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RESUMO

Introdugdo: Os Tumores de Retroperitonio (RPTs) sao tumores extremamente raros, predominante em
ambos os sexos, podendo ser malignos ou benignos. Devido a inacessibilidade da regido e ao quadro
assintomatico ou inespecifico, na maioria das vezes, estes tumores atingem um tamanho substancial.
Os sintomas mais frequentes sdo dor abdominal, desconforto ou massa palpavel indolor no abdome.
Além da historia clinica do paciente, exames de imagem sdo essenciais para o diagnostico. A ressec¢ao
cirargica completa ¢ a tnica modalidade de tratamento curativo potencial para RPT. Discussdo: Os
RPTs benignos sdo aproximadamente quatro vezes menos frequentes que os tumores malignos, embora
muitas vezes se manifestem clinicamente - o que torna o caso da paciente ainda mais atipico. O estagio
patologico esta altamente correlacionado com o prognéstico do cancer e, para uma avaliagao precisa,
as imagens transversais de alta qualidade desempenham um papel fundamental. Conclusao: O sucesso
do prognostico dos RPTs ¢ influenciado por multiplos fatores. O grau do tumor € de suma importancia,
além da sua biologia intrinseca, juntamente com a extensdo da ressec¢do cirirgica realizada,
desempenhando papéis cruciais na determinagao do prognostico € na expectativa de vida. Portanto, a
realizacdo de exames de imagem detalhados e exames laboratoriais especificos, quando possiveis, sao
fulcrais.

Palavras-chave: Tumor de Retroperitonio. Diagnostico. Sarcoma Retroperitoneal.
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1 INTRODUCAO

Os Tumores de Retroperitonio (RPTs) sdo tumores extremamente raros, localizados no
retroperitonio, limitados anteriormente pelo periténio parietal posterior e posteriormente pela fascia
transversal. Podem ser benignos ou malignos. Os malignos decorrentes de tecidos epiteliais sdo
classificados como cénceres, enquanto aqueles decorrentes de tecidos néo epiteliais sdo sarcomas,
sendo estes mais prevalentes. (CHOI e RO, 2020) Os sarcomas de tecidos moles representam de 1-2%
de todos os tumores malignos sélidos, sendo que 10% deles ocorrem no peritonio, conferindo uma
condicdo de raridade notoria. Os mais comuns sdo o lipossarcoma (especificamente subtipos bem
diferenciados e desdiferenciados) e o leiomiossarcoma. (CHOI e RO, 2020) (SANTOS et al. 2005)
(METTLIN, 1982)

Aincidéncia dos RPTs é de aproximadamente 0,3-0,4 casos por 100.000 habitantes nos Estados
Unidos. Esta cifra, embora modesta, ndo subestima a relevancia clinica dessas neoplasias, cujo
diagndstico e tratamento frequentemente desafiam a expertise dos anatomistas e patologistas
modernos. No contexto brasileiro, dados especificos sobre a incidéncia de tumores retroperitoneais sao
escassos, refletindo, em parte, a subnotificacdo e a falta de registros sistematicos. (METTLIN et al,
1982) Embora desprovido de preferéncia marcante por sexo, 0s tumores retroperitoneais manifestam-
se predominantemente em adultos, com uma faixa etaria comumente situada entre a quarta e a sétima
década de vida, refletindo possivelmente um acimulo de fatores ambientais e genéticos ao longo do
tempo. Esta distribuicdo etéria sugere uma complexa interacdo entre o processo de envelhecimento e
0s eventos bioldgicos subjacentes a génese dessas neoplasias. (METTLIN et al, 1982)

