Relato de Caso
Lipossarcoma Gigante
Artigo submetido em 11/3/13; aceito para publicagcdo em 24/4/13

Lipossarcoma Gigante de Retroperitonio
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Resumo

Introdugao: Neoplasias mesenquimais, apesar de infrequentes, podem se apresentar como um desafio terapéutico quando
atingem grandes propor¢des. O objetivo dos autores é descrever o caso de um lipossarcoma retroperitoneal que, devido
a seu grande volume, apresentou peculiaridades em seu planejamento terapéutico, bem como revisar sua apresentagio
clinica, diagndstico e tratamento. Relato do caso: Homem, 52 anos, consultou com queixa de aumento da circunferéncia
e volumosa massa abdominal palpdvel. Tomografia computadorizada e ressonincia magnética do abdémen revelaram
grande lesdo expansiva no retroperiténio, com deslocamento de diversas visceras intra-abdominais, sugestiva de volumoso
tumor maligno de origem retroperitoneal. O paciente foi submetido 4 laparotomia com ressecgio da massa em conjunto
com o rim direito. O exame anatomopatoldgico revelou tratar-se de lipossarcoma desdiferenciado medindo 62 cm no
maior didmetro, com peso de 19 kg. Foi indicado tratamento complementar com radioterapia. Houve excelente evolugao
pés-operatéria, estando o paciente assintomdtico 36 meses ap6s o procedimento. Conclusao: Os lipossarcomas do
retroperitonio sio uma entidade clinica rara, com apresentacio clinica varidvel conforme sua localizagio, tipo histolégico,
grau de malignidade e tamanho. A tnica possibilidade de cura ainda ¢é a ressecgdo cirtirgica radical com margens livres.
Desde que o paciente apresente boas condigées clinicas de tolerar o procedimento, o tamanho volumoso do tumor nao
¢ necessariamente uma contraindicacio ao tratamento cirtirgico.
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INTRODUCAO

Sarcomas de partes moles sdo tumores infrequentes
que representam 1 a 2% de todas as neoplasias malignas'.
Cerca de 10 a 20% sao diagnosticados no retroperitonio,
sendo o lipossarcoma o tipo histolégico mais comum
nessa localizagao®. No Brasil, de acordo com dados de
série apresentada por Santos et al., no que diz respeito
a incidéncia, existe um discreto predominio entre as
mulheres brancas, com média de idade em torno dos 50
anos’. Em consequéncia da sua localizagio retroperitoneal,
os tumores podem atingir grande volume causando aos
pacientes minimos sintomas. Quando presentes, dor
e desconforto abdominal sio as queixas clinicas mais
comuns. Massa palpdvel com aumento do volume
abdominal ¢ o sinal diagndstico mais comum?*.

Tumor primdrio ressecdvel, baixo grau de malignidade
e margens cirdrgicas livres de tumor sdo os fatores
progndsticos mais importantes desta doenca e associados
a melhor sobrevida®. Ressec¢do cirtrgica radical com
margens livres é a Gnica alternativa terapéutica com
a possibilidade de obten¢io de cura nesses pacientes,
contudo, o atraso do diagndstico, a dificuldade da sua
localizagdo, e a invasio dos 6rgaos adjacentes podem
tornar o procedimento cirtrgico um desafio mesmo aos
cirurgioes mais experientes’. Este relato tem como objetivo
descrever a abordagem diagnéstica e 0 manejo terapéutico
de um paciente com lipossarcoma retroperitoneal
gigante, demonstrando que o tamanho volumoso nio
¢ necessariamente uma contraindicagio ao tratamento
cirtirgico com intengio curativa. O estudo foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da instituicdo, sob o
registro n°® 147.593.

RELATO DO CASO

Homem, 52 anos, procedente de 4rea rural do Estado
do Rio Grande do Sul, apresentava aumento do volume
abdominal progressivo hd cerca de seis meses. Associado
a0 quadro passou a apresentar sintomas de saciedade
precoce hd 60 dias. Referia perda de seis quilos no dltimo
més, negando alteragdes do aparelho gastrointestinal.
Negava uso medicagoes. Histéria familiar negativa para
neoplasias malignas. Ao exame fisico, encontrava-se
corado, hidratado e afebril. Na inspe¢io do abdémen
era visivel aumento importante da circunferéncia
abdominal, palpando-se massa volumosa, indolor, com
bordas irregulares, consisténcia firme, fixa, que ocupava
toda a cavidade abdominal, medindo mais de 50 cm de
didmetro (Figura 1).

