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Resumo

Sarcomas de partes moles sao tumores raros, sendo 10%-20% destes localizados no retroperitdnio. Metdstases
para linfonodos e a distincia sdo raras. Os sarcomas primdrios de retroperitdnio devem ser considerados em
pacientes com dor abdominal, desconforto ou massa palpdvel no abdome, sendo descobertos pelo exame fisico ou
como achados incidentais na Tomografia Computadorizada (TC), Ultra-sonografia (USG) ou Ressonincia Magnética
(RM). Todos os pacientes com sarcoma de retroperiténio com possibilidade de ressec¢do devem ser submetidos a
laparotomia, devendo o planejamento cirtrgico abranger a completa ressecgio do tumor, érgios e estruturas
adjacentes infiltradas. A quimioterapia apresenta resultados desanimadores. No entanto, a radioterapia quando
empregada no pré-operatério, pode beneficiar o paciente. Sarcomas de retroperiténio tendem a apresentar recorréncia
local. Logo, deve-se fazer seguimento pds-operatério com histéria clinica, exame fisico, radiografia de térax, TC
de abdome e pelve fregiientes, indicando a reoperagio, sempre que possivel, em caso de recidiva. A sobrevida
global em cinco anos ¢ de 40%-50%, sendo que o didmetro do tumor, o grau de diferenciagio tumoral, a ressec¢o
radical ou paliativa, a necessidade de hemotransfusio durante o ato cirdrgico e a re-ressec¢do, mesmo que paliativa,
nos casos de recidiva ou persisténcia de doenca, sdo os fatores progndsticos mais importantes.
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INTRODUCAO

Sarcomas de partes moles sio tumores raros que
representam 1%-2% de todos os tumores malignos
sélidos. Somente 10%-20% destes tumores estio
localizados no retroperiténio e a incidéncia é de 0,3-
0,4 casos por 100.000, nos EUA'. Sarcomas
retroperitoniais correspondem a 50% de todos os
tumores retroperitoneais’. Seu pico de incidéncia
apresenta-se da quinta 4 sexta década de vida, apesar de
ocorrer em qualquer idade.

Nazo hd dados especificos sobre os sarcomas primdrios
do retroperiténio no registro brasileiro de tumores; nos
Estados Unidos, 1.000 casos novos de sarcoma de
retroperitdnio sio diagnosticados anualmente.

O Instituto Nacional de Céincer (INCA) apresenta
uma casuistica de 87 pacientes, em que se obtiveram os
seguintes dados: 52 mulheres (60%), 54 brancos (62%),
24 pardos (28%) e 9 negros (10%); idade média de 50
anos; e histéria familiar de cAncer estando presente em
28 casos (32%)>4.

O objetivo do presente artigo ¢ buscar a atualizacio
terapéutica, a morbimortalidade ¢ a sobrevida dos
pacientes portadores de sarcoma de retroperitonio.

Utilizou-se como método de busca a base de dados
do Medline em associagio aos periddicos disponiveis
no portal da Capes (Coordenagio de Aperfeicoamento
de Pessoal de Nivel Superior).

Foram incluidos trabalhos a respeito de morbimortalidade,
sobrevida e condutas terapéuticas dos sarcomas primdrios do
retroperitonio, apresentados no formato prospectivo ou

metandlise, no perfodo de 1967 a 2006.

PATOLOGIA

Em grandes séries de pacientes com neoplasia de
retroperitdnio, mais de 50% mostraram ser de origem
mesenquimal’. A biologia desses tumores ¢ semelhante
4 de outros sarcomas e com grande diferenga para os
cinceres do trato gastrintestinal. Metdstases para
linfonodos sio muito raras e somente Zorig et al.
descreveram este achado em 20% dos casos®.

Metdstases a distAncia (pulmao e figado) sdo também
infreqiientes e ocorrem mais em tumores de alto grau,
apds um longo tempo de crescimento do tumor
primdrio’. Devido 4 biologia desses tumores e sua
localizagdo anatdmica, manifestam-se tardiamente e,
freqlientemente, com invasio de estruturas
retroperitoneais contiguas. Esses fatores podem tornar
a ressecgdo cirtrgica dificil ou até mesmo impossivel.