O retroperitdnio é uma area anatdbmica propensa ao surgimento de tumores devido a sua
composicao diversificada de tecidos. (MOORE e DALEY, 2014) Embora a etiologia dos RPTs ainda
é desconhecida, fatores genéticos, fatores ambientais, irradiacéo, infecgdes virais e imunodeficiéncia
podem estar associados a seu desenvolvimento. (CHOI e RO, 2020) Do ponto de vista patoldgico, a
célula neoplasica sofre alteracdo em seus mecanismos regulatorios de multiplicacdo e metabolismo,
adquire autonomia de crescimento e torna-se independente de estimulos fisioldgicos. Sendo assim, as
atividades celulares sdo chamadas de construtivas, pois se manifestam continuamente e sem regulacéo.
(SANTOS et al. 2007)

Os RPTs se desenvolvem originalmente a partir de tecidos moles, incluindo gorduras,
masculos, nervos, géanglios linfaticos e vasos sanguineos ou linfaticos. Podem envolver orgéos
retroperitoneais, como rins, glandulas suprarrenais, pancreas e orgaos intrapélvicos (bexiga, Utero,
ovarios, proéstata etc.). Os RPTs invasivos também podem envolver grandes estruturas do limen
retroperitoneal, como a aorta abdominal, a veia cava inferior e os ureteres. (CHOI e RO, 2020)

Devido a inacessibilidade da regido e ao quadro assintomatico ou inespecifico, na maioria das

vezes, estes tumores atingem um tamanho substancial. Por isso, sdo geralmente grandes na
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apresentacdo. (STRAUSS et al. 2011) Quase 50% sdo maiores que 20 cm no momento do diagnostico.
Os sintomas secundarios as lesdes retroperitoneais aparecem tardiamente no curso da doenga e estao
associados ao deslocamento de 6rgdos ¢ fendmenos obstrutivos. (CHOI e RO, 2020) Os sintomas mais
frequentes sao dor abdominal, desconforto ou massa palpavel indolor no abdome. Pode ocorrer febre
moderada e discreta leucocitose devido a necrose central de grandes tumores. (SANTOS et al. 2007)
O diagnostico de tumores retroperitoneais ¢ complicado por conta de outras espécies tumorais,
sobreposi¢cdao morfoldgica entre esses varios tipos de tumores e o uso crescente de técnicas de bidpsia
minimamente invasivas com tecido muito limitado. (CHOI e RO, 2020)

Além da histéria clinica do paciente, que pode ajudar a apontar possiveis diagnosticos
diferenciais (CHOI e RO, 2020), exames de imagem sdo essenciais para o diagndstico. Os tumores
retroperitoneais sdo mais bem avaliados com imagens transversais de boa qualidade e a histologia pré-
operatoria por bidpsia com agulha grossa é necessaria quando a imagem néo é diagnostica. (STRAUSS
etal. 2011) A investigacao por imagem de escolha é a tomografia computadorizada (TC) com contraste
de térax, abdome e pelve. O tamanho, localizacdo, relagdo com 06rgdos adjacentes e presenca ou
auséncia de metastases podem ser determinados. (STRAUSS et al. 2011) Ressonancia magnética ou
PET também podem ser utilizadas. (SASSA, 2020)

Um tumor composto por tecido adiposo pode ser facilmente distinguido por ressonancia
magnética ou TC, no entanto, lipossarcomas bem diferenciados sdo indistinguiveis de lipomas, e
aparecem como lesGes bem definidas com predominéncia de tecido lipidico e atenuacdo minima de
tecidos moles. Neste caso, a bidpsia por agulha esta se tornando mais Util para o diagnostico definitivo,
além de ajudar a realizar a tipagem e classificacdo histoldgica. (SASSA, 2020)

