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RESUMEN

El 15% de los SPB se asientan en el retroperitoneo, que
constituye la segunda localizacion mas frecuente, después
de las extremidades. Los sarcomas retroperitoneales (SR)
presentan peor prondstico que el resto de localizaciones
porque alcanzan un gran tamaho sin ocasionar sintomas, y
esto, asociado a la complejidad anatdmica del retroperito-
neo, dificulta la cirugfa. La resecciéon en bloque del tumor,
incluidas las estructuras vecinas, es el Gnico tratamiento
curativo. El tratamiento complementario con radioterapia
no constituye un estandar, aunque podria ser una opcion en
pacientes seleccionados con areas de riesgo de recurrencia
bien definidas. La quimioterapia adyuvante/neoadyuvante
no debe emplearse rutinariamente debido a la falta de evi-
dencia de beneficio. En los SR son frecuentes las recaidas
locales que implican multiples cirugias a lo largo de la en-
fermedad. Por todo esto, es imprescindible que los SR se
traten en centros con experiencia que dispongan de equipos
multidisciplinares, ya que se traduce en una mejor super-
vivencia.

PALABRAS CLAVE: Sarcoma retroperitoneal. Retroperito-
neo. Cirugfa. Quimioterapia. Radioterapia.

INTRODUCCION

Los sarcomas de partes blandas (SPB) constituyen un
grupo heterogéneo de neoplasias de origen mesenquimal,
con la excepcidn de los tumores de la vaina del nervio
periférico de origen ectodérmico, que representan un 0,7%
de todos los canceres, con una incidencia de unos 3-4
casos por cada 100.000 habitantes/afio (1-3). Los sarco-
mas retroperitoneales (SR) constituyen aproximadamente
el 15% de todos los SPB. En la actualidad, la poblacion en
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Espana es aproximadamente de 47 millones de habitantes,
por lo que se diagnostican al aho aproximadamente 1.645
casos nuevos de SPB, de los que 246 estarian localizados
en el retroperitoneo. Se trata, por tanto, de una patolo-
gfa muy infrecuente, con alta heterogeneidad en cuanto
a su comportamiento biologico (el 50% son tumores de
alto grado) e histologia (los subtipos mas frecuentes son
el liposarcoma [40%] y el leiomiosarcoma [30%]), y sin
recomendaciones solidas en su manejo por la dificultad de
adquirir informacion basada en la evidencia (1-3). Se dis-
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pone principalmente de datos basados en estudios retros-
pectivos de los diferentes tipos de cirugia, asociados o no
a radioterapia (RT) en SR resecables. La supervivencia
global en los SR es del 50% al 60%, significativamente
peor que los que se localizan en las extremidades. Esto se
debe no tanto al desarrollo de metéstasis, que ocurre en
aproximadamente el 10-15% de los casos, sino a la recaida
local. En cifras globales, las tasas de recurrencia local para
SR resecables varian ampliamente entre las series con un
rango del 20% al 90%, y se estima que un 40% de los
pacientes que se mantienen libres de enfermedad a 5 afos
desarrollaran una recurrencia en 10 anos (1-5).

CLINICA

Los SPB de esta localizacion no suelen dar sintoma-
tologia hasta fases avanzadas de la enfermedad, una vez
que han alcanzado un gran tamafo (media de 15 cm de
didmetro al diagnostico). Los sintomas habitualmente se
relacionan con la compresion de estructuras vecinas (3).
El dolor es el sintoma mas frecuente y se produce por
compresion de estructuras neurovasculares. Otros sinto-
mas habituales son la distension abdominal, alteraciones
en el ritmo intestinal, sintomatologia urologica, etc.

Es excepcional que aparezca clinica en relacidon con
la existencia de enfermedad metastasica, ya que solo el
10% de los SR debutan de forma diseminada. Tampoco
son frecuentes los sindromes paraneopléasicos, aunque

ABORDAJE TERAPEUTICO EN LOS SARCOMAS RETROPERITONEALES 105

han sido descritos algunos tipicos, como es el caso del
4% de los tumores fibrosos solitarios y la hipoglucemia
en relacion a la produccion de IGF-II (insulin-like growth
factor II, sindrome de Doege-Potter).