Em adultos, as variedades histolégicas mais
freqiientes sdo: lipossarcoma e leiomiossarcoma>®*!!,

seguidos de fibrossarcoma, Schwannoma e histiocitoma

444 Revista Brasileira de Cancerologia 2007; 53(4): 443-452

fibroso maligno, entre outros. Esses dois dltimos tipos
estdao sendo diagnosticados com maior freqiiéncia nos
dias atuais®. Atualmente, as maiores séries de sarcomas
de retroperiténio tém mostrado uma maior incidéncia
de lipossarcomas®’. Os sarcomas do retroperiténio
comuns incluem: rabdomiossarcoma,
hemangiopericitoma, ganglioneuroblastoma, sarcoma

menos

sinovial ¢ outros tumores nio classificados. O grau
tumoral é baseado na atipia celular, no ndmero de
mitoses € na presenga de necrose, como em todos os
sarcomas. Os graus de diferencia¢io sio: G1 (bem
diferenciado), G2 (moderadamente diferenciado), G3
(pouco diferenciado) e G4 (indiferenciado).

Santos et al., do Instituto Nacional de Cincer
(INCA), relatam que os lipossarcomas e os
leiomiossarcomas foram os mais incidentes, juntos
representando 57% do total de pacientes. O grau de
diferenciagdo tumoral mais freqiiente foi 0 G3 (34%) e
o didmetro tumoral médio de 20cm?*,

APRESENTACAO CLINICA E DIAGNOSTICO

Aproximadamente 55% dos tumores retroperitoniais
s30 sarcomas, 40% sao linfomas, e o restante sao tumores
urogenitais, benignos e metdstases’. Em virtude da
localizagao e da pobreza dos sintomas, os tumores do
retroperitdnio normalmente apresentam-se como
grandes massas (Tabela 1). O sintoma mais freqiiente é
dor abdominal, desconforto ou massa palpdvel indolor
em abdome'**?. Sinais neurolégicos, ascite ou sintomas
gastrintestinais sao pouco comuns. Em alguns pacientes,
febre moderada e discreta leucocitose ocorrem devido
a necrose central de grandes tumores'. Santos et al.
relatam as queixas mais comuns como dor abdominal
(43% dos pacientes) e massa abdominal (31% dos
pacientes)’*.

A maior parte dos sarcomas de retroperitonio ¢é
descoberta ao exame fisico. Com o aumento da

Tabela 1. Sinais e sinfomas em pacientes com sarcoma de
retroperiténio e sua freqiéncia

Sinal / Sinfoma Frequéncia
Tumor abdominal 40%-70%
Aumento do volume abdominal 40%
Desconforto abdominal 40%
Alteracéo neurolégica 30%
Ascite 15%
Alteracées gastrintestinais 10%
Febre / Leucocitose Raro
Hemorragia digestiva Raro
Hipoglicemia Raro

Fonte: Johnson LEP, Lopes A (1999)



disponibilidade ¢ difusdo dos exames de imagem, os
sarcomas de retroperitonio estdo sendo descobertos
como achados incidentais na Tomografia
Computadorizada (TC), Ressonincia Magnética (RM)
ou Ultra-sonografia (USG). A maioria dos pacientes que
apresentam massa retroperitoneal tem diagnéstico
diferencial relativamente limitado. Neoplasias de outros
érgaos retroperitoneais (incluindo o duodeno, adrenal
e rim) sdo normalmente fdceis de distinguir das massas
de partes moles extraviscerais aos exames de imagem.
Ocasionalmente, o grande tamanho das lesdes
retroperitoneais desloca os 6rgaos de suas localizagdes
anatdmicas, fazendo com que fique dificil a sua
localizagao de origem. A maioria das massas primdrias
Unicas, extraviscerais do retroperitdnio, é sarcoma.
Raramente um tumor primdrio de célula germinativa,
linfoma ou cincer testicular metastdtico pode ter uma
apresentagio de massa primdria do retroperiténio. A
TC de abdome e pelve normalmente fornece uma
imagem satisfatéria do tumor (RNM ocasionalmente ¢
usada). Estudos radiogrdficos adicionais, tais como
arteriografia ou cavografia, sdo raramente indicados,
sendo utilizados em alguns casos para melhor
planejamento do tratamento cirdrgico.

