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RiassunTO: | liposarcomi retroperitoneali.
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C. ECcCHER

Il liposarcoma & I'istotipo piu frequente tra i rari tumori maligni
del retroperitoneo. Tale neoplasia ha la spiccata tendenza a recidivare
dopo asportazione chirurgica, raramente a metastatizzare. La recidi -
va mostra generalmente un comportamento piu aggressivo della
malattia primitiva con maggiore tendenza ad infiltrare gli organi
vicini. La sintomatologia compare spesso tardivamente ed il segno di
esordio & molto frequentemente la massa addominale palpabile. Lo
studio preoperatorio implica I'uso della TC e della RMN.

La terapia vede nelle chirurgia resettiva o citoriduttiva I'unico
strumento in grado di modificare la storia naturale in termini di
sopravvivenza e di recidiva locale. La prognosi & severa, con una
sopravvivenza a 5 anni variabile tra il 12 ed il 50% nelle varie casi -
stiche. Fattori prognostici importanti sono il grado della neoplasia ed
il trattamento chirurgico radicale.

Dal 1990 al 2001 sono stati eseguiti presso I'U.O. degli Autori
32 interventi per neoplasie maligne del retroperitoneo su 19 pazien -
ti, in 7 di questi la neoplasia era un liposarcoma (4 uomini e 3
donne). 1l numero complessivo di interventi per liposarcoma retrope -
ritoneale ¢ stato di 15. Quattro pazienti sono stati sottoposti ad un
secondo intervento per recidiva, di questi 3 ad un terzo intervento ed
1 ad un quarto. In 11 casi su 15 ¢ stata eseguita una exeresi della
neoplasia. La sopravvivenza media é stata di 4 anni e 2 mesi. La
radioterapia intraoperatoria, eseguita in 3 pazienti, sembra poter
offrire dei vantaggi sul controllo locale della malattia e quindi sulla
sopravvivenza. Un follow-up precoce con TC e RMN é giustificato
dalla possibile resecabilita delle eventuali recidive.

SUMMARY: Retroperitoneal liposarcomas.

R. FAMA, G. TIRONE, G. BERLANDA, C. PRezzI, M. SILVESTRI,
C. ECCHER

Liposarcoma is the most frequent histotype of the rare and mali -
gnant retroperitoneal tumours. This neoplasm has a remarkable ten -
dency to recurrence after surgical excision, rarely to metastasize.
Recurrence usually shows a more aggressive behaviour than primitive
disease with a higher tendency to penetrate into adjacent organs. The
symptomatology often appears late and the first sign is frequentely a
palpable abdominal mass. Preoperative study involves using CT and
MRI.

The surgical resection is the only tool able to modify natural
history with regard to survival and local recurrence. Prognosis is seve -
re, with a survival of 5 years, variable from 12 to 50% in the diffe -
rent series. A very important prognostic factor is the degree of tumour
and radical surgical treatment.

From 1990 to 2001, 32 operations for malignant retroperitoneal
tumors were performed by our surgical unit in 19 patients; in 7 of
them the tumor was a liposarcoma (4 male and 3 female). Total ope -
rations for retroperitoneal liposarcoma were 15, in 4 patients a
second operation was performed for recurrence, in 3 a third operation
and in 1 a fourth. Eleven cases out of 15 have undergone exeresis of
sarcoma. Average survival consisted in 4 years and 2 months.
Intraoperative radioterapy, performed in 3 patients, perhaps is able to
offer some advantages in relation to local control of the disease and of
the survival. A possible resection of eventual recurrence justifies a
early follow up with CT and MRI.

Key WoRDs: Tumori retroperitoneali - Liposarcoma.
Retroperitoneal tumors - Liposarcoma.

Premessa

I tumori retroperitoneali primitivi sono neoplasie
rare con un’incidenza variabile in letteratura dallo
0,01% allo 0,2% di tutti i tumori (1, 2). Sono costi-
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tuiti da un gruppo eterogeneo di neoplasie tra le quali
I'istotipo piu frequente ¢ il liposarcoma, con un’ inci-
denza oscillante nelle varie casistiche tra il 25% ed il
64% (3-7). Tale neoplasia raramente tende a metasta-
tizzare ma, sottoposta a trattamento chirurgico, ha
un’elevata tendenza alla recidiva locoregionale.

