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Tumor gigante de retroperitonio: relato de caso

Giant retroperitoneal tumor: case report
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RESUMO

Introducdo: Vaérios desafios terapéuticos sdo enfrentados durante 0 manejo de tumores de
retroperitonio, devido a sua raridade, apresentacdo tardia relativa e localizagdo anatdmica; o
trabalho € dedicado ao relato de um caso de lipossarcoma e também visa auxiliar no manejo de
tumores desta ordem. Relato de caso: Paciente com 54 anos, feminino, com queixas dispépticas
e sensacdo de aumento volumétrico de abdome ha 1 ano, com grande tumoragdo palpavel em
abdome, teve diagnostico de lipossarcoma de retroperitonio durante investigacdo. Discussao:
tumores primarios de retroperitdnio sdo em sua maioria malignos, e ainda sdo uma entidade
pouco abordada devido a baixa incidéncia e aos sintomas que, geralmente sdo de aparecimento
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lento. Conclus6es: Pela probabilidade de malignidade e pela chance desses casos evoluirem
com complicagdes, deve-se conhecer tal patologia e seu arsenal diagnostico-terapéutico para
que se possa evitar desfechos desfavoraveis.

Palavras-chave: sarcoma de retroperitoneo, lipossarcoma retroperitonial, tumor gigante.

ABSTRACT

Introduction: Introduction: Several therapeutic challenges are faced during the management of
retroperitoneum tumors due to their rarity, late presentation and anatomical location; This
article is dedicated to the report of a case of liposarcoma and also aims to assist in the
management of tumors of this order. Case report: A 54-year-old female patient with dyspeptic
complaints and sensation of volumetric distension in the abdomen for a year, with a large
palpable tumor in the abdomen, had a diagnosis of retroperitoneum liposarcoma during
investigation. Discussion: primary retroperitoneum tumors are mostly malignant, and they are
still a little accessed entity due to their low incidence and symptoms that are usually slow in
onset. Conclusions: Due to the probability of malignancy and the chance of evolving
complications, this pathology, its diagnostic and therapeutic arsenal should be known so that
unfavorable outcomes can be avoided.

Keywords: retroperitoneum sarcoma, liposarcoma retroperitoneal, giant tumor.

1 INTRODUCAO

O retroperitdnio abriga 6rgdos como o pancreas, duodeno, célon ascendente e
descendente, rins, veia cava e artéria aorta, ureteres, supra renais.

Sdo considerados tumores primarios 0s que se originam diretamente no
retroperitbnio e ndo sdo originarios de algum 6rgdo que esteja neste compartimento. No
geral sé&o tumores de origem mesenquimal, neural, germinativa e linfoproliferativa, que
podem possuir caracteristica histologica de gordura, estroma mixdide necrose e cistica2.

Dentre os diferentes tipos de tumores estd o Lipossarcoma, que € o tumor de
retroperitonio mais frequente, cerca de 10 a 20% dos lipossarcomas se originam neste
espaco, geralmente acomete pacientes de 50 a 70 anos e podem atingir grandes tamanhos,
(mais de 20 cm), sdo de crescimento lento®*.

A maneira para diagnostico envolve realizacdo de exames de imagem, para
determinacdo exata do local de origem do tumor, seguido ou ndo de biopsia. A bidpsia
pode se fazer desnecessdria em pacientes onde as caracteristicas radioldgicas de
lipossarcoma retroperitoneal ndo estdo em davida, o qual ndo ocorreu no caso aqui
relatado?° © .

O tratamento cirurgico e 0 mais bem estabelecido para os lipossarcomas e ainda

muito frequentemente recomendado para as demais massas de retroperitoneo. O tratamento
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de demais tumores ainda pode envolver radioterapia, quimioterapia ou mesmo conduta

expectante a depender do tipo histoldgico do tumor’328 .

2 RELATO DE CASO

Paciente de 54 anos, feminino, com queixa principal de dor abdominal e hiporexia
severa. Historia da doenca atual: H& 1 ano vinha apresentando epigastralgia, pirose e
plenitude po6s prandial, com piora progressiva do quadro, evoluindo com dor abdominal
difusa e piora com alimentacdo, passou a ndo se alimentar por dor e houve perda
ponderal 4kg em 1 ano, relato ainda de constipacdo associado ao inicio do quadro de
dor, sendo necessario uso de laxantes regularmente. N&o haviam outros sintomas
associados.

