en el uréler forma una comoda vaina que
no deja espacios a su alrededor’,

de drganos pari hecha ar gue
tiene explicacion embriolégica,

Definimos entances coma organos relroperi-
tansales aquellos que surgleron y permanecen
ubicados por detras dal peritones parietal poste-
rior primitivo. Podemos ademas dividir al retrope-
ritones en un sector medio y dos laterales.

El primero s prevertebral y contiene elemean-
tos vascuiares y nerviosos, come a aorta, vena ca-

1. Latanet - Aulz Lierd: Ansfomia Humana. segunda
Edicitn, vol, 2, 19, 1447

2, Mc, Mino; RM.H Hutchings, RT: Gran Atlas de
Anaglamia Humana, Musva Edicidn vol. 2, pg.237-
249,

3. Romanes. G.J; Cunningham: Tratado de Anatomia
Humans. Interamericana Mc Graw - Hill - XIf De
18982, pag 467-475
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CLASIFICACION

Es extremadamante dificl reunir, &n una clasi-

Patel y Tubiana' ' y con posteriondad a la de

ficacidn adecuada, las de los
lumares gue asientan en el espacio ratroparl-
tongal. Es por ello que; leniends en cuenla a fag
varlaciones hechas por diversos autores; a la de

Acl ann’, pi una aetualizada a par-
tir de la histogénesis y embnogenesis v segdn su
grado de agresividat.

NEOPLASIAS RETROPERITONEALES

|BENIGNOS

MALIGNOS

TENDOS MESENGUIMATICOS
Adipnso Lipamas

Wases Sanguinacs Hemangicma

Vazos Linldticos
Tonectivo Fibrogo

Lirfangioma
Fibrama

Hemanglopericitoma

Cesmolde | fibromatosis agresiva )

Lipesarcomas (bajo y alte grade de
malignidad)

Hemanginandotelioma
Hemangiopariciloma
Anglosarcoma

Anglosarcema Epitaticide (Pssudn
carcinemal

Linfangaosareama

Fibrosarcoma (baje y alie grada de
malignidad)

Leiominzarcoma (baje v alle grado
de malignidad)

Leiomiosarcoma apitelicide
Rabdomiosarcoma embricnsrlo
Mixosarcomi

Muscular Liso Leiomicma

Muscular Estriado Esquelétics Rabdemioms

Mesenquima Primitivo Mixoma

Mesenqumaticos varioa Tumoras Mixios b
Varios

Angiomioma
Fibrohistiocitema

Incigrto

Angiomiclipoma Extra Renal
Hemangiopericitama Lipemaloso
Miglolipoma U o Bilateral

maligno

Fibrohistiocitoms maligno

Sarcoma alveclar do partes blandas
Sarcome de células claras

Sarcomsa epilelioida

ainavial

TENDO NERVIOSO PERIFERICO

Celula de Schwann N

Newrilanoma)

= maligna
Heurolbroma
Tumer Rhabdosde Maligne Infantil

TENDD NERVIOSO SIMPATICO ADRENAL

Simpatoganioma




af REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA Mamero Extraordinario

TEJIDO NERVIOSO SIMPATICO EXTRA-ADRENAL

@ 2
|Simpatogonioms
Tumar Nelrceclodérmico primanc

MESOTELIO RETROPERITONEAL

Mesotelioma Masaotelioma maligne
Quistes Mesateliales

METAPLASIA MUCINGSA DEL MESOTELIO RETROPERITONEAL
IE primario
|re|rope-||oneal

o m
Primaric Retroperitonsal

TEJIDOS GEAMINALES

Seminoma
Teratoma MNeoplasias no seminomatosas
con teraloma: Teratecarcinama
Meoplasias ne  Carcinoma
semincmatosas Embrionaric
sin teratoma:  Tumer del Saco
Viteling
Tumer del Seng
endodérmico
Coroncarcinomsa
Formas Mixtas (dos o mas
neoplasias germinates)
INCLUSIONES EMBRIONARIAS ABERRANTES {QUISTES ¥ NEOPLASIAS)

Restos conducto de Wollf Oulste Welftiano

Rastos de lsloles intestinales Qukste Entardgenc Adenocarcinoma papilar en reslos
intestinales

Restos Mesondrices Ouiste Masonéfrico Adenocarcinoma papilar en restos
wrinarios
Carcinoma de células claras

Conducta de Miller Tumar de Brenner Tumor de Brennes

Carcinoma Endomelrioicde
Tumor Mixle Millerians

OSEQ VERTEBRAL

Humsn, Cartilage Primarcs Benlgnos Frimarins Malignos
Secundarios.
NOTOCORDA
[ [Cordoma
ADRENAL
Corticales fuistes v paeudog
Madulares adrenales o dal Cuarpa (F o Fi i o
de Zuckerkand! y Marvios Paraganglioma Paraganglioma
i icos ¥ il cromafinico
o (] Mo Fungio (o) d -3
Paraganglioma no Paragangfioma no
eromalinice cromafinico
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TEJIDO CELULAR LINFOIDE E HISTIORRETICULAR DE LOS GANGLIOS LINFATICOS ¥ LOCALIZACIO-
MNES METASTATICAS RETROPERITONEALES

Células Lintoides

Céhdas Histiociticas y Calulas
Estacionarias de los Ganglies
Lintiticos

Células Epitelizles en Ganglics
Lintdticos

Linfangizieiomatosie

Linfomas Makgnos No Hodgkin y de
Hodgkin |Clasificacion adjunta)
PFlasmocitoma Retroparitansasl
(Migloma anapldsico extra madular)
Sarcomas Histiociticos

Sarcomas de Células Dendriticas
Folicutares & Infardigitadas
Metastasis de Mecplasias
Testiculares. Ovancas o Aenales

OVARIO - APENDICE (EXTENSION RETROPERITONEAL)

Psewdomixoma por clstoadenorma
mucoso de ovario & Mucocile
apendicular

PATOLOGIA PSEUDOTUMORAL PRIMARIA DEL RETROPERITONED

Fibrosis Fetroperitoneal idiopdtica o
Ent, de Ormend
Kantogranuloma Retroperitonsal

Granulema Plasmocitario

LESICNES PSEUDOTUMORALES

HIDATIDOSIS

FIBROSIS RETACPERITONEAL

ABSCESOS SUBFRENICOS

TRASTORNDS ESPLENICOS RAROS

HEMATOMA RETROPERITONEAL
ANEURIEMAS SINTOMATICOS

QSTEOMIELITIS TUBERCULOSA ¥ PIARTROSIS
CAACINOMA DE CELULAS TRANSICIONALES

Bibliografia
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MANIFESTACIONES CLINICAS

La masa abdominal palpable, que en ocasio-
nes sorprende al paciente an un AUDexamen, sin
haber acasicnado sintomatologla previa, suele
crace: de una manera apreclable para 8l propio
enferma, estando ia i de i re-

tiempo relativamente corto, A este cuadro se pue-
da unlt una fiebre ondulante de curso prolongada
con la impresion de que se trala de un cuadro
aripal per |a coexistencia de dolores errdtiles y ab-

lacionada, en la mayorid de las ocasionss, a su
matignidad higtoldgica,

Sigue en frecuencla el signo dolorgso qua pus-
de ir desde una simple pesadez abdominal o el
dizconfert a violentas crisls de dolor en barra, que
&n ceasiones suelen cambiar con ef decdbito ven-
tral y gque pueden iradiarse a hombros, caderas
o la regign inguinal e, Incluso, al eserato, Junte @
estos ignos, Mas o menos i

A tedo ko anteriormente mencionado.
se suman, de manara frecuente, |os vamitos da-
bidos & la compresion o Infiliracion del estama-
go, del ducdenc o los primeros tracios yeyunales,
qua pueden acompanarse de ragurgitaciones o
refluja gastroesofagice. Los trastarnes del transi-
tel i can de ipacion y
diarrea, las hemorragias digestivas, la hiparlensian
partal y las iclericias pasajeras completan el cua-
dra i

que sefialar el que actualmente se denamina “sin-
drome constitucional” y que constituye un deterion

Es llamativa la dilerencia que existe enlre los
trastornos clinicos urcldgicos y las compresiones

del estado general con un gran ls] en  yd que s en los estudi
SINTOMAS ¥ SIGNOS
NEWMAN JOHNSON PACK DORASELR BRAAS HOSPITAL
JOHNSON TABAH BIGELOW CHMON FRANCES
L% N % he %N % N oW N %
Dolor abdaminal 11433 33 1472 19 86M20 58 iz 25 701 7O 1964 30
Dastensidn abdominal . = = & = 5148 & = - 3ea 4T
Mazz sbdominal 20/33 61 3572 48 3TH2c 31 1548 9 a¥es 67
Pérdida de paso 10/33 30 = 3 an2e 25 T4B 15 B4 B3 22784 34
Anoraxld - . . = . = = anem g
Méssaas y vomitos < = = . 240120 20 - - 3010 30
Flehia 1333 40 - - 1120 68 - - oMo 100 684 83
Defor de espaida " = ES 3 Briz0 &7 ¥ ¥ 25101 25
Estrefimlenta - - N - - ® - - 9101 18
Diarrea E - = - . + Z 107101 10
Dolor de pierna - - . - - 218 4 1w e
Edema en piernia = = Z - BAZ0 BT &M & = =
Sintamas urinanos - - - = anz 25 248 4 - . 264 31
Disconfort abdemmnal 1733 51 . . - . - = -
Astania ks -T2 24 2hED A7 = - o 3
Sintomas especifices
de las umorss
funcionantes SE4 14
Anemia 533 15 - - = 1145 2 = -
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radialdgices del drbal uninario, no produciéndose
sintamalelogia clinica por despiazamiento hasta
Jue este es altamente significativa.

La lorma de manifestacion esta dada por apa.
rantes colicos nefriticas, disuria, retenciones uri-
narias, cuya exploracidn con intencidn uroldgica
nes descubra, en ocasionas, un tumor refrope-
ritoneal. Los signos neurolégicos tardan en pre-
senlarse, @ no ser que se trate de umores de
estirpe nerviosa. Su sintomatelogia es debida al
englobamiente o la compresian de un tronco o de
las ralces nerviosas por el tumor, aparentanda una
cidlica clasica o dolores orurales, obturatrices, con
disestesias y arallaxias,

Mas excepcionalmente se establecen paraple-

iias por i) a& debidas a Y. en
aigun caso aisiado. se han deéscriplo trastarmos
A an los mi intari con des-

tgualdad de temperalura y aumento unilateral de
tas reflejos pllomotriz y sudoral ({Signo de Hesss),
Trastornos venosos, resplratorlos o ginscaldgicos
s0n asoclaciones menas frecuentes a la sintoma-
telogia deseripta anteriormentg’ #7458

En la actualidad no es posible realizar un diag-
ndstico precoz, hecho que de por 50 agrava aun
més el misma.

Teda jo antedicho es vélido para log tumores
na funcignantes; los funcionantes, corticodepan-
digntes, tienen su propla sintomatologia que pa-
5aremos a analizar

TUMORES SUPRARRENALES
FUNCIONANTES

Tumores de la corteza adrenal

TUMORES RETADPERITONEALES 83

Mas dificil es armbar al diagnéstico eticldgics,
al gue confribuyen el laboratorio especilico y las
imagenes, En lo que respecta a los datos bicqui-
micas, el adenoma o adencoarcinoma suprarrenal
cursa con aumento del cortisal libre utinarla v dal
cortisol plasmatico que no se suprime con dosis
altas de dexametasona, [unta con niveles de ACTH
anormalmente descendidos. Una tomografia com-
putada adrenal confirmard el diagnostico”

Tumor de médula adrenal

En el tumer adrenal productor de catecolami-
nas, el lescromaocitoma, la presentacion mas clé-
slca es |la aparicion de crisis hipertensivas, que
cursan con cefaleas, suderacldn prolusa. palpia-
ciones y sensacion de temor o angustia; la
hipenensién artarial esta siempre presente y por
lo general es sostenida {con Incrementos adicio-
nales duranie el paraxismao) y resistents a la tera-
pia antihipertensiva habitual, En ctros casos adop-
ta las caracteristicas de una hiperfension malig-
na. con relinepatia v proteinuria.

HIPOGLUCEMIA ORGANICA EN LOS
TUMORES RETROPERITONEALES

Es impartante recordar que ademas de los
insulinomas, algunos fumores cursan can
Ripoglucemia de ayuno, La mayoria son de origen

liposarcoma,
¥ 1 il g y linfosarcoma,
Se trata por lo general de tumaores grandes (0.3 a
20 kg.). Mas de un lercio son retroperitoneales,
alrededar de un tercic intra-abdeminales y los res-

Las

clinicas tanto  tanies int Acicos. En general son de crecimien-
del grade coma de la dunaclorl r.le la prouucrlon to lento, aungue muchos son malrgnos Los tumo-
res ticales aso-

de hnrmunas I :
oL una constelacién de ¥ sig-
nos llamada Sindrome de Cushing. Las caracte-

ciados con hipaglucemias, sen hahnualmenle
grandes, EI Damenie lend:s diploplia, visian berma-

risticas mas 1l de este sind s0n;
obasidad de distribucion central, plétora facial, giba
dorsal, acné, estrias abdominales, hiperansion
artarial, edema maleolar, E| paciente se quejard
de debilidad, lumbalgia o dorsalgia. Podran existr
trastornos psicoldgicos, oligoamencrrea o ameno-
rrea en la mujer y disfunclén sexual en el hombre,
Elcuadro es por lo general tan lorida que el diag-
néstico de hipereartiselisma es insoslayable.

58, 88, én la ma-
yorfa da los casos cen @ sin confusion mantal o
comportamiento anormal. Las hipeglucemias oow-
rran pradominantemente per la mafana anies del
desayunio . a veces, estdn relacionadas con el
Bjercicio.

La pategénesis de |a hipogiucemia puede ser
multifactorial en el mismo paciente: excasiva ufili-
zacion de glucosa, especlalmente si el higado no
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es capaz de compensar can una adecuada

enesis, & hi ion del factor de
crecimiente simil insuling tipe 11 {insulin growth
tactar Il, IGF 115
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METODOS DE DIAGNOSTICO

IMAGENOLOGIA

El retroperitoneo es un espacio extendido e
importante que contiene numerosos drgancs don-
de asientan diversas patologias. Hasta la aparicion
de los modernos métodos :ie diagnastico por ima-
genes i ia y reso-
nancia magné!maj los prccedirmentcs radiolagicos
clasicos suministraban una Informacian reducida
y & veces confusa, dada |a poca discriminagién de
los distintos compartimientes alll existentes. La
placa de abdomen simple adn hoy suministra in-
formacian sobre algunos signos de compromiso
refroperitoneal {borramiento de los limites del
psoas, ciertas calcilicaciones, etc.) pero no pue-
de pramsar la extensian lesional a los organos

lizaron, coma estamos mencionando, tenian sufi-
ciente discriminacion a nivel axial para lograr se-
parar los distintes planos de los compartimientos
refroperitonedlas.

En la década del 50 al 60, los investigadores
Intentaron por media de la planigratia simple axial
estudiar el retroperitonan logrando con grandes
dificuttades y resultados reducidos poner de ma-
nifiasto el pancreas y los aspacsas en cories. La

dad de la da impidid
allum:hr &n la practica coualana esios aparatos de
tomografia axial radicldgica.

El emples de la tomografia computada (1975
en adelante), juntd con los procedimientos
scograficos, no solo permitiaron acceder a la re-
gien £ino que contribuyaron nolablements & un

comg a esios

ol la exi ia do idos a sus com-
parfimientes, For otra parte, el urograma excretor
continda siendo de ufilidad ya que permite una
tuena visuahzacion de las dreas renales y de los
uréleres, aungue necesita una alta dosis de con-
traste y no informa acerca de los drganos solidos.
La necesidad de contrastar los distinios eleman-
tos lleve en el pasado & |a realizacion de proced|-
migntos radialdgicos como el refroneumeperilonss,
que permitia intreducly un contraste gasecso (aie
o anhidrido carbf:nicu: para diferenciar el psoas,
Ios rifones, las g les, elc. de

cabal de los distintos compartimien-
tos del retroperitanea.

Lugar aparte merece la angiografia coma mé-
todo diagnostico, de innegable aporte para el es-
ludm de las vasos relacionades con los Organos

iados en el espacio

ANATOMIA NORMAL, DEFINICION
AADIOLOGICA

El retroperitoneo estd definide en primer térmi-
no por su relacidn con la serosa peritonsal’ * % Las
de la misma zaran tambign las

los elernen!os \-'ecms Es asu |amb|én que ia wi-
an  del rico

retroperitoneal fue mativo de mvasugamnnes que
llgvaron, a partic de Kinmonth, & la introducckin de
medios de contraste {lipiedal ullraﬂuldo: por me-
dio de la car ian de vasos linfat en el
dorso del pie, obleniendo el relleno de buena par-
1e de las cadenas ganglé retroperi

del propio espacio retroperitoneal, Asi pues, ésis
esta limilade hacia adelante por el peritoneo
panetal posterior, por detras por &l planc varteoral
de D12 al coceix y. més lateralmente, por los mds-
culos psoas y cuadrados de los lomos recubiertos
por sus lascias, hacla ariba por el diafragma y
hacia abajo por &l piso pelviann, con diversas ex-
i analBmicas en relacion a la insercidn del

permitiendo asi electuar fa estadfficacion lesional
2n los linfomas Hodgkin y no Hodgkin y en las me-
tastasis de organocs situados en 1a regidn con de-
rivacian de su fujo linfético hacia dichos ganglios.
4in embargo, ninguna de los elementos que se uli-

psoas. Dos fasclas lo dividen en tres espacios: el
espacio pararrenal anterior, 8l espacia perirenal
y &l espacic pararenal posterior. Esta arquitectu-
ra se funda sobre el desarrollo de la fascia
perirrenal ¥ su expansion lateral, la fascia
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lateraconal. El espacio periranal estd snteramante
circunscripto por la tascia perirtenal y contiene los
rifianes v la grasa perirrenal, Los espacios
perirrenales derecho @ lzquierdo comunican en ia
parta central del espacio relroperitonegal, conta-
nienda también los grandes vasos, acrla, cava,
con sus ramas, asi como importantes elementos
linfdticos. La fascia perirenal se prolonga lateral-
menle hacia la pared abdominal par |s fascia
I | que va a irse con la fascia

. El espacic p anteriar as
anterior & la fascia periranal anterior y a ia fascia
|laterocenal. Esta imitado por delante por el pari-

Nimers Extracrdinaria

del espacio retroperitoneal y que finaimente cul-
minaron en la aplicacldn actual de técnicas
radiclagicas, como la temogralia computada, las
técnicas de medicina nuclear, ulirasénicas y de
rescnancia magnética, Hoy continian siendo vali-
das, con ind
angiograficas, tanto arariales coms venosas, aun-
que tienden a ser reemplazadas paulatinamente
par los métodos no imvasivos. Sin embargo, estos
e dajan de lade ante la necesidad de obtencicn
da material histoidgico, ciloldgico y bactariolagica,
Iz que requiere puncicn baja guia de alguna de es-
ius procedimentes, terminando asi la secuencia

las practicas

tonea y contiens el duodena, pa al

te contactante de los cdlones y grasa.y, rmalmen-
te, &l sspacio pararrenal poslerior, postenar a la
fascia periranal posterior y a ka fascla laleroconal,
se extiende hacia alrds, hacia la pared postenor
del abdomen con los misculos y & estructura del
esqueleto dseo. Conllene grasa y elementos
vascule-nerviosos. Estos compartimientas na son
cerrados hacia arriba, comunicando el retroperi-
toneo con el torax a través del y los

previa al 0 medico o quirdr-

gice. Tambign estos procedimientos diagnosticos
son guia Otil para el drenaje de colecclanes. colo-
cacion de sondas, 1as que reemplazan en muchos
cases a la cirugia a cielo abierlo.

Para el disgnostico de la

toneal, dada la escasa caracternizacion espon:anea
de los arganos alli situados, juega un rol de fun-
ﬁamamal ;mponancla‘ para cualqulera de los pra-
la di inacion de los

orificios vasculares y esolagieo.

Corles axiales allos que pasen por los pilares
del diafragma muestran al mismo tlempo al thrax
can |z parte baja det mediasting por detrds de los
pilares, gl espacio inframediastinal y el espacio
pleural por detras del dialragma, el espacia
retroperitoneal por delante de ios pilaras y del

i ¥ visceras ir itoneales, cipulas del
higado y del bazo, sobre todo,

Resumiendo los distintos comparfimientos dal
espac p | superiar, | decir
que existen 7 espacios: el espaclo pararrenal an-
renm o pancredtico, dos celdas renales, los dos

P [ i y los dos espa-
clos parasrenales laterales®,

Ademas, debera agregarse el espacio o com-
partimiento psoas lllaco que ccupa el sector infe-
rior del ratroperitonen y llega hasta la pelvis o
hasta |4 parle alla del music en refacion a la refe-
rida insercion del mascule psoas illaco en el
trocanter mencr, Hay, ademas, un compartimien-
o psoas lliace a cada lado de |z columna,

METODOS DE EXPLORACION POR
IMAGENES

Hicimos mancidn anteriocrmente a ios primaros
prac que un imi

tejidos blandos y la posibilidad de reconccimiento
de los vasos que alll franscurren. En |a actualidad,
el cotejo entre las posibilidades de la tomogratia
computada y la resonancia magnética han lleva-
de a cotejar las ventajas de uno con respecto a
otro-método. Se entlende como mayor aporte de
la IRM, el poder efectuar cortes multiplanares, 1a
de , una mejor visualizacién de
tejidos Bandos, a lo que se agrega suU capacidad
de reconocimiento de los vasos, svaluacicn del
flujo sanguineo, deteccion relativamente f2cil de
trombosis, sin necesidad de inyeccién de contraste
en todos las casos. Como ventajas de la TC se
il la wist ion de calcifi y de
gas, asi como |a velooidad de los corles, hasta el
maments una caracterstica de este métado, par
que paulatinamente esta alcanzando la IRM. A
esto padriamas agregar la existencia mucho mas
difundida de tomdgratos computados gque da
rasonadores en los distintos centros,

Para muchas lesiones, sin embarge, podemas
decir qua ambas méladas lienen perfarmance
eqguivalente. Es asi gue se considera a la TC como
el método de preferencia en traumatismos agudos,
en lesiones inflamatorias v el despistaje de lesio-
nes abdominales y retroperitoneales en forma
panaoramica. La IRM es elegida hoy cada vez mas
para lesiones congénitas, vasculares y neoplasicas
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pues dislingue mejor las lesiones acompafianies
mas frecuentes, como hematomas, abscesos y
tumares.

CONDUCTA DIAGNOSTICA EN LA
PATOLOGIA RETROPERITONEAL

Asi como en el mediasting debe seguirse un
hile diagndstice, que Senac y Giron® llamaron “hila
de Ariadne” en recuerdo del ejempla mitaldgico,
de igual manara, en el abdomen ¢ en el retrope-
rifuneo, &l seguimients de un orden debe condu-
cimos hacia un diagndstico lopografico, isular, que
permila caracterizar al maximao |a lesidn desde al
punta de vista radioldgice, suministrande una in-
formacién que facilite y conduzea hacia &l mas
adecuado tratamiento. En primer lugar, en al

il i la f
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certeza cito-histoldgica, o que parmitird comple:
tar el diagndstico,

PATOLOGIA PSEUDOTUMORAL DEL
RETROPERITONEQ

La enumeracidn comprende:

a) Los abscesos. an su mayorla dependientes
de drganas relacionados, como pancreas, duode-
no, colon ascendente o descendente, apendicitis
retrocecal Se ubican en &l espacic pararrenal an-
terior o en el posterior (inlecclones renales, per-
foracicnes sigmoideas). Dentro de 1z imagen ten-
dramos una densidad media, a veces con conte-

lesianal, lo que se hace dificil e los grandes tu-
MOres pues escapan a su habitual damicilio ana-
tamice. Debemas tambign tener en cuenia el as-
pacio que rodea al refroperitones, que pusds ser
asiento de extension lesional de drganos de ve-
cindad: el bazo, el higado, componentes ostaa-
musculares pueden extenderse hacia el territorio
en estudlo y diversos signos nos crientaran hacia
ese arigen. El diagnostico de masa, conocido des-
de la radiclogia convencicnal, eobra mayor valor
con lag cortes axiales en relacion a la ublcacitn
de |os diferentes planos gue delimilan el contar-
o de los distintos drganos, siendo aqui impartante
el ida graso de los paci . lo gue facili-
ta la investigacidn. El borramiento de contornos,
las calcificaciones, la presencia de gas, ya cono-
cidos en la radiclogia cldsica, se aplican también
en acagralia, lamogratia computada y resonancla
magnética al modificar la forma de los drganos,
el aspecto y lamafio de cavidades v espacios y al
contenido de los caminos de las coleccionas liqui-
das que pasan por declive 8 una u ofra seccién o
compartimienio del retroparitenao.

Luego de intantar |a localizacion topogréfica
lesional y su caracterizacion tsular esponfdnea o
con el agregado de medio de contraste (TC
helicoidal con inyeccidn en bela de iodado, IRM
con inyeccidn endovencsa de gadelinio, en forma
manual o con bomba) se debe obtener una muas-
fra @ través de la puncidn con guia de imagenes
jecogratia, TAC, radioscopia) que nos llve a la

nido g; s la de pondra de
una corcna | & Tambien se pre-

sentan o de arigan p linfo-

celes po 5 renales o ganglionaras.

b) Lost por sus caracteristica
temegraficas, se obzervan hiperdensos cuando
son frescos v e relacionan con fisura de drganos
(aarta), postprocedimienios de cateterismo
vascular o posoperatorio; se ven preferentementa
en el espacio perrrenal postanor y en el espacio
de Reizius, Los hematomas postraumaticos par
tatrogenia pueden o no presemtar realoe al medio
de contrasie; su localizacion es Utll para electuar
drenajes que modificaran las tiempos del trata-
mignto.

o} Anomalias ¥ trombosis de la vena cava in-
farior con desarrailo da |a circulacion acigos,

d} La fibrosis refroperitoneal, sindroma relacio-
nado con causas conocidas o iiopaticas, mues-
ra coma caracteristica la existencia de una placa
fibrosa situada en la aorta Inferior @ lliacas can
parecidas imagenes an lodas |as etologias; pue-
de, sin embargo, Inclinarse por las formas asocia-
das en caso de lesiones abdominalas o lliacas que
rodean al aneunsma

Es importante realizar el diagngstico diferencial
de la fibrosis retroperitonedl con las adenopatias
retroperifoneales, que rechazan |a zorta v la vena
cava infariar hacia adelante, con la carcinomatosis
retroperifoneal, gque presenta una  celulitis
neapldsica secundaria a la invasion ganglionar con
aspecto comparable a la de las adenopatias ya
mancionadas, con los sarcomas retroperitoneales
que se sitGan mas frecuenlamente como una
masga a desarrollo antenor, con |a fibrosis pelviana
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gue se Hur en
hombres de raza negra, circunsecripta en pegue-
fia pelvis, elevando la vajiga.

EXTENSION DE PATOLOGIAS DE VECINDAD

Debemos enumarar: las metastasis oseas, los
tumores neuroldgicos intrarraguidecs, los umores
museutares (psoas, cuadrado de los lomos), las
espondoliscitis; las patologlas vasculares, encabe-
zadas por &l aneurisma de la aorta, cuya causa

esla is y cuya fi 1
puede llevar & supuraciones y a trambesis agudas,
la diseccidn y trembosis de |a vena cava inferior,
las adenopalias

las raras, fi
pericitomas, dende juega sin duda el rol prm<:|pa|
su topogralia sequida de biopsia’.

Las adencpatias retroperitoneales fumaorales®,
en relacidn a tumores abdominales de Ja mitad
Infericr del cuarpo, ¥ cuyo aumento de dimensidn
caraclarlzan su compramisa,

CONCLUSION

Par ser facimente accesible de primera inten-
cién, la ecografia, acompanada o no por el
Doppler, constituye hoy ef mas empleads de los
procedimientos para el estudio del abdomen y dal

por los linfomas qugkm y na Hodgkin, que fus-
ran atributo de los exdamenes linfograficos, hoy
reducidos & una minima expresion ante la buena
resolucidn y sensibllidad de la tomogratia compu-
tada. Para el estudio de estas dltimas, la 1AM tia-
ne perlormances comparables, aungue la
promisoria invastigacien de nuevos medios de
conttasfe (ferritas) que fijan en |H esuuctule

ten que este p SUD-
sanara el c!eferto hasta ahora existente de no
poder precisar el compromiso en ganglios de ta-
mano narma,

Las hematomas retroperitoneales, encabeza-
dos por la patologia ds la acrta, s8 completan con
Ios situados en fa vaina del psoas®, originados por
diversas causas, como la anficoagulacidn, la ha-
mofilia, el traumatismo, etc.

LOS TUMORES DEL RETROFPERITONED DEL
ADULTO

Estan relacionades con los tejides alll existen-
{es, cuya caracteristica general es manifestarsa en
fnrma tardia, par supwestu dEpEndlendu de la lo-

idn, y cuyas Imag 0N ificas en
general. La caracterizacidn estéa relacionada con
su lopografia, caso de les schwannomas,
neurinomas, o neurilenomas; con |a edad, caso de
los b i con los paragangll . tumo-
res kenignos lambién en la edad precoz; los
lipomas, donde la caracterizacion grasa en TC y
an IRM aparta sospacha; los sarcomas, con diver

sspacio

Par la excelente dlscnm-namon que realiza de
los tejfldos blandos y por la facilidad para los cor-
tes en diferantes plancs, la resonancia magnética
aventaja aclualmente a la tomografia computada
en el estudio del retreperitenes, conlinuando ésta,
sin ambargo, en los raumas agudos, infecclones
¥ camo mapeo rapido,

MARCADORES TUMORALES
DEFINICION

Los marcadores tumorales represantan los
cambios de la normalidad en las moléculas o pro-
©esos bioldgicos gue indican el resgo, presente
o future, de desamollar una enfermedad maligna.
Estos cambios pueden ser detectados realizando
esludios especiales de muestras de sangre, leji-
dos, orina u ofras secrecionas del organismo de
una persona determinada. El valor potencial de un
marcador tumoral es que el conocimiento de su
presencia puede predecir algunos eventos para
tratar precozmenia®,

REQUISITOS ¥ DBJETIVOS DE UN
MARCADOR TUMORAL

Un marcador tumoral ideal es una sustancla
presenfe en el suerg de un paciente con las si-
guientes caracleristicas:

* Es producida sdlo por un proceso maligno

s0s tipos histologicos, coma 15, o5 gue
pueden caracterizarse por la presencia o no de
grasa, en el caso de los liposarcomas, en areas
densas detectables en TC o en la senal de 1AM,

= Se encyantra en canlidad suficiente como
para sar medido con exactitud, facilidad v 2 bajo
costo.
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*Es o bastante sensible come para detectar
&l cancar an sus primeros estadios,

= Es Io suficientemente especilico para evitar
‘a canfusion con trastornos benignos.

*5us variaciones en los niveles séricos deben
pradecit con exactitud:

- respuesta a |a cirugia, radiacion o quimio-
terapla.

- cudles son los pacientes de allo riesgo o con
enfermedad en estadio temprana.

- la posiblidad de recidiva.

- la enfermedad recidivante en pacientes pre-
viamente fratados que se encuentran en remisicn
clinica,

Lamentablemente, todavia ni e ha detectado,
n lade, ninguna
lodes estes criterios,

que g

CONCEPTOS GENERALES

Entre fa gran cantidad de marcadores tuma-
rales ya en uso, existe una gran variacion an el
grada hasta el cual, los niveles del marcadaor In-
fluyen sohee ta declsian del manejo terapéutico. En
algunos casos puaden dejar alrds |as ferapias de
salvaiaje (Ca 125 en cdncer de ovario recidivanta)
en olras, las modificaciones en sus niveles cons-
tituyen el dnico determinante de la terapia (BHCG
un suero en embaraze molar).

Les marcadores fumaorales en el mangja cline-
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coma para que
sirvan para deteecion precoz,

3. Debido a la hetercgenaidad tumoral, los ni-
veles flucluantes del marcador no pueden correla-
cionarse con el crecimiento o |a regresidn de la
masa tumaral, por lo tante un misme umar pus-
de estar compuesla de célulaz, algunas de las
cuales pueden segregar marcadores y olras no.
Ademas los c tumoarales ¢ I
5@ producen sdlo an céiulas metabolicamente ac-
tivas. Los fumeres anaplasicos por le general no

o V0 Ak

CONTROVERSIA ¥ CARACTERISTICAS DE
LOS MARCADORES TUMORALES

En general. el 50% de los pacientes con en-
fermedad maligna tienen niveles normales de la
tumoral, el 20% tia-
ne un nivel interior al doble de lo normal y en atra
20% existe un nivel mencr de 2.5 veces da lo
normal. El grupe ideal con niveles elevados cinco
veces de lo nermal puede represeniar sdlo el 10%
de los pacientas,

Las tipos de marcadoras tumarales son varia-
bles & incluyen marcadares especificos (AFP y
GCH}; aquellos que se usan comunmente como
contral tumaral aungue &n una escala limitada
(ACE) y aguellos que reci a
aplicarse.

De hecho, &n la mayoria de los tumores la

co del cancer se estudiaron con fa weidad de la pobl calular puede na-
ion de pruebas de despistaje para  cesitar del uso de mdlliples marcadores gue se

la deteccién temprana del cancer, no lan en lorma i

axisten cuatro aspeclos en los marcadores Deben criferios para

tumorales que los hacen mas al con-  las i i de los niveles clrou-

trol del lentos gue al desplstaje. lgual lantes de mar ¥

10, dantro de esta apticacién, existen limilaciones
mportantas gua restringen su uso:

1. A los marcadores tumarales les falta espe-
cificidad respecto a los lipos tumarales especill-
o8 Los nivales elevados de una sustancia aso-
clada al fumor, con alguna excepcion, no identifi-
can el tipo particular del tumor existenle. Ademas,
a3 posible encantrar alguna alevacian de los mis-
MGS €N procesos benignos,

2. Los niveles circulantes se correlacionan con
‘a cantidad de masa tumaral y en algunos casos
zon el argana implicado. Con lo cual pequenas
masag umorales, es imprebable que segreguen

algoritmos de contral (Tabla 1)

PROBLEMAS EN LA INTERPRETACION DE
LOS NIVELES DE MARGADORES
TUMORALES

#® Necesidad de criterios para establecer os
cambios en los niveles circulatonos, asi coma jos
infervalos optimos de control,

*La situacian clinica puede oscurecarsa por las

I i dal t .

® Los electos del fratamiento pueden inducir

cambios paraddjicos en los niveles: por ejemplo
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aumento de los niveles circulanies por la libera-
cion de antigenos tras la muerte ealular.

*La interpretacian clinica dal coniral de mar-
cadores tumorales se relacionan con &l lipd y me-
mento de la prueha,

# El ritmo circadiano es caracteristica de mu-
chas funciones bioldgicas. Aungue na hay datos
especificos para los marcadores no es ilogico
pensar en un fendmenao circadiano en la sacreclan
de eslas sustancias.