Observa-se atualmente interesse no uso do PET-CT
(positron emission tomography) para acompanhamento de
pacientes com sarcomas de retroperitdnio,
particularmente para recorréncia local e doenga
metastdtica. Embora estudos preliminares tenham
encorajado seu uso, o custo elevado e a disponibilidade
limitada dos PET scanners tém restringido seu uso.
Sendo assim, atualmente, o PET-CT pode ser
considerado um método investigacional a ser usado
quando disponivel'>'.

O papel do diagnéstico histolégico antes do
tratamento é controverso. A avaliagio tumoral e da
ressecabilidade sio feitas através dos exames de imagem.
Entretanto, para pacientes com doenga localmente
avancada ou com lesdes irressecdveis, o diagnéstico
histolégico pré-operatério pode ser considerado.

ESTADIAMENTO

A classificagio TNM do American Joint Committee
on Cancer possui um valor limitado na avaliagio
progndstica em pacientes com sarcoma retroperitonial,
pois, excluindo o grau de diferenciagio tumoral e as
metdstases, todos os outros fatores, nesta classificagio,
demonstram um papel menos importante em predizer a
sobrevida. Isto ocorre, em grande parte, devido 4 maioria
dos sarcomas de retroperitdnio, no diagndstico inicial,
apresentar um grande volume e uma localizagao
profunda. Van Dalen et al. propdem, no seu estudo,
uma nova classificagdo pds-operatdria para pacientes
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com sarcoma primdrio de retroperitonio (I: baixo-grau/
resseccdo completa/ auséncia de metdstases; I1: alto grau/
ressecgdo completa/ auséncia de metdstases; I11: qualquer
grau/ ressec¢do incompleta/ auséncia de metdstases e
IV: qualquer grau/ qualquer ressecgao/ metdstases a
distancia). O valor prognéstico deste sistema de
classificagao foi analisado em um grupo de pacientes
multicéntrico (GPM) com sarcoma primdrio de partes
moles do retroperiténio (n=124) e em uma coorte de
pacientes tratados em um tnico centro de referéncia
tercidria (GCU; n=107). Foram obtidos nesse estudo os
seguintes resultados: no GCU, as taxas de sobrevida
especifica em cinco anos foram 89%, 40%, 26%, e
17% para classes I, II, III, e IV, respectivamente
(p<0,001), em comparacido com 68%, 46%, 24%, e
0% no GPM (p<0,001). Van Dalen et al. concluiram
que a classificagdo baseada em grau, ressec¢do completa
e metdstases a distincia oferece uma avaliagio
progndstica reproduzivel e que pode ser utilizada para
avaliar as estratégias de tratamento em pacientes com

sarcoma primdrio de partes moles do retroperitonio’’.

TRATAMENTO

CIRURGIA

Todos os pacientes com sarcoma de retroperitonio
com possibilidade de ressec¢io devem ser submetidos
alaparotomia. Uma ampla incisio mediana ou transversa
com o paciente em posigdo supina ¢ a abordagem mais
utilizada para a ressecgdo tumoral. Para sarcomas em
quadrantes superiores, uma incisio téraco-abdominal
oferece uma excelente abordagem e exposigao do tumor.
Outras abordagens menores no flanco (lombar ou
retroperitonial posterior) podem ser usadas em sarcomas
pequenos e localizados.

Segundo Pisters et al., o tratamento eficaz de
pacientes com sarcoma primdrio de retroperitdnio deve
ser baseado na cirurgia radical, com ressec¢do em bloco
se necessdrio, para minimizar o risco de margens
positivas. Nos pacientes de alto risco (margens cirdrgicas
positivas, envolvimento bilateral ou alto grau histolégico
ENCLCC, French Federation of Cancer Center Sarcoma
Group), em um seguimento de perto é imperativo
oferecer procedimentos cirdrgicos subseqiientes eficazes.
Além disso, uma abordagem terapéutica multidisciplinar
pode ser necessdria'®%.

Entretanto, a ressec¢ao total é freqiientemente
problemdtica devido ao grande tamanho do tumor
quando o diagndstico ¢ feito, a dificuldade da localizacao
central e & comum infiltragdo para os érgaos adjacentes.
Todos esses fatores aumentam a taxa de recorréncia,
mesmo depois da ressec¢io radical®'.