DIAGNOSTICO

La realizacion de la tomografia computarizada (TC)
toraco-abdomino-pélvica con contraste resulta crucial para
determinar el estadio de la enfermedad, estudiar la exis-
tencia de enfermedad a distancia y valorar la afectacion
de estructuras vecinas. También esta técnica es indispen-
sable para la realizacion de la biopsia dirigida y para la
planificacion de la cirugfa (ademas de valorar la relacion
anatdmica del tumor con 6rganos vecinos, nos permite
diferenciar el componente de liposarcoma diferenciado
[LPSBD] frente al desdiferenciado [LPSDF]). Ademas,
las diferentes histologias tienen comportamientos radio-
l16gicos caracteristicos que el TC es capaz de diferenciar
(el estroma mixoide, la necrosis) (1-7) (Tabla I).

La resonancia magnética (RM) es una opcidn espe-
cialmente 0til en tumores pélvicos, en los que tiene una
mayor capacidad que el TC para valorar afectacion de
estructuras vecinas. También es superior al TC en el estu-
dio de la invasion vascular y raquidea.

El valor del PET-TC en los SR no esta definido, aunque
podria tener un papel en la evaluacion de la respuesta al trata-
miento neoadyuvante y en la discriminacion de las recaidas.

TABLA I

IMAGEN RADIOLOGICA DE LOS SUBTIPOS HISTOLOGICOS MAS FRECUENTES EN SR

Diagnostico Imagen TC

Imagen RM

. .. — Lesidn hipodensa
Lipoma atipico

— Similar al lipoma con septos mas gruesos e

Alta senal T1. Intermedia T2

(LPSBD) .
irregulares que realzan con el contraste
— Heterogéneos: componente graso y solido
LPSDF con pérdida de definicion entre ambos Intensidad y realce parte solida variable
— 30% calcificacion (desdiferenciacion)
— Bajasenal T1. Alta T2
o . . ) — Areas lineales o amorfas de alta
LPS mixoide — Hipodensidad heterogénea con valores de . . . .
., , intensidad T1 e intermedia T2 (grasa)
(LPSM) atenuacion menores que el maisculo . .
— Realce lento progresivo y reticular con
contraste (diferencia con quiste)
LPS pleomorfico — Heterogéneos con areas de necrosis. Indistinguibles de otros tumores solidos.
LPSM cs redondas  — Pequenos focos de grasa en el 25% de los casos
— Grandes areas de necrosis y degeneracion . N
. . . ydee — Intermedia-baja sehal T1
_ quistica. Calcificacion rara .
Leiomiosarcoma - L1 , — Intermedia-alta T2
— Tumores pequefos: sdlidos y homogéneos . . - .
. . — Lesiones hemorragicas sehal mixta
— Tumores grandes: necrosis y hemorragia
S. Pleomorfico — Imagen inespecifica. Tumores grandes infiltrantes y con realce heterogéneo.

indiferenciado — Grandes areas de necrosis y hemorragia e invasion 6rganos adyacentes
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Los hallazgos radioldgicos, ademéas de establecer las
relaciones anatdmicas del tumor con 6rganos vecinos,
nos permiten determinar la existencia o no de criterios de
irresecabilidad (afectacion vascular proximal de los vasos
mesentéricos, invasion extensa de grandes vasos, invasion
medular, sarcomatosis, metastasis a distancia, etc.).

En la actualidad, se considera indispensable en el
diagnostico y abordaje de los SR la realizacion de una
biopsia con aguja gruesa (BAG) guiada por imagen (14-
16 Gy) (1,4,6). Esta técnica diagnoOstica nos permite
realizar el diagnostico diferencial de tumores benignos
(schwannoma, angiomiolipoma), identificar la patologia
tumoral sensible a la quimioterapia (Sarcoma de Ewing,
linfoma), diagnosticar tumores en los que est4 indicada
la terapia neoadyuvante (tumores de células germinales,
GIST) y diagnosticar la enfermedad metastasica retrope-
ritoneal. El creciente uso de tratamientos neoadyuvan-
tes en este subgrupo de sarcomas hace que sea crucial
obtener un diagnodstico histologico antes de iniciar el
tratamiento. Disponer de la histologia de forma preope-
ratoria también puede influir en el enfoque quirtrgico o
radicalidad cuando se trate de un tumor benigno. Muchos
de estos tumores benignos retroperitoneales (schwanno-
mas, angiomiolipomas renales, tumores desmoides...),
que a menudo se descubren como hallazgos radiol6gi-
cos incidentales, pueden ser manejados con vigilancia
radioldgica. Por otra parte, el abordaje quirrgico pue-
de ser mucho mas conservador cuando se trata de una
lesidon benigna conocida en comparacion con el enfoque
radical, que implica la reseccion de d6rganos adyacentes,
necesario en un sarcoma retroperitoneal. La BAG debe
realizarse via retroperitoneal con un abordaje posterior
para evitar el riesgo de diseminacion, y Ginicamente se
realizard una biopsia transperitoneal en aquellos tumores
que sean inaccesibles por otra via (7-9). Es importan-
te sehalar que se desaconseja la realizacion de biopsias
por incision quirlrgica abierta o laparoscopica, ya que
requieren una operacion innecesaria y pueden producir
diseminacion tumoral intraperitoneal. Es necesaria la
coordinacidn y colaboracidon con el equipo quirQirgico
para disefar la via de abordaje de la BAG para no com-
prometer la cirugia posterior (7,9).