No exame fisico o mais alarmante era o abdome que apresentava-se globoso,
(Simile ao gravidico) com grande massa palpavel em hipocondrio e flanco esquerdo,
atravessando linha mediana, indolor a palpacdo, além disso apresentava-se em regular
estado geral.

Havia sido referenciada da unidade bésica de saude, portando entdo na admissao:
Ultrassonografia de abdome superior com achado em Retroperitoneo de grande massa
ocupando a regido do hipocondrio e flanco a esquerda, ecotextura heterogénea, medindo
27 cm no didmetro latero lateral e 28 cm no maior didmetro longitudinal, ultrapassando
a linha média abdominal e pdlo inferior da massa situando-se a 10 cm do bordo inferior
da cicatriz umbilical. Ainda com resultado de ressonéncia de abdome total com contraste
com lesdo expansiva com componente retroperitoneal, com predominio de hipersinal em
T2 e hipossinal em T1, sem gordura, medindo 22,0 x 15,4 x 21 cm. Adicionalmente,
em contiguidade com essa lesdo observa-se outra menor, na margem caudal, medindo
14,0 cm, tocando o rim pélvico, de aspecto indeterminado.

A mesma foi internada para investigacdo e tratamento de tumor abdominal.

Durante, realizou tomografia de torax e abdome, com os achados (figuras 1 2 e 3).
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Figura 1 e 2 Tomografia computadorizada de abdome, corte axial, evidenciando volumosa lesdo expansiva,
rechagando os érgaos adjacentes.
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Fonte: Producéo do préprio autor

Figura 3Tomografia computadorizada de transi¢do toraco-abdominal, corte sagital, lesdo volumosa abaixo de
diafragma, com dimensdes aproximadamente 3 vezes maior que area cardiaca.

Fonte: Producéo do préprio autor

Foi submetida a tentativa de bidpsia laparotbmica de lesdo, a qual evoluiu para
sangramento importante, necessitou realizacdo de laparotomia explorada com retirada de
massa abdominal, por ndo possibilidade de conter sangramento sem esta medida.

Em cirurgia, descreveu-se volumoso tumor capsulado (cerca de 30x20x15.cm)
de aspecto sélido-mucinoso no abdome superior, com aparente origem retroperitoneal
em topografia de rim esquerdo. Ainda segundo tumor com cerca de 25x15x15 cm
retroperitoneal com caracteristicas semelhantes ao anterior, porém sem plano de clivagem
em sua face posterior, com aparente aderéncias com grandes vasos e vasos mesentéricos.
Ainda Identificado dilatagdo importante da veia esplénica, porém o bago encontrava-se
com aspecto habitual e sem ingurgitacdo. Procedeu-se a biopsia e tdo logo a disseccdo
subcapsular do maior tumor, por sangramento apo0s bidpsia, com envio ao
anatomopatoldgico. Realizado ainda bidpsia do tumor remanescente. Ao findar do

procedimento cirdrgico paciente em grave estado geral, sendo necessario hemotransfusao,
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amino vasoativas e recuperacdo em vaga de uti. Permaneceu em UTI até o 10 dpo, onde
apresentou melhora e ap6s encaminhada para enfermaria de cirurgia, permanecendo mais
5 dias internada até a alta. Ainda ocorreram como complicadores durante a internacéo:
Colecdo liquida indeterminada intra- abdominal, fistula pancreatica, saida de secregédo
semelhante a liquido purulento por ferida operatdria, sendo dificilmente manejado durante

internacdo e mesmo apoés alta.

Figura 4 e 5: peca cirdrgica sendo comparada com instruental e peca cirlrgica em outro angulo, respectivamente.

Fonte: Producéo do préprio autor

Durante seguimento recebido resultado de anatomopatologico: Peca cirdrgica
principal de 3.944 g e medindo 26,0 x 23,0 x 9,0 cm; diagnostico: Lipossarcoma bem
diferenciado com padrdo adipocitico, Grau histolégico (FNCLCC): 1 (necrose 0 e mitose
1, diferenciagdo 1), Margens: livres; Invaséo linfovascular ndo evidenciada; Estadiamento
patologico; pT4.