Casistica

Dal 1990 al 2001 sono stati eseguiti nelle nostra U.O. 32
interventi per neoplasie maligne del retroperitoneo su 19 pazienti;
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in 7 di questi la neoplasia era una liposarcoma, in 4 uno schwan-
noma maligno, in 3 un leiomiosarcoma, in 2 un fibromiosarcoma,
in 2 un condrosarcoma, in uno un sarcoma di Ewing (Tab. 1).

TABELLA 1 - ISTOLOGIA DElI TUMORI RETROPERITO-
NEALI.

Istologia Pazienti %

Liposarcoma 7 36.8
Schwannoma 4 21.1
Leiomiosarcoma 3 13.8
Fibrosarcoma 2 10.5
Condrosarcoma 2 105
Sarcoma di Ewing 1 5.3
Totale 19 100

Dei 7 pazienti con liposarcoma, 4 erano uomini e 3 donne.
L’etd media é stata di 67 anni (da 46 a 86). Tutti questi pazienti
sono giunti alla nostra osservazione per dolore addominale e/o
massa addominale palpabile (Tab. 2).

TABELLA 2 - SINTOMATOLOGIA DEI LIPOSARCOMI
NELLA PRESENTE CASISTICA.

Sintomi %
Massa addominale palpabile 85
Dolore addominale 71
Febbre 28
Perdita di peso 28

La diagnosi é stata sempre fatta con la TC o la RMN.

Complessivamente sono stati eseguiti 15 interventi per lipo-
sarcoma retroperitoneale, di questi 4 per recidiva, 3 per seconda
recidiva ed 1 per terza recidiva. In 11 casi é stato possibile eseguire
un’exeresi completa della neoplasia, in 2 casi una riduzione di
massa, in 2 casi soltanto una laparotomia esplorativa. Il primo
intervento ¢ stato una exeresi della neoplasia in 6 casi ed una lapa-
rotomia esplorativa in un caso. In 4 pazienti su 6 sottoposti ad
intervento radicale si & manifestata una recidiva. Tutti sono stati
sottoposti ad exeresi della recidiva e, di questi, 3 hanno manifesta-
to a distanza una seconda recidiva trattata con una exeresi, una
riduzione di massa ed una laparotomia esplorativa. Il paziente sot-
toposto ad exeresi ha manifestato una terza recidiva trattata con
una riduzione di massa. In un caso é stato necessario eseguire una
resezione di colon, in un altro una ovariectomia, in un altro anco-
ra una orchiectomia (nei primi due casi per infiltrazione diretta,
nel terzo caso per infiltrazione del funicolo spermatico).

In 3 pazienti ¢ stata associata all’exeresi chirurgica della neo-
plasia la radioterapia intraoperatoria (IORT) da 15 a 20 Gy.

Non si sono registrate significative complicanze chirurgiche
postoperatorie. Un solo paziente ¢ deceduto circa 20 giorni dopo
I'intervento per recidiva a causa di complicanze respiratorie.

Il tempo medio di manifestazione della prima recidiva (4
casi) e stato di 24 mesi (da 8 a 48 mesi), della seconda recidiva (3
casi) di 18 mesi (da 14 a 24 mesi), del caso di terza recidiva di 62
mesi.

La sopravvivenza media € stata di 4 anni e 2 mesi, superiore a
quella ottenuta negli altri tipi istologici di tumore retroperitoneale
maligno (Tab. 3).
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TaBELLA 3 - SOPRAVVIVENZA MEDIA NEI TUMORI
RETROPERITONEALI MALIGNI.

Istologia Casi Sopravvivenza
Liposarcoma 7 50
Leiomiosarcoma 3 38
Fibrosarcoma 2 24
Schwannoma 4 21
Condrosarcoma 2 15

La sopravvivenza media € risultata piu elevata nei 5 casi di
liposarcoma a bassa malignita (5 anni e 2 mesi) rispetto a quelli
ad alta malignita (1 anno e 9 mesi). Inoltre quella dei pazienti sot-
toposti ad exeresi pit IORT é stata di 5 anni e 10 mesi, superiore
a quella dei pazienti sottoposti alla sola exeresi che é stata di 3
anni e 10 mesi .