Ademas, antes de planificar la cirugia deberemos
realizar una valoracion funcional del rifdn contralateral
mediante TAC con contraste o renograma.

CLASIFICACION

Aunque potencialmente en esta localizacidon podria
asentarse cualquier subtipo histologico, la mayorfa de los
SR corresponden a LPS y LMS. Otros tipos que pueden
localizarse son el rabdomiosarcoma pleomorfico, tumor
maligno de la vaina del nervio periférico, tumor fibroso
solitario, etc. Aproximadamente el 50% de los SR son de
alto grado, aunque es variable en funcion de la histologfa.
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Ast, la mayoria de los LPS retroperitoneales son de grado
bajo o intermedio (3,8).

El LPSBD, también denominado lipoma atipico, es
un tumor indolente con agresividad locorregional, que
muestra diferenciacion lipogénica y amplificacion del
gen MDM?2 (12q13-15). Aparece en un 25% de los casos
en retroperitoneo, suele presentar una primera etapa de
crecimiento lento y progresivo a lo largo de afios y prac-
ticamente carece de potencial metastasico. Debido a
esto, el prondstico tras la cirugia es mejor que en otros
histotipos (recidiva local [RL] a 5 afios del 18-47%). El
riesgo de RL persiste a lo largo del tiempo, incluso anos
después de la reseccion quirQirgica. Esta historia natural
hace que, con frecuencia, los pacientes sean sometidos
a multiples cirugfas en un intento de controlar mejor la
enfermedad. En un 20% de los casos de novo y en un
40% de las recurrencias aparecen areas de diferenciacion
no lipomatosa de mayor grado histologico (LPSDF) que
conllevan la capacidad de desarrollar metéstasis (3,8).

El LPSDD se localiza en un 75% de los casos en
el retroperitoneo. En la mayoria de los casos también
existe amplificacion de MDM?2 y CDK4 y se caracteriza
por un patron bifasico con areas de tumor lipomatoso
atipico y otras de sarcoma lipogénico de alto grado.
El componente de alto grado puede parecerse al pleo-
morfico indiferenciado, aunque existen otras lineas de
diferenciacion heterdloga (osteosarcoma, LMS, etc.),
sin que este aspecto afecte fundamentalmente al pro-
nostico. No ocurre asi en los LPSDD y diferenciacion
rabdomioblastica, en los que si que parece asociarse
con un peor pronostico. Este subtipo se caracteriza por
un alto riesgo de RL (40-100%) y un mayor riesgo de
desarrollo de metéstasis a distancia en comparacion con
el LPSBD (20-30%) (3,8).

El LPS mixoide aparece muy rara vez en el retrope-
ritoneo, donde es mas habitual que se encuentre como
metéstasis de otro origen. EI LPS mixoide de alto grado
presenta un componente de células redondas superior al
5% y necrosis y se asocia con un peor prondstico. A
nivel molecular presenta translocaciones tipicas: FUS-
CHOP y EWS-CHOP. Dada su rareza en retroperitoneo
es importante descartar que el origen retroperitoneal sea
metastasico y realizar técnicas de biologia molecular
(FISH FUS-CHOP o EWS CHOP y MDM2) para des-
cartar un area de diferenciacion mixoide en el seno de
un LPSDD (Fig. 1).

El LPS pleomorfico constituye el 5% de todos los
LPS, y en raras ocasiones se asienta en el retroperitoneo.