Bidpsia de segunda lesdo: fragmento de tumor gigante retroperitoneo, macroscopia:
tecido firme e parcialmente encapsulado medindo 3,0 x 1,5 x 1,3 cm. DIAGNOSTICO:
Lipossarcoma bem diferenciado, com padrdo inflamatorio.
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Figura 6 e 7: Peca cirlrgica passando por processo de estudo anatomopatolégico

Fonte: Producéo do préprio autor

Paciente foi encaminhada ao servico de oncologia. Apds 8 meses da cirurgia,
paciente relata sentir-se bem, teve controle de fistula pancreatica com o uso de
pancreatina prescrita por oncologia clinica e iniciada 1 més ap6s a alta, ndo apresenta
mais saida de secrecdo descrita acima, mantém acompanhamento conjunto com equipe
de doengas raras da oncologia mas ainda necessita de reabordagem quanto ao tumor

remanescente em abdome.

3 DISCUSSAO

Tumores de retroperitoneo, em sua maioria sdao de tumores malignos, dos-quais,
aproximadamente 75% possuem origem mesenquimal2. Varios desafios terapéuticos sdo
impostos devido & sua raridade, apresentacdo tardia relativa e localizagdo anatdmica’® 0
12.

Em relacdo ao quadro clinico, os pacientes com tumor retroperitonial usualmente
apresentam aumento de volume abdominal, saciedade precoce, anorexia, desconforto
gastrointestinal, massa palpavel abdominal e, mais tardemente, perda ponderal.
Normalmente as estruturas urinérias e do trato gastrointestinais ndo sdo invadidas, porem
podem ser deslocadas pela massa, sendo incomum o aparecimento de sintomas

relacionados a esses sistemas 738106,
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Para investigacdo e estadiamento desse tipo de tumor o meétodo padrdo € a
tomografia com contraste (TC) do térax / abdémen / pelve. Ressonancia magnética é uma
opcdo para pacientes com alergia ao contraste ou outra contra-indicacdo, podendo ser
determinado o tamanho, a localizacdo, sua relacdo anatdmica com oérgdos adjacentes, a
existéncia de abcessos e a presenca de metastases®'>. Na imagem, os lipossarcomas
apresentam uma aparéncia caracteristica de componente predominantemente gorduroso,
causando deslocamento do rim, c6lon e outros 6érgdos2.

No caso relatado, a paciente deu entrada portando ressonancia que descrevia
massa com aspecto ndo gorduroso, o que dificultou o diagndstico correto da mesma e
por consequéncia todo seu desenrolar do manejo clinico e cirdrgico.

A TC pode sugerir o subtipo histolégico entretanto a definicdo s6 ocorre com
a imunohistoquimica e o histopatoldgico, os quais necessitam bidpsia. Em relacdo a
bidpsia da lesdo, existem controvérsias e seguimentos distintos®®®. Apenas em achados
patognomonicos de lipossarcoma ndo existira a necessidade de realizacdo de bidpsia
pré-operatéria. Quando isso ndo ocorre, é recomendado que se realize a mesma®

A maneira preconizada para realizacdo da bidpsia segundo estudo transatlantico
de abordagem ao tumor de retroperitoneo publicado em 2015, seria a abordagem
percutanea com agulha de nudcleo coaxial guiada por imagem (Calibre 14 ou 16),
podendo ser tomografia ou ultrassonografia. A regra e ainda mais valida ao se levar
em conta que apenas um terco dos tumores serdo sarcomas, devendo-se investigar outros
diagndsticos®.

E mandatorio a realizacdo de biopsia pré-opetatdria nos casos de suspeita de
teratoma, sarcoma de Edwing ou GIST uma vez que pode ser indicado arealizagdo de
quimioterapia neoadjuvante2®. Além disso, se um tumor for considerado irressecavel ou
0 paciente tiver metastases a distancia, uma bidpsia por agulha pode ser indicada para
confirmar o diagndstico e permitir a consideracdo de uma terapia alternativa.