Técnicas de biopsia guiadas por TC permitem um diagndstico preciso e seguro de um tumor
retroperitoneal, apesar de considerado risco de disseminagdo do tumor no local da bidpsia. A eficacia
de FNAC (fine-needle aspiration cytology) guiada por imagem também foi relatada. A sensibilidade
geral, a especificidade e a acuracia diagnostica da PAAF guiada por imagem foram de 98,02%, 72,22%
e 94,12%, respectivamente. A bidpsia por agulha em vez da FNAC é recomendada nas Diretrizes de
Pratica Clinica da Sociedade Europeia de Oncologia Médica — Referéncia da Rede Europeia para
Cancer Solido Raro em Adultos e nas Diretrizes de Pratica Clinica da National Comprehensive Cancer
Network. De acordo com o Grupo de Trabalho Trans-Atlantic RPS, a FNAC raramente produz
informac0Oes diagnosticas, causa atraso no tratamento e deve ser evitado. (SASSA, 2020)

Na determinacéo do tipo histoldgico, a preciséo do diagndstico pode ser melhorada usando um
método gendmico que investiga algumas mutagbes em genes especificos de sarcomas individuais,
diferenciacdo especifica de miRNA e confirmacdo de translocacdo usando hibridizacdo fluorescente
in situ, independentemente do diagnostico morfoldgico. Se a biopsia por agulha puder ser realizada

para confirmar o sistema de classificacéo, o progndstico de cada tipo de RPS e a taxa de cura associada
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aresseccdo cirurgica RO/R1 podem ser estimados. Os RPTs benignos ndo precisam ser tratados se uma
histologia tumoral definitiva puder ser diagnosticada no pré-operatdrio por meio de bidpsia por agulha
e/ou exames de imagem. No entanto, aqueles com sintomas, como dor, e aqueles com um rapido
aumento no tamanho do tumor tém indicacéo de ressecc¢do cirdrgica para distinguir tumores benignos
de malignos. (SASSA, 2020)

Em sarcomas retroperitoneais (RPSs), o estado do tumor apds o tratamento € descrito pela
classificacdo tumor residual (R). A resseccdo RO indica uma ressec¢do microscopica com margem
negativa na qual nenhum tumor macroscépico ou microscépico permanece no leito RPS primario. A
resseccdo R1 indica a remocdo de toda doenca macroscopica, mas as margens microscopicas sao
positivas para RPS. A ressec¢do R2 indica doenca residual grosseira com um tumor residual grosseiro
que nao foi ressecado com envolvimento macroscopico. (SASSA, 2020) Como 0s sarcomas
retroperitoneais frequentemente envolvem estruturas vitais, a resseccao cirirgica completa muitas
vezes ndo é possivel. (CHOI e RO, 2020)

A resseccdo cirdrgica completa € a Unica modalidade de tratamento curativo potencial para
RPS, mas a recorréncia local ocorre em uma grande proporcdo de pacientes e é responsavel por até
75% das mortes relacionadas ao sarcoma. A resseccdo de O6rgdos adjacentes envolvidos é
frequentemente necessaria e as taxas de resseccdo de visceras adjacentes sdo relatadas em grandes
séries de 34% a 93%. (STRAUSS et al. 2011)

A abordagem cirurgica envolve um limiar baixo para ressec¢do de 6rgdos para obter uma
eliminacdo completa de todas as doencas macroscopicas. E realizada uma resseccdo em bloco do
sarcoma e 6rgaos contiguos que estdo macroscopicamente envolvidos pelo tumor ou envoltos pelo
mesmo, a fim de obter depuracdo macroscépica completa. Nenhuma tentativa € feita para ressecar
0rgdos que apenas ficam adjacentes ao tumor e nao estdo envolvidos. Os 6rgdos mais comuns que
requerem resseccdo sdo colon, rim, pancreas e baco. (STRAUSS et al. 2011) Alcancar a resseccao
cirurgica RO/R1 para RPS aumenta a taxa de cura e evita a recorréncia locorregional. Outros fatores
contribuem para a melhora do prognéstico da RPS, como histologia tumoral favoravel ou biologia,
melhora do tratamento multimodal, manejo perioperatério, técnica cirdrgica e biologia do paciente.
(SASSA, 2020)