CLASIFICACION DE LOS MARCADORES
TUMORALES

Los s pueden
ampliaments como especificas del tumor o aso-
cladas gon al fumar.

Nimare Extracrdinario
ALTERACIONES GENETICAS

El material genélico se halla en constante pe-
figro de ser sllerado no sdlo por la accidn de di-
versos agentes ambientales, sinc también es-
pontaneamenta’™. Cuando las alteraciones de
genoma inwalucran a ung & uros pocos nuoledlides
se denominan mutaciones génicas; de las cuales
las mas lrecuentes consisten en la sustitucicn de
un nucledtido por ofro, en la pérdida (delecitn) de
una o varios nucledidos o an la msercidn (intar-
calacian) de uno o vanos nuciedlidos de & molé-
cula de ADN™,

Ctras veces, las alleraciones son de tal mag-
nitud que afectan al propio cariotipa, motive por
el cual adquieren el nembre de aberraclones
cramosomicas; que pueden ser estructurales,

Dado que no se ha demastrado en los seres aleclando partes extensas de uno de los
humanoes gue ningun s8R que pueden i idn) o
para un gélo cancer en particular, para |051II185)' sufrlr una inversian, una duplicacién o una
propdsitos fodes los marcadores les son I ;o puedan serr Sl cuando el
asoctados con &l fumar, canolipo exhibe un mayer o menor numera de

Las utilizadas COMO  Cromosoma

en logia g I La mayor parte de las mutaciones génlcas que
incluysr: alectan a las celulss se producen espantaneamanta

® Antigenos oncofetales (antigeno carcincem-
bricnarie CEA}

® Aftafetoproteinas (AFF)

*Hormonas placentarias (hCG)

® Enzimas {lactico de hidrogenasa LOH)

= Detgrminanies anligénicos glicoprateicos
(Carcinoma epidermaide, CA 125, NB / 70 K, CA
15-3, TAG-72} que residen an la superficla celu-
lar.

CONCLUSIONES

durante la replicacion del ADM. Existen tambign tres
grupos da agentes ambientales que al actuar so-
bire las celuias inducen la aparicidn de mulacionas:

1. Los quimicos, que son los mas difundides;

2, Las radiaciones lonizantes, por ejempla, la
radiacidn ulfraviolela de la luz solar, los rayos ul-
travioletas y los rayos X;

3, Ciertos virus capaces de introducir piezas de
ADN foraneo en los genes'™ ',

Para los individuos las mutaciones suelen ser
perjudiciales, Cuandu cormspanﬁen a proteinas

I an la mord £ mal-

Esta nueva y p d an
la cual los marcadores tumorales parecen apar-
tar Importantes datos para el contro! de fas enfer-
medades malignas, no debe hacernos olvidar que
para poder llevaria a cabo e necesitan equipos
multidisciplinarios y muy bien entrenados. Mo de-
bemas perder de vista los abjetivas. Un marcadar
fumoral es sclamente G 81 las decisiones tera-
péubcas basadas en dos resultados permiten eva-
fuar alguna de cuatro snuacmnes clinicas:

1 ida libre de er dad, calidad
de vida y costos del fratamiente. Pacos marcadao-
res demostraron ulilidad en estas situaciones.

congenitas anatomicas. Olras veces
las prateinas modificadas dan lugar 8 alferaciones
funcionales o & trastornos metabdlicos™”. Las mu-
faciones fambién pueden alectar a genes im-
prescindibies para la supervivencla de las células
0 a genes immlucrados en &l contral de la muitipt-
cackin celular; en su uitimo caso suele descon:
trolarse fa proliferacidn de fas células, con la con-
siguiente aparicidn de cuadros cancergenos'.

E| cancer esta ligado a aleraciones en ciertos
penes llamados protconcogenes o a defectos en
los genes denominados supresores de tumores.
En el primer caso se acelera la profiferacién celu-
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lar, mientras que en el segundo se pierden sus

Iranos normales
El céncer no se genera a partir de células nor-
malgs que e lranstorman en malignas en forma
Por ai ia, surge despues de que
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TUMOR

Mumero Extraordinaria

DIAGNOSTICO

Adranal

Vascular

RETROFERITOMEAL

IMAGENCLOGIA
Marcadores Tumorales
Alleraciones Gendticas

Benigno —————
Mesenuunnélicu<
Maligno

DHAGNOSTICD +

Adranal.

Linfoma

Ranal
Masa Retroparitoneal

Diagnostico - —— Biopsia por
laparoscopia o
BAF {aparotomia

Diagnéstics +

TRATAMIENTO

Clrusgla

Cirugia « Terapia adyuvanta

<26 em

No I'unr:inname<
Benigno< > 25 em

Funei Cirugia

Observacidn

Maligno

+ Quirmioterapia
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VIiAS DE ABORDAJE QUIRURGICO

Los tumores gue asientan en el espacio
retroperitoneal pueden ser abordados por diferen-
tes vias de acceso. Estas pueden ser:

® Antarior (Via Abdaminal)

® Posterior

» Lateral

® Posters lateral (combinacion de las antenares)

* Laparoscépica

Cada una de ellag, con sus diferentes varieda-
des de acceso,

vena cava inferior y el borde derecho de la aorta, E|
higado ss desplaza hacia arriba y aluera. 5i lo que
se tene que exponer &5 la gléndula supramenal de-
recha, se la nvestigarsd en el tidngule ablerts hacia
armba y aluera, farmada por la cara inferior y 2l bor-
de mnterna del polo Inferior del rifdn.

lzquierdo: Para pader llegar a la trascavidad
de loe apiplones se puede acceder:

= A traveés del epiplon menor.

A través de una brecha Intergastrocoldnica.

Analizaremos, en forma sucinta, las
posibilidadeas:

ViA ANTERICH:

A) Incision Mediana: La incisidn xilopubiana
ofrece |a posibilidad de un acceso amplic y segu-
ro-al retroperitones, con una movilidad sencilla de
tas viscaras Intrabdominales, Esta inclsion puede
también hacerse menos extensa y prolongarse
sdlo hasta mas o menos 5 cm, por debaje del
omblige, empero nosolros preconizamos la
xifepubiana cuando hemos decidide el abordaje
por la linga media.

B} Incisid sal L con
una curvatura de concavidad inlerior. Este tipo de
incision es la llamada en “boca de horno”, que se
axtiende de la linea axilar anterior do un lada,
hasta su extremo opuesto y a 4 - 5 cm. por deba-
|o del rebarde costal en farma paraleta al misma.

C) Incisidn Oblicua: corre desde el reborde
castal izquierde en el punto madio entra el apén-
dice xifoides y 1a linea axilar anterior y se extien-
de hasta el flanco derecho. Una vez seccionades
los planos superdiciales, y una vez abierto el peri-
tonen, habré dos tacticas diferentes sequn se pra-
ienda abordar el lade derecho o fzquierdo del
refroperitones supramesocelonico.

Derecho: Para podar accader al retraperones, se
efectla el despegamienio coloepipiico y se rechaza
al colon hacla abajo y hacia dentro. Agregando la
manicbra de Kocher el ducdeno pancreas es despla-
zado hacia la linea media y abajo hasta visuakizar la

LIl o la zona de una arcada del
mesooclon transverso de dimensiones favorables

el iento coloepiplénico y
el descensa deal angulo esplénico rechazandolos
hacia abajo y afuera. El estomago se lleva hacia
arriba y adentro.

Una vez an la transcavidad se identifica el bor-
de ‘superior de cuerpo y cola del pancreas, pal-
pando la arterla esplénica. Se investiga el pola
supenor y borde interno del rifion, Por dentro de
déste, se encuentra la suprarrenal,

Si la mayor exteriorizacién del tumer se encuen-
tra por debajo del mesocolon, hay dos alternativas
a considerar: si el tamafio no es muy grande, y
emerge & nivel del mesocolon, se tiene la posibili-
dad de seccionar el periionea posterior a fravés de
una zona avascular; la segunda allernativa, 25 la
de incidir el peritones en el espacic parietocdlico,
més lavarable, y movilizar el colon hasta sobrepa-
=ar los limites de la neoplasia, Es una manera de
evitar |a lesidn da los vasos coldnicos. Las relacio-
nes del uréter y el nfidn con el tumer deben ser cul-
dadosamente revisadas para evitar posibles lesio-
nes. En generai el uréter se encuentra en contacto
con |a pared anterior del tumor y rechazado hacia
afuera o hacia la linea media,

Los lipomas son los tumares gue con mayar
posibilidad pueden engicharlas,

Ventajas: Nos permite una visuallzackin amalia
v esto facilita la tacfica. Permite, ademas, |a explo-
racldn y la eventual intervencidn quirdrgica en &r-
ganes bilaterales (suprarrenales) y a ambos lados
de la linea media, facilita el estudia de la extensidn
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del fumor y sus relaciones con Grgancs vecings; se
pusde verificar la existencia de metastasis a dis-
fancia o ks de fejidos ab ¥ posi-

Mimers Extragrdinario

gran musculatura, expone a |a aperiura de la ca-
vidad pleural y, la posicién que debe adoptar al

billta la iGn de 0NBS.

Desventajas; La exploracidn dal retroperitonea
supramesocoldnica derecho es dilicullosa en los
obests y en las hepatomegallas.

En los tumares de la suprarrenal derecha, la
exgrasis presenia dificultades (gcnicas, por cubrir
|a vena cava inferior la pare interna de |3 glandu-
la; este inconveniente se agrava si se suma la
presencia de una vena capsular media corfa.

D) Via anlerior extraperitoneal: La incision sa
exfiende del barde externo de la vaina del recto
anlenar del abdomen hasta el exlremo anterior de
la X1l costilla, Este access, poco practico, permi-
te una exploracitn limitada a una zora, y da un
campa estrecha, o que ha hecha su uso poco Ire
cuente’ *

VIA FQSTERIOR:

El paciente se encuentra en decdbito ventral
lexionado sobre el abdomen, con el fin de expo-
ner majar el espacio costaliiaco.

Incisian: La misma sigue una linea vertical, li-
geramente obficua hacia abajo v aluers. Se Inicia
en un punto situado a-5 %4 cm. de la apdéfisis espi-
nosa de ta Xl vertebra dorsal y termina en la cresta
iliaca, & unos 10 cm, de |a iinea media, Seccionada
la pigl y el tejido celular subcutdneo, Hegando-al
gran dorsal, se incide justamente con el semaio
menor, hasta llegar a la X1l costila. Esta es rese-

p , puede crear dificullades anestésicas®.
VIA LATERAL:
El paciante debe sar an deciabite fa-

teral: la mesa quebrada a nivel del llance cpues-
to hace gue se exlienda al maxime el espacio
coesto-iifaco del lade a operar. Las incigiones son
can un
toracico y otro abdominal. La incisién tordcica se
hace siguiende la direccién de las dos dltimas
cosliitag, que pueden o no resecarse. La incision
abdominal se extiende hasta el borde externc de
la vaina del recla anterior del abdomean; seccio-
nadoe los musculas anchos del abdamen, se pe-
natra en el aspacic retroperitoneal y se rechaza
el peritonec hacla adelante y adentro,

Ventajas: Es una via de rdpido abordaje, y el
campa operatoro es bueno para la exploracidn de
Esa region,

Desventajas: Permite solo una exploacién fi-
mitada de la zona. No permile la exploracian del
abidomen en los cases de metdstasis. Tampoce sa
puece ulilizar cuanda s necesaria la exploracion
o eventual | cidn en organos i Se
puede abrir, accidentalmente, la cavidad pleural.

VA TORACICA:

Incisidn toracolrenolaparotdmica. Se incide en
los planos supericiales y musculares siguiendo la

cada hasta la costo . 58 busca
y libera el fondo del saco pleural. Se ko reclina ha-
cig ariba. Se secciona @l ligamanta de Henle, &l

y el mdsoule . e diseca ha-
cia delante hasta fegar a la celda renal, que no s&
abra. El rifidn et llevade hacia afusra y abajo, Se

sn del espacio intercostal, hasta llegar al

punto medio de la linea xifournbllical, Se abre la

cavidad pleural y sa reclina el pulmdn,. Se abre al
dialragma y se acceds al retroperitonea.

Ventajas: Da un muy buen campo. Parmite fa

extirpacidn de tumocres de gran tamafc, La

explora |a region. La suprarrenal se an
el espacia limitado por &l fando del saco pleural, el
pale superior ded rifan y su borde interno.

Pusde llegarse a esta zana por via lrans:lia-

ia parmile la abdaminal,
Desvenla;as, En @l lado dereche, el higado
pueds dificultar |a exploracidn, La aperiura de la
cavidad pleural obliga a un culdado past- Dpemiorlcl

fragmatica exirapieurai o infradi
Venma.a F'errnlle ampliar la incision, el cam-
poop 5 io, bos planos incidid

pecial para una correcta
Mo permite explc v ap

hasta Hegar a la regidn son pocos, preservando
su inervacidn ¥ la cicatrizacion, Es excelente y
permite la deambulaciin precoz,
2] Imposikilita la an del
ofrece difi en i con

En 1969, Bartel realizd la primera publicacion
sobre relroperitonecscopia® . Postericrmente au-
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1ores como Witmaser, Hakd, Wurlz y olros, comu-
nicaron sus EXperiencias personales.

Por via endoscdplea s realizaron las sigulen-
tes infervenciones: toma de muestra de ganglics
en cercanias da los vases iliacos, la aorfa y fa
vena cava; simpateciomia lumbar; blopsia de ri-
fiém; uretrofitotomia.

TUMORES RETROFEAITONEALES 85

Técnica: El enlermo 5 DUESID BN pOSKION SUDING
sobra la mesa de operaciones. Siempre s debe va-
ciar ta vejiga con & colocacidn de una sonda.

La colocacién de fos campos estérlles deben
pafmitic una amplia exposicion de los cuadrantes
abdominales. Coma en toda cirugia laparoscopica
o videoasistida, se debe disponer de una mesa

Uno de los primeros avances en P
neoscopia fue &l use de fa Insuflacion con GO,

A parlir de 1957, con los progresos teenicos lo-
gradas y fundamentalmente la explosion en el de-
sarralio de la videoendoscopia. se vio

con los instr I8 §
por la posibilidad de comvarsion de 1a cirugia. Para
abtener el neumoperitonan, el acceso a |a cavidad
Denioneal se hace con una aguja de veras o con

la téenica de la i wseopia. El

directa y an de un trocar al
mado de Hasson. Luega de realizada la insulla-

desarolic logrado en los balones para p imiar
105 reuapenlcneales ha sido el factor decisivo en fa
del o La di-
seccion con bakn & Ia Gaur mestrd planos parca-
les definides al igual que el producide por aire
insuflado, Mo obstante, la insuflacidn de balones
pusde hacer que se “suskden” estructuras fasciales.
El reconocer estas lormas es de suma jmpar-
tancla en retroperitoneoscopia porque son hitos
esenciales y pasarios por allo al disecar hard que
se obliteren estructuras, lo que después ocultard
elementos que podria ser fundamental visualizar,
Ventajas: Respecto de |a via wansperitoneal,
es la de evitar problemas vinculados con la sepa-
racidn intestinal, que es fa mzdn principal por la
cual funca O casi nunca se ven lleos después de
prac refroperi
La anatomfa es muy constante, una vez adquirl-
do destreza an el manejo del procedimiento, los ele-
mentos a investigar pueden ses hallados con facilidacd.
Desventajas: 5 el espacio retroperitoneal ha
sido explorade con anterioridad, las adherencias
haran impracticables la posibilidad de la retrape-
opia. En principic lodas ias pi i
relativas a la laparoecopia transperitonesl son fo-
davia mas validas en este abordaje mini invasivo.
La identificacion del uréter es tundamental,
debe ser ubicado en tedos fos casos de abordaje
por videoerdocopia. No recemendamos las manio-
hras de transiluminacién ureteral, porque han de-
maostrado no ser efeclivas y ademas qcasionar
accidentes, como fa quemadura de uno o ambos
uréteres por exposicion prolongada a la flumina-
cign Intraureteral.
En resumen: &l espacio peri | puede

cin s &l lap. hacia la cavidad
peritoneal y se inspeccicna. Los trocares restan-
1es se aplican bajo visidn directa. E primer frocar
de 10 mm se inserta en la linea media, a mitad
da camino entre af omblige y la sinfisls pubiana,
Luego e sigue la introduccion de dos trocares de
5 mm para los accesos lalerales, uno en cada
cuadrante Inferior, a mitad de camine enire el
ombligo y la cresta iliaca. Si sa lo considerara
necesario podra aplicarse otro trécar de 10 mm o
de 5 mm en forma lateral. Luego de aplicados los
trécares se coloca al paciante en trendelemburg,
lo gue permite el desplazamiento del Intesting
hatia cefdlica. Se inchna ta mesa en direcsidn
contraria a la de la resecclén Tiene la venlaja de
al inal v la visua-
lizacion del aree a resecar. E| cirngjano se debe
colacar, como en la cirugla coldnica, dal lado
opueste al drea de reseccion planificada’,
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un campo guirdrgico virgen, Creemos convenian-
@ ng inteniarlec NUNCa en reopearaciones.

Surg. Endosc 7:122, 1993

7. Weignagel J., Gaguer M., Brelon G., Pomp A,
Lacroix A Laparoscopic Adrenatectomy The
Endacrinologist 6:163-178, 1998,
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RESULTADOS

En nuestro servicio, constiduyeron el 1,8 % de
todee los lumores infrabdominales tratados en el
pericde abarcade entre el 1/41/80 v el 30/04/97, y
que sumarcn un total de 3.559.

La edad media de aparicion con mayor frecuen-
cia se encuentra entre 1a cuaria y sexta década
de la vida y la distribucion de los sexos es aproxi-
madamente Igual en casl todas las publicaciones.

En nuestra serle son |os siguienfes:

De un total da B4 pacientas:

Paraganglioma 1
Meurobiastoma 1
Neurilenoma 1

Edad Promedic: 45 afos

Mesotelio
Quiste mesotelial 1
Edad Promedio: 54 afos

Tejidos Germinales
Teratocarcinoma 2
Edad Promedio: 17 afios

Mujeras Hombres
Tejide Celular Linfoide y Metastasis
36 28 Linfarra Maligno 5
Matéstasis de paco
Edad diferenciads anaplésico 2
= I is de a de
43.3 afios 46.5 afos célilas claras 1
Rango Range Metastagis de adenocarcinoma mucinase 1
2:71 ©-73 Meta.stas?s de melanama .ma.lignu 1
de tumar carcinoide 1
Segin su tips histolégica: Inmunocifoma polimarfa 1
Edad Promedio: 54.6 afos
Mesenguimaticos
Fibrama 1 Lesiones Pseudotumorales
Fibrohistiocitoma 1 Quiste hidatidica 1
Rabdomiosarcoma 1 Absceso Retroperitoneal 1
Lipoma 3 Eslructura aberranie de sacuestracidn pulmanar
Desmaide 1 extralobar de focalizacion abdeminal 1
Linfosarcama 1 Edad promedio: 38 afios
Fibrosarcoma 1
Lelomicsarcoma 2 Tejido Adrenal
Liposarcoma Mixoide 2 Feccromocitoma g
Liposarcoma 4 Carcinoma de corleza adrenal tipe mixta 2
Sarcoma 2 Adenoma cortical 7
Linfangioma Quistico 1 Edad Promedio: 39.7 afios
Hemangicendotelioma Maligna 1

Edad Promedio: 50.9 afios

Hervioso Periférico
Schwannoma Maligno !

Patologia Pseudotumoral Primaria

del Retroperitoneo

Florosis retroperitoneal {enl. de Crmoand) 2
Edad Promedio: 39 afos
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Inclusiones Embrionarias Aberrantes

Carcinoma de céiulas claras 1

Adenccarcinoma paplar en resios intestinales 3
Edad Promedio: 65 afos

Frecuencia de Presentacion por tipo
Histolégico
Mesenquimaticos 32.8 %

Merviosos Periféricos

Mesotelio

Germinales

Adrenales

Tejido Celutar Linfoide y Metasiasis
Patologia Pseudotumoral Primaria
Lesiones Pseudolumorales
Inclusiones Embrionarias Aberrantes

97

B.25 %
1:5 %
31 %

234 %

187 %
31 %
4.8 Fe

6.25 %
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ANALISIS DE LAS ENCUESTAS NACIONALES E INTERNACIONALES

Pasamos a revisar las respuestas recibidas, en
liempe y lorma, a la encuesta distribuida en 19
centros asistenciales; da ellos, 14 (73,6%) respon-
digran a nuestra requisiforia. Enumeramos los mis-
mos: Hospltal Fernandez, Haospital Durand, Hos-
pital Rossl (La Plata), Prot. Or, Martinez Marull
(Serie Parconal), Hospital Penna. Hospital M

Curie, Hospilal Aleman, Hospial Argarich, Prof.
Dino Altmann (Seo Pablo - Serie Parsonal), Can-
tro Hospitalario Universitario Bordeaus, Hospial de
Clinicas, Hospital 12 de Octubre (Madrid - Espa-
fia), Hospltal Frances.,

Mo obtuvimos respuesta de 5 centros {26.4%).

TR THR. Operados T.AFesecatos Tho.Adyisvanta
Sarvirin 7. Andom N RT. N % N ade W % Tgo  Mélodos Og,
Abd, oper
H.12 ga Cetutrs a2 4 w0 3 anod 13 3085 Eco-TAG
M. de Bordesux 1281 1400 14 1 B0AE 0T  Genél humana
(Francie) AT Eco-TAC-
(O, Penssat) Ecoandasc-ANM
Artariografin
M. Sina Litangs 408 @ 2 @ we 7 7T 2 maE Eco TAC-ANM
{San Fabla)
{Dr Attmare)
M Fernandez 24000 67 0 &7 wo 80 P4 7 4B OT  Eco-TAC-RNM
R Artsriogratia
¥ Femandez n LERNES IS L R 5 1 4.08 TAC-Eca-
{0r. Giminal Inmuramanas,
H. Aossl 1696 4 zre 4 e 2 4676 Ra-TAC-Eco-
(O Dredelitia) RhM.Umg. Exc
Celan x enama
Artariogratia
- Aleman 3 36 W0 W 3BER 36 100 AT  Rx.SEGD-
[Or.Dee Mares) arT  Colonx
anami-TAC-
Uragrami excret.
H, Aleman 1% AL |- I, -} 75 T 4375 QT Eco-TAG-RMN.
RT  Umgrama sxcrel.
CenlgHograma
H. M. Cusle a3 @ W E 4545 13 3e3n Fix-SEGD-Ece
(D45, Aguilar) Uragrama secret
TAC-FRMN
H. Panna 54 M 10 28 5370 Coln » grama-
(b Bareda) TAC-Eca-Uragr.
eneret Canvagrel.
H.Espanol B 5 ] & 10 8 100 2 @ O7  AeEco-TAG-Re
(Cardobal AT contrasta-
(Dr. Martinaz Marus) Arlenagradia
H. Durard 620 W 45 @ 100 2 7 07 Ees-TAC-AMN:
AT Mam Tumomien
H. Francas 3588 & 1B B4 100 47T 7ad3 8 0T EcoTAC-AMN-
AT Marc Tumcnsias
Linfogratia
. Clirscas 142 13z 100 4 303 £00:TAC-ANM
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MESENQUIMATICOS
TOTAL BENIGNOS  MALIGNOS
Hespital Ferndndez 48% (32 - &7 3 (o) 22 (91%)
Hospital Francés 33% 21 - 64) 7 (3% 14 (B7%)
Hespital Durand 32%:( 9-28) 1 (1% 8 (BO%)
Hospital Rossi 63% {26 - 41) 6 (23%) 20 {77%)
Haspital Espaficl (Cordoba)
{Prof. M. Marull. Serie Persanal) 8| 4-5 ) 1 {25%} 3 {75%)
Hospital Panna 9% (43 - 54) - =
Hospital Curie 82% (27 - 33) 2 7%) 25 (83%)
Hosgital Alerman 3% 5-18) . B (1005}
Hospital Argerich 87% (35 - 36} 2 ( &%) 33 (9d%)
Hasgital Sirin Libaneés {San Pablo)
{ Dr. Atmann Serie Personal) Tl T- 0} - 7 [100%:)
Hespdal 12 de Cctubre (Madrid) T8% (33 - 42) B {18%) 27 (B2%)
Hespital Bordeawx {Francia) S0 ( 9-18) . 9 (100%)
Heapital Fernéndez {Dr, Cimino) 45%({ 5-11) 2 (80%) 3 (BD%e)
Hoapital de Clinicas 27% (36 - 132) 38 33 (92%)
TOTAL TUMORES 84
(Tatal de Ciruglas &68)
BENIGNOS MALIGNOS
ar ar
AESECCION COMPLETA BIOPEIAS AESECCION RESECCION
PARCIAL COMPLETA
13 4 20
/\\‘ ® Adenocarcinoma
PApHAr en r@stas
intesSnales
B. B * Schwannoma Reseccianes Racidvas
Ciglo maligne Visgemsiag 4
Abearin Percutaran  » Rabiomicsamcoma T Reaparadas
2 1 » Lipasanzama 4
® 2 Netrectomiss
* 1 Nefeclomia 4 # Laiomicsamoma
Espierectomia  ® Lipesarcoma
*1 Colectomia ® Lipoearcoma
3 By Pass Transversa Mingide
entm-antiicn ®1 Entarectomia - Naumblasioma
* 1 Hapatectomia
iaquienda
» | Baegmentatianiis
Hepdtics Devecha
Wortalidad Pest-operatoria: 2 [2.94%)
1 Tumorectomia - Reseccidn Total
1 ia + + E




100

Del andfisis realizado a las respuestas de ta en-
cuesta enviada a diferentas centros guinirgicos dal
pais y del extranjero, surge claramenie la pravalen-
cia de los tumores cuya estipe es masenqguimdtica.

Del total de los diferentes tumores gue aslen-
tan an el Espacio Retro Peritoneal (E.R.F), el 53%
correspondiercn a distintes tipos tumorales con un
comin denaminador: su angen mesenquimatics.
De esta 58%, el 86% correspondit a lumares ma-
lignes con un rango de variabilidad del 60 al 100%.

VIAS DE ABORDAJE UTILIZADAS

En todos los casos empleamos laparctomias
verticales, & excepcion de una en gue fue reall-
zada una toracafrenalaparatomia y en cuatro que
se ufilizé la boca de hamno.

La laparatomila mediana suprainfraumbilical,
fue la preferentemente utilizads, con el propésito
de tener un cdmaodo accesc gue permita una ade-
cuada reseccidn.

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGHA

Mumero Extraordinaric

Es necesario préparar el colon de los pacien-
fes, comao en el caso de realizar cirugia electiva
sobre el misme, ante la pesibilidad de tener gue
ampliar la-abiacién, para peder realizar lo mas
radical pasible la primera operacian. De la misma
manera se podra proceder con los rificnes, bazo,
Intesting delgado.

Siguiendo los enunciados de Sianc Quirds -
Chigsa’, una vez reallzada la Inspeccion sumaria
dei abd , 58 evalda la p de la rasac-
cian. De na ser posible, se obliene material para
el estudia histopatolégico y se contempla la even-
tualidad de cirugla paliativa. 5i es resecable, con
reseccion visceral o sin ella, se practican todas las

| fue sean . dejando las
manigbras irreversibles para cuando se tenga la
cerleza de la viabilidad.

Se debe practicar |a reseccidn por zonas libres
de tumor, aun a expensas de resecclon de drga-
nos adyacentas, sin lomar en cuenta la aparien-
cla capsular que pudiera presentar el tumar.

TIPO DE INCISIONES
Hospital Francés

Mediana Suprainfraumbilical

En boca de heme
Toraceotrenclaparotomia

VIAS DE ABORDA

JE UTILIZADAS

an%
B0% _— - _— — - —
T0% _———— - - — -
60% — - |
50% |
400 1
30% - {
20% — |
10% A =
STETTIN S 1% n% 0% 2%

0% B == | — . —

Ly LF 50 L BH : T T o

REFERENCIAS: LV Laparotomia verlical T Transvarsa

80  Swbcostal derecha TF  Toracofrenclaparciomia

L Lurbetonmiz LP  Laparcscopia

BH  Boca de Homo o Otros.

B Bevans
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ANALISIS DE LA ENCUESTA
ltem: Tratamienta Adyuvants

TOTAL
TRATADDS RADIOTERAPIA  GUIMIOTERAPIA Quimioterapia
o
F!adigte{apna

Hial. Farnandez 67 5 2 7
Hial, Francés B4 Fi 1 18
Hial. Durand 28 2 2
Heal. Rossl 41 20
Hial. Espanol {Cérdobia)
Prol. M. Marull 5 2 2
Htal, Penna 54
Htal. Marie Curia 3 13
Htal. Aleman 16 4 3 7
Htal. Argerich 36 ap 8 36
Hial. Sirlo Libanés {San Pabio)
Prof. Altmann a8 2 2
Hial. 12 da Octubre 42
Htal. Berdeaux 18 & 10 16
Hial.Fernandez
{0 Cirnino) 1 1 1
Heal, de Clinicas 132 40

556 164

122.4%)
ADYUVANGEA Bibliogratia
Hospital Francés
Tolal 84 TRP 1. Siano Quirds R, Chiesa 0. Comunicacién Posso-
Tratamisnlo Adyuvante 18 (28:1%) nal, Meviembee 1997,

o i . -

1B<D Quimicterapia
2 Radiotarapia

NEQADYUMANCIA
Hospital 12 de Catubre
Pacientes tratados 42

Cuimicterapia 12 (28.5%)
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ANALISIS PARTICULAR DE LOS TUMORES

TEJIDO MESENQUIMATICO

ALTERACIONES GENETICAS

En los dltimos afios ha ocurrloo un gran p'c-
greso en la i dn de :e]
micas caracteristicas ascciadas con varios tipos
de tumores selidos, en espac»al los sarcomas, Lna
variedad Ir de lasia en
humanos.

En la mayaria de los sarcomas dnallzaﬂué 58
har er

ionEs orol re-
que son especifi para cada tipo
histolégice. Al hacer una revision de los trabajos

mulacign intranuclear de proteina ps3, que a tra-
vés de la regulacion del ciclo celular, jusga un
papel critico &n la carcinoganesis.

Por medio de inmunchistoguimica, se ha estu-
diado la acumulacién nuclear de la proteina ps3
@n la muestra anatomapataldgica de pacientes con
sarcomas de lejidos blandos detectandose dicha
presencia, segun distintas publicaciones, entre
20,7 ¥ 32,3% de los pacientes. Su aparicidn se
halla retacionada con el grado de malignidad de
la necplasia {grada 1, 12.0%; grade 2, 30,8%; gra-
do 3, 44 4%}. la diferenciacion celular y la adad

acerca de

cram
en tumoras de tejidos blandos benigros y malig-
nos, 52 encuentra una incidencia de traslocacionas
especificas en estas neoplasias que oscilan en un
rango del 20 al 83%, dependienda dst fipo
histalégico dal tumar,

La identificacian de anarmalidades croma-
sOMicas Tecurrentes en tumores benignos ha de-
rivado en la necesidad de reevaluar el concepto
general de que los lumores benignos tienen una
narmal constilucian cromesémica (diploidia). La

iedad de fos bios hallados en di 1i-

da pr { de 40 afos, 46,9%;
mayaras de 40 afics, 25%) El prondstico de
soorevida glopal y sobrevida iore de medsiasis
82 menor cuando exisla Inmuncrmeaccion para pro-
teina pS2 nuclaar, Por lo tanto, la inmunareaccion
para proteina pS3 nuclear es considerada como
marcadar de agresion tumoral y parece ser un dtil
tactor prondstico en los sarcomas de fejidos blan-
dos;

La amplificacion del gen MOM 2 (homdlogo
humane del “murine double minute type 27 ha sido

pos de tumores, demuestra la diversidad citoge-
netica inherente a estos fumeres. Las altaraciones
cromosémicas en cada tipe de tumar son Uhicas
y no correspenden a las conocidas para ofros tu-
mares sdlides o hematopoyéticos.

Por 1o tanto, el estudio citogenatico reprasenta
un nueve avance, no s¢lo para determinar g ori-
gen, sino lambién el diagndstico de estos tuma-
res,

ALTERACIONES CROMOSOMICAS
GENERALIDADES

La nlasencla de mutaciones en &l gen P53 se
conlap i de acu-

racier en
Mandos, Este gen ha sido localizade en el brazo
corto del cromosoma 12 {129 13-14) y lunckana,
prasumiblemente, como un regulador celular y
mediader de la funcién de ta protelna p53. La
amplificacion del MOM2 se correlaciona con la
presencla de los “marker ring chromosomes”.

Owos de los genes estudiados en los sarcomas
oe partes blandas, es el MDA 7 (mullidrug resis-
tance), aunque no por su papel en la carcinoge-
nesis. La ampliacion de este gen provoca una dis-
manucién de la conceniracion intracelular de drogas,
determinando la respuesta a la quimiclerapia y
sobrevida en estos casos. Por la fanla, la valora-
cidn de su expresicn puede ser usada come facior
pmndstu:o asi como ayuda en la decisidn del tra-
de eslos lumores.

i o de tejidos

quimic




neoplasis benigna mesen-
CUE an el andlisis de todas
a5 |D€:a!|zal:|cmea de la sconomia. Aquelios que
pueden calificarse de prolundos como los
ratroperitoneatas, son menos lrecuentes que los
superficiales. y en general de mayor tamafia pro-
bablemente por ser deteclados mas tardiamenta’
Ccasionaimenta pueden exislir lipamas retroperi-
toneales Gua forman parte de una lipomatosis
sistémica.

e FEF

linfomas, y el liposarcoma pleomdrfico, con figu-

ras giganto celulares atipicas frecuentes, sdlo

comg | porla p de
eon ci

aisiada
contenienda lipidos

Una forma excepcional de lipoma es el
hibermoma, constifuide por grasa parda, semejanie
& la gue caracleriza al tejide adiposo de los ani-
males hibarnanies (marmela, etc) gue asi como
&n otras farmas de ipoma puede asociarse a ala-
mentos de estirpe muscular como en el caso ci-
tade por Liwnicz y cols®,

Los Hparmas ratsog ealas son
tamanie puros, Aunque Bn rarsas OCASIONEs pue-
den involucrar elementes teratomatosos maduros,

lap de un b (reo-
ptasaa benigna constituida por un tejido prasenta
&n la regidn afica, aungue en

exceso) &l lipoma, y un teratoma
Puets p &l lipoma en can

caracter mixio, asocidndose a lejidos vascular y
muscular liso (angiemiolipema) gue habitualmen-
12 25 de localizacidn renal aunque pueda poseer
facalizacian retroperitoneal coma posible ubicacidn
extrarrenal’, Se lo considera asimismo un ha-
neapl benigna ¥ por lejl-
cos que CTECieron en exXceso y que preexistian en
el area
Les lipomas pueden llegar a adguinir gran vo-
lumen en su lente crecimbente v adaptacién an un
drea silenta como el retraperitanea, citands algu-
nos aufores lumores de & kg. de pesa’. Desde &l
punto de vista macroscopica, &l lipoma es seme-
jante al liposarcoma bien diferenciado (uno de los
dos fipos de liposarcomas de bajo grado de ma-
lignidad), del cual difiere a nive! histelogico por

El migialip , tumor benigno constituido por
tejidos adipeso y hemopoyética, no dabe conside-
rarse como un foco da hematopoyesis axira-
madular pues el pacienta no poses en estos ca-
sas ninguna enfermedad de oarencia medular, da

adrenal. ratr o pelviana;
pueden presentarse con cardcter bl|E|E|"3| ¥ gran
tamana y de 1 un

caso citada con dreas histoldgicas mixoides como
en el liposarcoma de bajo grado de fipo mixoide.

i pueden isticas
Inusuales como presentasion muliifocal (retrope-
ritonao y pulman) sugiriendo una inexistente ma-
lignidad o evidenciar una karma difusa, sin cardo-
ter circunscripto aungue dentro del Area
retroperitongal. El diagnastico diferencial histold-
gice debe hacerse con liposarcomas, fibrohistio-
citomas malignos mixaides y tumores hemato-
poyeticos extramedulares®.