O rim, a adrenal, o c6lon, o pincreas e o bago sdo os
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Quadro 1. Estadiamento TNM de sarcomas de partes moles (2002)

T: Tumor primdario

TX: O tumor primdrio ndo pode ser avaliado

TO: Néo hé evidéncia de tumor primdrio

T1: Tumor <5 cm em sua maior dimenséo
T1a: tumor superficial*
T1b: tumor profundo*

T2: Tumor >5 cm em sua maior dimenséo
T2a: tumor superficial*
T2b: tumor profundo*

N: Linfonodos regionais

N1: Metdstase em linfonodos regionais
M: Metastase a disténcia

MO: Auséncia de metdstase a distancia
M1: Metéstase a disténcia

TNM - com duas graduacoes

Classificagéio Clinica

NX: Os linfonodos regionais ndo podem ser avaliados
NO: Auséncia de metastase em linfonodos regionais

MX: A presenca de metastase a distdncia nGo pode ser avaliada

Grau Histopatolégico
Sistema com trés graduacoes

graduacoes
baixo grau grau 1 grau 1
grau 2
alto grau grau 2 grau 3
grau 3 grau 4
Estadiamento por Grupo
Estadiamento la Tla NO MO baixo grau
Tib NO MO baixo grau
Estadiamento Ib T2a NO MO baixo grau
T2b NO MO baixo grau
Estadiamento lla Tla NO MO alto grau
Tib NO MO alto grau
Estadiamento Ilb T2a NO MO alto grau
Estadiamento ] T2b NO MO alto grau
Estadiamento v Qualquer T N1 MO Qualquer grau
Qualquer T Qualquer N M1 Qualquer grau

Sistema com quatro

* O tumor superficial ¢ localizado exclusivamente acima da féscia superficial, sem invasao desta. O tumor profundo ¢ localizado ou exclusivamente sob a fiscia

superficial ou superficialmente 2 fascia, com invasao ou penetragdo total desta. Os sarcomas retroperitonial, mediastinal e pélvico so classificados como tumores

profundos.

4rgdos mais comumente removidos, simultaneamente,
quando se resseca o sarcoma retroperitoneal'’.

Em sarcomas do retroperiténio de grande tamanho
com componente cistico importante, uma
descompressdo intra-operatéria usando aspiragio pode
reduzir o tamanho do tumor e facilitar a dissec¢ao. Deve-
se estar atento para a nio-contamina¢io tumoral da
cavidade neste procedimento. Se o aparelho de ultra-
sonografia intra-operatério (UIO) estiver disponivel na
sala de cirurgia, serd de grande ajuda nao somente para
avaliar a relagdo entre o tumor e as estruturas adjacentes,

mas também para diagnosticar a presenca de metdstases
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hepdticas. A aplicacio da UIO ¢ particularmente
importante nas relagdes anatomicas (especialmente na
localizagdo dos vasos) que sofrem uma mudanca
considerdvel em sua anatomia habitual devido ao volume
tumoral’. A abordagem cirtrgica apropriada é a ressec¢o
em bloco dos érgaos invadidos pelo tumor (estdmago,
intestino, pincreas, figado, bago etc.). Quando houver
infiltragio da veia cava, esta poderd ser ressecada sem
necessidade de reconstru¢do, caso seja abaixo das veias
renais ¢ a invasdo vascular pelo tumor tenha resultado
no desenvolvimento de uma rede externa de veias
colaterais.



O conceito bdsico chamado de ressec¢ao local
alargada com uma margem de tecido normal (cirurgia
compartimental) ¢ dificil de ser atingido no espago
retroperitoneal, especialmente em grandes tumores que
sejam infilerantes. Re-ressecgdes para recorréncia tumoral
podem ser realizadas vdrias vezes, por anos, com bom
resultados em longo prazo e aumento na sobrevida. Em
ressec¢des incompletas ou parciais, re-ressecgbes sio
fortemente recomendadas**?. Alguns autores sugerem
que as ressecgdes para sarcomas de crescimento rdpido
G3 (especialmente na recorréncia) possuam alto risco
intra-operatério de dissemina¢io tumoral ¢ maior
probabilidade de produzir metdstases a distdncia®.

A ressecabilidade nao mudou significativamente nos
tltimos vinte anos®>*%°) e os melhores resultados de
ressecabilidade da dltima década estao entre 50%-90%,
comparados com taxas de 38%-73%, de 1980. Nas
tltimas trés décadas, as taxas de radicalidade variaram
de 32% a 80% (Tabela 2).