O uso de radioterapia para tratamento de RPS, junto com o tratamento cirdrgico, mostrou bons
resultados em um estudo caso-controle combinado usando dados do banco de dados nacional de
oncologia clinica administrado conjuntamente pela American Cancer Society e pelo American College
of Surgeons. Entretanto, o método especifico de irradiacdo, a dose e o intervalo estavam ausentes do
banco de dados. Portanto, para verificar a eficacia da radioterapia perioperatéria, na Europa, um ensaio
multicéntrico randomizado e controlado foi comparado entre o grupo com radioterapia pré-operatoria
seguida de cirurgia e resseccao isolada para tratamento primario. No entanto, os resultados do estudo
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relatados em 2019 ndo mostraram a utilidade da radioterapia pré-operatoria. Outros ensaios clinicos
com radioterapia estdo em andamento. (SASSA, 2020)

Em relacdo ao uso de drogas sistémicas para tratamento de RPSs, a doxorrubicina tem sido um
medicamento chave no tratamento sistematico da RPS ha aproximadamente 30 anos. A ifosfamida e
outros medicamentos também tém sido usados em combinagdo com a doxorrubicina. A escolha da
qguimioterapia deve ser usada separadamente para prolongar a vida e reduzir o tumor pré-operatério. A
terapia adjuvante de resseccdo pos-cirargica com doxorrubicina e ifosfamida néo foi recomendada com
base nos resultados de um ensaio clinico randomizado. (EORTC 62931) (SASSA, 2020)

Nos RPTSs, a sobrevida em cinco anos para todos os subtipos é de aproximadamente 60%.
Fatores como o grau do tumor, refletindo tanto o comportamento metastatico agressivo quanto o
aumento da incidéncia de recorréncia local entre sarcomas de alto grau, a biologia do tumor e a
extensdo da resseccdo interferem na sobrevida. A resseccdo € o preditor mais importante de

sobrevivéncia, com a resseccdo incompleta conferindo um risco 70% maior de morte. (FILHO, 2021)

2 DESCRICAO DO CASO

Paciente C.N.F., sexo feminino, 45 anos, tabagista, sem comorbidades e assintomatica. Refere
que apresentou fratura de cAccix e que, durante a realizacdo de exames de imagem, foi evidenciado
lesdo/tumoracdo em retroperitdnio, sem ser possivel a diferenciacdo de ser cancer ou ndo. Foi
encaminhada para avaliacdo de gastroenterologista. Negava quadro algico, nauseas, émeses e/ou mal
estar. Paciente foi internada para realizacao de bidpsia eletiva guiada por tomografia computadorizada,
mas apds discussdo do caso e devido ao dificil acesso, ndo foi possivel realiza-la. Paciente foi internada
eletivamente para exérese do tumor devido a suspeita de linfoma. Realizado liberagdo do estbmago,
acessando a retrocavidade abdominal, sem acesso a lesdo. Tentado manobra de Mantoux, com
liberacdo de colon esquerdo com acesso a lesdo pelos dois planos. No inventario da cavidade
abdominal havia presenca de lesdo retroperitoneal abaixo do pancreas com limite anterior: veia
mesentérica inferior, veia mesentérica superior; limite superior: veia renal; e limite posterior: veia cava
inferior. Foi realizada laparotomia com linfadenectomia retroperitoneal oncolégica com esvaziamento
linfonodal e omentectomia para melhor acesso a lesdo. O nédulo no retroperitonio foi resseccionado e
levado a bidpsia, que resultou em cisto benigno ndo neoplasico medindo 4,5/3,5/2,5 cm. Procedimento
realizado sem intercorréncias. Paciente evoluiu estavel hemodinamicamente, sem DVA, sem nauseas

e vomitos e com pouca dor. Recebeu alta apos 4 dias de internacgéo.
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3 DISCUSSAO