En la frecuencia general de los sarcomas de
todas las localizaciones los liposarcomas figuran
&n segqunda lugar luego del fibrohistiocitoma ma-
ligno. La edad de presentacién mas frecuente es
entm los 40 y 60 anos con pradomine femenino.

los nicleos afipices en el . consarvand
samejante histoarquitectura con el lipoma. Por el
contrarlo el otra liposarcoma de bajo grade de
malignidad, el liposarcoma mixoide, difiere ya a
nivel macroscopicn por &l aspecto mixoide difuso
que poses, histoldgicaments asociado a una rica
vasoularizacion arborizada, ademés de atipias
nucleares, Una diicultad mads en el diagndstico
difarencial entre los lipomas y los liposarcomas
mixoides es que en los primeros pueden existir
amplias &reas mixcides,

Los dos Ii
al alto grado de mahgnldau una de ellas de cafu-
las redondas. pequedias, de dificl diagnostico di-

i i g con otros [}

Las gon muslo v
refraperitanaa, sienda muy importants la definicién
de su tipo histoldgice, pues existen cuatro varie-
dades, ya citadas, a los efectos prondsticas y 18-
rapéuticos, La més frecuente s el liposarcoma
mixoide® ”

Macroscdpicamente circunscriptos en general,
lobulades, blanguecing- amarillentos, al corte pue-
den mostrar areas mixoides o hemorrdgicas y
zonas de nacrosis,

En pcasionas se observan casos &n gue mas
e un lipo histolégico de liposarcoma cosxisten en
la misma neoplasia, citando un caso con CoexXis-
tencia ce un tipe de bajo grado en ia perifena del
tumor y de allo grado en el centro de fa neopla-
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sia. Recientementa, uno de los autores 1uva opor-
tunidad de diagnosticar un lipesarcoma que albar-
gabs en su interior las cualra variedades
histoldgicas, 2 de bajo grado y 2 de alto grade en
e misme fumer,

La inmunahistoguimica aplicads & los cortes de
inclusion en parafina revela positividad antigénica
con el uso de los anlicuerpos vimantina y protei-
na 5100, no expresando este Uiimao anticuerpo (la

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA
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entre estos dos tipos de tumores; pero 3i se co-
noce qua esta traslocacion del braza corlo del
cromosoma 12 es distinta a |a hallada en el
adenema pleomdérice v &l sarcoma de células cla-
ras, y permite diagnastice diferencial con fumores
lipormatosos atipicos'',

TUMOAES LIPOMATOSOS ATIPICOS

prateina S100). los liposarcomas pat di-
ferenciados,

Es comun la recidiva, generalmente dabida a
nddulos satélites carcanos a la masa principal o

e T tueran encontra-
das en el 85% de los tumeres lipomatoses atiplcos
[que incluyen los lipomas atipleos ¥ los
liposarcomas bien diferenciados). Anillas supermie-

al crecimiente a lo larga de los planas fasciale:
Una ohservaciin sobre 23 casos de fiposarcamas
bien diferenciados retroperitoneales mostrd reci-
tiva en 21, pudiendo causar la muerte de los pa-
cientes o evalucionando hacia formas de mayor
malignidad {desdiferenciacion} en 4 casos con un
valor medio de tiempo de desdiferenciacion de 8
afos?,

Las metastasis mas frecuentes son pulmonares
y muy raras en ganglios linfaticos

Se cita un caso de metdstasis
intraparenguimatosas.

renalas

ALTERA

T
TUMORES LIFOMATOSOS

Lipomas

Las lipomas

tos en af 12 (12g 15},
hallazgo no encontrado an el caso de lipamas
multipies, “spindie”, ni pleomarticos®,

Lipoblastomas

Se ancuentran tiplicamente asoclados con al-
taraclones de la region 12 del brazo corlo del
cromasama B'%,

Liposarcoma mixoide y de células redondas

Estos tumares cantienen una trasiocacion
cromesomica caracteristica 1 {12;18) (g13:p11),
que esld asociada a una alteracién del gen CHOR
un determinanie del crecimiento e inductor de
danos en el ADN. No han sido encontradas difa-
rencias icas a de

a crom gigante: &
(glant marker chromosomes - RGCs) fuercn en-
contradas en el 63% de los casos. Estos son mas
frecuenies en tumores grandes, sifuades profun-
dos, que lipabl. y atipia
celular; indicando gue los RGCs aslan asociados,
na solo con el grado de malignidad (en cuanto a
recurrencia local), sino también can el potencial de

gresidn tumaral. A iones en la secuancia
genética de las regiones 13 a 15 del brazo corto
dal cromosoma 12 eslan presenies en esfos
CIOMASOmas fos cuales di ian &
estos tumares lipomatosos atipicas del resto de
fos lipomas y permiten el diagndstica diferencial
can los lipomas tipicos, plesmarficos. “spindie” y
los fiposarcomas mixoides™

NEQPLASIAS VASCULARES BENIGNAS Y
MALIGNAS

Las neoplasias benignas vasculares lenen al
hemangioma como la naoplasia mas irecuente,
Comprende alrededor del 7% de los umores be-
nignos de los lefidos Bandos (“soft- lissuas’ con-
cepto creado por Stout para identificar la exiensa
y variada ublcaclén de los 1gjidos mesenguimaticos
en &l arganismo) y es &l mas comun en la infan-
cif, pudienda ser cangénito,

Sa clasifican en supericiales y prefundos, sien-
do estos Uitimos los de localizacion retroperitoneal,
Exfstan dos formas microsedpicas: caplar, de ubl-
cacidn dominanie en piel y tejido celular subcuia-
neqg y cavernaso, menos fracuenta que el capilar,
genaralmente de gran tamafa, paco drounscripta,
¥ que compromete estructuras profundas, pudien-
de ser localmente agresnvo. Pusde calcificar gena-
rando los Hebolitos, detectables en las imagenes,
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Pueden asociarse a ates tejidos constituyen-
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Aungue 8l prondstico con una reseccitn

do tumares mixtas (angi. con

te muscukar liso, libroangiomas con tejido flbroso
o angiolipoma asociado a tejido adipaso). E
angiomiclipoma extrarenal de ubicacian retrope-
ritoneal, en pacientes afosos, E5 rarg, pues es
una ia de localizacion pred re-

@s favorable, puede haber recurrencias
en €l 13% de los casos y metastizar en un 30%
an ganglios lintaticos, pulmon, higado y hueso,
El hemangiopericitemna maligno difiere de la
forma banigna por fa presencia de mitosis, pudian-
da benigne al umor que poses me-

nai't,

ElF &5 Una dal
adulta, con rgual frecuencia en ambos sexos, Sus
localizaciones dominantes son miembros infaria-
res, pelvis, ratropentones y menaos frecuantements
en lranca y extremidades supericres.

Son tumores psewdoencapsuladas,; aunque sin
elevacicn del indice mitdtico y gue puauen presan-

nos de 3 mitosis per cada 10 campos microscopi-
cos de gran aumenta,

Puede dar metasiasis en pulmén y huesos y
@8 raro que lo haga en ganglios linfaticos. EI tra-
tamiente &2 la cirugia ampliada, ascclada a radio-
ferapia y qmmlu!erapla.

Elh i 25 una Iv} mas
agresiva dentro del grupo de los tumeres malig-

lar dreag aqi y da an
Fuaden llegar a taner un gran diamatra uue los
ifica coma hemangiopericitomas gigantes,

El examen histoldgico muestra canales
vasculares centrando una proliferacion de células
redondas perivasculares (pericitos) de niclao oval
 citoplasma mal definide, que desarrallan una red

nos , sonformada por canales vascu-
lares i i que se . con
células grandes en |as luces vasculares, de nu-
cleos b ! que se disp conkor-

manda papllas E! linledema crénico puede. ser
factor pradisp te. La mayor agresividad, el alto
grado de malignidad, s& manifiesta por un marca-

de fibrillas de reticuling que rodean ir
las célukas epitefiales, hecho que resulta de gran
ayuda en el diagndstico hislelégice. Los pericitos
son células pericapilares contrdctiles, ¢

wente

da plecmarfismo celular y de la activi-
dad mitética. Podria considerarse al angiosarcama
coma uﬂa forma anaplisica (es decir con mayar

turneral} del hemangloendoteliorma,

por Zimmermann en 1923

Pugde i &l h giap
“ltalial a compenantes Lupomalosos tipicos dando
origen al tumer mixto dencminade hemangic-
pericitoma lipomatoso™,

El tratamiento es la extirpacien guirdrgica con
margen cneeldgleo pues no slempre, a pesar del
cardcter histolégico de benignidad pusde prede-
cirse una evolucien absolutamente benigna. El
Inmunamarcado da esta neoplasia muestra posit-
vidad en las células periteliales para los anticuer-
pos vimentina y actina, contrastando con las cé-
lulas endaoteliates que tapizan las iuces vasculares
que san positivas para antitactor VI

Los tumores vasculares malignos estan repre-

las por el hemangio neoplasia
de canales vasculares pequencs en los que el
I calular es er de células
=ndoteliales, redondas & fusiformes, con posi-
tividad para el inmur can Vil

Ei |nmur|0man:ad0 con el anhouerpo anfifactar
VIl es positive en las células neopldsicas. La nue-
va clasificacién de neoplasias de partes blandas
de la O.M.5. (Ginebra, 1984} ubica al heman-
gioendotelioma en general coma neoplasia de
malignidad intermedia, y define las sobre edades
histoldgicas: epiielicide, de células fusiformes v
papilar endovascular. Da metastasis sobra tedo en
pulman y ganglios linfaticas.

La cirugia radical e el fratamiento de efecaion,

Existe una forma de anglosarcoma, denomina:
do epitelivide; que reviste scbre todo inleres
I |6gico, pués su comy i as ef del

L yquep aspecto
por su histoarguitectura al de una proliferacidn
maliana epitelial, generanda una dificuliosa intarpre:
tacion histogenética y por lo tanio un dificil diag-
néstice dieranclal con los carclnemas. por lo gue
se Io designa como. pseudocarcinoma. Es de rara
P & una da las localizacio-

(anticuerpo sspecilico para células endoteliales,
existiendo recientemenie  otros anticuerpos de
aran especilicidad endotelial, come el GO 31 y el
CD 34},

nes posibles as al relroperitones. En las tormas
diseminadas de Ios pacientes inmunodeprimidos
profundes puede manifestarse en la localizacién el
sarcama de Kaposi, con cardoler excepcional.
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Los tumoras de vasos lintaticos benignos se
denominan linfanglomas, que pueden ser capila-
185, CAVEIMOS0s o quislicos, estos Uiimes cons-
tiluldos por vasos ectasicos. Los cavernosos co-
rmesponden a las localizaciones prolundas, come
la retroperitoneal. La superficie endolelial apoya
sobre una pared fibrosa con Infiltrados celulares
linfoctanos maduros, dispersos.

La variedad maligna es el linfangiosarcoma,
secundaria a finfedema cronico en la mayaria de
los casos, constituido mlcrosoop:cameme poT &5-

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA

Mimera Extraordinario

El iente quirdigico debe can
gran margen de seguridad, pues posee alte por-
centaje de recidivas,

TUMORES MALIGNOS DEL TEJIDO
CONECTIVO FIBROSO

El fibro fue una P
nesticada en el pasade, por incluirse como tales
otros sarcomas fusocelutares formadares de

culagsno come el fibrohistiocitoma maligne, Su

pacias par lic gue lan va-
505 linfaticos, los que alternan con dreas seme-
janies a angiosarcoma, del que poses semejEnta
prondstico,

TUMORES BENIGNOS Y LESIONES
PSEUDOTUMORALES DEL TEJIDO
CONECTIVO FIBROSO.

El fibroma es un tumor benigna poco comin,
a pesar de su aparante difusidn, constitulde por
fibrocitos maduros, capsulado.

Las fibromatosis son un grupe de lesiones que
se caracterizan por la proliferacion de fajido fibro-
s0 ¥ gue presentan una conducia biclogica inter-
media entre o8 Wwmoenes nanlgms y el fibrosarco-
ma. Tienan o oy 1 lan-
dencia a Ia recidiva local, pero nunca dan matas-
tasis. Pueden ser superficiales (palmar, plantar,
fibroma aponeurdlico |uvenll, fascitis nodular,
quelide y fibromatasis cicatrizal) o profundas como
el desmodde o fibromatosis agresiva, gue nace dal
tejida conactiva del musculo, fasclas o aponeurosis
y rapidaments compromete dreas vecinas, Afecta
con mayor frecuencia adolescemeq y adultos jove-
nes entre 25 y 35 afios. 0 Se pre-

mayor es entre log 30 y 50 afos, con
leve predominio femenine. Las localizaciones prio-
ritarias son muslo, tronco, reTrOpemonec ¥ dreas
distales de las
5@ prasenia como una masa solitaria, hlanda afir-
me {gegun el grado de colagenizacién), de colar
blanquecing  y aspecto  lobulado.  Micros-
copicaments esta formade por células lusiformes
cen poca variacion en tamafnio ¥ farma, escaso
cltoplasma y separadas por fibras colagenas. Se
disponen en fasciculos que se intercalan adgui-
riendo &l patrdn histolégico da * esquelato de pes-
cado”. Es freouente fa infarposicidn de astroma
mixcide en 13 necplasia,

La actlvidad mitéfica varia de acuerdo al gra-
do de agresividad tumaoral, estando el grado
histoldgico (bajo o alto grade) basado en el tipe
celular y la cantidad de colageno producida por las
células wmarales, ademas del alto indice mitatica.

Los diagnasticos diferenciales histologicos se
electian con otros sarcomas lusocalutares camo
el fibrohistiocitoma mallgne, el sarcama sinovial
manclasico y el schwannoma maligna, enftre ofros.

Se observa positividad inmunghistoquimica
para antigenos de vimantina.

La neoptasia recrdiva en afo porceniaje de casos,
&l rlesgo de metd las cuales se

SENia COmo Una masa 1|rme mal mn:,unscnma que

mide antre 5 y 10 cm. da d
58 obser\ra 1 de
elemenios fusocelulares, de asp:—cla uniferme, -
parados por abundante colagenc, Mo se visualizan
células atipicas ni hipercromasia nuclear. En la
perifaria. el crecimienta de la lesian infiltra el
misculo. La valoracion de anticuerpos de prolile:
racién, coma por ejemplo e MIB1, expresa alios
valores.

te, Miorasc

propagan por via hematica a pulmén y huesos

El o &8 quinirgico con amalia excisian
en &l bajo grade, y en los de alto gvado de maligni-
dad pueden i y

Es necasario recordar la exstencia de una forma
de evolucion benigna descripta en la clasdicacian de
tumoras de partes blandas de la OM.5. {Ginebra
1994) coma fibrosarcoma inflamatoric, queaunespm-
derla a una proli ion de células miol
ficas con components inflamatono destacado.
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ALTERACIONES GEMETICAS
Fibrosarcoma

Ewste una relacion cercana enfre esta tumaor
y el dermatofibrosarcoma protuberans; ambos tu-
mores expragan OO 34 y muestran reacomoda-
mignios en los cromosomas 17 y 22°%,

TUMORES DEL TEJIDO MUSCULAR LISO

Los feiomiomas retroparitoneales san raros'”’,
aunque fuera de la localizacién ulerina, la mas
frecuenta, en partes blandas poseen localizacion
de frecuencia decraciente en misculos de exire-
midades, cavidad abdominal y por Gitimo en
teTrOperltonEO.

1) e bian imitadas, blanco
grisdcens y consistencia  eldstica, poseen una
esfructura microscdpica de fasciculos de células
lusifarmes tipicas, sin elevacion del indice mitdtico,
de disposicion vorticilar en la que los fasciculos
sa intercaptan. Excepcionalmente pusden posser
cambios mixoides en el estroma, lo gue obliga a
diferenciarics de las neoplasias del lefide fibrose
en las que el cambio mixoide es mas lrecuente.
Ademas del aspecio morologico microscdpico v
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la Clasificacion Internacional de Tumores de fa
OM.5, an su lasciculo de “Tumores de Paries
Blandas”, Gingbra, 1994,

Los lelomiomas pueden lener arigen en cuak
quier tejido que posea vasos con pared muscular,
asl comao los lelomicsarcomas, Estos ditimos po-
sean variedades de bajo y alto grado de maligni-
dad.

En &l bajo grado de malignidad sclamente la
elevacion del indice mitdtico lo diterencia de un
laiomicma, en tanto en el alte grado exisie
pleomorfisma celular sugarente y una mayor sle-
vacidn del indice mitdtico,

Es de destacar que en las localizaciones pro-
fundas como la retroperitoneal, los leiomio-
sarcomas son mas frecuentes gue los leiomiomas,
por lo gue ante un diagnéstico merfoldgico de
lesemioma se sugiere an la pleza quirirglca ebac-
luar un: estudio serlade dé numerosas muea]ms

para que no
a una lesion maligna, y que en algln sector un aitg
grado de di facian sugiriera equive

el diagndéstico de benignidad.
Aproxamadamente &l 7% da los sarcomas de

las tejidos blandes corresponden a leiomiosarco-

mas’, De localizacidn cutdnea o & el

retroperitonen ocupa también los primeres luga-

res en frecuencia en partes blandas,
\ Rl T

la produceidn de coldgenc en las neoplasia; ile e 05, prasen-
fibrosas que pueden revelarse por ls tecnica de  tan al corte a!eaa quisticas, hemarragias y
lidad rojiza, la an to- Iz, ¢ | células fusif

Van Gieson con

rialidad amarillenta la calularidad en el leiomioma,
tambien pueden identificarse mediante técnicas
inmunohistequimicas de anticuerpos contra
desmina y acting. En ocasiones puede presentar-
sa en el drea retroperitoneal un tumar mixto, el
angiomioma, el cual se asocia can linfangiomic-
matosis puimanar y/o abdominal™ par lao que ante
pacientes, generalmente de sexo femening, con
insuficiencia respiratoria y disnea progresiva se-
vera (que Impide |la bicpsia pulmonar y aun
transbronguial por la severa distuncidn cardiopul-
monar) y necplasia retroparitoneal lada, el

con nucleas centrales, con ccasionales vacuolas
que causan indentaciones en &l nuclea, Se dispo-
nen en fasciculos celulares gue se interceptan
entre si, El nimero de mitosis varia entre el bajo
y &l alto grado de malignidad, siendo en prome-
dio el de 5 o mas mitosis por cada 10 campes de
aran En los | bien dife-
renciados (de bajo grado de malignidad) pueden
observarse miolibrillas en el citoplasma dispues-
tas paralelamente que se identifican con el
tncrdmlw de Masson, ademas de evidenciarse

= con técnica de PAS.

diagnastice de angiomioma permite sugerir gl po-
sible diagndstico de linfangiomiomatosis pulmanar,
asociade el cuadre a ascitls quilosa. La extirpa-
gian de la nsuplasua retroperitoneal contribuye

i al de la enf dad. Es

Estos hallazgos pueden desaparecer en las for-
mas poco diferenciadas (de aite grado de malig-
nidad). La 1 | inm q mues-
ua posm\udad para antigenos de vimentina,

necesario tener en cuenta, ademas, una forma de
leicmiomatosis peritoneal diseminada expuasia en

ios y acting muscu-
lar especifica. Las metaslasis pueden ser
pulmonaras, hepaticas™ o de
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nes como el estomago”, Existe una rara variedad
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¥ puede hallarse Infrecuentemeante en extremida-

de lelomicsarcoma con aspecio g
paeudoepiletial denominada leiomiosarcoma epite-
lioide, que poses inmunomarcada caracteristico
para estirpe muscular.

Se citan cuatro casos de asociacion de crecs-
mienta sarcomatosa leiomiablastico en liposar-
comas, con mayar predominio del components

des. Histolag ente esta constituido por células
redondas de niclecs hipercromalicos de variable
forma y tamano, con une o dos nucleclos, pudien-
do observarse aisladas celulas con citoplasma
acidofilo excénirico, gue en esludios ulirags-
tructurales muestran las caracleristicas fibrilares
del rabdamiobiasto embrionario, con: glucdgens
a

muscular en las recidivas de ka que in-
cluso masird un compenante muscular esquelét-
ca de tipo rabdomicsarcoma. Esta cita es una
muestra mas del posible pleomarfismo de estirpes
histol (+] i de dil

tlipos de sarcomas ascciados en una misma nao-
plasia, lo que debe sugerir &l patdloge la reafiza-
cion de estudios exhaustivos de las piezas quird
gicas de tumeres refroperitoneales.

ALTERACIONES GENETICAS
Leiomiosarcoma

El hallazgo de afteraciones en la protaina p53
esta presente en sdlo el 16% da estm: tumares.,

2. Botrinide, de patran polipoide, edematoss, se
localiza en vaging, vejiga, nariz ¥ oldo, en nifos
de corta edad,

3. Alveolar, de semejantes localizaciones al
smbrionans paro con mayor Incidencia en extre-
muﬂadas que sugiera alvealos “epitaliales” por su

icion en nodulos cal can luz central y
rad fierilar p | BE A en

4. Pleomaorf, de dominante presencia en extra-
midades, no poseen al retroperiionec como foca-
lizacion positle.

Existe ademds una rara forma de rabdomio-
sarcoma con dierenciacitn ganglionar simpatica,
denpominada “Ectomesenguimoema” {fasciculo de
"Tumoras de FPartes Blandas”, O.M.5, Ginebra,
1294},

con el alto je de

cign en otros tipos de sarcomas. En cambio, anor-
malidades da ta proteina Rb-oyclin O, son detec-
tadas en cerca del 50% de los casos, resultando
asi el marcador preferido en esta tipo de tumo-
res®,

TUMORES DEL TEJIDO MUSCULAR ESTRIA-
DO ESQUELETICO

El rabdamioma, infrecuents tumor benigno de
partes blandas. representa solamente el 2 % de
los tumeres del miscuio esquelétice™. Es alin mas
rara en retroperitoneo pues sus ormas da présens
tacion son de tipe adulto (cabeza y cuslla) (45%2),
fetal y genital {20%). Por el contraria, las
neoplasias malignas o rabdomiosarcomas son en
conjunto los sarcomas mas fracuentes en los me-
rores de quince afos, aungue se observan asi-
mismo en sdelescentes y adullas [dvenes.

Las varledades hizleldégicas son 4%

1. Embrionario, el mas comun de los cuatro
subtipos, con afectacidn predaminante da nifios
mencres de 15 afics y de ubicacidn en :ubera ¥
cualta, drbita, tracta ¢ iy

El rat en general recidiva cen
frecuencia, metastatizando en pulmén, ganglios
linfaticos y médula dsea.

RAEDOMIOSARCOMA

El rabdomiosarcoma an la infancia se clasifica
en estadios segun el sistema THM de acuerdo con
las siguientes regias:

Debe existic confirmacién histoldgica de la en-
tarmadad.

Fara establecer las categorias T y N examen
fisico & imagenes apropiadas a la regidn anatd-
mica, Para la categaria M ademas del examen fi-
sico & ImAgenes se recomienda el examen de a
médula dsea (MO).

La regidn debe estar especifi
siendo ABD (abdomen) la correspondiente al
retroperitenec.

GANGLIOS LINFATICOS REGIONALES

Coma las ganglios corresponden a la situacion
del fumar primario, en nuesiro caso serdn los
el 4 ¥
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En el caso ce tumores unilaterales todos los
ganglios contralzterales son consideradas coma
metdstasis a distancia,

TNM CLASIFICACION CLINICA

i Tumar primario
T¥  Tumar primario no puede ser evaluado
TG Sin evidencia de fumor primaric
T1  Tumaor limitade al 4rgano o tefide de erigen
Tia  Turmor de 5 ¢m. o Menos en su ma-
yor dimensidn
Tk Tumor de mas de 5 cm. an sU mayor
dimensitn
T2 Tumer irvade drpano (s) o tejida {s) conti-
guo {s) y/o con derrame matigna
adyacente.
T2a Tumor de 5 cm. o Menos en su ma-
yar dimansian
Teb Tumar de mas de 5 cm. en su mayor
dimension

Nota: Las categonias T3 y T4 ra se aplican, La sastencia da
s e un lumar &8 congiderads generalments coma un lmar
primaric con metasiass a distancia.

N- GANGLIOS LINFATICOS REGIONALES

WX Ganglios lintatico regianales no pueden ser
evaluados.

Sin metdstasls en los ganglios linfaticos re-
pionales

N1 Metastasis en ganglics linfaticos regionales.

o]

M- METASTASIS A DISTANCIA
MX  Metdstasis a distancia no puede ser evalua-
da

MO Sin metastasis a distancia

M1 Metastasis a distancia

AGRUPAMIENTO POR ESTADIOS CLINICOS
(TNM, cTHM)

Estadio | Tla L] Mo
Tio MO MO
Estadio Il Tza L] Mo
Tzb NO MO
Estadio Il Cuslquier T M1 (X1}
Estadio IV Cualquier T Cuaiquier N M1
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AGRUPAMIENTO POR ESTADIO PATCLOGICO
{PTNM)

Estadio | pT1  pMO oMo
Estadio Il pT1  pNia ohdd
pT2  pNO, pN1a =L ]
Estadia [IA pT3a pNO, pNia PO
Estadio |IIB pT3k Cualquier pN - pMaO
FT3c Cualquier N pMad
Cualguler pT pNib  pha

Estadio IV Cualguier pT Cualguier pN 1
pTNM CLASIFICACION PATOLOGICA

pT  Tumar primaria

pT®  Tumar primarto no puede ser evaluada

PTO Sin evidencia de tumeor primaric

pT1  Tumor limitade al érgano o tejido de origen;
axpision complata y margenas
hisloldgicamenta libres.

pTe Tumer gue imvade mas alld del drganc o
tejida de origen; excision complata ¥ mar-
genes histoldgicamente libres.

pT3  Tumor gue invade mas alla del drgano o

tejido de origen; excisidn incomplata,

pT3a Tumar residual microscopico

pT3b Tumor residual macrescopice o derrame
maligno adyacenia

pT3c Exploracian guinirgica, tumor no resecado.

p- GANGLIOS LINFATICOS REGIONALES

phE Ganglios Iinfaticos regionates no puaden ser
evaluados

PO Sin ganglios linfaticos regenales

pN1  Metastasis en ganglios lintéticos regionales

pN1a Metastasis en ganglics linféticos regionales
completamente resecados

ph1b Metdstasis en ganglios inféticos regionales
incompletamente resecados

pM- METASTASIS A DISTANCIA

Las M se p con las
categorias M.
Existe otra clasiticacion en estadios de la en-

© {s] iente al Rhabdao-
myosarcoma Study que es descripta 8 continua-
cidn:
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Grupa | Enfermedad localizada it re-
secada ¥ sin compromiso de gangiios linfaticos
ragionales.

Grispa |l Enfermedad regional resecada

= Tumor macrosedpicaments resecado con en-
fermedad microscapica residual.

= Enlermedad reglonal con ganglios linfaticos o
sin elios comprometidos, completamente reseca-
da.

*Enfermedad regional con ganglios comprome-
tdos, magroscdpicamente resecada pero con en-
fermedad microscopica residual

Grupa Il Reseccién incomplela o bicpsia con
enfarmedad macroscoplca residual,

Grupa IV Metastasis a distancia en el momen-
1o del diagnostico

PRONDSTICO ¥ TRATAMIENTO

Hasta 1860 el pronéalico del rabdiosarcoma ara
extracrdinariamente pabre y la merlalidad a § afos

ite rmal gelating-
508, CON &reas q 0N Microscapk ite
de pobre celularidad de aspecto estelar, paquefias,
hipercromaticas, inmersas en abundante material
amorfa mixoide, Son recidivantes,

Se difarencian dal liposarcoma mixolde por su
pobre vascularizacion a diferencia del liposarcoma
mixoide rico en vasas arborizados,

La variedad maligna, el mixosarcoma, se dis-
cute en cuanto a su existencla, aungue axisten
casos en ia bibliografia sugerentas de ser fales,
aungue de gran rareza.

NEOPLASIAS DE TEJIDOS
MESENQUIMATICOS VARIOS

Las lcrmas benlgnas como @l angiomiclipama
miala-
lipoma ur\l o bl-a!azal o angromuoma ya han sido
descriplos en sus caracter(sticas mas sallentes en
capitulos amerlnres.

fue descripta como del 80% si g8
todas Ias variedades luego de la cirugia radical y
& manude mutilante,

Ti ! del
alveolar lx tasa de morialidad & 5 afios fue de
98%, Desde comienzos de la década del 60 se ha
observado una notable mejoria en las tasas de
sobrevida coma resuilado de tratamientos combi-
nadaos: reseccion quirirgica del jumer, ferapia ra-
diante y quimioierapia con polifarmacos.

Aclualmente se acepla la reseccion conserva-
dora mas tratamiento radiante con megavaliaje y
dosis gue van de 3500 a §000 cGy en al sltlo da
tumar primaria y ganghos linlaticos compromati-

iderab Er i benigna, de lenta cracimien-
ta, qua puede tener localizacién profunda refro-
P . es de lidad b V8 Con Areas

amarillentas amar & histol

constituido por eélulas fbroblasticas e histiecificas,
dispuestas con patrdn estorfforme, acompanadas
por células inflamatorias, xanlomizadas o gigan-
tes multinucleadas, sin presencia de alipias o mi-
t0si5. Los casos retroperiioneales referidos son en
general de adultos anosos. Pueden adquirir gran
tamafo, y el delor es un sinfoma a tener en cusnta
an U p an. Pueden ocasio-
nales formas con lan alta
=in atipias o mitosis que a pesar de su evolucion

dos y quimi Iy y con G fa, gue ab caréuter malluno. han sido diag-
Vingristina y I icina D Este esq s nosticados coma fibrohi i retroperita-
denominade VAC, Algunos ssquemas de lrata-  neales malignos sin atipia®®.

mignie agregan Doxorubicina. La sabravida para Las localizaciones retroper de los
las estadios | y |l es de mas del 80% con &l enfa- malignos P 1 diversos
qua multidiscip io El pronéstico es  tipos histalégices con progenies liposarcomatasa,

menos favarabie en &l rabdomicsarcoma alealar’®
NEOPLASIAS DEL MESENGQUIMA PRIMITIVO

El mixoma intramuscular, incar-

de fibrohistiocitorna maligno y sarcoma sin diferan-
ciacién detectable. con inmunomarcado positivo
para antvimentina. affa -1- peina y ant|
alla-acting- musculo iso, o bien can componentas
lipomatosos y leiomiosarcomatosos™,

porada como del mesdngquima primitive aungue

lleganda a vammenes impﬁrtan!es ¥ con malas

aln de histogénesls inciarta, as poco f ¥
sa localiza en misculos del
musio, hambro, glitecs y brazo.

E5 Y -
Los fibrohistiocitomas mahgnns son los
sarcomas mas frecuentes en la vida adulta, entre
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los 50 ¢ 70 afos. con mayor alectacion del sexo
femening. Las localizaciones més frecuentes son
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5. Angiomatoide: de nifios y adultos jovenes
frecuentemente. lente crecimiento, nodular, con
inic de localizacion en extremidades. Asi-

miembros infericres, superiores y
El doler abdominal es el hecha clinico predominan-
16", dastacando que en las recurrencias posterio-
res a la extirpacidn de estos sarcomas retrope-
riloneales el dolor en el drea del nervio femoral,
requiers la exploracitn de narvio femoral hacia su
wrigen vartebral con el fin de haliar fa recurrencia,
no detectable generalmente por tomogratia com-
putada™,

Poses cinco lipos histologicos:

1. Estoriforme pleomerfo: g2 el mas comin v
&l de peor prondstico. Posae células histiociticas v
células fusiformes fibrobiasticas, dispuestas en
cartos fasciculos, con patrdn arremolinadao (esto-
riforme) en derredar de un cagilar central, con cé-
lulas aisladas de fipo gigantes multinucleadas, cé-

misma es de mejor pronostico que el estarilarme
pleamarfico,

NEOPLASIAS MESENQUIMATICAS DE
ORIGEN INCIERTOD

Sarcoma alveclar de partes blandas: neopla-
sla poco fracuente, con predominio en mujeres y
que al’ec,la adolescent?s y adultos jovenes. con

an inferiores
¥ raras Iocallzacmnes profundas. Es poco
circunscripto, Dlando, de color blanquecino-amari-
lente. La trama fibrorreticular divide a la prolite-
racion en alveclos, dentre de los cuales se obser-
van célutas redendas o poligonales, con nicleos

lulas gl ¥ elemantos infl

linfocitarios maduras. El estroma puede colageni-
rarse o fener cambios mixoldes. Recidivan en la
miad de fos casos y metastatizan con gran frecuen-
cla en pulmén, ganglios linfaticas, higado y hueso

2. Mixolde: presenta dreas caracieristicas de
Hpo estoriforme pleomorio: asociado a amplios
sectores mixoides(al menos la mitad de la neopla-
sia para ser considerada dentro de este grupoj,
siends de mejor prondsiico que al estorifarme
pleomoric.