Na casuistica do Instituto Nacional de Céincer
(INCA), a taxa de ressecabilidade do tumor foi 72% e
radicalidade de 56% entre os ressecados; 50% dos
pacientes foram ressecados com ressecgoes de érgaos
associados, totalizando 97 érgios ressecados em
associa¢do, mas somente 43% destes érgaos estavam
realmente invadidos na andlise histopatoldgica, o que
nio impactou na sobrevida da série estudada, sugerindo
que se deva deixar a ressec¢io dos drgios adjacentes
em grandes massas para os casos em que haja grande
suspeita de invasio tumoral direta. A duragio média
das cirurgias foi de quatro horas. Em 43% das
ressecgoes, houve hemotransfusio (média de 1184ml);
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a mortalidade foi de 2,35% e a morbidade de 20%3>“.

QUIMIOTERAPIA

Os resultados com a quimioterapia sdo
desanimadores. Na década de 1980, alguns autores
publicaram suas experiéncias com quimioterapia neo-
adjuvante'® e adjuvante®*. Nenhum beneficio na
sobrevida foi relatado. Dados mais recentes nio
permitiram mudangas neste ponto de vista. Tucci et al.*
descreveram dois casos de remissio completa com o
uso de adriamicina e ciclofosfamida com um
acompanhamento prolongado. Sugarbaker® relatou que
adriamicina intraperitoneal pode aumentar a sobrevida
e diminuir a recidiva dos sarcomas retroperitoneais.
Outros autores tém sugerido uma influéncia negativa
na sobrevida em regimes quimioterdpicos®.

Pacientes que recebem quimioterapia pré ou pds-
operatéria tiveram um risco aumentado de morte de 3
a 4,6 vezes, quando comparados com pacientes sem
um tratamento semelhante. No entanto nio foram
encontrados na literatura estudos clinicos randomizados
com um ndmero de pacientes razodvel que avaliem o
papel da quimioterapia neo-adjuvante ou adjuvante para
sarcomas de retroperitonio, sendo necessdrios estudos
clinicos futuros, preferencialmente de fase III e
multicéntricos, para definir seu real papel®”. Nos casos
de rabdomiossarcoma e do GIST de retroperitonio, a

quimioterapia apresenta algum resultado.

RADIOTERAPIA
Pisters e O’Sullivan relatam que a radioterapia pré-
operatéria possui algumas vantagens quando comparada

Tabela 2. Séries de sarcomas de partes moles do retroperiténio comparando resseccdo completa e sobrevida em 5 anos

A Nomero de Resseccao Sobrevida em 5 Localidade
utores Ano A e
pacientes completa anos Instituicéo
Kinne 2 1973 34 32 41 Us, MH
Cody?? 1981 158 49 40 US, MSKCC
McGrath %7 1984 47 38 70 UsS, MCV
Karakousis 28 1985 68 27 64 UsS, RPC
Kinsella %° 1988 35 60 40 US, NCI
Jaques *° 1990 114 69 74 US, MSKCC
Zorig © 1992 51 59 35 Alemanha
Karakousis 3! 1995 88 95 66 US, RPC
Kilkenny 32 1996 63 78 56 uUs, UF
Lewis 8 1998 500 80 70 US, MSKCC
Santos 34 2005 87 41 48 Brasil, INCA
Herman 7 1999 70 67 40 Polénia

MH=Memorial Hospital, New York; MSKCC=Memorial Sloan Kettering Cancer Center, New York; MCV=Medical College of Virginia; RPC=Roswell Park
Center, Buffalo; NCI=National Cancer Institute; UF=University of Florida College of Medicine, Gainsville; INCA=Instituto Nacional de Cancer
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A pds-operatéria, por algumas razdes: (1) A margem
tumoral ¢ melhor definida, sendo possivel um melhor
planejamento terapéutico; (2) O tumor desloca as algas
intestinais para fora do campo terapéutico, minimizando
a exposi¢do visceral a doses téxicas; (3) Baseado nos
principios tradicionais em radioterapia para sarcomas,
a dose de radiagdo necessdria para ser biologicamente
efetiva ¢ menor quando usada no pré-operatério. Além
disso, o tumor € tratado in situ antes da possivel
contaminagio neopldsica da cavidade abdominal, que
pode ocorrer durante a cirurgia®.