EI LMS es un sarcoma con diferenciacion muscular
lisa cuya localizacion mas frecuente es el retroperitoneo,
incluyendo la pelvis. El pronostico del LMS en esta loca-
lizacion es fatal, ya que alcanza un gran tamahno y tiene
una alta tasa de desarrollo de metastasis a 5 afhos de >
50%. No es rara la presencia de afectacion pulmonar al
diagndstico o poco tiempo después de este. La RL sin
afectacion a distancia es rara (3,8).
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Fig. 1. Liposarcoma (A). HE 20x. LPS mixoide. Tumor lipomatoso con dreas mixoides y abundantes vasos curvilineos (B). HE 20x.
LPSBD. Tumor adiposo con variabilidad celular y niicleos pleomorficos y lipoblastos.

El tumor fibroso solitario (TFS) clasico es un tumor
de bajo grado que generalmente se cura después de la
cirugfa, pero una minoria de tumores (aproximadamente
el 10%) demuestra un comportamiento mas agresivo (8).

Los sarcomas pleomorficos retroperitoneales se consi-
deran la ruta final comin de distintos tumores que experi-
mentan una evolucidn progresiva hacia la desdiferencia-
cion. Muchos de estos se diagnostican actualmente como
LPSDD gracias al avance en los métodos de caracteri-
zacion fenotipica y molecular, como la positividad para
MDM2 (3,8) (Tabla II).

PRONOSTICO

Ademas del subtipo histologico (como se ha descrito
previamente), el tamaho, el grado histologico, el estado
de los margenes, la multifocalidad y la integridad de la
reseccion quirGirgica del tumor se relacionan con el ries-
go de RL (10-12).

Los SR se han clasificado clasicamente mediante el
sistema TNM utilizado en el resto de SPB. Actualmente

TABLA 11
CLASIFICACION HISTOLOGICA DE LOS SR

Liposarcomas

— Tumor lipomatoso atipico
LPS desdiferenciado

LPS mixoide

— LPS pleomorfico

Leiomiosarcoma

Sarcoma pleomorfico indiferenciado

Otros: rabdomiosarcoma pleomodrfico, TMVNP,
TFES, etc.

esta en vigor la octava edicion del sistema de estadifica-
cion AJCC, en la que la clasificacion T se ha ampliado en
4 categorias, lo que podria mejorar su capacidad de pro-
nostico. Sin embargo, en los SR la correlacion pronostica
no es tan precisa como en otras localizaciones, ya que
podemos encontrarnos con tumores de gran tamafo bien
diferenciados con supervivencias muy prolongadas que
no se correlacionan con las esperadas por el TNM (3,8).

Con el objetivo de mejorar esta prevision prondstica,
se desarrolld una clasificacion alternativa por el Memo-
rial Sloan Cancer Kettering Center que se basa en estos
factores prondsticos (grado y tipo de reseccion quirlirgi-
ca), ademas de en la presencia de metastasis a distancia.
Aunque es mas precisa, su incorporacion a la practica
clinica no ha sido generalizada (3,8) (Tabla III).

En este contexto, herramientas como los nomogra-
mas son ftiles en la prediccion pronostica. Existen cua-
tro nomogramas fundamentales en los que se observa
variabilidad en la prediccion, quizas debido a una mejor
comprension de esta localizacion y a la variacion de estra-
tegias quiriirgicas en los diferentes intervalos de tiempo
reflejados en los estudios individuales analizados (13-17).