3. Gigantocelular, es multinodular, constitui-
do por histiocites, fibroblastos y células gigantes
de lipo osteoclastico, con amplias reas de finfosis
rleamenta vascularizadas, r\BCFCI&IS ¥ nemorragua

4. Infl jo: de p i
retroperiteneal, asoclados frec: e con

y nuciéolos p ites y citoplasma
acidafilo, granular, ademds de aisladas mitosis.
Foses una caracteristica propia que es fa presen-
cia citoplasmatica de cristales PAS pasitivos,
detectables asimismo en ultraestructura. A pesar
de ser de lento crecimiento Bs de muy mal pro-
nastico metasiatizanda en pulmén, cerebra y hue-
5085,

Sarcoma de células claras: Es un tumor de
partes Handas de células redondas o fusiformes,
citoplasma claro con patrén fascicular aislado por
delicado estroma; Dicho patrén semeja al
melanama y una mitad de los casos de dicha neo-
plagia poseen melanina y melanosomas, por lo
fque su sinonimia es melancma maligne de las
partes blandas.

leucocitosis™, con casos gue manifestaron reac-

F &n las extremidades aungue exis-
ten raros casos en retroperiionas®. Usualmente

cién leucemaide atribuida a la prod

tumor de factores hemopoyélicos no identi
La deteccidn de ciertas citoguinas en las células
necplasicas (Il 6. 11 7, Il 8 e interferon gamma)

de este lipo de sarcoma, explicaria el
inflamatario agudo local, la fbrosis tumaral v el
caracter agresivo de las céiulas tumorales; a pe-
sar de ello el prondstica es mejor gue el dal
estariforme pleomarfico. Se detectaron asimisma
lap de factor de in de colonias
- granulocitico y factor de necrasis tumaral, lo que
axplicaria en los pacientes de esta variedad
tumaral la hipercalularidad de médula dsea y sin-

poral  enc 15, de varios de did X
con pig OSCUrg |4 an Dcasiones. ¥
dreas de h gia y necrosis. Hi
@3 invasor, siendo aparente su encapsulacmn

fi spica. El inmur do es positivo para

HMB 45 y proteina § 100, y ademas para vimean-
tina y enofasa neuronoespecifica™.

Sarcoma epitelicide: es un tumar maligro
poco frecuente, que predoming en adolescentes
¥ adultes jdvenes, localizado sobre toda en mano
y @ntabraze. Nodular, sollrarpc-. o multiple, blanque-

tomas paraneoplasicos come fiebre,
neral y perdida de peso.

cing De aspecto histalogi

citoplasma aciddfilo y areas necroticas centraies.
I ge-  Hay en fa peri-

feria del tumor. El inmunomarcado muestra
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MNomere Extraordinaria

pasitividad para vimentina y antige-
nos que corresponden a celulas it
¥ i . Puede recidivar

P
y melastatiza en pulman, piel y ganglios linfatl-
cos.

ALTEAACIONES GENETICAS

Sarcoma de células claras
Existe {raslacion cromosomica 1 (12; 22) (g 13;
q 13)=

SARCOMAS RETROPERITONEALES

Debe existir confirmacian histolégica de la en-
fermedad para permitir [a division de los casos
sequn tipo histoldgles,

Procedimientios para evaluar las categorias T,
Ny M

Categorias T: Examen flsice & Imagenes

Categorias N: Examen fisice e imagenes

Categorias M: Examen lisico & imigenes

TNM CLASIFICACION CLINICA

TX El tumor primaric no puede ser evaluado

TO Sin evidencia de tumor primario

T1 Tumor de hasta § om. en su mayor dimensién
Tia Tumar supericial®
Tib Tumor profundo”

T2 T2a Tumer superficial®
Teb Tumar profunda®

Nota: * El tumar supedicial esld locaiizade exchusi-
wamente por encima de la fescia superficlal sin
Invadiria; el fumor profundo esta ocalizado ya sea ex-
clesivamanta por debajo da la fascia suparficial o su-
perficial a la fascia eon invasion o & fravés de la lascia.
Log i y pelvia-
noe son clasificades como tumores profundos.

Ganglios regionales

MNX Ganglins regionales no pueden ser establecl-
dos
MNE i icnales sin A

MG No pueden ser establecidas
M1 Metd adi i

PTNM Clasilicacién Patoldgica

La clasificacidn pTHM corresponde a la TNM
clinica.

G-Grades Histoléglcos

GX El grade de diferenciaciin no pusde ser eva-
luade

G1 Bien diferenciado

G2 Moderadamente diferenciada

G3 Pobremente dilerenciado

G4 Inditerenciade

Nots: Despugs de heber sido detarminado el tipo
néstoldgico, el tumor debe ser clasificado en grades de
acuerdo al criterio aceptado incluyends celularidad,
pleomartisme celular, actividad mitdtica y necrosle. La
cantidad de sustancia intercelufar, tal como coldgena
o matarial muecowde deba congiderarse como factor fa-
vorable en la evaluacion del grado.

AGRUPAMIENTO FOR ESTADIOS

Esadic 1A G1,2 Tia O (1]

Gy, 2 Tib N M
Estadic 1B G1,2 T2a L) (1]
Esadio 1A G2 T2 NO W
Estadic 6 G54 1A NO [

G4 Tib N 73]
Estadic G G3, 4 Tza N M
Estadio 1 G54 Tib WO (%]
Estadic IV Cuslquier G CualquisrT WY (2]

Cusiquier G Cumiquier T Cualguior N M0

La verdadara lrecuencia de los tumores de los
lgjidos blandes es axtremadamente dificll de va-
lorar, puesto que muchas lesiones benignas na
son exlirpadas. Se calcula muy moderadamente
que tos tumores benignos sobrepasan a los ma-
lignos sequn una relacidn 100:1 o aun mayor. En
los EE.ULL. se diagnostican cada afio 5700

N1 gli i ‘ados
Metdstasis a distancia
MX Mo pueden ser establecidas

(entre &l 0,3 y 0.8 % de todas las
neoplasias malignas infiltrantes), pero son los res-
ponsables del 2% de todos los fallecimientos por
cancer, lo que refleja su agresiva naluraleza,
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Estos lumares son de manejo particularmenta
dificil debido & Ia cercania de estruciuras vitales
de fa cavidad abdeminal y compartimentos adya-
centes. Esto hace muy dificullosa |as resecciones
completas en este tipe de lumcres, los rangos de
racurrencia son allos v la supenavencia a 5 anos
refativamente baja™ *

Helsin y col., del Memorial Cancer Center da
W.Y., analizaren los factores prondstiens para los
SAfCOMas Primanos y recurrentes con un segul-
mienta medio de enlre 21-31 mases, respectiva-
mente. Este esiudic demosiro la importancia de
una reseccidn complata y una identificacién
histolagica precisa para determinar el grado de
malignidad del tumar; para poder as! analizar el
prondstico de la enfermedad, pero también enfa-
fizaron la dilicultad en lograr una reseccidn com-
pleta en la cavidad abdominal™,

Cotton y col. estudiaron por 13 afios con un

TUMORES RETROPERITONEALES
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Nt s v e

Relaciin ente edad @
de diversos fipos de sarcomas. La linea confinua
indica fa incidencia pica del fumer. La linea gue-
brada indica & incidencia reducida del tumor,

seguimiento medio de & para los pacientes gqua TIPO GRADO
scbrevivigromt. HISTOLOGICO HIETOLOGICD:

Alvarenga y col., siguisron 120 pacientes gui-
rarglees ¥ ne quirdrgleos con sarcoma retra- I n m
peritoneal por un periodo de 20 afios. Ambos es-
Tudios en que |a e -
5 @l lactor mds importante para una superviven. || reeema inlenti

. Dermatabbrosarcoma protuberante |

cia profongada; que un intervalo libre de enferme- | iccioma fiboso maligne
dad de 5 afios na significa necesariaments ia cu-  [Lipasamoma
racian, Lipesarcoma tesn diferenciade. ||

La identificacién de patrones de recurrencia y Hpasarcoma mixoice
lactores prondsticos con la supsarvivencia a large t:m:m g:ﬂﬁ:’dmm
plaze, estan refacicnades con lactores del pacien- Llenitmrara
le: edad, sexo; del tumoer: primario o recurrente, Aabnamiosarcams
tamafio y grado {alto o baja); factores relaciona-  |Angiosarcoma
dos con e tratamienta: posibilidad de i 5' '.5 589 i

; o

completa, que &5 juzgado par el cirgana al térmi- n:mm; Bilios
no de la operacidn, Schwarnama Mallgn

La terapia adyuvanie consistic en quimio 0 13- | yawosisioma ==
dlsterapia. La quiminterapia es la primera linea de | Ganglicneursbizstoma o
adyuvancia,

La radioterapia esta oomo seg G miveide:
linea en el postoperataria y en ceasiones asocia- Sorresrioccs messaivdlo —
daala ia intra o postop . Tumat maligno da cildas granukisas

La clasificacion en alto o bajo grade. se reali- | sarcma alvaciar de partes Bandas
2a de acuerdo & la diferanciacion celular, cantidad | Sarcoma egitekal
de necrosis del estroma y presencia de pleomor- | Sarsoma de célulss claras
fismo y frecuencia de mitosis™, Sacera de Ewing cdrmesquelétca =
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TRATAMIENTO
TENDOS MESENQUIMATICOS
BENIGNOS: Todos quinirgsoss

Casos especiales

Hemangicpenciiom:a
>a;ﬂvsﬂﬂdan Ioal y tandancia a tacidiar
HEmangiapeiiona inomaloss.
Fibroma
v Citugin + Anfiestroganatergia
Turnor desmoide

{Fromatosis)

Mumero Extracrdinario

5| oo £as0s Ban — 40 - 80 mgdia. Controlar efectos adversos: Ep; Ca.de

endomatio (Eccgrafia transvagingl o/ & messs misatas dure 8l tratamisniz|
o racomendamas [ utilizacion de la radicterapia an estos casos poria posibilidad de s

La radacitn ka recomentamos soia para enfermedades malignas.

Mixcrna -« Aequiets vigilancia especial, par alta pesbilidad de recidive

MALIGNOS:

Bien diferarciade
Bajo grata de maigrided
Miszids
Lipssarcama
Celuias redondas
e gradn de maligridad <
Fleomarticos

Hamanpopancioms ————3 Bajo grads de maigredas
Bajo grace de maignidad
[E————— <
Alto grada de maignidad
Anglosarcama (ncliye i3 varedad enitalioids) ——  Alto greda de mafgrdad
Linfanghasanom 2 Alta grads de mabgnidad
Baje grado de maligidad
Fibvosarcoma <:
#lt grado do rmabgnigad
Bajo prada de maligridad
Laicmiosarcoma
{inchye fa wniedad epdoioide) Ao grasa de meligridad

Ruhdsmiosarcama ambrionanio — Ao raso de maligrided
{ineiuys varisdades bofnide ¥ atvesiar)

Bag grado da malignkiad
Msamnma<

Al grade da malignidad
Messnquimama maligno ——» Ao graco de malignidat

Bajo grado de maligridad
Fitrohistiositoma maligno
Ao grade de maligrkad

Savcam aiveolar de paries Wanoes —— AR gredo de malignided
Sarcarma de cdlilss olares — = At grado de malignidad

Sarcama epiletiokle Aite grada de

aruligna
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Bajo grado de malignidad:

Tratamiento quindrgice, con exéresis radical. A
esio se lo agrega lerapla radiante past-oparataria.
Segun Herbert Pinedo (Amsterdam) en series
comparadas de o radiante post-oper
1orio {Adyuvancia), vs. no tratamiento, observd que
ias recidivas locales disminulan significativa-men-
te. (Buscar trabajo original).

Mencidn ial los Se
deben realizar todos los esfuerzos para que la re-
seccién sea fotal, y esto es posible entre el 40 v
el B5% ca las pacieantes

Alto grado de malignidad:

Cirugia radical + adyuvancia quimiorradiante.

Radiacién dosis altas, §000 a 7000 CGY
{Centygen).

Quimi para los 5& basan en
los antraciclinices y derivades (Doxorrublcing - 4
epl Doxorrublelna) (Menodroga),

El de |a pol
ADR + CFM + VCR + DTIC (Esquema
CIVADIC)

Con alte grado ge malignidad e hipervascula-
rizados, eslaria indicada el uso de los factores
antiangiogdnicos, coma |z Talidomida, Deben ser
administrados inmediatamente despues de la ci-
rugla, con el objeto de prevenir la angiogénesis,

Para tejidos hipéxicos: Tirapasamina,

En los de allo grado de matignidad, el trata-
mienta guimiolerapice se dete Instituir porgque la
evolucion de la enfermedad esta marcada por la
progresion hematdgena; en fanto que en los de
bajo grado de malignidad, la evolucion la marca
ia alta recidiva local,

En tados los casos de reseccion quirdrgica de
ins tumares retroperitoneales de origen masen-
quimatice, es necesaric que la cirugia esté reali-
zada por un ciruiano de gran experiencia, ya que
el futuro de la enfermedad dependera casi exclu-

de la primara op &n; serd al clrufa-
ne actuante quien determinard cen su juicio criti-
©0 la extension de la reseccion, es asl que pasa-
mos a delinir lo que considerames reseccidn com-
pleta, parcial, visceral, elc,

TUMORES RETROFERITONEALES
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ARESECCION COMPLETA
Una reseccion completa implica la ausencia de

turmner visible al finalizar la clrugia, a jukcio dal cl-
rujano actuarite.

RESECCION PARGIAL

Es al tumor residual visible al término de la ci-
rugia,

RESECCION VISCERAL

La definimos como cualguier reseccién de or-
gane incluyendo enfre los mismos al rifdn,
pancreas, colon, bazo, suprarrenales y estémage.

RECURRENCIA LOCAL

Se define como una masa localizada en el si
lio de la intervencitn pravia. La recurrencia local
multifocal fue incluida como recurrencia local.

METASTASIS A DISTANCIA

Las A is a fueron
como metastasis visceral o sarcomatosis retro-
peritoneal,

MORTALIDAD TUMORAL

Se define como muerte relacionada con el tu-
mor. Los pacientes muertos por afras causas no
se Incluyen dentro de la mortalidad fumaoral,

La reseccion quinirgica completa an |a presen-
facién primaria liene ia mejar posibilidad de una
mayor supervivencia & large plaze. Gon seguimien-
tos por tiempes prolongados, queda claro que la
recurrencia confinuard ccurmiende y gue un inter-
valo libre de enfermedad de & afios no signitica
curacian,

Les pacientes con reseccicon inicial Incomple-
1a, con menos de 50 aflos de edad y lumores de
alto grado, tienen indicacion de terapia adyuvanie
con guimicterapia (x-1),
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MNumero Extracrdinario

TRATAMIENTO DE LOS SARCOMAS RETROPERITONEALES

Prrial ———————> RT {extema +omeoul T) + 8T —

Aesecciin

Bajo grade—3 AT (extarna)

Afic gredo = BT (externa)
+ar

Campieta — Mdrpan

Bajo grada—» RT (bragul T

Ao grada — BT (bragu T+

QUIMIOTERAFIA DE LOS SARCOMAS DE
PARTES BLANDAS

Re-resaccian
Seguirients
fecon RX. —a Recurrencials AT
farax + TAC
NUEVD ESquUETE
de &7
+ extarma)
oxbarna) « OT
AT Radicserapia

OT. Quimicteragia

la prapagacldn de la enfermedad durante las ma-
niobras quirdrgicas, Por aitima, como beneficio
dicional, la resp ano sta al

Coma en otros de la ¥ en
muchas variedades y tipos histalagicos &l trafa-
miento- quimico sistémice puede dividirse en
prequirirgico o necadyuvancia, postoperatorio o
adyuvancia con anfermedad supuestamente
de la dad avan-

erradicada y
zada.
Casl la mitad de los pacientes con sarcomas

de partes blandas moriran de su enfermedad,

19 dy e con Aticos constituiria un
verdadero test de guimiosensibilidad in vivo de
gran valor para la orientscién del mangjo
postoperatona de las drogas clostaticas.

Par otra parte, el comportamiento de los pro-
cescs prafiferativos cuando son sometidos & tra-
lamientos cltostaticos sirve como factar de pronds-
fico. A este respecto, en el MO Anderson Hospi-
1al realizaron un analisis refrospeciivo sobre 46

por ad L

En el sistema de estadificacion del AJCC
{American Joint Cemmittee of Cancer}, el esladio
esta determinado principalments por el grado
histolégico. Segun los datos de diche Comité, la
sobravida a cinco afos para los sarcomas grado
3 (G3) gue comprende los estadios 1A y HIB, fue
de menos del 30%, llegando al 50% en los pacien-
tes con estadio |l de su enfermedad’.

La guimloterapa primaria o preoperatorio ten-
dria comao objetives, en primer lugar el ataque a
las micrometdstasis ocultaz antes que desarrollen
resislencia y en segunda lugar, la citarreduccion
podria permitir menos radicales, Ade-

con de partes blandas trata-
das con CFM ADR y DTIC, observando que en &l
aQrupe que p 1 P . par-
clales mayoras o menares), la sobrevida fua su-
perior a |a de ios no respondedores,
Algunos autores han comunicado que las
centellogratias con Gabo y con Talie son dfiles para
establecer sl hubo regpuesia a fa quimiaterapia,

ALTAS DOSIS DE GUIMIDTERAPIA EN
SARCOMAS

Las altas dasis de guimicterapia con trasplan-
1e i de médula han surgido en reconcci-

mas, la quimioterapia précperatoria podria evitar

mignto a la importancia del esclarecimiento de
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dosis de agentes quimiolerapicos para abjener
mayores respuesias terapéulicas; sabiendo gue
stlo los tumores que demuestren quimicsen-
sibilidad a dosis convencionales podrdn benefigiar-
se de las altas dosis,
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que raras veces mejoran ef prondstico de
sobravida.

En el Cenfro Lee Moffit de Tampa, Flarida,
EEUU, 8 pacientes con diagnostico de sarcoma
han sido trasplanlados tratados con el esguema

El desarrollo clinico de factores de
to hematopoyético y el mejer conocimento de la
biologia de las células progeniteras clroulantes han
permitida el uso racional y rutinario en nuestros
dias del lrasplante de células “stem” periféricas:
las cuales en condiciones basales se halian en
bajas cor 185 8N sangre | paro
pusden incrementarse hasta centenares de veces
luage del estimule de quimicterspia con agentes
como la ciclofostamida; etoposidos v laxanos yio
factores estimulanies de colonias (Régimen de
mavilizacidn).

El grado de movilizacitn de células stem pa-
rece correlacionarse con el grado de miglosupre-
sion obtenido y densraimente se logra entre la
primera y segunda semana después de la quimio-
lerapia, momenta en &l que se realiza |a aféresls
-recoleccion-, La minima cantidad de células

altamente purificad da-
ben criopreservarse y reinfundirse para reconsti-
tuir la hematopoyesis, luega de haber administra-
do la quimioterapia en ahas dosis. (Régimen
condiclonants)

El transpiante de stem cells puede EFTIp|EaISB
enel i i

de varias er 1
legicas: anamia aplastica, talasemia, lsucemia,
linfomas y miziomas moltiples; y de tumares séll-
dos coma; germinales no seminomatosos, cancer
ge mama, cancer de ovane, neuratlastoma y 1u-
mares mesenquimaticos como los sarcamas.

En EEUL, entre 1983 y 1993 en la Universi-

ICE (ifo 1 lating, etopésida) o TNT
{thiotepa, mitoxantrona, paclitaxal) 7 de & pacian-
tes murieron con enfermedad. Un paciente con
diagndstico de |eiomiosarcoma vive con enfarme-
dad desde la fecha del trasplante (ootubre de
18a5)".

Segun el Registro Europeo de Trasplante de
Meduta Osea entre 1982 y 1997 se efectuarcn 506
trasplanies de sarcomas de partes blandas an
toda Europa, El 72,4% {366) fueran rabdemio-
sarcomas y el resto 27,6% (140} fueron olfos ti-
pos histolagicos de sarcomas™,

Los tumores solidos mas frecuentements tras-
plantados en Europa fueron mama (92%), tumo-
res germinales (74%), cdncer de ovario (39%),
sarcomas (29%;) y cancer de pulmen no peque-
fas celulas (16%).

La edad media al traspianta fue 38 +/- 13 afios,

La muerte atribuitie a toxicidad por autotras-
plante fue del 7.4% (en cancer de mama |a mor-
talidad es del 1 al 2 %).

Al momente del ingreso al trasplante 170 ca-
503 de sarcamas (33,6%) estaban recaldos o
progresadas, 299 {59,1%) estaban en respuesta
parcial o complela y |as altas dosis fueron para
consalidara, 10 (2%) se hallaban con enfermadad
estable y en 27 (5,3%) se desconocia el astadic
de fa enfarmadad®,

La supervivencla media lograda en rabdomic-
sarcomas fue de 16 meses.

Las mejores resultados se alcanzaron en

dad de Nebraska trece (13) con
sarcomas de partes blandas metastasicos lueron

insarcoma io lacalizado, y sobre
tado cuando fueron incluidos a las altas dosis,
halld &n remision clinica,

fratados con allas dosis de qul apia con
dacarbazina y ciclofosfamida +- iradiacion folal
yo adriamicina o melphaldn. Cuatra murieron,

cuatra na P an, cuatro Tes-
puesta parcial y tres respuasta cumplera Das da
los que log a

Iz BT y 286 dias posi- trasp1ante El tercer pacien-
1e en fespuesta completa nunca recays y murid a
05 tres afos despuds del trasplante por una se-
gunda neoplasia,

Concluyeron que las altas dosis producen res-
pusstas completas para algunos pacientes aun-

En Eurdpa, el Centro Leon Berard, de Lyon,
Francia®, informd 22 pacientes con sarcomas de
partes blandas localmente avanzados o metas-
tasicos que recibieron altas dosis de guimiotera-
pia con frasplante autdlogo de médula dsea. La
respuesta global fue del B6%, la supervivencia me-
dia de 19 meses y la supervivencla libre de en-
fermadad de 15 meses. Mo hubo muertes relacio-
nadas con el tratamiento debidas a infeccion,
Cancluyen que fas altas dosis son practicables y
proveen razonables indices de respuesta,
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iCudles seran las direcciones futuras?

- Generar producios autdloges libres da tumar
en un dnlco procedimiento de afaresis en un pa-
ciente ambulatorio.

- Provesr una fuente inmediata de proganio-
res en varias elapas de diferenciacion calular,

- Promowver la creacidn de Bances de donan-
tes voluntarios de “stem cells”.

- Considerar el emplea de duladares,
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del misma, . 5@ observa-
ron en &l 43% de los casos, Se debieran retirar
178 (11,9%).

Es interesante resallar la signilicativa diferen-
cia entra |a baja tasa de infeccicnes y otras com-
plicacienas en el grupo de los pacientes con tu-
mares solidas (2 y 4% respectivamente); 1a tasa
en los casps de enfermedades hematoldgicas, &
¥ B% respectivamente.

Todos Ios andlisis de estas cifras confirman la

ar icos yio ites de la
cidn para mantener los resultados luego de las
altas dosis

* Firalmente, a través de las terapias génicas in-
troducir el gen de resistencia a multiples drogas en
las células *stem” (MOR), ko cual permitivia al pacien-
te ser tratado varias veces sin requert fraspkante,

En lo inmediato y atinents a costos en salud

el programa de allas dosis con stem cells
pariféricas ha permitido disminuir los dias de in-
ternacién a 5 de las 3 a 6 semanas ragqueridas
inicialmente para el trasplante autdlogo de médu-
ta, optimizando el uso de fasctores hemato-
poyetices, profilaxis antibactenana, y en algunce
casas anlifingica.

IMPLANTE VASCULAR DE PORTHACAT PARA
LA INFUSION SISTEMICA DE
QUIMIOTERAPICOS

Estd ampli ditundida la i | e
catéleres de acceso venoso para realizas fa infu-
sign de quirselerdpicos en forma continuada, Kook
y col, han seguido la evolucién de 1504 pacientes
con porthacat implantado. Los mismos fuercn ob-
servados hasta el momento del retiro del sistema,
la muerte o al final del tratamienta.

Laos resultades fueron los siguientes; vida pro-
medio de 284 pacienies dias, 1308 (86,5%) se
mantuvieron libres de complicaciones relacionadas
con el implante; infecciones dal cateler 3,2% y
trombosie del catéter 2,5%,

Ofras comgplicacicnes: malfuncién del catéter,
migracién, necrosis de la piel, ruptura del caléter,

i y conveniencia de utilizar los sistemas
de accesc venoso totalmenle implantables en pa-
clentes que deban recibir guimiolerapia a largo
plazot =,

TERMOTERAPIA

La termaterapia del cdncer se remania a la

i Ya Hipbcrates el uso del
calor para &l tratamiento de los fumores

En el sigio pasado hubo observaciones de re-
mislones y desaparicion de lesiones prolifarativas
durante @l curso de enlermadades Infecciosas

tes que ar hiperpirexa.

Existen comunicaciones acerca de una mayor
sensibilidad de la célula neoplasica al calor debi-
do a gue |la membrana del lizosoma sara mas
termaolabil que la de las celulas normales.

Por oira parle, s& ha comprobade que los 1&ji-
dos en situacien de acidez son mas vuinerables
A la terapia hipertérmica y la acldez es precisa-
mente un fendmeno chservable en los tumores
debldo & su hipoxia relativa.

Por dltime, los teiidos nedpldsicos astan siem-
pre a mayor temperatura, sobre todo en fa zona
central que ez la mas alejada de los vasos
nutricios, donde a menudo se produce la necrasis
debida & una combinacidn de mecanismos entre
los cuales mencionamos: hipoxia, délicit de
nutrientes y aumento de la temperatura.

Se sabe que la quimicsensibllidad de las célu-
las se incrementa sustancialmente por accian da
la hipertermia, lo que dio origen a una clasifica-
cign de Georgs M Hahn dé farmaces en cuatro
Grupos:
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Grupe 1:La toxicidad aumante en lorma lineal
can la elevacidn de la temparatura
CISPLATING
GICLOFOSFAMIDA (1N VIVD)

MELFALAN
MITOMIGINA
NITRADSOUREAS
THIC TEPA

Grupo 2! La toxicidad aumenta por éncima

de un umbral (41.5%)

ACTINOMICING D

BLEOMICINA

DOXORUBICING

Miscelanea

ANFOTERICINA B

CISTEAMINA Y OTAOS SH

ETANOL

LIDCCAINAY OTROS

POLIAMINAS

MISONIDAZOL

Grupa 4: Sin inferaccion
SFLUOROURACILD
METOTREXATE
VINBLASTINA
VINCRISTINA

Grupo 3

La hipertemia regional en el de los
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El tratamienta de los sarcomas retraperito-
neales debe tener en cuenta los concepios actua-
les de calidad de vida y farmacoscenomia, eva-
luanda juiciosamente el costo-riesgo-benelicio &n
las tres situaciones posibles: neocadyuvancia,
adyuvancia y avanzado (localmente o a distancia),
En los casos de sarcemas recidivados el enfoque
a5 iguaimanie interdisciplinario,

ANGIOGENESIS ¥ ANTIANGIOGENESIS EN
EL TRATAMIENTO DEL CANCER

La anests, mas propi denomina-
da neoangiogénesis es la formacion y crecimien-
10 de nuevos mlrrcwasos sangulnaas debido a la

por | \én y forma-
citn de estructuras tubulares por las ceélulas
endoteliaies o endoteliccitos que se hallan dis-
pUSSIDs BN MONOGAPE BN 105 VAS0S sanguineos
cubriendo alrededor de mil metros cuadrados™

El endatelio es un tejido relativamente

i6n, pro

sarcomas ha demostrado ser eficaz. en las extre-
midades con &l métode de la perlusian aislada,
hipertérmica utilizando un sisterma de clroutasian
extracorporea, En la enfermedad diseminada o en
territarios donde no es posible aislar la circulacidn,
s factible la utilizacion de la lamada whale body
hypertemia (WBH), mediante la aplicacidn de una
fuente calirica externa. Esta modalidad de trata-
mienta se uliliza &n lorma expedmental y por lo

fanto No @s consi un i
En los sarcomas de alto grado de malignidad,
can necangiogénesis significativa, es factible la uti-
fizacidn de factores antianglogénicos. Tal terapia
reviste caracter de Investigacion experimental; por
o tanto serd utilizada solamerts en pacientes
e p & con guimi pla con-

o . siendo su turnover de cientos de dias.
Durante la necangiogénesis salen de su eslado
guiescents y pueden multiplicarse tan rapidamente
como las células de la médula dsea (MO) cuyo
turnover gs de cinco dias.

En 1872 {ue farmulada la hipotesis de qus fos
tumores eran dela ¥
en la década siguients fue establecida que “cual-
quier incremento de la poblacién de las células
tumorales deberd estar pracedido por un Incre-
mento de los capilares nuevos que convergan
hacia el tumor. Como corclario Ia antiangiogens-
sis podria tar un jal de
fos tumeres sélidos,

San conocidos los estudios de Gimbrone y
col.*® mediante |a téenica del microbolsillo comeal
en el canefs en al gue implantaron 1 mm* de ce-

venclonal an varias lineas, con i fracta
rio. De lo contrario sdlo se podrd aplicar conjun-
tamente con los citostaticos habituales.

El tratamiento de los sarcomas rafroperi-
toneales merece una especial atencidn par las
sigulentes razongs:

1. Por sar el wmor p

‘mas f de

lulas a1 o2 mm desde el barde de la
cornea. Los nuevos capilares comienzan a crecer
a una idad de 0.2 dias en direccion al
tumar. Este comienza a crecer inmediatamente en
farma expanencial,

En sistemas experimentales in vitro fueron

dicho espacio analdmico y

2. por ser significativamente mas resistente a
la guimic y radicterapia que los lumares ger-
minales extragonadales seminomalasos y no
seminomatoses ¥ gue los linfomas malignas,
Hodgkin y no Hodgkin,

periundidas tiroides de conejo por su arteria, can

plasma libre de y luega |
celulas de de raidn, Al o hubo
r giogé ¥ imienta de |la pablacion

celular tumoral hasta alcanzar 1 0 2 mm de dia-
metra. Pero como las células endoleliales cesan
de crecer o degensran en los modalos de perlu-



120

sidn prolongada, los capliares necformados dejan
tambign de profiferar. con lo cual las tumares de-
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laboratorio, o mds comin es que las microme-
14stasis no crezcan mas alld de 1 -2 mm y que

tieren su d lie y per
pero viables, de moda gue sl son Imp]antados
nuevamenie en las ratones donantes comienzan
rapidaments a vascularizarse y a crecar con rit-
mao acelerado matando al hudsped™

El proceso de angiogeénesis 85 de fipe casca-
da donde actian factores reguladores, regulado-
res positives come el tactor basico de crecimien-
1o de fibrobfastos (DFGF), factor de crecimiento
andetelial vascular (VEGF), factor derivade de las

! tas, factor de | Insullna - like,

factor de crecimianto |1 insulina - like, citokinas,
como Interleukinas & y 8 y GM - C5F. Las men-
ciorados son denominados paracrinos y son se-
gregadas por ias caélulas tumorales y por los
endoteliozitos. La hepanna es un promatar de la
angiogénesis, pero cuando es ulilizada simultanea-
mente con cortisona, que de por si ne infiuye o
muy poca, 5e fransforma en un potente inhibidor
de la angicgénesis.

Otres inhibidares de la angiogénesis son el
cartilago de fikuran que CDnhEne un inhibidor de

la |& pratamina gue ala
hspanna la talidomida, el marimastal, ete.
A ha sido pi €l llamade

modelo de los dos compartimentos para el creci-
miente tumeral’, La estimulacion paracrina de las
células tumorales por productos de las células
andoteliales lambién actia en la direccién opues-
ta, ya que el crecimients de las células endole-
liales también aclia en la direcclén opuesta, ya
que &l crecimienta de.las células endotelisles es

per pero visbles, Esfas son
las razones por las cuales es de mayar racionall-
dad el tratamiente combinado. Une de nosotros
traté empliricamente y fuera del profocolo de in-
vastigackdn, dos casos de sarcoma retroperioneal
de alta igri con fa combinacion de qui-
mioterapia y un antiangiogénico, la talidomida, En
ambos cases la combinacion parecid Influir fava-
rablemente an la evolucicn. En uno de los casos
que presentaba melasiasis hepaticas, eslas evi-
denciaron la aparicion de necrosis central, mien-
tras que en el otra pude ser apreciada una dismi-
nucion de la velocidad de crecimienta de las ma-
sas refroperi . Estos nos han
lievade, si blen fa evolucién alejada de los dos
oasos fue ominosa, a elaborar un protocolo da
Irvestigacidn lormal.
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TEJIDO NERVIOSO PERIFERICO

Neurinoma

MNeurinoma (Neurilemoma, Schwannama), Afec-
tan adultos jévenes y ambos sexos por igual. Ma-
cen en las vainas nerviosas, encapsulades, des-
plazando el nervie da origen, siendo at cone blan-
quacing con dreas amarillantas y congestivas,
microscipicamente compactos con células en
“empalizada” (fipo Anloni &), o con dreas laxas con
células qua presentan vacuolas citoplasmaticas y
firas expansiones (tipo Antoni B), con p I

estande microscopicamente conformade por célu-
tas de Schwann, libroblastos y mononucleares. Es
pesitive para el inmuno marcade con proteina 5
100,

ALTERACH

La expresién an mas del gen p53 estd presen-
te an &l 48% de los neurofibromas?,

de mostrar anomalias celulares de forma y tama-
fio de cardctar involutivo, sin elevarse el indice

g

Schwannoma maligno [sarcoma neurogénico,

mitdtice. Inmunat ite SN p
para Proteina 5 100. Su origen pelviano los pro-
yecta al retroperilonea’.

ALTERACIONES GENETICAS

La altaracion genetica hallada en los neu-
rinomas que se presentan en farma esporddica o
T do parte de la tipo 2, es
la mutacitn de uno o quizds dos loci en el
cromesoma 22°

Neurofibroma

D puede p en forma
safitaria o multiple, en este ulimo case asociado
a la enfermedad de Von Recklinghausen, contor-
mande el tipe 1 de neurcfibromalasis - enferme-
dad da Von Recklinghausen propiamente dicha -
que cursa con gliomas carebrales y del nervio
dptico ademds de miltiples localizaciones de
neurcfibromas {ligada al cromosoma 17), v eltipa
2. con nauringma del acustice, meninglomas
endocraneancs y naurofibromas multiples (ligada
al cromesoma 22), Es una lesion iniciaimente be-
nigna, pero gue puede malignizarse.

A A E5 . briliante,
fusiforma generalmente, defermando el nervia,

neurofi pOSEe componenta neuraepi-
tefial Schwannoide, orlgindndose en un neuro-
fisroma o de nove en astructuras de plexos ner-
vieses perifericos, por gjemple sacro, clatico, ete:
Llega a adguirir gran tamafe, blanquecing, can
dreas de hemorragia y necrosis. Microscopi-
camante es fusocelular, de nucleos ondulades, en
forma de “5" ifalica y cltoplasmas poco netos, can
ocasionales “empalizadas” y con marcada ana-
plasia y slevado indice mitstico. Tiene capacidad
de recidivar localments y dar metdstasis an pul-
man, higado y hueso.