S3o encontrados alguns relatos na literatura de
ressec¢do combinada com radioterapia. Diferentemente
do que ocorre com os sarcomas de extremidades, a
radioterapia externa pds-operatdria, nos casos de
sarcomas retroperitoneais, nio tem mostrado impacto
significante na sobrevida ou na taxa de recorréncia em
andlises retrospectivas®**3. Segundo o guideline de 2006
do grupo francés Radiotherapie Cancer, nio existe prova
da eficdcia da radioterapia pés-operatéria®. Isso pode
ser devido as baixas doses de radiacio utilizadas, limitadas
pela toxicidade. Semelhantemente, estudos randomizados
recentes com radioterapia intra-operatdria, combinada
com radioterapia externa pds-operatéria com doses
superiores a 60Gy nio demonstraram beneficios para
os pacientes®.

Radioterapia intra-operatdria é uma técnica que a
maioria dos radioterapeutas acredita ser adequada ao
retroperitdnio, pois uma dnica fracao de alta dose (maior
do que 25Gy) pode ser feita diretamente em uma regido
especfﬁca, apds o posicionamento das visceras adjacentes
fora do campo terapéutico.

Provavelmente, doses superiores a 55Gy seriam
essenciais para atingir o controle local. Em muitos centros,
a braquiterapia intra-operatdria associada a radioterapia
externa pés-operatéria, utilizando um mecanismo de
exclusdo intestinal para reduzir a toxicidade intestinal, é
recomendada®. Entretanto, a morbidade relacionada 2
radioterapia foi relativamente alta®.

O RTOG (Radiation Therapy Oncology Group) estd
concluindo um estudo multicéntrico fase II com
modalidade terapéutica combinada & quimioterapia pré-
operatéria para pacientes
retroperitonio de grau intermedidrio e alto grau. Este

com sarcomas de
protocolo envolve doxorrubicina e ifosfamida no pré-
operatério, seguido por radioterapia externa pré-
operatoria, associada a ressec¢io cirdrgica com
radioterapia intra ou pés-operatdria. Esse trabalho serd
responsdvel pela descri¢do da praticabilidade e toxicidade
desta

abordagem estudo

I8,

terapéutica num
multiinstituciona

Segundo o recente estudo de Bobine et al., a
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associagido da IORT (Intraoperative electron beam
radiotherapy) com a EBRT (External beam radiotherapy)
¢ uma técnica promissora para evitar recorréncias locais
do sarcoma de partes moles, junto com a cirurgia radical
(RO). Porém, sdo necessdrios mais estudos para esclarecer
o papel da IORT e da EBRT para o controle local e

taxas de sobrevida®.
SEGUIMENTO

O objetivo da detecgio precoce da recidiva tumoral
incide no fato de que seu reconhecimento e tratamento
(local ou a distdncia) podem prolongar a sobrevida.
Pacientes com sarcomas de retroperiténio possuem uma
tendéncia 2 recorréncia local tdo freqiiente quanto
metdstases a distAncia.

A maioria das recidivas dos sarcomas de retroperitdnio
ocorre durante os dois primeiros anos apds o término da
terapéutica. Sendo assim, os pacientes podem ser
acompanhados com uma histéria clinica e um exame
fisico completo a cada trés meses e uma radiografia de
térax ¢ TC de abdome e pelve de 6 em 6 meses durante
esse perfodo de risco. Caso a radiografia de térax revele
um nddulo suspeito, deve-se solicitar uma tomografia
computadorizada (TC) para uma avaliagio adicional. O
intervalo de acompanhamento pode ser prolongado para
cada seis meses, com a solicitagio de exames de imagem
(radiografia de térax e TC de abdome) anualmente do 3°
a0 10° ano de seguimento.

PROGNOSTICO

A sobrevida global em cinco anos varia segundo a
série descrita (Tabela 3), girando em torno de 40%-
50%. Taxas de recorréncia local podem chegar até 68%?*
naqueles pacientes acompanhados por mais de 10 anos,
dependendo de serem tumores primdrios ou recorrentes
na apresentagio inicial. A diferenga mostrada
provavelmente relaciona-se com o periodo em que os
pacientes foram operados, jd que, em séries recentes,
as taxas de sobrevida tém aumentado, assim como as
de ressecabilidade.