Nio apresentava alteracoes ao exame respiratério,
cardiovascular e de extremidades. Peso 60 Kg, altura
1,64 m, IMC 22,3 Kg/m*. Hemograma, provas de

fungao hepdtica e renal e glicemia normais. Tomografia
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Figura 1. Volumosa massa abdominal visivel ao exame fisico

computadorizada identificou volumosa massa abdominal
com densidade heterogénea, com componente gorduroso,
que rechacava as visceras abdominais para adiante e para
a esquerda, limitando a defini¢do de diversos drgaos e
estruturas abdominais. Ressonincia nuclear magnética
de abdomen mostrou grande lesio expansiva heterogénea,
localizada no retroperitdonio, com predominio de
tecido gorduroso; na regido central, drea que poderia
corresponder a degeneragdo e/ou necrose. A lesdo
deslocava algas intestinais, figado e rim direito (Figuras
2 e 3). Indefini¢do de possivel invasio da veia cava
inferior. A Cavografia foi realizada, demonstrando
deslocamento sem invasdo da veia. Bidpsia percutinea
sugeriu tratar-se de tecido gorduroso. Com a hipdtese
diagndstica de lipossarcoma gigante de retroperitonio, na
auséncia de sinais de metdstases a distancia, foi indicada
a ressecgdo cirtrgica. O paciente foi posicionado em
dectibito dorsal e a incisdo escolhida foi uma laparotomia
mediana xifoptbica. Monitorizacdo anestésica rigorosa
foi enfatizada pela equipe anestésica devido aos riscos
de repercussio hemodinimica que poderiam ocorrer no
transoperatdrio. Foi realizada ressecgio total da massa
associada A nefrectomia direita. A operagio foi realizada
em 180 minutos, sem necessidade de transfusao sanguinea.
A permanéncia da unidade de terapia intensiva foi de
48 horas e, na auséncia de complica¢des significativas, a
alta hospitalar foi no 12° dia pés-operatdrio. O paciente
apresentou boa evolu¢io pds-operatéria, retornando as
suas atividades 30 dias apds o procedimento cirtrgico.
O exame anatomopatolégico demonstrou espécime
cirtirgico de 19 kg de peso e 62 cm no maior didmetro.
Macroscopicamente o tumor era encapsulado. A sec¢io
transversal da pega revelou uma massa sélida, com aspecto
gorduroso, multinodular. A presenca de dreas pleomérficas,
com até 10 mitoses por 10 campos de maior aumento,
sobrepostas a dreas de lipossarcoma bem diferenciado,
confirmou diagnéstico de lipossarcoma desdiferenciado,
com margens cirtrgicas livres. Devido ao risco elevado de



recidiva da lesdo, apds avaliagio multidisciplinar, optou-
-se por submeter o paciente a tratamento adjuvante com
radioterapia externa na regiio de origem da lesdo junto a
loja renal direita em uma dose de 45 Gy fracionada em
cinco semanas. Trinta e seis meses apds o procedimento, o
paciente encontra-se em bom estado geral, assintomdtico,
sem sinais de recidiva tumoral.

Figuras 2 e 3. Imagens da ressonéncia magnética mostrando massa
abdominal ocupando toda a cavidade abdominal, com acentuado
deslocamento do rim direito

DISCUSSAO

Sarcomas sdo neoplasias malignas originadas do tecido
mesenquimal, o qual usualmente estd localizado nos
musculos, gordura e tecido conectivo. Entre os tumores
localizados no retroperitdnio, os tipos histolégicos mais
comuns sdo: lipossarcoma (41%), leiomiossarcoma
(28%), fibrohistiocitoma maligno (7%), fibrossarcomas
(6%) e tipos indiferenciados’. Os lipossarcomas sio os
mais frequentes em adultos, ocorrendo mais comumente
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nas extremidades (52%), no retroperitonio (19%) e na
regido inguinal (12%)° A localizagdo retroperitoneal
implica em pior progndstico quando comparado ao
lipossarcomas de extremidades, provavelmente devido
a demora no diagnéstico e a localizacdo anatdmica
complexa, que dificulta a ressec¢io com margens amplas
e livres de tumor”®. Entre as diversas classificacoes
para tumores de partes moles, a mais empregada para
tumores retroperitoneais reconhece cinco categorias de
lipossarcomas: (1) bem diferenciados; (2) desdiferenciados;
(3) mixoides; (4) células redondas; e (5) pleomérficos’.
Nas extremidades, sao mais frequentemente encontrados
os tipos mixoides, de células redondas e pleomérficos,
enquanto os tumores bem diferenciados e desdiferenciados
predominam no retroperit6nio'®. O grau de diferenciagao
tumoral é o fator progndstico mais importante para
sobrevida desses pacientes. Tumores mixoides e bem
diferenciados apresentam sobrevida em cinco anos
de 90%'". Nos tumores de alto grau, pleomérficos e
desdiferenciados a sobrevida tende a ser menor que 75%
em cinco anos'.