Se describen ocasionales casos da localizacion
retroparitaneal® asociado a nevus gigante pig-
mentario, con componente melanociico en al 1u-
mor nerviasa retropentoneal, confarmands un nue-
vo cancepto, [a neurccristopatia, enfermedad ra-
sultante de aberraciones en la migrasidn, creci-
mianto y citodiferenciacion da los tejidos de la
cresta neural (Bolande, “Hum. Pathaol”, 5:409-429,
1874}, Posee el Schwannama maligna "de novo”,
que representa sclameanta el 0,01 % de 1odas las
neoplasias malignas retroperitoneales, mal pronds-
lico con una sobrevida del 50% a los 5 anos an
pacientes tratados con exéresis radical. Llega a
veluminosa magniud (mas de 20 cm, de didme-
1ro). Posee alteracionas genéticas evoiutivas en las
recurrencias de la enfarmedad®.
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La activacian mutacianal del gen neu {erb.2}
parace jugar un papel critice en el conirol de la
diferenciacidn y proceso de oncogénesis de la
célula de Schwann,

Se ha aislado al gan responsable de la
neurafibromatosis tipo 2 (gen NF2), mapeado an
el cromosoma 22g. El analisis de ADN de
Schwannomas demostrd complata pardeda de fun-
cidn del gen NF2 en algunos casos, evidenciando
qué se trata de un gen supresor tumoral v, por lo
tanto, el diagna genética i ico de
pacienies con riesgo de desarrollar neurofibro-
matosis fipo 2 es ahora posibie,

Tambign ha sido alsiade el gen responsable de
la neurafibromatasis tipe 1 (NF1) (179 11.2), que
tunciona también como gan supresor tumoral; y
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expresa una marcada diversidad genolipica, pue-
de tener localizacidn exirarrenal retropentoneal,
Las caracteristicas genotipicas muestran diferan-
ciacitn é ¥ imatica orl-
ginada en una célula de cresta neural plurpotenta,
sugiriendo los casos renales diferenciacion celu-
lar de Schwann’.
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METAPLASIA MUCINOSA
DEL MESOTELIO RETROPERITONEAL

CISTOADENOMA MUCINDSO
RETROPERITONEAL

Los MUCINgS0s
les; eventualidad surmamente rara en esta localiza-
cién, poseen la particutaridad de no estar adheri-
dos, ni en continuidad con drganos vecinos; los
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2. Carabias E, Garcia Mufioz H., Dihmes F, el al;
Pramary Mueinous Cyslald:ﬂocammama of the
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anticugrpo menoclonal 2 BS ¥ un anticuerpa poll-
¢lonal contra papsindgenc Il denominade PG I,

CISTOADENOCARCINOMA MUCINOSO
RETROPERITONEAL PRIMARIO

El QCAMZinama retrop
neal primario, sin evidencia de origen exira-
ra!ft.perltcneal ovarico o pancrsénnco. esta referi-
do en I de sexo | de
quinla década de ia vida, infitrantes, en los que
se posiula origen ovarica ectopico hlpotéﬁno‘ o
bian mas reci una i
dal masotelio celdmico -enoperlloneal

Aepert of & ease and Litsraliure
Revigw. Virchows Archiv, 1095; 426 [B): 641-5.
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TEJIDOS GERMINALES

Teratoma

Las prolferacicnes leratomatosas se interpre-
tan coma originadas por células embricnarias
totipotenciales producidas por I8 divisidn parteno-
genética de las células germinales la que signifi-
ca profiferacion de celulas germinales sin fecun-
dacidn, Pueden dar arigen a tejidos adultos
{teratomas maduros) ¢ embrionarios (Inmaduros),

Existen casos de feratomas en los cuales las
celulas embrionarias, en lugar de mostrar sus mul-
tiples capacidades de diferenciacion evolutiva po-

produce una fisura del leratoma quistico o solido
puede generarse la denominada “gliomatosis
peritoneal” que consiste en implantes peritoneales
sin consecuancias de tejido nervioso maduro, @
bien &l cuadro denominado “peritonitis cleogra-
nulomalosa® censtituida por multiples v pequenas
nddulos amarillentos en la suparicie peritonaal
asimisma formados por granulomas lipsfagicos y
de tipo cuerpe exirafo, que Involucran escamas
cdrneas, volcadas por efraccidn de la pared
quistica al periloneo,

En el relroparitonen se presentan coma masas

tenciales, se desarrollan e ha-

padunculadas con

cia un fejido I. San los
¥ esfan

und hi que involucra plexos neryvicsos y
celulas de tipo endecring que inmunohistoguimi-

por &l estruma avarll,
por tejide firoideo, y al carcincide ovdrica o
argentafinama,

Ei teratoma maduro posee te|idos adultos bien
diferenciados y puede ser sélido o mas frecuen-
temente quistico. Existe una lorma curicsa de
teratoma con desarrollo en su interior de estruc-
turas fetales completas, como por ejemplo miem-
bro superior, denominade feratoma fetilorma.

En la forma sdlida posee tB]]UOs adullus con
cavidades qui en c
en:apsuladas Es infrecuente y a pesar de estar
canstituide. por tejidos tipicos v maduros puede
lener una evelucion maligna no pradecible por el
estudio hitlalegice, come acurre en los teratomas

testiculares,

La forma quistica, puede estar constituida por
tejidos de una sola capa embrionara {quiste
darmaide), o fejidos de dos o tres capas embrio-
nariag.

En la forma quistica de una sola capa (quiste
dermoide) posee un nédule panetal gue se deno-
mina "palo cefdlice” que incluye pelos, ufas, dien-
&5 y ocasionalmente lefida nervicse (el que se-
fata particularmente mal prondstica cuando mues-
tra diche componenta nerviosa can cardctar em-

ronario - fubos los -], Si se

revelan ongan digestive. En ocasiones las
celulas endocrinas enféricas estdn aisladas de las
estructuras dileranciadas de la mucosa Intestinal
o de alementos neurales, Estos hallazgos slagie-
ren gue las c2lulas epiteliales endocrinas de la
mucasa intestinal no tienen &l mismo crigen que
fas neuranas simpaticas entéricas, y serian pro-
bablemente de arigen endodérmico. Estas tera-
tomas que ﬂodn’an denomlnarse imvertebrados,
bBien dif o 0% de 5is-
tema nerviosa antérico bien recanccible, sugieren
gue el teratoma y la entidad feto en feto serian en:
tidades relacionadas gue se diferencian por el gje
vertebral existente en la Gltima entidad cilada.

NEOPLASIAS MALIGNAS DE TEJIDOS
GERMINALES

Infrecuentamente las necplasias malignas de
celulas germinales se ariginan en dreas extrago-
nadales, es decir fuera del ovario o testiculo, pu-
dienda ocurrir en retroperitenen, mediasting, higa-
do, regién sacrococcigea, Dichas neoplasias afec-
tan una franja de edades gque abarcan desde el
primer afa de vida hasta los 54 afios, con predo-
minio masculing. Los tipos histolagicos correspon-
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den a seminomas, leralocarcinomas, carcinomas
embrionarios, tumares del saco vitelino y corion-
carctnomas. Estos tipos histoldgices pueden asi-
mismo participar conjuniamente, y lo hacen con
frecuencia, conformando lag formas mixtas de
nec-plasias primarias extragonadales’

Las neoplasias germinales, en general, puedan
adoptar cardeler sincranics © sucesive con locali-
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mas mixtas, con macroscopia heterogénea y dreas
cavitarias, necrosis y hemorragias, cursando con
elevacion sérica de alfafetoproteina y/o gonado-
trafina corldnica.
Teratocarcinoma

Esfe grupo esta integrado por las farmas no

previas ¢ po icres a
neoplasias germinales retroperiioneales®.

da tipo inoma, que co-
rrespanden a teratormas con transformacion ma-

La sintomatelogia de estas retra-
parntoneales puede manifestar dolor dorso-lumbar,
edema de miambros o genliales externcs?,

La morfologia microscdpica debe ser correcia-
manie por aj los tera-
péuticos exltosos a un preciso diagndstico dal o
los tipoe celuiares garminales malignaos, por lo que
debe estudiarse la pieza quinirgica con metoda-
logia seriada amplia en |z toma de muestras de
tedos los sectores del blastoma, pars que el in-
forme anatomopatolagico sea fiel reflaje de los
posibles tipos histoldgicos que constituyen las for-
mas mixtas de fumaores germinales, hallazgo que
puede considerarse frecuente, con excepcion de
los seminomas del adulio v los germinomas infan-
tlras.

Seminama

Histoldgicamente se diferencian los tumores de
tipe seminoma en sus variedades tipica o clasica
una de ellas y espermatocitica la restante; la pri-
mem estd constifuida por células unifermes, de
citoplasma clara gluconénice, similares a las eé:
lulas germinativas primarias. ademas de un
estroma fibraso delicado y reaccian granulomatosa
linfacitaria intersticlal y ccasionales aranulomas
epitelioides; puede posesr, en el 10% de los ca-
sos, células sinciclotrofoblasticas aisladas que
expresan positividad inmunahigtoquimica para
gonadatrofing coridnica,

La slgulente forma, espermatocitica, es infre-
cuente, sin formas mixlas demostradas, afectan-
do adultos afosos, conformada por células pegque-
fias semajantes a espermatocitos secundarios,
ademas de células medianas y células giganies.

Mo Seminomatosos

Los no seminomatosos en general afectan pa-
cientes por debajo de los 35 afos, frecuentes for-

ligna carcinomatosa. que son excepcionales, &n
lanto existen formas inmaduras de teratomas con
tejldas poco diteranciades y frecuentes mitosis,
asaciados a carcinoma embrionaria, sobre lodo en
fos adultos.

AA =Tl

Existen cambics en la expresién de los genes
Copun; Hox 1,6y Oct-3, ya sea por up- o.down-
requlaticn, asociados con la diferenciacion celular
de los feratocarcinomas*.

Carcinoma Embrionario

El carcinoma embrionano posee incldencia
entre fos 20 v 30 afios de edad v constituye et 20%
de los fumores de células germinales. Se presen-
ta con elevacion sérica de allaleloproteina y
genadotroting coridnica, con histalogia de células
inmaduras que conforman masas solidas o estruc-
turas glandulformes, con elevado indice mitoti-
ca.

El tumor del saco vitelino (tumar del seno
endodérmico), de tipo histoldgice complejo, con
esfructuras ‘roseloides” en darredor de vasos,
glomeruloides o pseudovesiculases semejantes al
saca vitelino, cursa con presencia de alfatetopro-
teina sénica, Pueds prasentar cuerpas embnicides
(semsjanies a embridn trilaminar} y en ese caso
s& denomina a la neoplasia peliembrioma. Existe
una variante simil endomatricide del tumor del
saca vitelino,

Coriocarcinoma

El coriecarcinema cursa cen gonadofrofina
coridnica en suero, siendo macroscopicamente
h a4 con histelégi de cite

y sinciciotrofobiasts.
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Las metasiasls de eslas necplasias pueden sar
peritoneales, pulmonares, hepaticas y en ganglios

linfaticos,
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acuerdo con &l normal decrecimiento para &
alfafeio proteina (AFP) cuya vida media es de sie-
te dias y para la befa gonadetrofina corlanica
(BGEH), La H corresponde a humana. Su vida
media es de tres dias. La categoria S se basa en
&l valar nadir de la b-GCH y da AFP despuss da

Durante los uitimos afcs, la y fun-
cién de proteinas tisulares placentarias (Pps), han
sido estudiadas, y se ha identificade el cadige
ganético de cada una de ellas, E| ARNm (ARN
mensajero] de la PP11 se expresa en células de
corocarcinomas (ademas de hallarse tamblén en
adenocarcinoma endomatrial). siendo sugerido su
papal en la carclnogénesis de estos tumores.

Por ofre fato, lambién se ha invastigada la pre-
sencia de secuancias de ADN de papiloma virus
humana tipos 16 y 18 an los corionarcinomas, no
habienda side ancontrade ADN de HPY tipe 16,
paro si ADN de HPY tipo 18 en el 50% de los
casos; al intentar hallar felacion entre este virus
y la carcinogénesis® ¢

TUMORES RETROPERITONEALES MALIG-
NOS DE LOS TEJIDOS GERMINALES

Para comprender la clasmr:ac:lon clinica que pre-
conviens e b de los
tumores germinales gonadales de la que deriva.
De acuerdo con la quinta edicién de la clasifi-
cacidn T N M de la UICC, Ginebra 1287, fas re-
las son s sigukentes:
. Debard haber confirmacidn Ristoldglea v ia di-
visién por fipo histelégico.

ra

la arqui ia el valor sérice de la ldctica
dehidrogenasa (LOH) gue susle astar elevada en
esta enfermedad, tiene valor prondstico en pacien-
tes con enfermedad metastasica v es Incluido para
la- estadificactan,

Ganglios linfiticos regionales

San los paraadrticos, preadrticos, intercavoadrti-
COS, precavos. DAFACAVOS, ralrecavns ¥ relroadticos.

CLASIFICACION CLINICAT N M

T - Tumer primario
La extensidn de! tumar primario es clasificada
después de a crgulectemia radical. Ver pT. Sl a
ia no ha sido realizada se utiliza ef sim-
nolo TX.

N- Ganglios regionales

NX  Elcompromiso de los ganglios regionates no
puede ser establecido,

NG Sin metésiasis en los ganglios regionales,

N1 Metastasis con una masa linfoganglionar de
hasta 2 cm. en su mayor dimension o mul-
fiples ganglios linféticos, ningunc mayor de
2 cm. en sumayar dimensién.

Nz M con una masa de hasta 5 cm. en

La | dalca no es ap

. La estadificacion estd bazada en la ﬁxtensuﬁn
anatomica de fa enfermedad y en la detarmi-
nacién de las marcadores lumorales séricos,
Los siguientes son los procedimientos para

establecer las categorias N, My 5:

Categorias N Examen fisico & imagenas

w

sumayoer dimension o muliiples.
Linfonédulos de entre 2 y 5 cm, en su ma-
yor dimensian,

N3 Metastasis con una masa lintoganglicnar
mayor de 5 om. en su mayor dimensicn

G ias ME; fisica, ytests M 5 is a di 1
bioguimicos MY Metastasis a distancia no puede ser esta-
Categorias S Marcadores tumorales séricos biecida,
MO Sin metastasis a distancia.

Lee estadios son subdivididos sobre 1a base de
la presencia y grado de elevacion de los marca-
dores fumarales séricos. Su determinacidn debe
ser abtenida iInmediatamente antes de la orquigc-
tomia vy si estén elevados deberd repetirselos en
forma serlada despuds de la orquiectomia de

M1 Metdstasis a distancia,
M1a Metastasis infoganglionares no ragio-
nales o pulmanares.
M1k K is en olros sitios
distintos de log ganglios no regiona-
les o los pulmonares
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CLASIFICACION PATOLOGICA pT N M phN1  Metastasis con una masa ganglionar
lintdtica de hasta 2 cm en su mayor diman-
p-T  Tumer Primario sion y -5 o menes ganglios posiivos, ningu-
pTX  El tumor primario no puede ser establecido no de mis da 2 em. en su mayor dimensidn
{8l na se ha realizado la orquiectomia radi-  pNZ  Metdstasis lfoganglionar con una masa de
cal debe ulilizarse el simbolo TX). entre 2'y 5 cm, en su mayer dimensidn
PTO Mo evidencia de tumar primaria {por & scar o mas de 5 ganglios positivos, ninguno
histoldgica en testiculs). mayar de 5 em.; o evidencia de extensicn
pTIS MNeoplasia infratubular de células g I lonar del tumar,
{carcinoma an situ). PN  Metastazis ganglionar con una masa mayer
pT1 Tumer limitade al lesticulo y epididime sin di 5 cm. en su mayoer dimensidn.
imasion vascular ni linfatics; el tumor pue-
de invadir la albuginea pero no la Wnica  pM Metdstasis a distancia
waginal. La categonia pM comesponde & la categoria M.
pT2 Tumer limitado &l testiculo y al epididimo
con Invasion vascular o linfatica, o tumor  S- Marcadores Tumorales Séricos
axlendida a través de |a albuginea concom-  8X  Los estudios de los marcadares séricos no
promisa de la tinica vaginal estan disponibles o no fueren realizados.
pT3  El tumor invade el cordon espermatica cen S0 Nival sérico de los marcadores en [imites
o sin imvasion vascular linfatica, normales
oT4  El tumor invade el escrofo con o &in inva-
sidn vascular o linfatica. LDH BGCH (m1Wml}  AFP{ng/ml)
Si<15x N y < 5000 y o =1000
ph- G lios Linfati 8215 -10xM o 5000- 50000 o 1000- 10000
phX  Ganglios linfaticos regionales no pueden ser  S3=10xN o > 50008 =10000
establecidos.
phO  Sin metdstasis en los ganglios infaticos re- Hota: N indica el limite superiar del valor normal
gionales, pasa LOH
AGRUPAMIENTO POR ESTADIOS
E O pTiS NO MO 505%
E I pT1-4 NO MO SX
E A pTi NO MO 50
E’lR pT2 ND W 50
pTa HO MO 50
pTE NO MO S0
ElIs cualquier pT/ITX ND MG 51-3
El cualquisr pT/TX N1-3 MO sX
E A cualquier pT/TX N1 M 50
cualquier pT/TX N1 MO 81
E I8 tualquier pTITX N2 MO 80
cualquier pT/TX NZ MO 51
E Iic cualguier pT/TX N3 Mo 80
cuilquiet pT/TX N3 MO 51
E i cualquier pT/ITX cuakgules N M1, M1a 5%
E iHA cualguier pT/TX cuakguiar M M1, Mia 80
cudlguier pTITH cuakguiar N M1, Mia 81
EWB  cualquier pT/TX N1-3 MO sz
cualquier pTiTX cualguier N M1, M1a 82
E S cualguer pTiTx Ni-3 MO 83
cualguier pTITX cualguier N MiMia 5a
cuakquier pT/TX cualguisr N Mib cualquisr §
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Como {ue mencionade al comlenze de este
capitulo, la que antecede es la clasificacian clini-
ca de los tumares germinales de comienzo en las
gonadas y que sirve de base a |a clasificacian de
Ios tumares malignos germinalas extragonadales
¥ i paritoneales,

En lo referente a la aplicacian de la categoria
T =& cbservan dos escollos con dificultades difi-
ciles de superar an algunos casos determinados,

En primer lugar cuando @ diagndstico no es
realizade como hallazgo tomografico en un pacien-
te estudiado por otros motivos y 2° cuando a pre-
sentacion clinlca carece de sindrome paraneopla-
sleo’.

TUMORES GERMINALES EXTRAGONADALES

CLASIFICACION CLINICA
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fermedad en dos sltuaciones, como sucede en los
lumeras de pulmdn no a peguefias células, a5
decir enfermedad locorregicnal v extendida. En
esta titima situscion corresponde a los estadios
IIA-B y C.

Con regpecto al tratamienio, salve los
seminomalosos que son radicsensibles v radicou-
rables, todos los demds deben realizar quimiote-
rapia, Independientermente de que hayan sido ex-
tirpados. La excepcidn la constiuyen los seming-
mas de gran volumen con grandes masas no ra-
secadas o persistentes, en cuyn caso deben reci-
bir tambign guimioterapia e irradiacion,

GUIMIOTERAFPIA

Los tdrmacos que han side descriptos por
Carter, § son los siguientes;

RO AP RC=RP

Si queremos aplicar la clasificacion TNM 88 papaian o 57% 57%
my dificil establecer |z categoria T que corres-  Clorambucil 25 25 50
pande at tumor primario, debide a gue por la pro-  Ciclotesfamida 100 [+ 100
fundidad de fa localizacign retrop |, cuan- 1} 40 AQ
do se p los pri i como da-  Flugrouracilo i} 30 a0
lor dorsal o masa palpable, 8sia puede confundir-  Vineristing o 57 v
%@ con complejos adenopaticos regionales de can-  Vinbiasting 16 6 52
fusa interpratacion. i:‘:;;"i‘:r":a 2 ;5 :: ?E

La excepcitn la constituyen los casos que se b 3 o8 31

diagnastican Ia} nte como
tomograficos realizados por otrog motivos o los
que aunque infrecuentes en etapas iniciales pu-
dieran debutar con ginecomastia.

El estudio histopatolégico de las piezas de re-
seccidn a veces parmite la identificacion de
ganglios metastatizados, pero en ocasiones. La
Imvasion es masiva con reemplazo de toda la es-
tructura ganglionar, con lo que se hace muy difi-
cil sino imposible la diferenciacion entre tfumor pri-
mario y ganglio invadida.

Par todas estas razones es que proponemas
dos clasificaciones para los tumores germinales
extragonadales retroperiteneales:

La primera de ellas sigue los lineamientos de
la LICC TNM Classification of Malignant Tumours,
Nuestra propuesta no reconoce el T, por las razo-
nes anlanormente expuesias, debide a la cual
reconocemos desde el estadio IA-B y C hasta los
estadios IIA-B y C.

La segunda clasificacidn que proponemas es
mds simple ¥ agrupa todas las elapas de |a en-

Donde: AC= Remision compéeta; AP= Rermsidn parcial
Mota: Las resp antes i P
den a manoquimicterapia

TUMORES GERMINALES EXTRAGOMNADALES
RETROPERITOMEALES

Poliquimioterapia

El primer esquema de poliquimtaterapea desta-
cable fue el de LI y col. quienes combinaran
clo ilo, metotrexate y actinomicina-0 can un
45% da remisiones objetivas globales y un 12%
de remisiones completas

Posteriormente  Samuels y col, combinaran
diversas asociaciones que incluian Bleomicina v

i con respuestas globales del 75% de
las cuales cerca del 40% lueron completas.

Esta ica se pafa de i
foicidad: mielosupresion con neulropenias acasio-
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naimente febriles, sepsis, alopecia y con un 5%
aproximadamente desarroliando fibrosis pulmonar

Pautas de tratamiento mas reclentes noorpo-
raron el Cisplating, que es el farmaco mas poten-
te en el tratamlante de los tumores malignos
germinales. La posibilidad de su utilizacién se
debe a nuastro compatricta el prol. Dr. Esteban
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100 mgfmidia por einco dias.
20 myg/mifdia por cinco dias, con la
prehidratacion correspondisnta.

Etoposida
Plating

Pauta terapéutica VIP

Vnnblastma 0,11 mg/kg dias 1y 2

Citcovic, quisn j an &l Sloan-.
Kﬂ!!ermg Cancer Center de Nueva York, diseid un
pre de hiparnid; idn y diuresis for-
zada manitol-inducida que parmitid triplicar a do-

1,2 gim¥idia por cinco dias, mas
Mesna como profector de fa taxicidad
vasical, a razdn de 200 mg/m® cada
ocha haras por clnco dias.

sis de Cisplating (CDOP} sin nafrotoxicided. Plating 20 mygimiidia por cinco dias,
Asi, Einhorn L de la Univarsidad de Indiana,
agregu CDDP al eficaz esquema da vinblastina-
100% da tas con
74% de ¥ BE% Bikilograf

una curacian del B0%. Comparemos este altisimo
indice de curagiones con el de 35% para |la com-
binacian vinblastina-bieamicina y el de 8% para el
esquema de Li que usaba la triple combiracion de
clorambucil metotraxata y actinomicina D,

Las nuevas pautas de tratamiento consideradas
standard son las que se dan a confinuaciors:

« 1% linea, aplicable con criterig de adyuvancia
o de avanzado IIIB. El régimen se denomina BER
sigla que coresponds a Bleomicina, Etoposida y
Platina.

o 2* linga para recaidos o avanzados de alio
riesgo, e decir Estadio IIIC, Este régimen es lia-
mado VIF, respondiendo a ios farmaces Vinbias-
tina, Ifesfamida y Platina.
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TEJIDO OSEO VERTEBRAL

Osteosarcoma
LTERAC

Lineas celulzres de ostensarcoma humano fue-
ran investigadas en cuanto a fa aparicién de alte-
raciones cromosdmicas, oncogenes y genes su-
presores tumcrales; todos log cuales han sido
Implicados en la genesis tumaoral

Entre las anomalias cromosdmicas halladas se
encuentran hipodiploidia, hiperdiploidia, triploidia,
letraploidia y pentapioidia. Reardenamientos as-
fructurales se reconocleron en los brazos cro-
mosamices 1p, 1a, 3p, 3q, 5p, 6g, 7q, 11p. 13p;
14p, 159, 16p, 16q, 17p.: 20g, 21p y 22q, Las ban-
das mas frecuentements involucradas son g1,
1921, 1942, ¥q1t y 17p11-p12, Los 8p y 17p11-
p12 parecen ser esp pam

Los oncogenes y genes suprescres tumoralus
involucrades en los oslaosarcomas son:

* amplilicacion del c-myc

* mutaciones del gen p53

* amplificacion y expresion en mas del oncogen
MDM2Z {homdlege humana dal gen murine double
minute 2}, que a través de su unidn con la protei-
na p53, resultaria en una inactivacion funcional de
la misma.

* amplificacidn del gen mdri, ascciada a una
expresidn aumentada de 170KD glicoproteina

" Ab1: relacionade con peor pronostice de la
enfermedad por prasentar rdplda evelucion clini-
ca y mayor tendencia 8 metdstasis seas.

El estudic del HLA ha revelado un aumento
significativo de los antigencs HLA-411, HLA-A24,
HLA-AZE y HLA-B7.

La actividad morfogendtica dsea, mediada por
las proteinas morogendticas oseas (bone marpho-
genetic proteins = BMP}, presents en una propor-
cidn de osteosarcomas (57%), estd relacionada
CON UN paor prontstice’ 448

NEOPLASIAS OSEAS Y
SINOVIOARTICULARES PRIMARIAS Y
SECUNDARIAS

La repercusion retroperitoneal de las neopla-
siag dseas primarias es infrecusnle, coma por
ejemplo la de los osteosarcomas, condosarcomas,
etc.; a io cual e$ necesana agregar que de apa-
receruna neoulasua de lag caracteristicas citadas
en P deben las farmas
extraesqueleticas primarias de partes blandas de
£503 1ipos umarales (osleosarcema, condosar-
coma y tumor de Ewing extradsen),

Los sarcomas de origen oseo de tipos histo-
Idglcas haliados asimisme en partes blandas
(ang . fib ) asi daban

cuidac para deslindar su

(p170), cuya nivel se halla relacio-
nada can el grado de sensibilidad a la quimiotera-
pia.

* mutaciones del gen Rb1

* mulaciones del gen erb.B.2,

Aquelios con los que se ha encontrado corre-
lacitn con fa clinica y el prondstica de
lz enfermedad son:

* MDM2: asociado a la prograsian tumoral y
dasarrcllo metastético,

* mdri: es el mas impartante pradlch:r de
aslegsarcomas tratados con quimi no par

erigen primario dseq extendide a retroperiloneo o
bien a punto de partida de partes blandas que
compromete hueso.

Las necplasi ar
puaden proceder de localizaciones de carcinomas
en cuerpes verlebrales con caracleristicas de tipo
osteclifico v osteocendensante y su proyeccion a
lejidas vecinas.

Ocaslonalmenta pueden obeervarse neoplasias
malignas de tipe singvial o sinoviearticular {sina-
via ) que s& pray al refroperitonan,

compartamisnto tumoral s agresive, sino por
talta de respuesta a las drogas citotoxicas.

identificandose facilmente por su cardcter
histolégioo Blfdsieo con componente Tusocalular
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poco dilerenciado y sincviotelial, aungue existen Cancer, 1934; 30 A (6} B27-31,
casos exclusivaments fusiformes en su celularidag 3 Nilbert M. Rydholm A, Willen H.: MDM2 GE-ﬂE

geiipnr g, ; C with Bing 1
de:siicl can.el fib Soﬂ' Tissue Tumor Genes Cancer 1994: @ (4): 261-
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MESOTELIO RETROPERITONEAL

Quistes Mesoteliales

Los quistes mesoteliales con ravestimienta in-
fterna mesotelal tipice, deben dil i de los

Otros alcances 2@ han logrado en diagndstico
dilerancial, pronastico y tratamiento,

La aplicacién de inmunchisteguimica para
parmite el diagnéstico diferencial

pseudoquisies, originados secundari. an
apendicilis complicada por absceso y que no po-
seen cubiarta interna mesotelial

Mesatelioma Maligno

El i beni i el
mesotelioma maligno, difuso, son neaplasias
en las que las formas

papllares o mixlas sobre la fibrosa a diferancia de
lo'que sucede en la serosa pleural, localizasidn

aritra { 8
basados en la premisa de que la expresian de la
citequerating es fracuenta en los mesolsliomas
pero muy rara en los sarcomas, También la
Inmunuhlsloqulmlca permlts discriminar entre

inoma y 1as: un pangl consis-
tente en antl CEA, EMA y B72.3 es suficiente en
més dal 95% de los casos. Cuando los 3 resulia.
dos son negatives, el diagndstica de adenccarc-
noma es extremadamente Inciarto; mientras que
cuando 2 o 3 resuliades son positivos, el diagnds-
fico de ad gs casi de certeza,

esta Gltima en gue a forma flbrosa es
Es necesario tener en cuenta al mesotelioma fi-
broso localizado maligne, como diagnéstico del
fibrosa localizado benigno. La variedad difusa po-
seg aspecte epitelial, lasocelular (sarcomalaide) o
bilasica (con ambos companentes).

ALTERACIONES GENETICAS
Analisis citoganélicos detallados lievados a

rabo sobre mesoteliomas malignos han identifica:
do multiples alieraciones clonales. Los das cam-

Uni de los estudios realizados Gltimamanta,
muestra qua 42% de estos tumares son dipicides
y 58% aneuploides. Los pacientes con fumoras
diploides presenian una sobrevida mucho mayor
que aguellos con tumores aneuploides, por o gue
el analisis de la plaidia de ADN puede ser un fac-
tar prendstico de los mesoteliomas malianos,

Existe un potencial terapéulico en el recombi-
nante humano de interfercn-alpha (rhu IFN alpha),
20i0 0 en itn con ofras si o Con
atecto sobre al crecimiente tumazal con 2 inmunc-
meduladoras y antiproliferativas como son los beta-

bios mas frecuentes son pérdidas
en regiones especificas 1p 21,22 v 9p 21.22 (esta
lttima hallada en el 83% de los casas)'. Otras ano-
mallas {recuentes son pardidas de 3p 21, 9p 13,
6Q 15.21, pérdidas numéricas de cromosomas 8p,
14g. 18, 18 ¥ 22 q; y ganancias de los cromasa-
mas Sp. 6p, 8q. 159, 17q 'y 20°

Entre kos genes relacionados con estas tumo-
res encontramas: la protelna ps3 en el 25 al 70%
de los casos; &l gen mdm® que actuaria inhibiendo
a la p53% inactivacién de gen CDKNZ [eyclin,
defendant kinase Inhibitior); el gen SV4D y los
genas ICAM.1 (intercellular adhesion maolecule-1)
¥ VCAM-1 (vascular cell adhesion maleculs 1).

y @l alph, itina; y como
fratamiento paliativo, asociade a anficuerpos antin-
terleukina-6 (IL-6F* ya que se cree que asta Gltima
sustancia es la responsable de la presentacion de
los sintormas que acompafian a estos tumoras
come fiebre, pérdida de peso y trombocitosis,

Mesotelioma

Se atribuye & Adami (1208)* el origen deal ter-
minc mesotelioma y a Klemperer y Rakin {1831)"
Ia distincidn de sus tipos epitelial y ibroso,

Es un tumor de rara observacion, sin embargo
su frecuencia se halla en aumento.
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Principalmente afecta a individuos de 50 a 70
afias con un leve pradominia en &l sexa masculi-
no. Sa origina en superficies serosas y es tres
veces mas fracuante en la cavidad pleural gue en
la peritoneal, Otras locaiizacicnes como el
pericardio, Wnica vaginal, etc., son sumamenta
raras, précticamente excepcionales. En fodas las
localizacicnes puede tener crecimienio difuso o
eircunseriplo denominade mas apropladamente
crecimiento localizado,

A la primera forma corresponde el 75% da to-
dos los casos. Hay estimaciones acerca de 1a in-
cidencia que refieren 0.22 casos por 100000
habitamies y por afio y 0.2% de fodas fas necrop-
sias" ®. Un factor eticléglco as |a exposicion  los

y el de casos d
que representa un 50% de Incremento sobre la
década pazada probablemante refleja el largo pe-
riodo de latencia entre |a exposicidn a los ashes-
tos entre los afos 40 a 60 y la an cli-
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que el mesotelioma tipo epitelial fiene un mayor
prondstice que las fipos sarcomatoso y mixle.

El diagnostico de mesotelioma pueds ser difi-
aif para el patélogo, coma per elemplo la diferen-
ciacldn entre adenocarcinoma y mesotelioma
lubulopapilar’™.

Los resultades seran dptimos cuanda un
patdloge experimentado observe suficientas teji-
dos frescos y fijados an formol con técnicas de
inmunchistoquimica,

SISTEMAS DE ESTADIFICACION';

El mesotelloma es una enlermedad hetera-
génea con sobrevidas diferentes segun los diver-
505 autores. Caracleristicas tales como paciente
Joven, sexa femening, subtipo epitelial, recuento de
plaguetas normal, ganglios linfaticos no eompra-
metidos y ausencia de dolorn estdn asceiadas con

nica. Otres factores de rlesgo. que explicarian un
20% de los casos, no relacionades con los asbes-
tes, estarian constituidos por luberculosis, radia-
cidn, algunas fibras mineralas y el SV40 {simian
virus 40) Inyectado con algunas vacunas antipelia
contaminadas.

Diesde el punto de vista da fa histologia se han
deseripte tres tipos:

1) epitelial

2) fibroso

3} mixto con companente apitelial v fibrosa.

mas p pero la falia de con-
senso acerca de un sistema uniforme de
impide una i valida de
paclantes de diversas Instituclones.

Sir ambarge, la UICC solo recomienda la cla-
sificaciin por el sistema THM para el mesotelioma
maligne de la pleura. De modo que no describe
clasificacidn alguna para peritonso, albugines, ato.
Esta s la razon por ta gque es necesario haltar la
mayor similiiud posible con fa mejar clasificacion
del mesotelioma pleural, a los efectos de poder
comparar los casos de localizacidn retroperitoneal
de d Deliniremos como la

Cada tipe puede ser difuso o li ¥ en-
tre los i difusos los tipos
epitelial y mixto y enire los localizades el tipo fi-
broso.

El masotelioma epitelial difuso puede presen-
tar un patrén tubulopapilar bien diferenciade o por
el cantrario, farmas pobremente dilerenciadas,
mercs nidos de célfulas tumarales, ya con aspec-
te unitorme, ya con considerable pleomorfisma.

Los tres fipos icos antes i 1
se explican porgue los mesoteliomas derivan de
stem cells mesoteliales que son por definicidn
plutipatenciales. Tales células troncales se diferens

major clasificacion a aquella gue bdsicamenie
permita separar a los pacientes resaecables de los

bles y predecir un prond Incl o
sobrevida. Algunas de las numerosas clasificacie-
nes para el mesotelioma pleural son las que se
mencionan a continuacian:

Afia 1576, sistema de Butchart, tiena en cuenta
el tumor, los linfenddulos y las metastasis hamatd-
genas, No define la carga tumaral,

Ano 1980, clasificacién de Chahinian. Fue la
primera en aplicar las variables de tumor (T),
linfonddulos (M) y metastasis (M}, Sin embarge ne

cian en i} o i

El tipa histakdgico dominante clasifica a los gru-
pos como epitelial en un 50% de los casos,
sarcomatoge 35% y mixte 15%, con implicancias
pronosticas. Algunos estudies han comprobado

separa resecables de iressecabies,
ni es ufil para predecir la sobrevida.