Em um estudo com 500 pacientes do Memorial Sloan-
Kettering Cancer Center (MSKCC), a média de sobrevida
foi de 72 meses para pacientes com apresentagao
primdria da doenca, 28 meses para pacientes com
recorréncia local e 10 meses para pacientes com doenca
metastitica’,

A recorréncia local oferece uma chance renovada de
tratamento curativo em pacientes com sarcoma
retroperitonial de partes moles, enquanto que metdstases
a distAncia freqiientemente tornam impossivel qualquer
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Tabela 3. Sobrevida global em pacientes com sarcomas de retroperiténio ressecados

Autores N° de pacientes Sobrevida em 5 anos Sobrevida em 10 anos
Storm (1981)" 54 33% 10%
McGrath (1984)% 47 33% -
Karakousis (1985)%° 68 34% -
Dalton (1989)'2 116 40% 22%
Bevilacqua (1990)% 80 53% -
Santos (2005)%4 87 25% -
Karakousis (1995)* 90 63% 46%

tratamento paliativo. Na casuistica de Van Dalen et al,,
a recorréncia limitada a um local no retroperiténio foi
um fator progndstico favordvel (p=0,01) assim como a
ressec¢do radical de todas as recorréncias locais do
sarcoma (p=0,04)".

Os fatores que interferem de forma dominante no
resultado s3o: a habilidade do cirurgido ¢ a possibilidade
de ressecar o tumor completamente?***. Apesar de os
sarcomas do retroperitébnio terem geralmente um
progndstico ruim, a sobrevida a longo prazo é alcancada
em mais da metade dos pacientes apds a ressecgao do
tumor. Dados coletados por Storm et al.'’, que avaliaram
séries acumuladas (n=204), revelam que a incidéncia de
recorréncia local apéds ressec¢io completa foi de 40%
apés 2 anos, 72% apds 5 anos e 91% apés 10 anos. A
dissemina¢io hematogénica do sarcoma do
retroperiténio nao ¢ muito freqiiente'®, na qual somente
1/3 dos pacientes desenvolvem metdstases a distdncia
(sendo a maioria para o pulmio e figado).

Uma vez realizada a ressec¢do completa, o grau
histolégico passa a ser o determinante de recorréncia e

46O tipo histolégico nao tem sido

sobrevida
considerado como fator prognéstico independente em
relagdo 4 sobrevida ou recorréncia, assim como a idade,
o sexo e o quadro clinico®. A andlise multivariada da
sobrevida especifica da doenga, no MSKCCS8, em 278
pacientes com sarcoma primdrio de retroperitonio,
mostrou que alto grau histolégico (p=0,001), tumores

com mais de 10cm (p=0,02), tumores irressecdveis

(p=0,001) e ressec¢ao incompleta (p=0,001) foram
fatores progndsticos independentes para a morte
especifica da doenga.

Recorréncia local ¢ a causa mais freqiiente de falha
terapéutica. Até que o tratamento sistémico ofereca
maior beneficio para esses pacientes, a ressecgao de
metdstases a distdncia e das recidivas locais continua
sendo a melhor forma de prolongar a sobrevida.

Alguns dados indicam sobrevida apds trés anos de
acompanhamento diante de uma segunda ressec¢ao do
tumor. A sobrevida global e a sobrevida livre de doenca
variam de acordo com o grau de diferenciagio tumoral.
Alto grau ou grau intermedidrio ¢ associado com um
aumento independente do risco de morte de 3-6 vezes”,
comparado com baixo grau histolégico (Tabela 4). Alguns
autores mostram que doen¢a macroscépica residual e
margens comprometidas tém um valor significativo.
Zorig et al.° demonstraram a presenga de metdstases
para linfonodos como fator prognéstico isolado.