A definicao original de lipossarcoma desdiferenciado
foi proposta inicialmente para sarcomas bem diferenciados
que progrediam para sarcomas nio lipogénicos de alto
grau'®. A definicao mais atualizada inclui lipossarcomas
que apresentam um componente menos diferenciado, nao
lipogénico, pleomérfico com um indice mitdtico acima
de quatro mitoses por 10 campos de maior aumento,
justaposto abruptamente a um componente bem
diferenciado'. A presenca da desdiferenciagio aumenta
o risco de morte em seis vezes quando comparado aos
tumores bem diferenciados'!, embora a presenca de
metdstases a distincia seja baixa, variando de 1 a 18%'.
Tanto a tomografia computadorizada quanto a ressonincia
nuclear magnética sao os exames de eleicio para avaliagio
dessas lesoes”.

Apenas 5% dos pacientes com lipossarcoma
retroperitoneal apresentam metdstases a distincia no
momento do diagnédstico e, a maior causa de morte
nesses pacientes ¢ a invasao ou recidiva local em drgaos
vizinhos intra-abdominais''. Embora o tamanho nao seja
o fator progndstico mais importante, o crescimento dessas
lesdes podem comprometer outras estruturas dificultando
ou impossibilitando a ressec¢ao tumoral. A resseccio
completa RO pode ser atingida em cerca de 80% dos
casos, sendo necessdria a retirada de outros érgaos em 55
a75% dos pacientes''. As estruturas mais frequentemente
ressecadas sdo os rins, ureteres e intestino grosso. Embora
possam atingir grandes proporgoes, lipossarcomas acima
de 15 a 20 kg sao extremamente raros. A grande dimensao
do tumor nio deve ser encarada como contraindica¢io ao
procedimento cirtrgico. Prova disso sdo os relatos bem
sucedidos da ressec¢ao de tumores com mais de 40 kg'®"”.
Sempre deve ser lembrado que o fator progndstico mais
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importante associado a sobrevida em longo prazo ¢ a
radicalidade da cirurgia e nio o tamanho do tumor’.
Deve-se sempre ter em mente que, com a possivel
excecdo dos lipossarcomas bem diferenciados de baixo
grau, ndo parece haver beneficio da ressec¢ao incompleta
desses tumores. Entretanto, as complica§(')es cirurgicas
sdo semelhantes nos pacientes com ressecgio completa
ou com margens comprometidas™'®. Esse dado serve para
enfatizar a importincia de um planejamento pré-operatdrio
cuidadoso para determinar a possibilidade de ressecgao
desses tumores. A taxa de ressecabilidade dessas lesoes é de
cerca de 80% e existem evidéncias que esse nimero possa
ser otimizado em centros multidisciplinares especializados
no tratamento desses tumores®.

Apesar de controversa, foi indicada bidpsia pré-
-operatdria percutinea da lesiao neste caso. Os autores
concordam com a premissa de que quando for impossivel
afastar o diagndstico de neoplasias que podem se beneficiar
de alternativas de tratamento prévias a cirurgia, como por
exemplo, linfomas, tumores germinativos ou tumores do
estroma gastrointestinal (GIST), a obten¢do de tecido
para andlise histoldgica deve ser realizada®.

Ao contrdrio dos sarcomas localizados nas extremidades,
nao estd definido claramente o valor do tratamento
adjuvante nas lesées localizadas no retroperiténio. O
verdadeiro papel da quimioterapia e da radioterapia nesses
pacientes é questiondvel. O baixo ndmero de casos dessa
neoplasia impede a realizagao de estudos prospectivos
para comparacio de resultados. A maioria dos estudos que
avaliam a quimioterapia adjuvante é baseada em sarcomas
de extremidades, e demonstra pequena melhora (<10%)
nas taxas de sobrevida livre de recorréncia®!, nao sendo
possivel avaliar a capacidade de extrapolar esses dados para
os sarcomas do retroperitonio.

Apbs a resseccdo de massas retroperitoneais, existe a
tendéncia de algas intestinais ocuparem esse espago. Essa
considera¢io deve ser levada em conta na indicagio da
radioterapia externa pés-operatéria em doses terapéuticas,
a qual pode ocasionar efeitos colaterais nio despreziveis.
Se forem empregadas doses acima de 50 Gy podem ser
esperadas toxicidade gastrointestinal significativa. Apesar
de a dificuldade de irradiar grandes leitos no retroperiténio
e da auséncia de estudos prospectivos, alguns trabalhos
retrospectivos sugerem diminuigdo de 50% no risco de
recorréncia local quando a cirurgia for complementada
com tratamento radioterdpico?. Esses dados justificam
a individualizagdo criteriosa dos pacientes, analisando os
riscos e beneficios da radioterapia adjuvante, motivo pelo
qual se optou pela realizagio da radioterapia adjuvante neste
caso. A auséncia de dados cientificamente comprovados do
beneficio do tratamento adjuvante enfatiza a importincia
da analise dos dados preditivos e fatores progndsticos na
avaliacdo desses pacientes. Aguardam-se dados de trabalhos
prospectivos randomizados para determinar o beneficio do
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tratamento adjuvante nesses casos. A alta taxa de recidiva
dessa neoplasia indica que o seguimento desses doentes
deve ser frequente através de avaliacdes clinicas e exames
de imagem seriados®.