Afo 1980, un egquema revisado fue propues-
1o por la UICC, perc adolece de las mismas
imprecisiones respecta de fa calegoria T
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Afio 1884, el sistema mds recients basado en
fas categorias THM fue propueste por el Grupo
Internacicnal de Interés en el Mesctelioma, Pro-
vee mas defallada descripoion del estado del Ty
definicion de sutiles diferancias, como compromi-
50 paneial vs visceral, Sin embargo se esfima que
probablemente requiers una revision.

Finalmente, la

TUMORES RETROPERITONEALES.

DIAGNOSTICG

Los primercs sinlomas son vagos, como
discontort infragbdominal difuse e impraciso v lue-
ge de la invasion neurosansitiva dolor mas iocali-
zado y de severidad creciente, lo que Indica an-
fermedad Iocalmente avanzada, Pustie haber

Mass. en cuatro estadios:

lasif de ¥ genaral como males-

col. de Brighan and Wamen's Hospital, Boston  tar, hiebre, sudores nactumos y pérdida e peso.
Un elemente de mal delico es la de

o hiper en Ios masate-

Estadio Datinlcian

I Enfermedad confinada al interior de
una capsula de la pledra parietal:

liomas pleurales. Transpolandolo & log retroperito-
neales por tener la misma histologla, conviene
tenerlo presente a los Hines diagndsticos cuando
un pacients cm:relu presente una Immbﬂmlosls

pleura, pulmdn, pericardia
ipsilateral, o enfermedad en la pared
foracica limitada a silios de biopsias
pravias

I Todr lo del estadio | con linfonddulas
i (NT-N2} p

] Extensidn local de la enfermedad a la
pared lordcica o mediasting, corazdn,
o a traves del diafragma al peritanes,
con o sin compromiso linloganglionar
exiratoracico o contrakaleral (N3).

v Metasiasis a distancia

Nota: Los pacientes con estadios || y 1l de Butchart
estan Iru:lu»dns an ol estadio |1 El estadia | n-,-,pr:sen-
la p con nddulos neg, . Los

pacientes en estadio 1l son resecables pero tienen
ganglios positives.

Siguiendo este modela se propane una clasifi-
cacion para las mesoteiiomas retroperitcneales:

Estadio Definicidn

| Enfermedad confinada al interior del
espacio retropeariioneal,

1 lgual aj estadio | con ganglios regio-
nales, lumboacrlicos positivos,

i Extensién local de la enfermedad a
organos vecings, retro o infraperito-
neales, ascitis, o a través del diafrag-
ma al mediasting.

v Melastasis a distancia.

ite tica, Otros pRME-
reoplasicos observables son la hipogiucemia (por
alte consumo o por secrecian de sustancias insu-
Ima like), hlparcalaerma TEM pulmenar, anemua
d y sin-
drame de secrecian mapmplada da hormona
antidiurética, En casos avanzados pueds chservar-
se ascitis y a veces obstruccedn intestingl, lo qua
hace al proceso irresecable,

Lot estudios de ima como radialoegia del
tarax, TAC y RMN cumplen un rof indispensable
para estadificar y disefar el tratamlenta. Coma
criterios de iresecabilidad indudable figuran la in-
vasian loracica transdiafragmatica y las metasta
sis a distancia.

Para establecer g diagnostico de cerieza es
necesano redlizar una biopsia, usuaimenre par
ratroper vig o |
Cuande ss trale de un caso clinicamante y por
imagenes, resecable, convendrd evaluar muy bien
al sitio da entrada del instrumento de fibroviden
andoscopia con el objeto de emplazarla incisién,
de ser posible, de manera gue permita la resec-
cién del trayecto en block. De esta manera sa dis-
minuyen las posibilidades de s implantes da cé.
lulas tumorales,

Elementos para diferenciar el Mesolellams
Pieural Maligna dal Adenocarcinama;

TRATAMIENTO DEL MESOTELIOMA

Del arsenal terapéutico utilizado para los pa-
cienies con esta patologia, en cualguiera de sus
localizacionas, tanto la cirugia como la terapia
radiante v la quimicierapia sdle tienen resultados
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Mesotalioma Maligno

Adenacarcinoma

Histologia
Acido paryodico da Schiff negative e
Mucicarming negativo pesitiva
Inmunomarcacion
Antigeno Carcinoambrionano negative positive {75%)
Lew-h1 negative positiva
Yimentina pogitivo negativo
Citoguarating positivo negativa
Microscopla Electrénica

largas coras

paliatives cuanda son utilizadas en forma aislada.
Los majoras con la ian de
agentes citostaticos fueron obtendos con la triple
combinacion de ciclofastamida (CFM). adriamicing
(ADR) y cisdicloradiaminapiating (CODP), esque-
ma gue recibe el nombre de CAR, Con este regl-
men terapéutico han sido publicadas respuestas
de 20 a 30%'""

Debido a la falta de curaciones con modalidad
Unica de tratameento, Sugarbaker y col, idearon un
anfoque multimodal agresivo, o, cen mas propie-
dad trimodal, pues utiliza las tres formas clasicas
de tratamiento. A saber: cirugia citorreductora,
seguida de ammlmerapla ¥ radlorerapla‘ con lo
cual pref i y reducir
los e!eclos adversos de la adyuvancia'.

La ciorreduceion quirirgica signilica la resec-
citn de todes los tejidos comprometidos por el pra-
ceso umoral, aungue ello signifique |a extirpacion
de grganas vecinos invadidos, slempre gue con su
ablacidn ne s panga en riesgo la vida del paciente
{ablacicn compatible con la vida).

El tratamlenic quimicrradianie consiste en
paclitaxsl 200 mg/m® cada tres semanas median-
e gaoteo |V de tres horas de duracidn y carbopla-
1ina drea bajo la curva nivel &, par dos clelos. Lue-
g9 |a ferapia radianie en ragion i con

Con este protocolo utifizado por Sugarbaker y
cal, fugron tratados 120 pacientes con mescte-
liomas de otra localizacion (plewral) entra 1280 y
1995 con mortalidad del 5%, morbilidad de 22%
¥ una supervivencia a dos y cinco afios de 45 y
22% respectivamente. En el subset de histologia
epilelial y sin adenopatias, la supervivencia fue de
T4 y 39% respectivamente. Este profecelo sigue
bajo imvestigacian clinica ya que exhibe una efec-
tividad sumameante inferasante y carece de la toxi-
cidad miocardica de la adriamicina.
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TEJIDO NERVIOSO SIMPATICO
ADRENAL Y EXTRA-ADRENAL

MEOPLASIAS EXTRA-ADRENALES
SIMPATOCITOMA O GANGLIONEUROMA

El Simpatocitoma (o Ganglicneurcma) es una
neaplasia banigna constituida por células gan-
ghonares narviosas maduras, células de Schwann,
fibras nervicsas y colageno. La localizacion
retropariioneal puede tener origen en adrenal o an
su forma extra-adrendl en fas cadenas simpaticas

paraver = &8 p en

en nifes may . can lesiones
osteoliticas en huesos dal créneo, vértebras o
huesas largos: (forma Hutchinsan), Estas reopta-
sias producen catecolaminas; su metabolito urina-
ria, &l acido vainillin mandélico puede ser util coma
a4 4 ¥ para al i post-
aperatorio, asi como &l gultivo de fejidos que a las
24 hs. parmite valorar la diferenciacién celular sim-
patica diagnistica
La microscopia muestra calufaridad peguefa,

adultos jdvenes generalmante, con posibles calci-

con p a no de “rosetas”, &
inmunomarcado posithva para proteina S 100, E|

ficaciones. L.a malignizacion es excepcional y la  aspecio orgar vde la i {con p
hace hacia la vertiente de células de Schwann, de el r bldsticos. de vaina
dal 1! ma o de &l sug un mejar prondstico’.

con las

Schwannoma maligna’.
SIMPATOBLASTOMAS O SIMPATOGONIOMAS
Por el contrarlo, los Simpatoblastomas o Sim-

patogoniomas {formas de inmadurez progresiva de
la neoplasia denominada por la escuela america-

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMARIO

El tumer nedrcectodérmico primaric. consti-
tuida por células pequenas, redondas, asimisma
finfecitoides, es de dificil diagnastioo diferencial
con el simpatoblastoma, pues puede poseer

na naurok ) pueden luclonar rosefas, paro los niveles de catecolamina, la

do, come se ha an casos (=10 y la mi i &nica pueden

les op cuyas i posie- i su di jgticn, ademas de un patrén
una histologia mas diferen- de ganglios linfa v

clada, del tpe del simpalocitoma, con comporta-
miente evalutive benigne?,

Criginades en |a cresta neurcnal, el simpa-
toganio emigrada da |ugar al simpatoblasto y
feccromoblaste originanda los ganglios simpatices
paraveriebrales y la medula adrenal respectiva-
menle. Las neoplasias de origen simpatablastico
afectan nifios recien nacidos hasta los cinco afios
de edad, slendo el tumer sdlido extracraneal mas
Irecuente en la infancia, Cuanda se diagnostican
¥ tratan antes del primer afio de vida poseen buen
prongstico, siendo deslavorable posteriorments
con luck Apil pragresi exten-
di i ior como masa
palpable con invasian hepatica (forma Pepper) o

en af ¥

NEOFLASIAS ADRENALES:
ADENOMA CORTICAL ADRENAL

Adenoma cortical adrenal: formado per células
corlicales, benigna, genaralmente funcionante y
auténomo de pocos centimetros de diametro.
Habitualmente segrega una sola hormena v el
control de su secrecidn no chadace a regulacidn
lisicldgica. Es unifateral v la corteza adyacente
puede mostrar marcada atrolia, siendo esta atro-
fia de la carteza residual vacina al tumor un ele-
mente diagnéstice Otil para la definicion de la le-
slan,
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El adenoma debe ser diferenciado de ia
hiperplasla cortical adrenal, e bilate-
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nidad como la infiltracién de drganos vesinos o ias
5 {estas dltimas con B0% de frecuencia

ral y ditusa, pero ocasicnalmente nadular, aunque
bilateral, denominandose hiperplasia bilateral
nodular, Puede P la zona g

(dificll de objelivar macroscapicaments), la

en & momenta de diagndstico). La evalucidn pa-
sible es fa recidiva looal retroperitonesl o fas ma-
tastasis en ganglios linfaticos reglonales, v en hi-
gada ¥ pulmar,

fascicular {de células claras con DA Amas
rillenta) o la reticular (de células compactas y da
i parda Gpi Estos dos

Rac 1la mardologia de la corteza adre-
nal fetal en desarrolio existen variedades inusuales

histoldgicas, come el carcinema cortical adrenal

altimes tipos . clares y pactos, son
ios dominantes, pudiends aparscer “hibridos” ge-
neralmente de tipo calular glomerular y fascicular.
Ademnas, existen los denominadas ‘nédulos” cortl-
cales que pondan a |

focales asoclados 4 edad avanzada, hipertension,
artaric o ateroesclerosis. No son neoplasias ni
hiperplasias.

ALTERACIONES GENETICAS

Existen altas fracuencias de mutacian del gen
p53, especialmente en el exon 4, en tumores
funcionantes benignos adrenales (incluyendo
corticales y madulares).

QUISTES ADRENALES CORTICALES

Los guistes adrenales corticales pusden corres-
ponder a: 1) quistes epiteliales, giandulares ver-
daderas o de retencion, 2} quisies de reveslimiania
endotellal de tipe linfangioma o hemangioma, y 3)
pseudoquistes adrenales que san los mas comu-
nes de Ios quistes adrenales, y que no poseen re-

0 es de tipe endotelal o mesaotelial, ti-

picos,
CARCINOMA CORTICAL ADRENAL

El carcinoma cortical adrenal, tumor maligro de

3, Fico en mitocondrias citoplasmaticas,
el carcinosarcoma adrenal, con companente me-
senquimatico da lipo rabdamiosarcoma, asteagé-
moo o condroide, v el blastoma cortical adrenal.
con elementos i duro: izl
maticos. Este dtimo es de nete predominio Inlan-
L

Los sindromes hiperfuncionantes en gua par-
ticipan tas necplasias adrenales pueden ser de:

a) Hiparcort) cuando es
de causa adrenal {Smdrome de Cushing}, gene-
rado por adenomas. en los cuales se asocia a
marcada atrafia de |z corteza adrenal residual no
tumaoral homo y contralateral dada la supresidn de
la secracién de ACTH.

b) Hiperaldestaraniemo, que cuando es de cau-
sa suprarrenal es denominado primitive, con 0%
de los casos relacionado oon un adenocma adrenal
(sindrome de Conn), slenda muy rara su origen en
un carsinoma.

¢} Sindrome adrenogenital: an &l adulto los tu-
meres virilizantes en general y los raros lumores.
feminizantes son siempre carcinomas, pudiends
estos i con otra én hormonal
{por gjemplo, hipercortisolismal,

Fueden existir como primarics adrenales ex-
cepcicnaimente gl melanoma maligno, linfomas. o

mesandul i

o del misculo liso | ¥ Ieiomigsar-
mma respectivamenie), ademds de schwannomas

vasculare:

la corteza, se define en forma gé poer la
capacidad de dar metastasis. Es infracuente (0,2%
de fodas tas neaplasias malignas epiteliales), sien-
o &n este blastoma infructuosos los eriterlos apli-
cables histaldgicos de atipia celular, anaplasia &
indice mitdficn, para diferenciarlo del adencma; por
el contraria el gran tamana, el peso mayor de 100
3., sEcrecion exagerada de mas de una hormona,
habitualmente hipercortisclisme v virlismie, son cri-
tenes sugerantes de malignidad, asociandose en
Iz intervencion oires elementos obvios de malig-

¥ adenomataides (de. tipo
mesutelia[:.
ALTERACIONES GENETICAS

Hay cada vez mas evidencia que sugiere gue
los factores de crecimiento Insulino similes (insulin
- like growth factars (iGFs)) sen impartantes en el
desarrcllo de algunos tumores, y tanto la expre-
sin genéfica como los receptoras de 1GF | & IGF
Il han sido invesligados en diferentes fumares
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adranales. El contenide de ARNM IGF | fue bajo
en tejidos normales y neopldsicas adrenales. En
cambia, se encontraron &ltos niveles de ARNm
IGF Il en carcinomas adrenocorticales funcionan-
tes, pero no en adenomas de Cann y Cushing. Por
otra lade, los ARNM para los receptores de 1GF |
e 1GF Il fuaron haliados en tejide normal y tumoral
adrenal®

FEOCROMOCITOMA

El Feocromocitoma, constituida por células
cromafines ¢ feocomaocitos de la médula adrenal,
derivadas del neurcectoderme, es productar de
catecolaminas, provocando hipgriension parcxis-
tica, curable por la reseccidn del tumer. Afecia
ambos sexos entre los 30 y 50 afos de edad. B
peso promedic es 100 g., con un diametro de 40
mim., Unicos, delimitados, con frecuentes nacrosls

Se disp los f itos en

AEVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA

MNamero Extraordinario
mante p 1. En esta no-se
presanta el feccromocitoma,

# (28) NEM 2 (Sindrome de Sipple). con
reocwmocitomas. carcinama medular tirgidea y
menas fr hiperplasa p id

{20} NEM 3, la asaciacion de fea:rumncn!nma
carcinoma medular tiroides y neuromas mucosos
y ganglioneuremas digestives,

Existen otros desordenes endacrinos asociados
con fascromoeditama:

* Quemcdectoma, carzinoide bronguial, adeno-
ma hipofisiario, hlperplassa paratlmldea.

* Adenoma hipof
paragangliomas extra- adrenales funchnante.s mul-
tiples,

* Carcinoma madular tiraides, adenomas parati-
roideos miltiples, adenomas corficales adrenales,
carcinoma bronguial de células pequefias,

* Carcinolde ducdenal y enfermedad de Von
Hsck]lnghausen.

cordones y alvéolos con rica red capilar
Los granules citoplasmétices corresponden a
catecolaminas, adoptando una  coloracian
parduzea cuando se trata el tejido Iresco can
dicromato de polasio que oxida las catecolaminas
(de alli 2l nombre de cromafines).

Pueden aparecer én nifios, con cardcter fami-
liar, pudiendo ger bilaterales y asociadas a
paraganglicmas exira-adrenales en estns ©asos.
Farman parte de sind
dulares (an el 40% de paciantes portadnres da
adenomas endocrinos mdltiples) o asociados a
facomatosis neurocutaneas.

Solamente el 5% da los lecoromocitomas son
malignos. El dnico crltenu Vandn para determinar
la malignidad de un @3 el hallaz-

o del lumar en sitics donde normalmenta no axis-

yugulo-timpanico, paragan-
gllomas pulmanares y enfermedad de Von
Reckiinghausan,

Debamos mencionar ademas |a existencia de
una neaplasia denominada feogromositoma com-
pueste que incluye componentes neurcecto-

de tipo f ganglicnaurama,
en su mayaria funcionantes, con secrecién de
calecelaminas, y gue pueden estar asociadas con
diarrea acucsa debida a secrecion dal péptida in-
{estinal vasoactiva (VIP)E

ALTERACIONES GENETICAS

Durante el estudio de feccromocitomas here-
ditarics y esporadicos, fue observada pérdida de
hateracigosidad {loss of haterozygosity : LOH) en

1e tejide cromafin, es decir que debe d
la existencla de metdstasis para su conlirmacin
como maligna,

Les fi | 58 p ademas
participanda de sindromes de alectacion glandu-
lar miltiple o necplasias endoccrinas multiples
(MEM), desdrdenes a menuda familiares, auta-
s0micos dominantes, asociados con alleraciones
eromesomicas.

Existen tres formas pnncipales:

o NEM 1 {Sindrome da Wermer) con tumares
paraliroidecs (95%) y ademas pancredticos
endacrings y

hipofisiarios (predo

los gro 1p (55%) y 22g (40%) estando
ambas ficatl e cor ionadas, sugl-
riendo que es requerida la inactivacidn de muolti-
ples ganes supresores de tumaores para el desa-
rrollo y progresicn de estos fumores’.

Mo debemas olvidar que el feccromocitama
forma parte de 2 entidades con patrén heredita-
rio autosdmice deminante come la neoplasia
endooring miltiple tipe 2 (NEM 2) {en asociacidn
con hiperparatiroidisma y carcinoma medular de
firaidas) y ia enfermedad de von Hippel - Lindau
[con angioma de retina, hemangiobiastoma del
sistema nervieso central, carcinoma de células
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renales, quistes pancredlicos y cistcadenoma
epididimal). Por lo fanto, todo paciente portador de
feacromecitoma deberia ser estudiado para NEM
2 y von Hippel - Lindau, y viceversa, adn sinla-
maticos, para evitar la progresién de mayor mor-
hilidad y mortalidad, tanto en los pacientes como
an sus familiaras®

PARAGANGLIOMAS NO CROMAFINICOS

Los paragangliomas no cromafinicos o guema-
dectomas son de localizacion adrenal, existiends
ERCEF casos de ubicacion retroper |
extra-adrenal con localizaciones en el drgano de
Zucketkandl y a lo largo de los nervios simpaticos y
parasimpaticos®. Genaralmente unicos, pera pueden
BN Faras ocasiones aparecer en dos o mas lecaliza-
ciones, legando an raras ocasiones a preseniarse
21 tumeres en el arganisme de un adolescente’™
Macroscopicamante semejantes al feocromocitoma,
pueden mostrar deganeracién quistica o hemarra-
gias que pueden simular un hematoma,

Microsedpicamente poseen un patrdn cordona-
do o tubercular, siendo difuso o alvealar en su dis-
tribucian, La presencia de tejido adrenal razameante
as Ulil para la dilerenclacion entre localizaciones
adrenales v extra-adrenales, aunque algunos
paragangliomas pueden lener origen en Areas
periadrenales o yuxta-adrenales sin localizarse ni
atectar la glandula. Poseen coma el leocromo-
citama pleomorfismo nuclear y ademds figuras
mitdticas, y asimismo gran lamafnao tumoral, que
no poseen signilicade para calificarc como malig-
no, siendo sol fas el caracter
que determing fehacientemente la matignidad'’, El
diagnadstice mediante a puncidn blopsia aspiracion
posee apartes bibliograficos contradictorios'™ ",

TERACH

No exisie distincidn moreldgica definitiva en-
Ire los leocromactomas v los paragangliomas, por
lo tanto s& ha comenzado al estudio de un gran
panel de marcadores tumorales para arribar a su
diagnéstice. Hasta el momento neuren - specific
enclase (NES), cromogranina, sinaptolising y pro-
teina 8-100 han resultado ser dtiles marcadores
para ambos tipos de lumares; en cambio, la
reactividad del Leu 7 parece estar a favor del diag-
ndstico de feocromaocitoma y no de paragangli-
oma,
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Con respecto al comportamiento bigldgico de
los paragangliomas, se sabe que en |a mayoria de
los casos no puede ser preestablecido a partir de
su apariencia histoldgica y, recientementa, estu-
dins citométricos han encontrade asociacian en-
Ire un comportamiento clinico agresivo y la pra-
sencia de hiperdiploidia o fetraploidia en &l con-
tenida nuclear de ADN™

TUMORES SUPRARRENALES

La glandula adrenal esta compuesta de dos ti-
pos distintos de tejide tla
médula y la corteza.

La médula y la corteza adrenal difieren en sus
caracleristicas funcicnales v se originan en dife-
rentes tejidos embricldgicos: la médula adrenal sa
origina en el actoderma (cresta naural) y la corte-
za an el mesaderma™,

DATOS EPIDEMIOLOGICOS

El carclnoma adrenocortical s un tumaor alta-
mente maligna respansable del 0.2% de las muar-
tes por cancer en los Estados Unidos (Tartour): La
Incldencla estd estimada en 2 par milkdn de habi-
tanies por afo. Aproximadamente la mitad de los
tumeres producen sindromes harmonales meta-
bolicos que llevan a su descubrimiento. La otra
mitad es silenciosa y descublarta con metastasis
o cuande el tumar primaric se vuelve lo suficien-
temente grande como para producir sintomas ab-
domirales. La mayoria de los casos ocurren en-
tre los 30 y 50 ahos.

Seno:

Las mujeres tignen enire tres a ocha veces
mas pesibliidades de desarraliar sindrome de
Cushing que los hombres,

Las mujeres llanen unas tres veces mas posi-
bilidades que el hombre de desarrollar tumores
adrenales benignos o malignos y unas cuafro o
cinca veces mds posibilidades de tener un sindro-
me de Cushing asociado con un tumar adrenal.
Las razones para esta preponderancia femenina
N son canocidas.

Edad:
Los tumores adrenales tienen una distribucicén
por edad bimodal, con un pequeno pico en la pri-
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mera década de la vida tanlo para adenomas
comao carcinomas y un plco mayor alrededar de los
52 afos para adenomas vy 39 afos para carcing-
mas, El carcinoma adrenal es la causa de la mi-
tad de todos los cascs de sindrome de Cushing
en |a nifez, y el adenoma lo &s &n un sexto de la
parte restante. Las nifias estan levemente mas
afectadas que los nifios,

DIAGNOSTICO DEL HIPERCOARTISOLISMO

E! hipercor resuita de la rep:

cion persi con fa cansacusnte & isn
sérica del cortisal. Cuando esta presente en mag-
nitud y tiempo suliciente, &l hipercortisolisma pue-
de causar una canstelacién de sintomas y signos
llamzda Sindrome de Cushing.

Las I clinicas ey tanto
del grado camo de la duracian del hipercor-
lisolismo, la presencia o ausencia de exceso de
andrégenas, v los efecios adicionales vinculados
cen el umor en &l case de carcinoma adrenal o
sindrome da ACTH ectépica®™

Las caracteristicas mas fracuentes del sindro-
me de Cushing s& encueniran en la tabla siguien-
te:

Signos y Sintomas en el Sindrome de
Cushing

Signe o Sintema Incidencia (%)

Cbesidad centripeta 79 -497
Fl&tara facial 50 - 84
Intolerancia a la glucosa 39 - 90
Debilidad, miopia proximal 29 - 90
Hipartensicn 74 -87
Cambios psicoldgicos 31 - 86
Maretones ldciles 23 - 84
Hirsutisme &4 - 81
Oligomenorrea o amencimea 55 - 80
Impatencia 55 - 80
Acnd, piel con disebdcea 23 - BO
Estrias abdominales 51-71
Edema maleolar 28 - 80
Duorsalpa, colapso o fractura

vertebral 40 - 50
Palidipsia, poliuria 25 - 44

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA

Namero Extracrdinario

La obesidad progresiva 235 &l signo mas fre-
cuente. Generalmanie es central (centripeta),
comgrendiendn |a cam, cuellg, tronco y abdomen,
con extremidades respetadas o aun adelgazadas.
En las nifos es mas frecuente |a cbesidad gene-
ralizada fi de imiento o deten-
cldn del crecimiento. La acumutacidn de grasa fa-
cial puede producir una cara de luna llena, ge-
neralmania acampafada de plélora en las majillas
y el cuello, que ademias esta ensanchado v pare-
ce acortado. Hay ademas deposito  de tejido adi-
posc en la regién dersocervical o giba dorsal y
&l hueco supraciavicular,

La debifidzd esia asociada a |2 hipotrofia mus-
cular proximat que Incluye al gldteo mayar. En si-
tuacionas extremas el pacienie no podra subir
ascaleras o incorporarse de una silla. La hipoka-
lemia puede agravar |a debilidad muscular,

Lag licaci i i san
una causa mayer de morbi y morfalidad en el sin-
drome de Cushing no tratade. Le hipertension
moderada es frecuente, junto con edema par ex-
ceso da mir { ricoides. La ir car-
diaca es mas frecuenta en pacientes de mas da
40, anos de edad

La piel es atréfica, el estrato cdrneo estd adel-
gazado y hay pérdida de grasa subcutanea, per-
mitienda fa transparencia de los vasos sanguinecs
subculdneos. La plel se vuelve fragil, las heridas
cicatrizan lentamente, y 1as heridas quirdrgicas
tlenen mayor tendencia a la dehiscencia. La piel
iragil s estriada por &l rapido ensanchamiento del
tronco y abdomen, criginandose estrias, de color
mojizo por transparencla de los vasos de |2 dermis.
Se localizan predominantemente en las mamas,
caderas, muslos, abdomen superier, hombros, bra-
208 y axllas,

El excesa de andrigenos se maniliesta por la
presancia de cutis graso, acné e hirsutismo leve
en mujeres. La alopecia frontal es mencs frecuen-
1e.

Puede existir oligomenarrea en mujeras, impo-
lencia en hombres, y disminueidn de la libido en
ambos Sexos,

El dolor lumbar es frecuente, La dorsalgia, las
fracturas por compresien vertebral y, con menos
fracuancia, la fractura de huesos larges se debe
& osteoporosis.

La peliuria y polidipsia se deben a hip
o glucosuria. La intolerancia a la glucosa y la
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hiperinzulinemia son frecuentes debica al efecto
del cortisol sobre da gluconeogenssis, pero una
verdadera diabeles ocurme sdlo en 10 8 15% de
los pacientes, sobre lode en aguelios con-antece-
dantes tamiliaras.

Las complicaciones psiquldtricas ocurren &n
mds oe la mitad de los pacientes con sindrome
de Cushing, Labilidad emocional, depresidn ansio-
=a, talla de energia, disminucion de la libida, irri-
tabifidad. ansiedad, alagues de panioo y parancla
atenuada son las alleraclones mas
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alla proporcidn de pacienies (50-B0%) liene me-
tastasis en el examen iniclal
El sindrome de Cushing &5 la presentacion ¢li-
nica més frecuente en adultos con carcinoma
adrenocerfical funcionanta. La mayornia de Ios pa-
cientes son mujerss. Las manifestaciones clinicas
del exceso de cortisol son generalmente rapida-
mente progresivas e incluyan aumento de pesn,
debilidad muscular, facil Bruising, irritabifidad &
insomnic. Las manitestaciones por exceso de
sgenos son | Eslas incluyen hirsu-

Algunos pacientes fienen tendencias suicidas. EI
Insomnio es un intoma precoz y presumiblemante
debido a nivales altos de corlisol durante el sue-
o

clinicas an el
Sindrome de Cushing ACTH independiente.

Los pacientes con adenoma adrenal frecuen-
termante presentan un comienzo gradual de signos
da hipercortisolismo. El hirsutisma y olros efectos
androgénicos estan ausentes. como |2 hiperpig-
mantackin.

Por ei contrario, los pacientes con carcinoma
adrenocortical tienden a presentar una evolucidn
mas aguda y progresiva, y IDs eleclos hiper-

fisma, acné, y menstruaciones irragulares o ame-
norrea, El exceso de androgencs puede disminuir
la saveridad de los efectos catabdlicos del hiper-
cortisolisme, especialments la atrotia de plel y
miscula pueds no ser evidenie en estos pacien-
tes, La duracidn de los sintomas anles del diag-
nistice promedia los -6 meses. La duracien de
los sinfomas antes del diagnastico en pacienies
con farmas benignas del sindroma da Cushing es
de dos ancs, Los paclentes con enfermedad
metaslasica con frecuencia prasentan ancrexia y
pérdida mads que ganancia de peso, Los carcing-
mas adrenocorficales que cursan con sindrome de

Gushing g son grandes, teni un
pesa pwmsdau da EOO a

Los rticales
de son f raros. Las

androgénicos pueden El
puede ser palpable ¢ bien puede desplazar al n-
fién izguierdo hacta abajo, haciendo gue el polo
inferior renal sea facilmente palpable. Puede es-
tar prasente doter abdominal, dorsal y en e flan-
¢o Junio con otfes sintomas vinculades con la pre-
sencia de la masa tumoral per se.

Aungue la mayoria de los tumores adranales
producen un sindrome de Cushing, con o sin ia

manifestaciones clinicas son aquellas del axceso
de mineralocarticoides con  hipertensién @
hiperkalamia,
Los que

sexuales causan virlizacidn en la mujer y
feminizacion en el hombre. En nifios prepuberales,
el exceso de androgenos causard pubertad pre-
coz sin aumento de lamano testicular, En ninas

hipertensidn o virillzacikan act fante, los ade-
nomas adrenales pueden causar solo virilizacidn
y los carcinemas adrenales solo hipertensidn,
wirllizagién o feminizacion, 0 pueden no praducir
ringn sindreme endecring’,

PRESENTAGION CLINICA DE LOS
ADENOGARCINOMAS SUPRARRENALES

En el examen Inicial, el 40 a 80% de los pa-
cientes tienen manilestaciones endocrinas clini-
cas, y hasla el 80% de los carcinomas adrena-
carticales aparecen como funcionantas cuando se
realiza una completa evaluacion hermonal, Una

p . los tumores feminizantes pueden
pmdunlr urgancia mamaria y sangrado utering
distuncional. En los lumores.
de 5 estan con

atrafia

¥ turgy y desminu-
cién de la liblde.

Carcinomas Adrenocorticales no
funcionantes

Los carcinomas adrenccoricales no funcic-
nantes son generalments descublertos cuando las
{ locales po ia gran ma-

sa adrenal levan al estudio clinico del paciente.
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Metastasis (Tartour)

Las metastasis adrenales ocurren en el 8-10%
de todas las neoplasias, v son particularmenie fra-
cuentes en el curso de los melanomas y en &l
cancar de pulman y mama.

Los “inci : se 1
tzan hasta en el 4% de las TC de abdocmen. y es
muy probable gue este nomero aumente, va que
los estudios postmortem estiman que su prevalen-
cia es cualro veces mayor. Por otra paris, el de-
sarrallo de nuevas investigaciones hormonales, el
scanning por medicinag nuclear con [I'%9-6-
iodometil-19-norcolesterol  (NP-52) o [[I']-
metalodobenziiguanidina (MIBG), y la bicpsia por
puncién con aguja fina han faciitado el diagnésti-
ca y la eticlogia de las masas adrenales. Se ha
vuelte ahora mas facll identificar los tumares
adrenales hormono-secretlanies en su estadio
preclinico o clinico asi coma las masas adrenales
no luncionantas de mayor tamafio o an crecimien-
o',

HALLAZGOS DE LABORATORIC

Los estudios de laboratorio que permiten arri-
bar al diagndstica comprenden tres etapas:

1. Confirmacion de hipercerlisalismeo

2, Difersnciacian entre las tres formas de sin-
drame de Cushing

* Hipofisario

* Suprarrenal

* Ectépico

3. Localizacidn de la lesion

1. Confirmacion del sindrome de Cushing

a) Test de supresion nocturna con dexame-
tasona.

Consiste en la medicién del cortisol plasmatico
alas B a.m.. hablendo administrado 1 mg de
dexametascna par via oral & las 11 p.m. de la
noche anterior.

Mn cortisol plasmatica = 10 ug/dl es indicadar
da hipercortisoli : niveles de 5 ug/dl
generalmente lo excluyen. La interpretacién de los
resultados puede ser dificil en estados depresivos
y en la aglivacian coricoadrenal inducida por al-
cehol y ejercicio, resultando en sindromes pseuda
Cushing.

by Cortisal libre urinaric, que es una medida
directa del cortiscl no ligado a las proteinas
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plasmaticas y es la prueba mas confiable y Gtil
para estudiar la laza de secrecion de cortlsal. Un
valor superior a 250 ug/dia es diagndstco en to-
dos o5 casos,

¢} Variacidn diurna del corfisol. Los niveles
plasmdticos del cortisal son maximos entre fas 6
y las 8 8.m,, declinando durante el dia hasiz me-
nos del 50-80% de los valores matinales desde las
10 p.m, hasia fa medianoche. Este ritmo esta per-
dida muy precozmente en la mayoria de los pa-
clantes, La sangre se exirae cada 30 minutos en-
tre fas 6 y 8 a.um, y entre las 10 y 12 p.m, Los
sujelos normales tienen una caida 50% o mayor
en el valer Integrado de cortisal a.m. versus p.m.
La prueba es extremadamenta sensibia en cascs
laves a mederados de hip isoli [con
cortisol ibre urinario normal),

2. Diagndstico diferencial

a) Prueba con dosis alta de dexametasona

La administracicn de dosis aita de dexame-
tasona (B mg por dos dias) suprime &l cortisal
urinario o plasmatica en mas del 50% del valar
basal en el sindrome de Cushing hipofisario paro
no en @l Cushing adrenal o ectépico,

b) Miveles plasmdticos de ACTH,

Los niveles indetectables de AGTH en presen-
cia da niveles incrementados de cortisol establecen
el diagndstico de Sindrome de Cushing adrenal o
Cushing ACTH-independiente. Si, por el confrario,
los niveles da ACTH son detectables en un paciente
can hipercerlisolisma, se tratard de un Cushing
hipefisaric o ectépico (ACTH dependiente).