Os RPTs ndo tém predilecdo por sexo e acomete principalmente adultos, entre a quarta e a

sétima decada de vida, intervalo que a paciente se enquadra logo no inicio. (METTLIN, 1982) O

quadro clinico apresentado pela paciente foi assintomético, o0 que pode ocorrer neste tipo de tumor e

colabora para a descoberta da condi¢do de modo tardio e com massa ja muito evoluida. No entanto, o

exame de imagem de rotina permitiu 0 encontro do tumor antes que ele evoluisse para um tamanho

substancial, que ocorre em metade dos casos. (STRAUSS et al. 2011)

Os RPTs benignos séo aproximadamente quatro vezes menos frequentes que 0s tumores

malignos, embora muitas vezes se manifestem clinicamente - 0 que torna o caso da paciente ainda

mais atipico. Segundo a literatura, o maior numero de TPR benignos foi encontrado em pacientes mais
jovens, como o caso abordado. (SASSA, 2020)
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O estagio patoldgico esta altamente correlacionado com o prognéstico do cancer e, para uma
avaliagdo precisa, as imagens transversais de alta qualidade desempenham um papel fundamental.
Quando as caracteristicas do tumor ndo séo claramente identificadas por meio de imagens, a histologia
pré-operatdria através de bidpsia com agulha grossa é crucial para estabelecer um diagndstico
definitivo. (STRAUSS et al. 2011) (NUSSBAUM et al. 2014) (FILHO, 2021) Porém, no caso
relatado, a paciente apresentava leséo de dificil acesso, o que impediu a realizacdo de bidpsia guiada
por TC, e, por esse motivo, foi realizada a escolha cirurgica nesse caso. (SASSA, 2020) A hipoétese
diagnostica foi confirmada através de POl exérese de tumor em retroperitbnio, seguida de
linfadenectomia retroperitoneal e omentectomia. Com a confirmacgdo do diagnostico, a equipe médica
pode prosseguir com seguranca para o planejamento de um progndéstico adequado.

A melhoria da sobrevivéncia e a prevencao da recorréncia locorregional podem ser realizadas
através da realizacdo de cirurgia para garantir margens negativas com ressec¢do ampla e combinada
de alguns 6rgdos adjacentes. O alto volume de cirurgiGes e centros especializados estdo associados a
melhores resultados para pacientes em grandes cirurgias oncoldgicas, incluindo cirurgia
hepatobiliar/pancreatica, cirurgia esofagogastrica e oncologia cirdrgica, logo a cooperagdo com uma
equipe médica treinada composta por radiologistas, patologistas e oncologistas médicos em um centro
centralizado refletem positivamente no prognostico do paciente. (STRAUSS et al. 2011)
(NUSSBAUM et al. 2014)

4 METODOLOGIA
A partir de um caso médico ocorrido na Santa Casa da Misericordia de Presidente Prudente,
juntamente com seu prontuario médico, foram coletadas informacdes para realizacdo desse relato de

caso. Além disso, foi realizada uma busca de informacGes em bases de dados.

5 CONCLUSAO

Conclui-se que o sucesso do prognostico do tumor de retroperiténio é influenciado por
multiplos fatores inter-relacionados. O grau do tumor é de suma importancia, pois reflete ndo apenas
0 comportamento metastatico agressivo, mas também a maior incidéncia de recorréncia local
observada em sarcomas de alto grau. Ademais, a biologia intrinseca do tumor, juntamente com a
extensdo da resseccao cirurgica realizada, desempenha papéis cruciais na determinacgéo do prognostico
e na expectativa de vida dos pacientes. Portanto, a realizagdo de exames de imagem detalhados e
exames laboratoriais especificos sdo fulcrais, especialmente em populagdes de risco; adjuntos de
acompanhamento de uma equipe médica multidisciplinar. Estes procedimentos sdo fundamentais para
o diagndstico inicial e para o planejamento cirdrgico, sendo a implementacéo precisa das etapas vital

para otimizar as chances de recuperacao.
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