QOutros fatores tém sido estudados como fatores
progndsticos nos tltimos anos, mas nio especificamente
para sarcomas de retroperitonio. Wurl et al.?®
correlacionaram em 198 pacientes (incluindo pacientes
com sarcomas de retroperitnio) cinco anticorpos para
pesquisa imunoistoquimica de p53 e concluiram que
em trés deles havia relagio com sobrevida. Além do
p53, existem estudos mostrando que a fragio da fase-S
do ciclo celular, determinada através de citometria de
fluxo de DNA, também se correlaciona com a sobrevida,

Tabela 4. Grau de diferenciacéo tumoral e sobrevida em estudos de sarcomas do retroperiténio

Autores/Ano NUmero de 5 anos de sobrevida 5 anos de sobrevida
pacientes Grau 1 Graus 2, 3
Zorig (1992)° 51 69% 16%
Singer (1995) 3¢ 83 92% 46%
Karakousis (1996)4® 87 88% 48%
Santos (2005) 34 87 74% 31%
Herman (1998) 7 70 62% 30%

Fonte: Lewis J], Leung D, Woodruff JM, Brennan MF (1998)
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sendo menor quando esta se encontra acima de 4%*. A
atividade de proliferagio celular determinada através de Ki-
67 e Ki-S1 provavelmente serd um fator adicional para a
determinagio do progndstico, considerando pior prognéstico
aqueles tumores com altos indices proliferativos™.

Apesar da identificagao dos fatores prognésticos, as
sobrevidas livre de doenga e global s6 serdo melhoradas
apés o desenvolvimento de novas abordagens
terapéuticas, que complementem o tratamento
cirdrgico®.

Na andlise univariada do estudo realizado no Instituto
Nacional de Cancer (INCA)>**, nio foi demonstrada
significAncia estatistica quanto a: sobrevida global,
presenca de histdria familiar positiva para céncer,
sintomas iniciais serem dor ou massa, idade maior ou
menor do que a mediana (50 anos), sexo, raga branca
ou nio, realizagdo de tratamento adjuvante (radioterapia
e/ou quimioterapia), tipo histolégico e ressec¢io
associada de outros dérgdos. J4 o didmetro do tumor
(>12cm), o grau de diferenciagdo tumoral [(G1+G2) X
(G3+G4)], a ressecgio radical (RO) ou paliativa (R1+R2),
a hemotransfusio no ato operatdrio, e a re-ressec¢io,
mesmo que paliativa, nos casos de recidiva ou
persisténcia de doenca foram significativos (p=0,0267,
0,048, 0,0001, 0,022 e 0,0003, respectivamente). Nao
houve fator independente na andlise multivariada.

CONCLUSAO

As baixas taxas de controle ¢ o cardter recidivante dos
sarcomas deixam claro que o tratamento cirtirgico exclusivo
ndo ¢ suficiente para garantir uma sobrevida a longo prazo,
mesmo apds cirurgias radicais na série estudada.

Nesta revisao, ndo se encontrou vantagem em se
ressecar 6rgdos adjacentes ou na cirurgia
compartimental, devendo ser esta realizada em grandes
massas somente quando houver forte suspeita de invasao
tumoral direta, com comprometimento da radicalidade
da cirurgia®.

Essas andlises sugerem que, no momento, somente a
associagdo do diagndstico precoce, da cirurgia radical RO,
da auséncia de hemotransfusio intra-operatéria e da re-
ressecgao nos casos de recidiva ou persisééncia de doenca

dardo a possibilidade de uma sobrevida a longo prazo.
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Soft tissue sarcomas are rare tumors, 10-20% of which are located in the retroperitoneum. Primary retroperitoneal
sarcoma should be considered in patients presenting with abdominal pain, discomfort, or palpable abdominal
mass, discovered on physical examination or as incidental findings in CT, US, or MRI. All patients presenting

retroperitoneal sarcoma with the possibility of resection should undergo laparotomy, and the surgical plan should
include complete resection of the tumor and adjacent infiltrated organs and structures. Chemotherapy shows
discouraging results, however preoperative radioterapy may benefit the patient. Retroperitoneal sarcoma tends to

present local recurrence, so postoperative follow-up is necessary with detailed clinical history, physical examination,

chest X-ray, and abdominal and pelvic CT, and new surgical intervention when possible if recurrence is confirmed.

Opverall 5-year survival is 40-50%, and the most important prognostic factors are tumor size, degree of differentiation,

radical or palliative resection, need for intra-operative blood transfusion, and re-resection even in palliative cases.

Key words: Primary sarcoma, Retroperitoneum, Rare tumors, Abdominal mass, Surgery, Oncology
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