¢} Test de estimulacion con CRF

El CRF, liberada por el hipotdlame, estimula a
fas células hipofisarias corticotropas para incre-
mentar la secracidn de ACTH. Su administracian
aleva los niveles de ACTH hasta en un 80% de
pacientes con sindrome de Cushing hipofisario: los
pachenies con Cushing adrenal o ectépico na tie-
nen respuesta en ACTH o cortisol. Esta prueba
diferencia €l sindrome da Cushing ACTH depen-
dignte del independlente’® ¥,

LOCALIZAGION

Los procedimiantos que contribuyen a la loca-
lizacidn del tumor &n el Sindrame de Cushing
adrenal son:
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a} Temogratia computada de las supramenales
©oma prueba inicial, ya que no es invasiva,

b) Ecegrafla abdominal es razenablements pra-
cisd para ubicar el lado en que estd el fumor
adrernal

©) Resonancia nuclear magn&ica (ANM): com-

fa P en algunos
casus pero no orrece mayor sansibilidad para le-
siones suprarrenales de lamafio pequeho.

Una T2 penderada pueds distinguir un cascine-
ma adrenal de un adenoma.

Las hallazgos falsos positives no son inire-
cuentes en las lomografias computadas; por lo
tanto el diagnéstico linal de sindrome de Cushing
adrenal debera ser confirmado con &l estudic

TUMORES RETROPERITONEALES

145

ferapéutica empleada para tratar la recurrencla o
las metdstasis,

a) Tratamiento quirirgico

La intencion de reseccitn quirirgica completa,
debe ser el paso iniclal del tratamiento. Cemo la
mayoria de los carcinomas adrenales son grandes,
la via de abordaje es generalmente transabdo-
minal o toracoabdominal, La exposicion debe ser
adecuada para permitir 18 reseccidn de drganos
contiguos. si es necesario. El objetivo quinirgico
a5 resecar |a totalidad de la masa tumoral, Cuan-
oo esto no es posible, la reseccidn mas amplia
posible es la conducta indicada. Frecuantementa
BS necesanc resecar el rifcn adyacente debido a
la invasicn de su polo superior, En caso de ma-

blaguimico,
Para | tumores ad q
pueden sar i fastasis h
tales como |a venografia adrenal retrdgrada y el
I con radi
PRONOSTICS DEL CARCINGMA
ADRENQCORTICAL

Su pronsstico sigue siendo male, con Ura su-
pervivencia & los 5 anos que oscila entre al 20 y
el 30%,

Les carcinomas adrenocorticales san tumores
agresivos con una mortalidad que oscila antre al
70y 81 92% en adulios

CARCINOMA CORTICOSUPRARRENAL

CLASIFICACION EN ESTADIOS

I lobectomia parcial con resec-
cidn de fa porcion involucrada del higado pusde
asooiarse a remisiones prolongadas, Los esfuar-
208 por resecar la mayor parte de la masa tumaral
aumentan el éxlto de la terapia adyuvante con
mitotane. No estd indicada la reseccian por via
laparoscipica de los lumorss malignos de la glan-
dula suprarrenal® =,

b) Radioterapia y quimioterapia

El il =3 e re-
sistents a la 1e!apra radiante. El resultado habitual
&5 una reduccidn transitoria de la lesicn local, Da
la misma manera, la quimicterapia no especifica
5610 induce una mejoria temporaria. En distintas
series, la combinacidn de 5-luoracilo, cisplating y

EETADNC  DESCRIPCION

£l Tumor maror de 5 cm, nodulos
linfaticos negativos, no Invasien lacal,
no metdstasis a distancia,

El T mayar de & em. Resto igual a Ei.

E Linfonddulos regionales positivos o
Invasidn local,

Ew Linfondduloa regionales positives & wa-
sion local w'o metastasis a distancia
el

El éxito del tratamiento del carcinoma

suprarrenal es generalmente pobre. La expectati-
va de vida depende de la extension del tumor, dal
graco de diferenciacion tumoral y de la modalidad

lograran una istdn parcial an el
23% de los casos, slendo la toxicidad signifi-
calivamente elevada. También se emplean agen-
ies que blogquean la produceidn hormonal de
esterides por el tumor, o que resulta efectivo para
revertir las consecuencias metabdlicas de estos
tumores, pera no alteran la progresion fatal de esta
enfermadad,

¢} Terapia con mitotane

El mitotane es Ia unica droga generalments
aceptada para el tratamiento de pacientes con
carcinema adrenccortical metastatico, No todos
coinciden en que la eficacia justifica los electos
adversos asociados, Los resultados alcanzados
Incluyen disminucion del tamafio tumoral, mejoria
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clinica global y disminucion de la excrecién urina-
ria de esteroides. La sobrevida media es corfa (8.4
meses) cuando |a droga se emplea despues de la
aparicidn de meldsiasis. Algunos casos alslados
relatan remisiones dramaticas y aun curacudn del

i ortical con esla Par
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tas, dulor abdominal y prurita. Puede presentar
hep i del fipa por lo que
& impone un seguimianio estrecho de la fosfatasa
alcalina, transaminasas y bilirubina eérica. E1
Ketoconazol debe ser interrumpido aun ante evi-
dencias de un lave compromiso hepatico,

lo general, la sobrevida parece dep del fa-
mana de la lesién primaria y del grado de exien-
sion lpcal y a distancia da la neoplasia en el mo-
menta de la intervencidn quirdrgica inigial, Las
datos biblicgrifices parecen colncidic en que el
mitatane g5 mas #lective cuando se Instiuye tam-

i ) la an del tumar pri-

: E= un Inhibidar de ls 11-beta
hidroxilasa usada habitualmante en el diagndsti-
oo diferencial del sindrome de Cushing. Tamblén
se emplea en el manejo dal hipercortisolismo, en
dosis de 500 a 1008 mofdia, El tratamignta pue-
de ocasionar nauseas, vomitos y mareos, Debida
a su elevado eosta y & Ia frecuencia de electos

a debs usarse sdlo

maréu v antes de gue oourra 4n local o

metastasis & distancia
Los efectos adversos del mitotane son dosis-
an do-

temposar an con hipercarti-

solismo severo.

F'roduce &l blogueo de la

sls superiores a B g. dizries. El =@ Inl-
gia con una dosis de 1 g. dos veces por dd y se
incrementa segun la fakerancla. La droga se ad-
ministra praferantemente con comidas con conte-
nido graso ya que su absorcidn y fransporte esta
ligado a lipop inas. La respuesta peutica s
evalla madiante ta medicion del cortisol fibre uri-
nario. La respuesta del tumor debera seguirse
mediante TG o AMM, Es necesariec mencionar que
el milatane afecta ademas la funcidén y Ia integri-
dad de la glandula adrenal contralateral normal,
Por lo tante, los pacientes debeardn ser “cublertos”
con hidrocortisana, los efectos colaterales mas fre-
CUENISS ¥ GUE Aparecen lempranaments son ano-
rexia y nduseas. Puede ocurrir un exantema
maculo-papular y una dermatitis exicliativa, En
algunos casos ha acurrido hepatoxicidad que re-
quirié ta interrupcion del tratamienta.

de la h 1

d) Supresid

) &l clivaje de la
cauena lateral del colesteral, impidiends su con-
versién a p otona. Coma 1 da
esto, la sintesis de cortisol, aldosterana y
andrigencs resulta suprinida. La droga se emplea
en adultos y en nifes an desls de 500 & 2000 mg/
dia, Los niveles de corlisol disminuyen progresi-
vamente. Este efecto revierle rdpidamenta cuan-
de |a terapia es - La I \da
origina efscios gas‘rmnlesllnalss {anoruma néu-
seas, vomitos) y neurclogicos (letargo, sedacion,
visidn barrosa) ¥ puede causar hipofirsidisma en

un 5% de los pacientes™.
TRATAMIENTO DEL _FEQUAOMOCITOMA
La ‘ irGrgica as el de

alecclén para |a mayana de los lsocromocilomas
panignos y malignes. El tratamiento medico con

En pacientes con fumores suprarrenales
los Hlicos producidos
porla producclon hormonal excesiva puede lievar
a una morbllidad significativa y a una mencr ex-
pectativa de wida, Los principales inhibidores de
la produccién hormanal sen el ketoconazol,
melirapona y aminoglutetimida.
Ketaconazol Inhﬂ:e la sintesis de l:oles!erui ¥
a laz i iale: del
citocrome P-450. A dosis de 200- 600 miidia, esia
drega antimicotica s un importanta inhibider de
la esteroidogénesis adrenal y gonadal. Les efec-
tos adversos méds frecuentes son nauseas, vami-

I+ alla-adranérgicos debe comenzar al
menos ¥ a 10 dias antes de la cirugia. La droga
habitualmente empleada s la fencuibenzaming en
dosis Iniclal de 19 mg. dos veces por dia,
incrementandese a una dosis promedio de 0.5 &
1.0 mg/kg/dia. El objetivo final de la mu;acuin de
la dosis es al una “casi \ una
hipetensian ortostitica minima y la eliminacian de
los sintomas. La hipatensién en el periodo
postoperatorio inmediato es un etecto adverso
impartante de este agente de accion prolongada.

El agenis selectivo alfal-antagonista prazosin
es mas especifico y tiene fa ventaja de que cau-
sa manos laguicardia y fiens una duracién de ac-
citn mds corta gue la de la fenoxibenzamina, Este
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agente debe ser usado con una dosis baja Inicial
(1.0 mg.) ya que puede ocasianar una hipolensian
arfostatica profunda con la administracién inlcial.
La dosis habitual es de 2 a 5 mg.

Las drogas que poseen propiedades alfa y beta
blogueantes coma el labetolol han sido empleadas
también con éxito. Los bela Bogueantes son em-
pleados dnicamente cuando exisle laguicardia
sinusal, laguicardia supraventricular o angor. Da-
beran ser administrados sdlo después de able-
nerse el bloqueo alfa-adrenérgico,

Feocromocitoma maligno

El feocromecitoma matigne por lo general pra-
senla recurrencia en el retroperiiones o aparece
coma localizacion metastatica en hueso, pulmaén,
o higado, La terapla radiante por lo general no es
efectiva pero puede resultar de valor para contro-
lar el compromiso sinfomdtice del huesc.

Se& ha comunado un éxite relativo con la qui-
micterapia combinada empleando ciclofostamida,
vineristing y decarbazina.

del

Médico Prolongad
Feocromocitoma

En algunos pacientes es necesaric utilizar un

o médica ne guirirgice debide a que el

lumor se ha diseminads o existe una enfermedad
intercurrente que hace inapropiada la cirugia. La
mayoria de los tumares crece lentamenie y su
morbilidad es atribulda a la excesiva secrecidn de
catecolaminas mas que a |a invasidn local o a ls
gresencia de en otros drganos. La
entermedad puade enlonces ser conlrolada me-
diante el empleo dé agenies bloqueantes adre-
nérgicos junto con la metilparatirosina, el dnico
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TEJIDO CELULAR LINFOIDE E HISTIORRETICULAR DE LOS
GANGLIOS LINFATICOS

LINFOMAS

ALTERACIONES GENETICAS

Se ha encantrado relacion en1re dlsnnias tipos

linfaticas de fas vias respiratorias |nleriores,
pleura, mediasting y retroperitoneo.

Aungue es una Enfermedad Pulmenar Infla-
matarla (EPI) ¢ la por el =}
¥ altesacion ce las paredes alveciares, hay muy

de linfomas y distint 185 9 .8
saber:

= Linfama tipo B a célulag grandes difuso: pre-
senta anomalias cariotipicas en a1 91% de |os ca-
s0s log cromosomas X (41%), 1 (38%), 7 (31%),
3 (24%), 8p (21%), 11 {21%] 12 (21%) y 18 12! 5)

poca infl idn, Es comdn la destruccion final de

las paredes alveciares, La clinica Incluye disnea,

derrames pleurales quilosos recurrentes unl a bi-

laterales, neumotarax, hemoptisis y en ocaslones,
quilosas retroper

La radicgrafia de tdrax tlane un patrén raticu-

50N |05 gue tienen mas | t laiad
Las pardidas més comunes son en 6g (38%), X
(21%). 1p (14%) ¥ Bp (10%). Ampl da

caracteristico en un fonde de alteracio-
nes guisticas difusas.
La nos mostrara una clara alteracion

gran nivel son observadas en 6p 23-ter, 10p 12-
14, 17p 11.2, 18g 21-ter y Xq 22-ter, todos excepla
18g aparecen sdlo en tumores recurrenies.

sLinfoma B de células “mantle”: t (11:14)
(q1%q32)

« Linforma T: aberracionss estruclurales en &l
brazo corto del 1. dep en

ganglionar desde el retroperitones hasta &l me-
diasting,

Se cree que la enfermedad as una respuesta
anormal & los estrdgenos y en consecuancia, en
25ias pacientes se intentd la ootorectomia y Lra-
famiento con pragestarcna y tamaoxifeno. No se ha

1p 31-32,

= Linfoma anapldsico a céluias gigantes: 1 (2;5)
{p23; 035) (alteracian no especifica que Duada
también en finf na
varlos tipos de linfomas B y T),

LINFANGIOLEIOMIOMATOSIS

Es una enfermedad rara de mujeres, casi siem-
pre &n la edad de procreacidn, que se caracteri-
7a pof la proliferacion de células de musculs liso
benignas, pero atipicas, en las paredes de |os

o la aficacia de estos ratamientos v la
enfermedad es casi siempre mortal, por i gena-
ral en el frascurso de 10 afos del dlagndstico?.

El trasplante pulmonar bilateral @s una alterna-
fiva en discusian en estos momentos.

LINFOMAS MALIGNOS DE HODGKIN ¥ NO
HODGKIN ¥ SARCOMAS HISTIOCITICOS

La clasiticacian histolégica de Linfomas Malig-
nos ulilizada hasta la fecha, ha sido |a clasifica-
cidn de Kiel, elaborada por el Prof, Karl Lennan,
director del instifuto de Patologia de Iz Universi-
dad da Kigl, que exponemos a continuacidn:
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CLASIFICACION DE KIEL {Actualizacidn 1990}

i o los hpos hi e
BAJO GRADO DE MALIGNIDAD
B T
- LM, de Binfocitos pequefios - LM.de linfocitos peguedos e
SLLG B sLLCT
- LLGC. profintecitica B - LLC. prolintocitica T
- Tricoledcemia
- LML Inmunesilemna - LM. de nicleos cersbriformes con
- linfoplasmocifice predominio de células pequedias
- lintoplasmocitoide - Micosis fungoides
LM. Plagmociiico - Sindrome de Sézary
LMB Monocitoide - LM. de células gamma T can eritrofago-
LM, centroblastico-centrocitico folicular citosis (ranc)
# difuso PERAIFERICOS
#« LM, Centrocicito - LM finfohisticeitarie (raro) T
# - LM, Inmunesiloma
- pomario - LM. de nicleos multilcbulados (Pinkis)
(rara}
LK. Plasmocitoide de células T (raro)
Granulomatosis linfomatoide da Lisbow
(linfoma angiocéntrice) (rare)
¥-LM. delaZona T* (4
& - LM linfoepitaboide
# - LM, plagmdrfico de células pequedias
{algunoe HTLV 1+] °
¥ - LM. de tipo LA (eelulas claras) (<] ]

- NGO CLASIFICABLES: Bajo grado

ALTO GRADO DE MALIGNIDAD

2] T
LM. Centroblastico - LM. de células en ‘andlo de selie” (o) ——
- monamabdico
- pleomérfico
- con nucleos multilobulados = LM, de grandes células T.
- centrocitoide
LK. Inmunoblastico LM, moneméries (inmunoblastico T) * PERIFERICOS
LM. de célukas B sinescidales LM. pleomérfico de células medianas y T
LA Plasmabldstico grandes {algunos HTLV 14} * (4]
< LM. B de grandes células anapiasicas - LM. T de grandes céiulas anaplasicas
{Kil+}  primaria LKl +) primario
secundario secundario =
LM. de Burkitt
= LM. tipo Burkin con diferenciacion |
plasmoblastica
- LM, linfobléstico B - LM, linfebiastico T con ndcleos PRE-TIMICO
convalutos TiMICO
=in niclecs
comolutos
- Granuloma maligno medicfacial
- NO CLASIFICABLES: Alto grade COMPUESTOS

(+} Lo LM, citados pueden poseer un numere vansble de celulas claras. * Estos tipos da LM, pusden encon-
trarsa en la loucemiafinfoma endémico. # Les eftados linfomas a pesar de figurar en el bajo grado de a clasi-
ficacian usualmente reciben tratamiento de alla grado,
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CLASIFICACION DE KIEL (Actualizacidn 1990)
Resumen para uso climco

BAJO GRADO DE MALIGNIDAD

Fenotipo B

Fenotipa T

ALTO GRADO DE MALIGNIDAD

Fanotipa B

Dicha clasificacion tuvo la virtud de superar 13
L icacion de la on de H. Aa-
paport (USA) v dividid a los linfomas malignos no
Hodgkin en cuatro grupos: bajo grado B, alio gra-
do B, bajo grado T y alto grado T, erdenando las
entidades de cada grupo en forma p de

Fenotpo T

critario marfoldgica, sin base cientifica o concep-
tual, con enfermedades heterogeneas en algunos
subtipos, destinada a uso-clinico y denominada
FORMULA DE TRABAJO PARA USO CLINICO
(WORKING FORMULATISN) que no llena fas ne-

acuerde a su grado de agresividad. Fua presen-
tada por primera vez en 1874, con actualizacio-
nes sucesivas, siendo las mas recientes de 1988
y 1990, Esta clasificacion tuvo como objetive a los
linfomas del ganglia lintético, menclonanrda en for-
ma ocasienal los infomas extraganglicnares. En
1880, s propone en Bethesda (USA) una compi-
lacion de & basada en

Recientementa® un grupo de especialistas ame-
ricancs y europecs inicid la tarea de radactar una
nueva clasificacion en la gue incorpord numerosos
linfamas exlraganglionares, denominada REAL
{Revised Europsan American Lymphoma Classi-
fication), que divide fos linfomas no Hodgkin en
fenatipos Ba T

PROPUESTA DE CLASIFICACION EUROPEA-AMERICANA
DE LINFOMAS REVISADA (REAL),

NEOPLASIAS DE CELULAS B.

I de calulas 8

1. Leucamia / linforma de células B lnfobldsticas procurscras,

1. K de células B

. linfoma oelulas,

Leucemia linfocitica de células B/ Leucemla p
Lintema lintoplasmesioids.
Lintoma de células del manto,
Linfoma: centralalicular, fokicular
Grados citoldgicos pravisorias: | 1, 111
Subtipo difusa,

oo

w

+ Lintoma B de zona marginal.
Exlraganglionar marginal,
Subtipe provisario: ganglionar.

Tricoteucemia.
. Plasmocdoma - misloma de células plasmaticas.
Lirfoma de grandes células B, difuso.

wm - m

de células pag

Entidad provisoria: linfoma esplénico de zona marginal,

Sublipo! imfoma de células B primario mediastinal,

10. Lintoma de Burkift.

11.Entidad provisoria: Linfoma B de afo grade de malignidad, tips Burkit.
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NEOPLASIAS DE CELULAS T * NATURAL KILLER".

[ de células T p - levcemia ! linfoma de células T linfobasticas pracursoras:
. Meoplasias de células T y ‘Matural Killar' periéncas.
1. Leucemia linfocitica / prelinfocitica T
2. Leucems linfocitica de grandes células granuiares (LGL)
Tipo de células T
Tipe de células “Natural Killer
3. Micosis fungoides | Sindrome de Seézary.

4, Linfoma de células T periférico, no especilicads.
Categarias cilologicas provisorias
Subtipo provisorio: linfoma de células T hepaio esplénico gamma-delia
Subdipe provisignal” linfoma de células T fipo paniculifis subcutanea.

5. Linforma de cékdas T angininmunotddstico.

6. Linfama angiocéntrico.

7. Linfoma de célutas T intestinal.

8. Leucemiz { linfoma de células T del adulte (ATL/L).

9. Linfama de grandes células anapiasicas (ALCL), CD30=, fipos celuiares T y nulos,

Entidad provisadia: Linforna do grandes calulas anapldsicas, tipo Hodgkin
PROPOSICIGN REAL (Resuman para uso clinica)
NEOPLASIAS DE CELULAS 8

(i de céulas B p
I8 ias deo células B peritéri in

NECPLASIAS DE CELULAS T ¥ “NATURAL KILLER®

I Neopl de calulas T
. Meoplasias de células T periféricas y “Natural Killer™ (9 entidades)

ENFERMEDAD DE HODGHKIN

|, Pragominio linfocitico
Il Esclerosis nodular

I Celutaridad hMida

W, Deplecion limfocilica

V. Clasica rica en linfocites.

Actualmente, y con el acuerds de las et ta Europea y eqta en elabore-
cidn linak la dicacion de Linloma y L da |a O izacion Mundial de la Salud que incluys, ademas
de las i en las clasifi de Kiel y Real. algunas entidedes de recients descripeidn y

separa como en la clasificecion a les linfomas de acuerdo a los lenotipos B & T, sin identificar los grados de baja
4 &lta malignadad.
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CLASIFICACION DE LA ORGANIZACION MUNDIAL DE LA SALUD DE ENFERMEDADES NECPLASICAS
DE LOS TEJIDOS LINFOIDES ¥ HEMOPOYETICOS

NEOPLASIAS DE CELULAS B

plasias de células pi a8
Leucemia [ Linfoma linfoblastice B

de células férl B
Leucemia linfocitica crénica B / Linfoma nlocitico de pequenas células
Variantes:  Con i lonal e
Enfermedad de cadenas pesadas mu.
Leucemba pralinfocitica B
Varlante: Variante Iricoleucémica
Linfoma lintoplasmecilics

o in de
Enfarmedad de cadenas pesadas Gamma
Lintoma de céiulas del manty

Mariants: Blastca
Lintoma folicular
Gradaos: Grado 1 (eentroblastes inflitran < 50% dai drea fodicular)

Grado 2 (centroblastes infiltran > 50% det area folicular)
Variants: Linfoma folicular cutanes
Lintorma B de zona marginal del tejido linfoide asocado a las mucosas
Wartante: Enfermedad de cedenas pesadas alfa
Linfpma de zona marginal del ganglio lintatico con + 6 - células B monocitoides
Lintoma de zona marginal esplénico con - o - treoleucocitos
Tricoloucemia
Linfoma ditese de grandes ctlulas B
Mariantes:  Centrobldstico
Inmunobldstico
B rico en céiulaz T o en histocites
Grandes célulzs anaplasicas
Tigo Burkin
Tipo granulomatosis linfomatoide
Relacionads a ol
Linfoma difuso de grandes células B:
Linfoma de grandes células B mediastinal (timica)
Linfoma de grandes células B intravascular
Linfoma de slusion primarie de las serosas
Linfoma de Burklit
Variante: Con iacidn pl itai i a Sida)
Flasmocitoma
Variantes:  Plasmocitorna soiarlo del hueso
Plasmocitoma extramedular
Mieloma plasmocelular
Varlantes:  Mielema indolents
Migloma latente
Mietoma ostesesclardtico {Sindrome Poems)
Leucemis de células plasmatcas
Mighoma no secelaro
Enfermsedad sistémica de cadenas lvianas
Amitoidosis primara
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NEOPLASIAS DE CELULAS T

de células p T
Leucemia ! Linfoma linfoblastics T

Neoplasias de células peri{éricas T y “Natural Killer”
Leucemia prolinfocitica T
Variantes: Do pequedias células
De células cerabriformes
Leucemia linfociiica de céiulas grandes granularas “Matural Killer
Process Imloprolilesativa indolente de grandes célules granulares "Natural Killer”
Leucemia agresiva de células "Natural Killer®
Linfomas de celulas T/ “Natural Killer* nagales o extraganglonares
Micasis fungoides y Sindrome de Sézary
Varantes:  Reticulosis pagetolde
Mucinasis folicular asociada a micosss fungoides
Lintoma angioinmunoblastco do células T
Lintorma de célutas T periférico sin especificar
Leucemis / Linfoma T dei adulto (HTLY +)
Varlantes:  Aguda
Linfomatosa
Crénica
Latenta
Tipo Hodgkin
Lintorma de grandes células aneplasicas (LGCA) (Tipos T o nules)
Variantes:  Pleamdrlica
Manomdrica
Lintohistioeitica
D= pequenas celulas
Procesos nloprolifarativos de células T CD 30 +, primarios culingos
Variantes:  Papulosis linfomatoide (Tipos A y B)
LGCA primario cuténeo
Lesiones fronlesizes (borderling)
Lintorna de células T tipo paniculitls subsuténea
Linfoma T de kpo enteropatia
Linfoma T hepatoesplénico (gammardeial

Las entidades son numerosas y cada una de eflas poses su comespondiants prendstico de baje ¢ alte grada.
En cuanto & la enfermedad de Hodgkin, la clasificacian de la Organizacion Mundial da la Salud muestra una
sobresimplificacion en cuanto a sus variedades:

LINFOMA DE HODGKIN (ENFERMEDAD DE HODGKIN)
Linfoma de Hodgkin de predaminio linfecitice nodular

Linfama de Hodgkin clisico
Linteria de Hodgkin, esclerosis nodular {grados |y 1}
Linfoma de Hodgkin, celulardad mixta
Lintama da Hodgkin clasico, o en linfocilog
Lintama de Hodgkin, deplecion linfocitica

En realidad, existan un mayor nemers de variedades que comisne descriter a los eleclos prondstices y gue en
&l cuadro siguiante se ubican progresiamente segun grado de agresividad.
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ENFERMEDAD DE HODGKIN (Hotel Dieu -Paris)

1) Poppema (Faragranuloma nodukar)
2) L& H ditusa (PLD)

3) E.N fase celular {forma de comienzo)
4} EN
5) EXM - Predominic linfocitario
B} EN - Celularidad mixia

7) EN - Esclerosis difusa (DL}
8} E:N - Sarcomatosa (DLL)

2} ©.M - Rica en linfocitos

10) GM.

11) BL - Escleross dilusa

12) DL - Sarcomatosa Raticular

H 18 iB}

H1b

HZ

HZ 2

HZ 1

HZ 3

H2 4 Esclerosis difusa
H2 48

H3  Rico linfacios
H3

H 4s Escterosis dif.
H 4b Sarcomalesa

13) Forma fronteriza de EN. con LM, de G.C. anaplasicas asociado
14) Forma interfolicular (forma de comienzo)

En esta ditima clasificacion de la OMS se des-
linda ademas con precision el sector de neoplasias
de histiccitos y células dendriticas e interdigitadas
(de la misma familia higtiocitica).

NEOPLASIAS HISTIOCITICAS ¥ DE CELULAS
DENDRITICAS

Neaplasias de hisfiociios / macrolagos
Sarcoma histiocifico (predominantemente

tarla donde la malignidad va habitualmente aso-
ciada a atipia.

Estas dificultades diagndsticas pueden ser
alamplificadas en un caso referido de un paciania
de 89 afios con un tumar de retroperitongo y me-
senterio gque invadia el colon. Hisltoldgicamenta
dicha pmllleraclcln estaba conformada Wr células

I I yunc e menor i ful
da células mioliorobi - El das.
tacado de células plasmaticas mostrd paliclona-
lidad en al Inmuncmarcado confirmando su carde.
ter reactiva y, por Ia tanto, definiendo la entidad

lecalizado)

Histiocitosis maligna { puade
astar relacionada con leucamia itica
aguda)

Neaplasias de celulas dendrificas
Histiocitosis de células de Langerhans
Localizada
Generalizada
Sarcoma de céiulas de Langerhans
Sarcoma de células dendriticas
interdigitadas
Sarcoma [ tumar de células foliculares
dandriticas

Como comentanos finales da las clasificacio-
nes, queremos las difi

came g pl (pseudo tumor in-
rlamatorlo denommaﬂu an Ia bibiiogratia “fibro-
ir

Asimismo, olro caso de eslirpe tamblén calu-
lar plasmatica y de localizacion retroperitoneal, por
I tanto extramadular, de células plasmobldsticas,
es decir plasmaticas inmaduras, demosirg su ca-
récter clonal mediante inmunomarcada, y su ca-
rdcter necpldsice maligne de mieloma anaplasico
de localizacion extramedular’,

Estos dos casos explican las dificullades exis-
tentes para el diagneéstico histolégico de los
linfomas a nivel moerdeldgico, ¥ en ambos solamen-
te se llena a su ientificacidn nosclégica median-
tig test inmunohi oo

diagndsticas de las enfidades incriminadas en las
mismas par una parlicularidad que posesn las
células hemalopoyéticas y finfeides: su moriclogia
s la misma 2n condiciones normales, reactivas
¥ neoplasicas, hecho no observable en los tejidos
epiteliales mesanquimations o de estirpe pigmen-

Ademas emsien antra los linfamas malignos
algunas entidades raras e infrecuentas que au-
mentan por ello |as dificultades diagnasticas para
su Identilicacién: por elemplo el linforma de célu-
tas an “anille de sello” de ubicacion retroperitoneal,
cltada an la bibliografia como una rareza’
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Las neoplasias de la progenie histiochica son

imismeo sumar ins ¥ BN COonsa-
cuencia Insuficientemente conocidas, per o que su
diagnastico pueds dar lugar a contraversias, Las
Ipcalizaciones pueden ser ganglionares, existien-
do focalizaclones re1roper|!oneale-s COma un caso
citade de Wn p &l et

Deben tenarse en cuenta asimismo, en las
afectackines ganglionares retroperitoneales, a las
necplasias secundarias (mefastalicas) gue pueden
provenir de drganes diversas, coma por aemplo
avario’.

DIFICACION QUIRUARGICA DE LOS
r_rNFDMAg MALIGNDS

Las caracteristicas de los finfomas {Hodgkin y
no Hodgkin) son las siguientes:
s Responden satisfactoriamente a las terapias
antibiasticas.
Son radiosensibles.
Susceplibles de un buen contral ¢linico y &n
algunas varedades, de curacion si el diagnds-
tico es temprano, blen estadificado v tralado co-
rractaments.
Su caracteristica sistemica, la respuesta a la
quimicterapia ¥ a la r. han hecho qgue la cirugia
quedara restringida a la pafiacidn de algunos es-
tadoes particulares. Pero, en camblo, el cirujana
liene relevancia en el estudio de la extension,

Hodgkin: 1% de todos los T. malignos. Clasi-
ficacisn de RYE, 1905,

Cuatra varledades hisloldgicas que concuerdan
con el pronadstica;
. PL, predominic linfocitars, 10 & 20 %. Linlocitos

y raras Red Sternberg,

. 8N Esclerosle neodufar 45.55 %.. Bandas
colagenas birrefringentes, Neutrdfilos, Eosing-
filos, Plasmocitos y céls. de Red-Starnberg.
CM Celularidad mixta, 30-35 %, Infiltrada poli-
morio, plasmocites, neutréfilos, ecsindfilos,

]

L

REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA

Numers Extracrdinario

No Hoedgkin:

. Compramise de una sola regién linfoganglionar
(I} & de un sélo drganc o sitio extraganglionar
({IE).

. De dos o mas regionas linfeganglionares del
misma lado del diafragma o de un érgano o
sitio extraganglicnar asociado con una o mas
reglones linfeganglionares del misme lado del
diafragma.

1ll. Compromisc de dos o mas regiones linfogan-

g supra y sub i (1) gue

puedean i con focalizad

en un Grganoc ¢ en un sitio extralinfoganglionar

(HIE} o con compromiso del bazo (liS) o am-

bas cosas (NES).

Difusa diseminada de uno o mas organos o

tejidos extraganglicnares con o sin comprami-

so simullanea de estacionas infoganglionares,

=

Todos los estadios se dividen en A y B, segun
que no tengan sintomatologia general o gue, por
&l contrario, si la presenten.

El astacio |14, a5 declr con compromise supra
& infrac logia general
coma fiebre, prurita cutdneo, elc,, se subdivide en
I, y Wi, El primaro cen compromiso linfatico ab-
dominal supenor (bazo, ganglios del hilio esplé-
nico, celiaces y portales) y el segundo con com-
promise inlatico abdamina-pebdana (para-adriicos,
iliacos, mesentéricos).

Lal antes era si i ine
dicada y Henry Kaplan fue uno de sus grandes y
entusiasias propulsores, con ¢! doble objetive de
sstadillcar y esplenectomizar. Tanto defendid
Kaplan ests conducia que en algunos sectores lle-
BLEY usnommérseha “kaplanizacian”.

La ion se realiza laparo-
tomia mediana amplia con examen visual y pal-
patorio sumario del abdomen y biopsias de fodos
Ios ganglios visibles paravertebrales y mesen-
téricos; biopsias hepédticas multiples en profundi-
dad can aguja Trucul y cuneiformes en al borda

ico sin

linfocitos, escasas céls.de Aed: .

delag La espl tiene una doble

4. DL Deplecian linf ia, B-10 %,
linfocites ¥ numercsas céls.de Red-Sternbarg,

En jovenes predominan PL y SN y en ancia-
nos mayarmente CM y DL,

finalidad a su vez: completar la estadificacian al
descubrlr posibles lesicnes microscdpicas y dismi-
nuir masa para facilitar 1a terapia radiante. Ade-
mds en un rabajo cldsice da Kaplan sa refiere que
Ia toxicidad hematoldgica & la terapia radiante y &
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la quimicterapia es menor en el grupo de pagien-
tes esplenectomizados con relacidn al grupo en el
que s& habia co ado el bazo. El fend 56
atribuye a la funcion hemocaterética del drgang,
Las maniobras guinirgicas de fficacién se
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ben transcurrir dos o tres semanas, segun el gra-
do de texicidad b dgica y sud Lue-
go de los tres giclos programados se inicia la te-
rapia radianta 2500 cGy en las areas con lesio-
nes da2 aneal del

completan con &l estudio de la médula dsea me-
diante bicpsia de la cresta iliaca.

Con el imiento de la pia, la
laparotomia ha visto muy reducide su campo de
acecion, especialments con la girugia laparos-
coplea.

La moderma Imaginiologia ha relegado adn mas
&l papel de la cirugia.

Resultados:

En estadio |1l {CM o DL) el bazo asla intere-
sado en BO-80 % de los casos.

En ElA (PL o SN) la laparotomia es invariable-
mante negativa.

La indicacién para laparctomia es EI& |1A en

de compi inal conspi
En Hodgkin | v Il con ganglies supradiafrag-
maticos |a laparolomia revela 20% de

diagnistico,

El tratamignta del linfoma de Hodgkin de alte
riesge utiliza las mismas drogas pero con diferente
estrategia: el numero de ciclos en lugar de tras se
eleva a sels y al promediar todo el plan se
reaestadifica se realiza la terapla radiania que al-
canza & 3000 cBy en las Areas residuales o areas
butky.

Los pacientes portadores de Linfama de
Hodgkin han sido considerados candidatos a qui-
miolerapia intensiva con transplante autdlogo de
midula dsea (TAMO), en determinadas condiclo-
nes: luego de primera remisidn completa o parcial,
en signos de mal prondstico, mayores de 45 afos,
con gran masa. La raclonalidad de su indicacion
es la gran quimiasensibilidad, si bien en |a actua-
fidad ha sido reemplazado el transplante de meé-
dula por el de stem cells de sangre periférica.