CONCLUSAO

Lipossarcomas retroperitoneais representam um desafio
terapéutico devido  sua localizacao, tamanho, invasio de
outras estruturas e risco de recidivas apds o tratamento.
O principal fator prognéstico capaz de permitir sobrevida
em longo prazo é uma resseccdo cirtirgica completa e
adequada. A realizacio de procedimentos complexos e
agressivos com minima repercussio e complicagoes pds-
operatérias deve ser o objetivo dos cirurgides que tratam
dessa doenca. Considerando a baixa incidéncia desse
tumor, a centralizagio do atendimento desses pacientes
certamente facilitaria o aperfeicoamento na educagio e no
treinamento da equipe multidisciplinar necessdria para o
tratamento dessa neoplasia.
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Abstract

Introduction: Although uncommon, mesenchymal neoplasias may constitute a therapeutic challenge when they hit
major proportions. The aim of the authors is to describe the case of a peritoneal liposarcoma that, due to its large volume,
presented peculiarities in its therapeutic planning, as well as to review its clinical presentation, diagnosis and treatment.
Case Report: A 52-years-old male patient presented complaints of increased abdominal circumference and a large
palpable mass. Computed tomography and magnetic resonance of the abdomen revealed a large retroperitoneal tumor
with displacement of several intra-abdominal viscera, suggestive of voluminous malignant tumor from retroperitoneal
origin. The patient underwent laparotomy with resection of the mass together with the right kidney. Pathological
examination revealed that it was a dedifferentiated liposarcoma measuring 62 cm in the greatest diameter, weighing 19
kg. Complementary treatment with radiotherapy was indicated. There was an excellent postoperative outcome, with
total resolution of complaints, once the patient remained asymptomatic 36 months after the procedure. Conclusion:
Retroperitoneal liposarcomas are rare clinical cases, with variable clinical presentation according to their location,
histological type, malignancy and size. The possibility of cure still is the radical surgical resection with clear margins.
Once the patient presents good clinical conditions to tolerate the procedure, voluminous size is not necessarily a
contraindication to surgical treatment.

Key words: Abdominal Neoplasms; Retroperitoneal Neoplasms; Retroperitoneal Neoplasms-diagnosis; Retroperitoneal
Neoplasms-physiopathology; Retroperitoneal Neoplasms-therapy

Resumen

Introduccién: Neoplasias mesenquimales, aunque infrecuentes, pueden presentarse como un desafio terapéutico cuando
alcanzan grandes proporciones. El objetivo de los autores es describir el caso de un liposarcoma retroperitoneal que,
debido a su gran volumen, presenté peculiaridades en su planteamiento terapéutico, asi como revisar su presentacién
clinica, diagnéstico y tratamiento. Informe de caso: Hombre, 52 afios, se presenté quejindose de aumento de
circunferencia y voluminosa masa abdominal palpable. Tomografia computadorizada y resonancia magnética del
abdomen revelaron grande lesidn expansiva retroperitoneal, con desplazamiento de diferentes visceras intra-abdominales,
sugestiva de voluminoso tumor maligno de origen retroperitoneal. El paciente fue sometido a laparotomia con
reseccién de la masa en conjunto con el rifndn derecho. La prueba anamatopaldgica reveld que se trataba de liposarcoma
desdiferenciado midiendo 62 cm en su mayor didmetro, con peso de 19 kg. Fue indicado tratamiento complementario
con radioterapia. Hubo 6ptima evolucién postoperatoria, el paciente se quedé asintomdtico por 36 meses después
del procedimiento. Conclusién: Los liposarcomas retroperitoneales son una entidad clinica rara, con presentacién
clinica variable segtin su localizacién, tipo histoldgico, grado de malignidad y tamano. La tinica posibilidad de curacién
atn es la reseccién quirdrgica radical con los mdrgenes libres. Desde que el paciente presente buenas condiciones
clinicas de tolerar el procedimiento, el tamafio voluminoso del tumor no es necesariamente una contraindicacidn al
tratamiento quirtrgico.

Palabras clave: Neoplasias Abdominales; Neoplasias Retroperitoneales; Neoplasias Retroperitoneales-diagndstico;
Neoplasias Retroperitoneales-fisiopatologfa; Neoplasias Retroperitoneales-terapia
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