N&o e recomendado a realizacdo de biopsia por agulha fina devido em sua maioria
ndo conseguir quantidade adequada de material para realizar a diferenciacdo histologica®,
e também ndo e recomendavel a bidpsia por via laparotomia devido grande chance de
recidiva de tumor (aberta 32% vs. minimamente invasiva 0,8%)°

Se houver identificagdo de massa a esclarecer durante outro tipo de procedimento
cirargico e houver grande suspeita de tumor primario de retroperitoneo a bidpsia s
podera ocorrer no mesmo procedimento se estudos de imagem apropriados ja estiverem

disponivel no momento da exploracdo, utilizando-se de agulha de nucleo aberto, caso
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contrario € recomendado que nada mais seja feito para avaliar ou para explorar a massa
naquele momento, devendo se prosseguir com estudos de imagem e avaliagdo individual
do caso antes de qualquer outra intervencéo®

E unanimidade entre os artigos e guidelines mais recentes que pacientes com
tumores de retroperitoneo sejam referenciados para centros especializados neste tipo de
abordagem. Caso haja dificuldade para realizar referencia tdo logo destes pacientes, o
procedimento a ser seguido dependerd do diagnostico fornecido pela bidpsia. O manejo
sera entdo guiado para cada tipo histologico de tumor. Aqui sera abordado principalmente
0 manejo do lipossarcoma, tumor em questdo do caso clinico.

O lipossarcoma, € um tumor maligno raro, originado da célula mesenquimal
primitiva. Esta célula sofre alteragdes em seu codigo genético, produzindo tecido adiposo
atipico'®. Tendo-se o diagnostico, o tratamento sera, em sua grande maioria dos casos
a abordagem Cirurgica Primaria.

Esse procedimento € a melhor chance de resseccdo com intencdo curativa. O
planejamento da conducdo do caso e da intervencdo cirdrgica deve ser determinado apds
discussdo em uma reunido com equipe multidisciplinar com presenca dos achados de
imagem e patoldgicos, o que ajuda a minimizar o risco de contaminacdo peritoneal. E
importante ressaltar a necessidade de margens cirdrgicas livres e o cuidado para nédo
haver contaminagdo com celulas neoplésicas em cavidade, devido ao alto risco de
reincidéncia da doenca®3’2>

A cirurgia e pedra angular no tratamento e deve ser destinada a alcancar a
resseccdo macroscopicamente completa. Isso € melhor alcancado pela resseccdo do tumor
em bloco com estruturas aderentes, mesmo que ndo abertamente infiltrado. A resseccdo
do RPS requer conhecimento técnico cirirgico em varios locais ao longo do abddémen
e cavidade pélvica®

A reincidéncia local ou resseccdo incompleta pode requerer nova abordagem
cirurgica, sendo que a cada cirurgia a probabilidade de obter margens negativas é menor
e a operacdo sucessiva € mais dificil do que a anterior. A recorréncia local € responsavel
por 75% das mortes relacionadas ao sarcomatl.

Ainda existe a cirurgia paliativa para sarcomas recorrentes de baixo ou grau
intermediario que pode ser oferecido para controle de sintomas e pode melhorar a
qualidade de vida. Atualmente ndo existem evidéncias convincentes da utilidade da
guimioterapia ou radioterapia no tratamento adjuvante pré ou pds-operatorio dos sarcomas

retroperitoneais, embora existam trabalhos promissores®.
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Quanto ao manejo dos demais tumores de retroperitoneo, serdo conduzidos de acordo
com tipo histolégico, a seguir:

V&o querer cirurgia a maioria dos tumores com padrdo de composi¢do gorduroso,
sendo eles: lipossaroma, leiomiossarcoma, mixofibrossarcoma, teratoma. Além desses,
podem ter conduta cirirgica os tumores neurais grandes com sintomatologia associada
ou 0s tumores cisticos caso apresentem crescimento de lesdo, sintomatologia ou se forem
massas volumosas?.

Seguimento clinico pode ser feito em tumores com aspecto cistico, como 0
linfangioma cistico, mesotelioma cistico, caso ndo se apresentem como descrito acima
em que tem recomendagdo cirlrgica. Tumores neurais também podem ter conduta

conservadora se assintomaticos ou se 0 paciente apresentar alto risco cirdrgico?® .

4 CONCLUSOES

Pela probabilidade de malignidade e pela chance desses casos evoluirem com
complicaces, deve-se conhecer tal patologia e seu arsenal diagnostico-terapéutico
especialmente os profissionais da salude da &rea cirurgica, pois a intervencdo cirurgica é
a terapéutica resolutiva na maioria dos casos. Ainda € importante salientar a necessidade
de referenciar sempre que possivel pacientes com tumores de retroperitoneo a centros
de alto volume com equipe multidisciplinar contendo cirurgido, radio-oncologista,
oncologista clinico, radiologista e patologista, devido esta conduta estar associada a

melhor resultado do paciente em grande cirurgia oncologica.
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