En dos o ios estan inds los

abdominales ccultas, En no Hodgkin, 40%. En
adultes con tipe folicular, 40% abdeminales ocul-
tos; con histiocitario dilusa, 10%.

El linforma de Hodgkin se localiza excepeional-
menta coma primario en al retroperionen, pero st
En i )5 de ofras iones de
comienzo,

El primer paso luego del diagnéstico es
estadificar la enfermedad para lo cual debe
recurfirse a las imagenes v a la bicpsia de médu-
I gsea (MO} con aguja de Jamshidi,

En segundo lugar determinar parametros de
iaboratoric como nutina y dosaje de LDH.

Tratamiento:

Han sido definides grupes de alte y bajo nes-
o, con estrategias terapéuticas diferentes.

Leos de alte riesge coresponden a los estadios
B y IV y los de bajo riesge a El, 1| y WA, Para
los primeros se realizan lres ciclos de quimicte-
rapla {OT) con el esguema denominada "ABVD™
que consiste en Antraciclina 25 mgim2 los dias 1
y 15 del ciclo, Blecmicina 10 mg/m2 los dias 1y
15 del ciclo, Vinblastina 6 mg/m2 dias 1y 15 y
Dacarbacina {DTIC) 375 mg./m2/dia desde el dia
1 &l dia 15 Inclusive. Entre cada ciclo de QT de-

esquemas a base de Cisplatine,
Linfemas no Hodgkin:

Se clasifican en bajo grade, grado intermedia
y alto grada,

Los de bajo grado generaimente son foliculares
a células pequenas v algunos difuses. Nunca son
primarios en el retroperitones, pero si se obser-
van como if ion La cond
{rente a elics consiste en observacion, gue en la
expresion anglosajena corrasponde a “watch and
wait",

Linfemas no Hodgkin de grado intermedio;
linfoma del manto celular ganglionar, cetulandad
coma los de bajo grade, pero su comportamiento
con |z terapéutica s deslavorable pues ganeral:
mente son refraciarics, Excepcicnalmente pueden
ser refroperitoneales.

Linlomas no Hodgkin de atto grado: aproxima-
damente en un 20% pueden ser relioperijoneales.
En este caso el diagndstico diferencial debe ha-
cerse con @l céncer del pancreas. A veces se pre-
sentan can sindrame coledociano, Son de muy
dificil para &l di . Dasde al
punto de vista clinico son siempre sinfomaticos,
por ejemplo; sindrome febril profongado, pérdida
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de peso, > de 10% en los difimos seis meses pre-
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Humera Exfraordinario

brionarios confirman que el genoma del virus de

vios a la primera lta, sL nactur-
nas. El tratamianto consista an OT por seis ciclas
con drogas gue en su conjunio se dencminan
“CHOP” y que corresponda a: Ciclofosfamida
(CFM) 750 ma/m en diz 1, Se utifiza la escalacion
de dosis con o sin ef agregado de factores esti-
mulantes de colonias, Doxorubicina (ADR) 50 mg!
m® dia 1. Vincristina (VCR U Oncovin MR} 2 mg
dia 1 y Predniscna 100 mg. por via oral desde el
dia 1 hasta el dia cinco.

Epstein-Barr (EBV) esta te en lodos |os
espacimenes estudiados; pero la expresion del
EBV, determinada par la expresion de su ARN
mensajero, se halla en todos los tejidos lumorales,
¥ no en tejido normal. Esto sugiere firmementa la
relacion de la expresion del EBY con estos tuma-
res testiculares,

En cuanto & los teratomas inmadures, estos
presentan altos niveles de expresion de los ganes
c-ermB -1 yc-erbB - 2. El andlisis citogenético

En el grado i con comple-
ta (RC) la sobrevida es de 48 % g 24 meses, con
o sin transplanie autdloge de medula dsea
(TAMDY,

Migioma: Excepcional. Debe el es-

d an estos (lfimas tumeras sobreexpre-
sidgn (en forma de parcial o completa trisomia) de
las cromosomas 1, 3,6, 7, B, 12, 17 y X y expre-
sion en menos de los cromosomas 4, 513, y 18,
i la idea de gue Qenes SUPresores

tudio de extension que, basicamenite, consiste en
radicgrafia da calota, columna vertebral, cadersas,
huesos largos, Wrax. Inmunoelectroforesis de las
proteinas en suare y an orina por el compenenta
“M* (monoclonal). Por Gltimo estudic da la MO,

Tratamienta: Si estuviera localizado en refrope-
riteneo Gnicamente, eslaria indicado terapia ra-
dignle an esa regidn

Encasos d existen dos pasibilidade:

1. Clasico esquema de Alexanian de una se-
mana de duracicn, repitiéndoze cada tres.

2. TAMO gue prolonga |a sobrevida. E| pacien-
te debe tener buena funcién renal y, consideran-
do los costos, cobertura de obra soctal o algon
sisterna parecido. Se realiza una induccion con
VCR 0.5 mg y ADR 15 mg en Infusién continua
por cuatro dias y Decadran “shock” 40 mg. hace
tres ciclos y luego CFM 8 g. GM-CSR

METASTASIS DE TESTICULO

La variacian de |a expresion de numercsa can-
tidad de genes es evaluada en los distnios tipos
de tumores lesticulares. Los datos oitenidos no
san sélo importantes para el conodimienta de su
papel en fa carcinogénesis, sing también como
diagnosticos, prondsticos y de segui-
miento de eslag lumores,

Al estudiar los seminomas y carcinomas em-
bricnasios de testiculo se ha encontrada un au-
mento Imporiante en la expresion dal gen N.myc,
no deleciable en otros fipos de tumores leskcu-
lares. Ademds la comparacién hecha entre tejido
testicular normal, seminomas y carcinomas em-

tumeralas en estos Ulimos 4 cromesomas, todos
fos cuales muestran alguna pérdida de heleroci-
gosidad con marcadores de ADM, pueden serim-
portantes en la progresion tumaral.

Can fines diagndsticos, para detectar en forma

o ] is gang de seminoma,
estan siendo i { pos moncclons
contra fosfatasa alcaling placentaria (PLAF), an-
zima presente en eslos tumores. A fraves de fa
inmunomarcacion con lodo - 125, se tendria un
uso potencial de los mismos para el hallazgo de
ganglios metaslasicos, al séptimo dia da su ad-
ministracitn,

Come factores prondsticos  de  tumaores
testiculares contamaos por un lado con la expre-
sion de la proteina p-53, presente en altos nive-
les an carcinoma embricnaria (84%) y seminoma
(B6%) y ausents en laratomas; estando su presan-
cla cor i caon la sensibilidad tumoral. Par
otro fado, estudios cilométricos de ADN en carci-
noma in st (C15) festicutar permiten valorar la
respuesta a la radioterapia al corroborar la modi-
ficacion de la aneuploidia celular hacia la
euploidia; contrasi a la per de la
aneuplpidia en tumores no tratados, conociendo
que el CIS de testioulo es precursor de todes ios
tipos de tumaores de células germinales, exceplo
&l seminoma espermatocitica.

METASTASIS DE OVARIO

En & estudia de carcinomas ovaricos se han
hallado cambias trecuentes, aungue no constan-
1es, dadgs por pérdida de heteracigosidad de los
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cromasomas 9 y 17. También se jona la
de ciertos p g con la
1! 1 celular y clinica, a

saber: la ampliticacion de los genes G- Ki-ras y
C - N - ras (presentes an 31 y 44% de los

avdricos, I tiene lugar
en los casas de diagnastico en estadios tempra-
nos y tumores bien diferanciados {aungue existen
hallazgos de G - N - ras tamblén en estadios avan.
zados); en cambia, la amplificacidn de los ganes
G- mycy C - erbB - 2 {cada unc detectable en af
50y 25% de los casoes) se encuantra en aguellios

¥ muesira reaccion positi-
va para inhibina, al contrario de lo que sucede con
log lumores de células de la granulosa siendo asi
&5ta reaccion de importante relevancia diagndstica
y decisién terapéulica. Ademas, el anticuerpo
antiinhibina puede ser usado como marcador
tumoral temprane para delectar recurrancia
tumoral, meses antes de la evidencia clinica,

Blbliogratia

casos de estadio Il o V y lumores pol

diferenciados. Los casos de peor prongstico con
mayor mortalidad son los gue muestran amplifica-
cign de mas de 2 proteancogenss que incluyan la
amplificacion del C - efbB-- 2 y en Ios que 52

T ineipios de:Medicing inferna, Mo, 1,
parg, 1391-1353. Interamericana, 137 Edicidn, 1994,
. Kedley W.: Madicina Interna, Wal, Il, pag, 2213, Pa-
namaficana, 1* Edicidn, 1934,

. Bode Lesnipwska B, GunsenpagerE Scharder 5.
Colon G

M

@

demuestra la presencia dsl AﬂN para
el receptor de factor de i i

Case ﬁeparr af 50
Calied Fi

(EGF). !
Estudics inmunoldgicos con  antlcugrpos
antinhibing (hormona producida por célulss de la
granulosa para |r|h|h|r la FSH), posntlles de reali-
zar sobre pr y &0
suefo, son de gran ayuda en dastmloa aspectos,
El diagndstico dllﬂrenclal entre tumeres de partes

Iholage 1285; 16 (6): 40B-14,

. Zervas K., Constantinow N., Karakaniza M.,
Teigalidov Balla V. Ansplastic Misloma, Leukemia
v Lymphoma, 1895; 16 (5-6): 515-8.

. Kurotakl H., Suga M., Kaimom M., Kumagai H.:
Fibril Formation in the Rough Endoplasmic
Reticelar of Lymphoma Cells. Pathology, Research
y Practica, 1584, 190 (1) 84.9

. Hollowond K., Stamp G, Zouvani |, Flulcher C.;

Foilicular Dendntic Cell Sarcoma of the

IS

in

@

Tract, Am. J. ol Clinical Pathology,

bandas I de lipa pue-
de ser muy ¢ incluse con Ia ¢ 1 de. 1695: 103 (1): 90-7.
i acion para s intermedios;

pero ningdn tumer de te;ldos biandas (se han es-
tudiado leicmia-

7. Mancuso S.; Anatomical and Pathelogical Study af
Retrepanifoncal Nodes in Epithelial Ovarian Cancer.
Gynecalogic Oncalogy 1993, 51 (2): 150-4.
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LESIONES PSEUDOTUMORALES

HIDATIDOSIS

La &8 come p
quirdrgico endémico en muchos paises. La ubica-
citn cigsica de los quistes se da fundamentalmen-
e en las parénquimas, higada y pulmon; uera de
ailos gl desarrcllo de la enfermedad es poco co-
min.

Provsalicis y col. comunlcaron una sena impor-
lante, de un ardlisls de 20 ahos, en af perfodo de
1974 & 1984, En este lempo tralaron 48 pacian-
1es con guistes hidalicos de ubicacidn diversa; 28
eran hombras y 21 mujerss, con edades para los
hombres entre 19 - 66 afios y 22 - B0 afos para
las mujeres.

Anglisis de los sitios anatémicos de ubicacion
parasitaria:

Cavidad peritoneal

Baza

Rifien

Espatio Retroperiteneal

Pared abdominal

Miccardia

Pared foracica

Columna espinal

Musla

Nn o

- w

En esta serie solo hubo 2 lallecimientos
i tacay 1 ral).
Eslos datos hablan de lo excepoional de la
an en al refrop de esta
En nuestro sarvicio no hemas tenido oportunidad
de tratar hidatasis con localizackdn en el espacio
retroperitoneal’

FIBROSIS RETROPERITONEAL
FATOLOGIA

La obstruccitn ursteral bilateral s comdnmen-
te debida & |a fibrosis de los 1efidos lil

toneales, La fibrosis "ahorca” los uréteres causan-
do hidronefrosis e hidrouréter.

Hay tres causas posibles:

1. La condicién mas comin es la librosis
retroperitoneal idiopdtica. Coma su nombre lo dice,
la causa es desconocida, aungue se relacionarla
con metisergide, metidopa, abusa de analgésicos
y betabloqueantes; pudienda también coexistic con
centraciura de dupuytren, fibrosis mediastinal y
tiroiditis de Riedel. Un area de tejido fibrdtico, que
e& microscopicamente ausente de céiulas, se ha-
llaria en la pelvis {mas cominmente sobre la 5a.
vértabra lumbar), lo que rodearia los uréteras, lle-
vandolos medialmente, Una mezcla de cambio
inflamatario agudo y crénico puede presentarse en
esta forma de enfermedad que usualmente sigue
un cursa benigno”.

2. Fibrosis retroparitoneal rsamlua puede Deu-
rrir luega de i o
quinirgica a Greancs p@h-'lms o Ieudos refroperito-
neales. S& ha vista luego extravasaciones de

I Bn mias con fanol o de-
rrame de sangre de un aneurisma adrtico.

3. Fibrosis maligna retroperitonsal se asccia
con lumores primarios refroperitonsales, par ejem-
pla: linfosarcoma, o procesos melastasicos de
varins sitios primarios, Incluyendo el torax, A dife-
rencia de la variedad idiopatica, cualguier parte dal
uréter puade afectarse.

SIGNOS ¥ SINTOMAS

con librosis 0 | benigna

ou:eden presentarse con signes no especiiicos de
dolores de espakda, dolor lumbar, disconfort o pér-
dida de peso. 51 los uréleras se abstruyen en forma
aguda puede ocurrir oliguria sevara o, adn, anuna.
Por ta general no tienen historia anterior y los pa-
cienles se presantan como una urgencia can falla
renal aguda debido a obsiruccion ureteral hilateral,
Pacientes con fibrogis reactiva o maligna dan

histonia de ent dades o previos,
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pero algunas veces la obstruccidn ureteral bilate-
ral es la farma de presentacién de I3 enfermedad
maligna.

Al examen clinico, la sospecha de malignidad
puede prasentarse como pérdida de peso, ca-
quexia y una masa abdominal o tordcica, pero fre-
cuentementa no habran signas fisicos mas gue los
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la obstruccidn ¥ la coraccidn de las anarmalida-
das metabdlicas hasta tener el diagndstico defini-
tivi,

Previo ultrasonida, seguida de nefrostomia b
lateral percuranea hajo anestesia local, parmite la

1 del d icoy la reduc-
cion de la sobrecarga hidnoa, antes de proceder
ala | idn ureteral, y biopsia,

de sobrecarga de figuides (Edema de
inferiores),

INVESTIGACION

Sumado a los " Esl de funcion renal, el abor-
daja inicial consistiria en un “IVU" o ul ido =i
el paciente se presenta con falla renal.

La imagen radicldgica clasica de la fibrosis
retropentangal es hidronefrosis bilateral e hidrou-
reter con desplazamiento medial de los uréteres,
pera fi log rayos X 1 obs-
truccién bilateral mal delinida y la fi

En centros donde |a nefroslamia percutanea no
esté disponibie, la cateterizacion con catéteres
“doble |" o la didlisis peritoneal dard los mismos
resultados.

La ureteralisie, combinada con el “envolvimien-
te® del uréter en el omenio, es probablemena el
mejor tratamiento. La administracién de grandes
dosis de esteroides jugariz una parte en el ma-
nejo inicial de los pacientes con una forma aguda
de enfermedad, pero su rol en el manejo a largo
paze de la enfermedad, no esta definido ain. En

ascendenta se reguiere para delinear el sitio y la
naluraleza de la obstruccién. Raramanie se re-
quiere pasar un catéler ureleral hacia &l rifdn,
aungue es alge clasica en la fibrosis retro-
peritoneal la facilidad con la que el catéter puade
ser pasado en la presencia de lo que pareceria
ser una obstruccion total. Es comin encontrar

que s ©on un cuadre mas
crémco la exploracion del uréter es la primer con-
ducta, pero la terapia estercldea puede traer be-
neficios para controlar fa formacidn de fibrosis
posterior una vez confirmada el diagnastico,
En pacientes que se presentan con un cuadra
mas cronice, una prueba de terapia estercide per
un  mes es recomendada si la aparlencia

valores muy alios de rangos de eri
<lén en todas las clages de librosis retroperitonea-
les, y &% algo util para seguir la evolucién de la
enfermedad durante &l tratamianto.

El uso de fa tomografia computada se usa fan-
10 para el diagndstico como para el seguimiento
de los pacientes a largo plazo. La placa fibrosa

istica puede ser identif y cuantidi

da a nivel del ala pélvica. Scanning tomograficos
seriados luege de |a terapia corficoidea, demaos-
trard tanto la presencia de obslruccion y el tama-
fio de la placa.

MANEJO

Depende de |a causa inicial de la fibrosis
retroperiteneal, por fo que debe chienarse un diag-
ndslico histologico.

Pacientes con fibrogis retrapenmneal marlgna

deben darsels sc e
ya que &5 minima la posibilidad de realizar una
cirugia radical.

Cuando halla dudas acerca de la etiolegla, el
manejo inicial debe apuntar al alivie lemporal de

diglégi iy el scan tomografico, son
msqulmns 5i al repetir el scan tomografico se
observa resolucién de la enfermedad, entonces
una dosis baja de mantenimiente de prednisana
debe ser dada junte con scanning lamograficos a
intarvalos regulares. Mo esta claro por cuanto
liempa la terapia esteroidea debe continuar, paro
la mayaria de los reportes indicarfan un minime
de 2 afios. La exploracion de uréter, combinado
con un envelvimiento con cmento, 83 1o recomen-
dade para aguelles pacientes gque no responden
a los estarcldes o en los gue el diagndstico esta
an duda**®.

Debe dérsele énfasis a que fa cirugia de la
fibrasis retroperitoneal se asocia con una gran
morbilidad lo que generalmente se debe a lend-
menos tromboembdlicos o listulas ureterales.

ABSCESOS SUBFRENICOS
Los abscesos Intraperitoneales se producen

durante ia resalucidn de una peritanitis, como com-
plicacion de enfermedades abdominales {diverticu-
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litis, apendicilis, Gicera perlorada), luego de ope-
raciones Edomi a por ti ab-
dominal. Las causas mas comunes de un absce-
50 sublrénico son estas 2 ditimas®,

Los siniomas y signos de infecclon, estdn da-
terminados por fiebre, dolor en abdomen superior,
leucocitosis, anamia, anoraxla, pérdida de peso y
sudaracion; y pueden aparecer tras la causa
precipitants después de un periodo variable, depen-
dianda dal shio de infeccidn y el uso de antibidticos
gue retardan la aparicion de [os sintomas,

Les abscesos intraabdominales en general son
polimicrobiznos, con flora aerobia y anaerchia,

El diagnestico puede realizarse con el empleo
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red abdominal y los ligamentos esplénicos por log
electos hormaonales del embarazo. Un bazo abe-
rante puede sar un hallazgo casual en un examen
fisico o radisidgice. Un pediculo esplénica alarga-
do predispone a su torsidn en un baze aberrante,
que origina gl desarrello de sintomas agudos por
valvuio esplénico e Infario o molastia abdominal
crénica Intermitente por torsidn y destorsicn es-
pontaneas™. Las pruebas diagndsticas ofiles en
pacientes asintomaticos o con sintomas mids cré
nicas y son

gammagratia esplénica y arter-ograha visceral. EI
vilvula y el infarto esplénice requiaren esplensc-
tomia de urgencia, Los enlermos asintomatices

de ia o formagratia co izada. Dabido

¥ en guienes hay sinfomas crani-

ala de drganos p como
el higado o el bazo, gue aclian como ventanas
aclsticas y la ausencia de interposicion de asas
i les, el espacio subl &5 ideal para &l
estudio uliragonogralics; comparandose su sensi-
bilidad con la da la tomogratia computarizada®,

E! tratamiento como en &l resto de los absce-
sos abdominales, consiste en agregar a la
antibioficoterapia un procedimiento de drenaje
quirirgico o percutaneo, El drenale percutanea
debe ser considerado de primera leccidn, ya sea
por via ecografica o tomografica, Cada una da
ellas con ventaias y desventajas® ¥,

El drenaje quirdrgice queda reservado para el
fracaso o las complicacionas del método. En caso
de no gontar con la posibilidad de un drenaje
percutdnec y deba realizarse uno quirlrgico, es de
elaccian una via extrapentoneal, Esta técnica,
descripta par Qchsner en 1964, Indica entrar por
via dorsolateral en el drea inflamatorla encap-
suladz y no adeclar la cavidad periteneal.

TRASTORNOS ESPLENICOS RAROS

ESPLENOPTOSIS. La deficiencia congénita o

©os ¥ pueden tratarse en ccasiones
con éxito mediante asplencpexia, que conserva la
funcidn del bazo y evita el pellgro potencial de
sepsis posesplenectomia’.

HEMATOMA RETROPERITONEAL

Son colecciones hematicas gue ocupan @ infil-

{ran el espacic arsolar retroperitaneal, Estos
se clasifican en A

traumalicos y iatrogénicos, El retroperitonec es
capaz oe alojar hasta 300 cm’ de sangre. Ade-
mas en virtud de la viscera dafiada, también ori-
na, liguido enérico, billar o pancredtico. También
as posible observar alre como producto de la per-
foracion de una viscera hueca.

El mélodo mas eficar de hemostasia transitoria
es la compresion manual o :hgnal del vaso Iele—

nado. Uns vez y aspirado el b
toneo y reconocida la lesién. se podran colocar los
clams I an ol vaso

Mo se deben abordar los hemalomas impartan-
tes sin lener bien reparados los cabos proximal y
distal del vasa lesionado. Las secciones arferiales
SE TEaran con suturas atraumaticas 5-0 con su-

la laxitud adguirida de los lig rios.
del bazo pueden originar una gran movilidad de
este drgano. Este raro trastorne, denominade bazo
abersante o ectoplea, permite palpar un bazo de
tamafo normal en la parie baja del abdomen o la
pelvis, La maycr parte de los casos de bazo abe-
rrante corresponden a mujeres jdvenes y de edad
madura, en quienes se han cifado como causas
pradisponantes la multiparidad y laxited de la pa-

tura contl y las heridas I con anasta-
masks terminaterminal,

Las lesiones que compromiaten pequefias ve-
nas deben ligarse. Se tratard de reparar la cava
porta, las suprahepaticas y Iss :enales" "

Los objetivos de la i

da las
lesiones vasculares son: evitar Ia muerte del pa-
ciente por hemarragla y evitar la isguemia prolon-
gada de un territorle,
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Dichos objetivos se logran con fa alencidn pri-
marla adecuada y la indicacion quirdrgica oportu-
na. Cuando se asocian a las leslones vasculares
lesiones Gseas, en un paciente estable, es con-
vaniante realizar la oslecsintesis previa,

ANEURISMAS SINTOMATICOS

En este subgrupo los ansurismas ratos son los
mas frecuentes. La ruptura puede ocurrir de tres
formas: 1) hacia la cavidad penfoneal; 2} hacia el

T vy 3l ruptura retroperil
neal cuye sangi as porla idn de
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esquelética {aproximadaments &l 30% de todos las
casos). Las it que
la mayor parte de los casos se presentaban en
nifies entre los 5 y 15 afios de edad, Sin embar-
go, el parecer hay una disminucién en el nimero
de casos infantiles y un aumento de la incidencia
da tuberculosis esquelética del adulto.
El aspecto histeldgico de la lesion b

an el hueso sa parece mucho al cbservado en la
tuberculnsis visceral. Aparacen histiocHos (células
epiteliodes) que pueden unirse pama formar célu-
las gigantes de Langhan Hay con5|derabla prall-
feracion fibrobl La , todaa-

los lgjidas circundantas,
Cuando la ruptura es retroperitoneal, el sinte-
ma principal 82 el dolor lumbar, abdominal wo irra-

dada granulomalnsa. SOng-
tituye &l tubéroulo clasico. La destrucsidn produ-
cida por la inflamacion granulomalosa es carac-
faristicamante lenta.

diado a 3 panandose da hip
y finalmente, si no se trata a tiempo, «shocks y
muera’™

Cuande el sangrado es cohibido por los tejides
circundantes (aneurismas rotos y contenidos), los
sintomas conslsten en delor lumbar que persiste
en el thempo, con el antecedents de un cuadro de
nipatensian inicial gue se compensd luega. Aln
existiando historia previa de artrosis, esle diagnds-

La dest wn del hueso y carfilago articular
jpar infeccion tuberculosa e un procaso lento y los
sintomas por tanto son de desarrollo insidicso.
Como |z lesidn esquelélica estd precedida por una
Infecelén visceral, el paclente susle lener aspec-
to debditada,

La parlmpambn raqufdea en la tuberculasis
de movimiento a nivel
wraco!umbar y =spasmo muscular protector

tico debe siempre ¢ L en afo-
508 con dolor lumbar rafractario- al tratamiento
médico™.

Cira forma de ruptura es |a fistulizacian adrtica,
ya sea hacia [a vena cava u ofro drgano vecing.
Las Iaslulas 5uelen ser asi i
o causar ir q distal,
hipertensién vanosa con eaema de miembros in-
feriores™,

OSTEOMIELITIS TUBERCULOSA Y
PIARTROSIS

La Incidencia de tubsrculosis esquelélica ha
digminuida chsaderabIEmEn‘E enlos ulnrnos afas.
El d llo da i 05 es an
parte la causa da ello.

La tuberculosis del esqueleto resulta de la
giembra b y de bacilos i de un
foco presxistente pulmonar o gastrointestinal, Los
discos intervertebrales de raguis toracico bajo y
lumbar alte, v las verlabrales dal raquis toraclco
ha|c| ¥y lumhar alto, y las vertebras vecinas son Ias

mas de la

gue mantiene la espalda en hiperax-
tansién, Cuando ef proceso tuberculoso ha pasa-
da de los limites del espacio distal y de las véria-
bras vecinas, puade preducirse un voluminoso
absceso pararraguides. Como el raguis se ha de-
bilitado, es pesible &l colapse de la columna ver-
tebral, que envia restos necréticos caseosos ha-
cia el interor del eanduete y produce deterioro
neurulbgu:a que va desde la paraparesia hasia la
El absceso p iden que
ss produce alrededor de un foco de infeccidn
tuberculosa puede extenderse a ciarta dislancia
siguiendo los misculos paraspinales. En forma
caracter(stica la masa no produce eritema de re-
vastimiento, y se conoce coma «absceso frios,

Cuando hay un absceso pararraquideo suele

producir una sombra de tejido blando en las ra-
fias. Dentro del absceso a veces puede
observarse calcificacion.

En el laboratorio se demuestra un nimero de
leucocitos normal o figerameante elevado, gran au-
mento de la velocidad de sedimentacion y ligera
anemia. La prueba cutdnea de tuberculina casi
siempre as positiva. Hay que preguntar al pacian-
te si se vacund con BOG.
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El desarraila de farmacos antituberculosos afi-
caces ha ifi I &l iento
de esta enfermeadad. Si la lesion acababa presen-
tande sefales de curacidn, se slectuaba la
artradesis de |a articulaciin en posicidn funcional,
Actualmenie es mucho mds raro que e recurra a
la artrodesis™ ' &

El tralamiento inicial de la tuberculosis esque-

|ética consiste en antibloticaterapia adecuada
isomiacida, PAS, e i
teger ka articulacién afectada. Para la tubercula-
sis dal raguis se recomlenda ulilizar reposo en
cama o inmovilizacion en yeso durante 1a fase ini-
cial de la quimicierapia. A medida que se va pro-
duciendo la curacion se permita ir restablecien-
do gradualmente la actividad,

CARCINOMA DE CELULAS
TRANSICIONALES

PATOLOGIA

Tumares ureterales son raras causas de obs-
truccién y raras farmas de earcinoma de células
transicionales. La incidencia aproximada de este
fipo de tumcres &5 de 1 cada 48 canceres de ve-
|iga.

Patolbgicamante se comporlan come cualquisr
otro carcinoma de células transicionsies, pero
come el uréter tiene paredes delgadas, la exten-
sitn lecal ocurre tempranamente y el prondstice
es relativamente pobre. Cincuenta por cienta de
los pacientes fienen signos de displasia uratelial
o tumores secundarios en 8l urétar, y treinta por
ciento de los paciante:
vesicales,

Los paclentes pueden presentarse con dalor
renal debido a la obstruccion, La hematuria se

i Qcasional una masa
puede palparse debido a un nidn obstruido.

e la neb mia es el lrata-
mnenio de eleccion, particularmente en
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REVISTA ARGENTINA DE CIRUGIA

Humerg Extraordinario

NOTOCORDA

CORDOMA

Tumar maligne desarrollado 8 partir de restos
de |la notocorda que puaden aparecar en al sec-
tor anterior del raquis en areas precervical y
presacra, interesdndonos esta ditima por su posi-
pla vinculacion refroperitonaal. Es una neoplasia
de consi ia
Gon rapercusion osteolitica y comprasion nervio-

sa, que puede proyectarse hacia adelante desde
el raguis y comprometer pelvis y retroperitonea.

Su higtelogia es caracteristica por la presen-
oia de células voluminosas, vacusladas (células
fizalif . Mo poseen esq o reficulinico y son
positivas las células lisalilaras para el glucdgenc
{Técnica da PAS)

La recidiva es posible por fas dificullades que
presenta al tratamiento quirGrgice radical
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CONCLUSIONES

1. La pramisa fundamental para el cingjano y
&l oncaloge s poder contralar la enfermedad
necplasica, El clrujano debe poseer gran destre-
za y entrenamienta quirdrgico para abordar este
tipo de cirugia; de estas cualidades dependera el
futuro del enfermo. El mejor conocimients de los
tratamientos adyuvantes contribuyen a mejorar los
resultadas. El trabajo mulnalscapllnanu v una |r\[ra-
estructura haspi ia adecuada son
bleas.

2. Los tumores retroperitoneales lorman parte
de una palolegia poco frecuente, pero también,
aliamente subdiagnosticada; esto pese al enorme
nimero de ecogratias abdominales, TAC de abdo-
men. que a diarlo se hacen en los centros hospi-
talarios. Los radidloges, clinicos y cirujanos no
deberian clvidar de i g ite el

ERP

3. La conducta quirirgica debe ser agrosiva,
dnica farma de obtenar buenas resultados terapéu-
ticos.

4. Las resecciones se deben practicar por zo-
nas libres de fumar, aun a expensas de la resecion

de eslirpa maligna. £n los EEUU los sarcomas re-
presentan et 0.8% de lodos ios tumores, pars son
responsables del 2% de todas las muertes por
céncer,

7. Para-el de los I it
se deben seguir las lineas de reseccién cncobuglca
g mas el Pl ﬂe

adyuvantes: b
rapia, ele, Cada uno d'e estus procedumlsntos po-
dré ser utllizado solo o combinade con otro,

8. Las altas dosis de guimioterapia mas los
trasplantes medularas. con canservacian celular,
abiren un nuevo caming en el tratamients de es-
1as tumores. Otio & lener en consideracion es el
de factores antianglogénioos con el objelo de pri-
var de nutrientes al tumor, impidiande asi su de-
sarrolio.

9. Los tumores de onigen adrenal tienen, a di-
ferencia de los otros, sintematologia propla. Esto
permite un diagnistico mas precoz y una lerapéu-
tica racional, Pese a ello es muy alta la infitracion
a drganos vacinos o metastasis en el moments de
realizarlo,

10, Para los de ongen linfatico es necesaria

de drganas ady . Debemos despreciar |a
apariencia capsular que pudiera al tu-
mar,

5. Las vias de abordaje a ulilizar nos deben
permitic un comodo acceso al retroperitonec, lo
que facilitard una adecuads reseccian,

6. Los tumores de origen icos son

ura clasificacidn histolagica de precisién para, da
esta manera, poder realizar el fratamiente de qui-
miaterapia o radioterapia adecuade. Se deben
obiener muesiras para el estudio histoldgico con
materlal suliclenls como para realizar un corracto

los predominantes en el E.R.P: 80% de todas las
variedades histoldgicas. De este 0%, o B6% son

liagnéstico, mas allg del p o quirirgi-
co que ulilicemos para obtenerio: blopsia
percutanea, laparoscdpica o a cielo aberta,
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Caso 1. LIPOSARCOMA Caso 1. LIPOSARCOMA
Flg, 1.— Ecogafia Fig. 2-TAC

Caso 1.
Caso 1 LIPOSARCOMA
LIPOSARCOMA Fig. 4.- TAC
Fig. 3.- TAC tridimensional
tridiman CON recons.

truccion post
sustraccion
tumoral

cin
(cara antetior)

Caso 1
LIPOSARCOMA
Fig. 5.
Angloresonacia Caso 1. LIPOSARCOMA
magnética Fig. B.— Resonacia nuclear magnética {lrente)




Case 1. LIPOSARCOMA Caso 1, LIPOSARCOMA
Fig. 7.~ Resonancia nuclear magnética Fig. B.- Resonancia nuclear magnitica
{core hasizontal) {cone horizontal)

Caso 1. LIPOSARCOMA
Foto 9.— Pieza operaforia (se indica
grasa peerrenal)

Caso 1. LIPOSARCOMA
Foto 10— Pieza operatora




Caso 2. RECIDIVA DE LIPOSARCOMA
Fig. 1.~ Pieza operatoria

Caso 3. FIBROSARCOMA
Fota, 1.— Viskdn tumoral operatoria

Caso 3. FIBROSARCOMA
Fato. 2.- Visidn tumoral operatoria




Caso 3. FIBROSARCOMA
Foto. 3. Pieza operatoria

Caso 3. FIBROSARCOMA
Foio. 4.— Pisza operatoria abierta

Caso 4. Caso 4. RABDOMIOSARCOMA Caso 4,
RABDOMIOSARCOMA Fig. 2.— ANM de abdomen AABDOMICSARCOMA
Fig. 1.- Resonancia nuclaar {madidas del tumaor) Fig. 3~ RNM de abdomen

magnética de abdoman [medidas)

{frente}



Caso 4. RABDOMIOSARCOMA Cago 4. RABDOMIOSARCOMA
Fig. 4.~ ANM de abdomen (core horizontal) Fig. 5.— ANM de abdomen {frente)

L

L 5. LIPOSARCOMA Caso 5. LIPOSARCOMA
Fig. 1.— TAC de Abdomen Fig. 2.- TAC de Abdomen

4

Caso 5. LIPOSARCOMA Caso 5, LIPOSARCOMA
Fig. 3. Arericgralia adrica Fig. 4. Aneriogralia renal lzquierda




Caso 5. LIPOSARCOMA Caso 6. LINFOMA
Fig. 5.— Resonancia nucleer magnética Fig. 3.— TAC de abdomen
[corle horizontal) (se ve aorta y mesentérica superior)

3 o
Caso 6. LINFOM, Caso 6. LINFOMA
Fig. 1.- Ecografia Fig. 4— Puncién biopsia bajo TAC

Caso 6. LINFOMA Caso 6. LINFOMA
Fig, 2.~ TAC de abdomen (3& ve aorta suspendida) Fig. 5— AMM de abdomen (corte horzontal}



Caso B. LINFOMA
Fig. .— ANM de abdomen (frante)

Caso 6. LINFOMA
Fig. 7.— Angiorresa

Caso 6. LINFOMA
Fig. B~ Angiomesonancia
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