Discussione e conclusioni

| liposarcomi retroperitoneali presentano una mag-
giore incidenza tra la quarta e la sesta decade di vita,
con picco nella quinta e maggior frequenza nel sesso
maschile. Sono caratterizzati da un'elevata tendenza alla
recidiva locoregionale ma raramente metastatizzano. In
letteratura la percentuale di recidiva locale dopo chirur-
giaradicale e segnalatatra il 35% e I'85% (3, 5, 6, 9, 10).
Pur presentando lo stesso istotipo del tumore originario,
la recidiva risulta biologicamente pit aggressiva mostran-
do una maggiore tendenza all'infiltrazione (8, 9).

Dal punto di vista anatomopatologico i liposarcomi
vengono generalmente suddivisi in:

- liposarcomi ben differenziati;

- liposarcomi mixoidi;

- liposarcomi a cellule rotonde;

- liposarcomi pleomorfi (altamente indifferenziati ed
anaplastici).

I liposarcomi ben differenziati ed i mixoidi presen-
tano generalmente invasivita localizzata e tendono a
dare recidive locali, ma raramente metastatizzano. Le
recidive possono svilupparsi anche dopo anni. Al con-
trario, i liposarcomi a cellule rotonde e quelli pleomor-
fi possono essere altamente aggressivi, caratterizzati da
recidive locoregionali pitl frequenti e talvolta da metasta-
si adistanza. Unaltra classificazione molto seguita divide
i liposarcomi come gli altri sarcomi retroperitoneali in
basso (1) e medio - alto (11/111) grado di malignita (5).
Spesso sono presenti pitl isotipi nello stesso tumore, spe-
cie quando questo é di dimensioni notevoli.

Tali neoplasie sono spesso formite di pseudocapsula,
anche se é possibile che I'infiltrazione tumorale la superi.

Questi tumori possono rimanere a lungo asintoma-
tici, espandendosi nel tessuto retroperitoneale e mani-
festandosi in fase avanzata come massa “addominale”
palpabile . Possono quindi raggiungere imponenti
dimensioni prima di dar luogo ad una sintomatologia
variegata, correlata alla occupazione di spazio ed alla
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compressione, dislocazione e talora infiltrazione degli
organi vicini. Si possono avere disturbi gastroenterici,
come alterazioni dell’alvo e vomito (8,13), o sintomi
urinari, come disuria o ematuria, epatomegalia, edema
agli arti inferiori da compressione cavale, vaghi dolori
addominali e segni di neuropatia periferica legati prin-
cipalmente a compressione dei plessi lombari o pelvici.
Il dolore € il sintomo che pit frequentemente accom-
pagna tali neoplasie ed ¢ correlato alle loro dimensioni.
Altri sintomi possono essere febbricola, anemia calo
ponderale ed astenia.

Essendo i sintomi aspecifici, spesso vi & un discreto
lasso di tempo tra I'inizio della sintomatologia e la dia-
gnosi, stimato da alcuni Autori tra le 3 settimane ed un
anno (8).

La diagnosi strumentale viene solitamente fatta con
la TC, che ¢ in grado di valutare I'estensione ed i rap-
porti della neoformazione (11). La neoplasia appare
come massa eterogenea, caratterizzata dall’alternarsi di
aree a densita adiposa con aree a densita elevata e talora
sepimenti. La RMN puo apportare qualche dato per
una migliore definizione della massa e dei suoi rapporti
con gli organi vicini.

Il trattamento ¢ essenzialmente chirurgico. Poca
rilevanza sembrano avere, dai dati di letteratura, la che-
mioterapia e la radioterapia esterna (12, 13).

Raramente tali pazienti muoiono per metastasi a
distanza, pit frqguentemente per avanzamento loco-
regionale della neoplasia. | principali fattori che
influenzano la frequenza e la precocita della recidiva
sono costituiti in primo luogo dal grado di differenzia-
zione e quindi dalla radicalita dell'intervento chirurgi-
co (2). La prognosi € molto severa, con una sopravvi-
venza a 5 anni compresa tra il 12% ed il 50% dopo
asportazione chirurgica radicale e che scende intorno al
5% se I'exeresi non ¢ stata radicale (3, 5, 14). Le neo-
plasie ad alto grado di malignita presentano una
sopravvivenza a 5 anni pari al 25% contro quelle a
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