TABLA 11T

CLASIFICACION DE LOS SR DUTCH/MEMORIAL SLOAN-
KETTERING CANCER CENTER

Clasificacion de los sarcomas retroperitoneales

Bajo grado, reseccion completa, sin

Etapa I P

metastasis

Alto grado, reseccidn completa, sin
Etapa II /g . P

metastasis

Cualquier grado, reseccidon incompleta,
Btapalll . duler &t P

Sin metastasis

Cualquier grado, cualquier reseccion,
Etapa IV d & d

metastasis a distancia
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Los 4 nomogramas toman en consideracion la histolo-
gia tumoral como una covariable, pero, aunque los nomo-
gramas de Gronchi et al. y Tan et al. usan 7 categorias
(14,15), el modelo de Anaya et al. adopta una clasificacion
de 3 categorias mas limitada (LPSBD frente a LPSDD
frente a otros) (17). El grado tumoral, un factor prondstico
bien establecido en pacientes con SR, se considera solo
en el nomograma por Gronchi et al. (14), mientras que el
nomograma de Tan et al. (15) distingue LMS y LPS de
“grado bajo” y “alto grado”. El tamano tumoral (conside-
rado en todos los estudios), se modela como una variable
continua en los nomogramas de Ardoino et al. y Gronchi
et al. (14,16). En estos se describe como el aumento del
tamafo se asocia a peor prondstico, pero esta tendencia se
invierte en los tumores de > 30 centimetros. Esto se expli-
carfa porque para que los tumores mas grandes (tipica-
mente LPSBD) persistan y alcancen ese tamafo, tendrian
que tener un comportamiento biologico més indolente. En
los 4 nomogramas especificos de SR, el grado tumoral
y el subtipo histologico parecen ser los predictores mas
importantes de prondstico (13). En cuanto a qué nomo-
grama considerar en un SR primario, hasta la fecha solo el
nomograma de Gronchi et al. (14) ha sido validado exter-
namente en 3 series independientes y ha sido respaldado
por la 8.* edicion del sistema de estadificacion AJCC para
SR. Mediante este nomograma somos capaces de predecir
la supervivencia global (SG) y la supervivencia libre de
enfermedad (SLE). El nomograma de Anaya et al. (17) es
atil para pacientes con SR recurrente y el nomograma de
Tan et al. (15) es capaz de predecir especificamente el ries-
go de metastasis y RL hasta 10 afos después de la cirugia.

TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD LOCALIZADA
RESECABLE

Al tratarse de una patologia infrecuente, heterogénea
y de dificil manejo, se recomienda que los pacientes sean
remitidos a centros de referencia, en los que cada caso
debe de ser valorado por un comité multidisciplinar que
establezca el plan terapéutico més adecuado (1-6). Esto
es importante, ya que la mejor oportunidad de curacion
se obtiene con la primera cirugia tras el debut de la enfer-
medad y son excepcionales los casos curados tras una
cirugfa de recidiva. El diagnostico de los SR es habitual-
mente tardio, la tumoracidn alcanza un gran tamafo y
en ocasiones afecta a las estructuras vecinas. La cirugia
de reseccion en bloque es de una alta complejidad y en
muchos casos requiere de la experiencia del equipo qui-
rargico multidisciplinar (cirujanos generales, toracicos,
vasculares, ortopédicos...) en la reseccion de vasos y
colocacidn de protesis vasculares, etc. Una de las con-
secuencias claras de operar una masa de partes blandas
sin una sospecha clinica de SPB o de forma inadecuada
es la contaminacion del lecho tumoral y la reseccidon con
bordes quirfirgicos infiltrados.
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CIRUGIA

La cirugia debera ser compartimental “en bloque” e
incluir estructuras vecinas no afectas con el objetivo de
obtener margenes negativos (cirugia R0O). Este es el Gini-
co tratamiento potencialmente curativo, similar para los
diferentes tipos histologicos, pero dada su agresividad
no esta exento de una importante morbimortalidad, con
tasas de complicaciones mayores (en torno al 30%) y
mortalidad en primera cirugia de aproximadamente el
5%, incluso mayor en cirugfas sucesivas (18,19).

La presencia de bordes quirGirgicos negativos es el
primer factor pronodstico en SR, pues al contrario de
lo que ocurre en SPB de extremidades, la mayoria de
los pacientes con SR fallecen por recurrencia local en
ausencia de metastasis a distancia. Por lo tanto, el control
local implica un valor pronostico fundamental (18-20).
El gran volumen tumoral que alcanzan habitualmente
estos procesos en fase asintomatica limita de inicio la
reseccion quirirgica y, por tanto, el control local y la
supervivencia. Criterios habituales de irresecabilidad
son la afectacion vascular extensa (compromiso de los
vasos mesentéricos en su raiz, aorta, vena cava y/o vasos
iliacos), la infiltracion Osea y/o afectacion de la médu-
la espinal, la sarcomatosis peritoneal, las metastasis a
distancia o la imposibilidad de mantener una funcion
renal correcta tras la reseccidon del rindn afecto, entre
otros (21). En ausencia de estos criterios, el tratamiento
estandar actual es la reseccion completa. Siguiendo estas
consideraciones, en centros de referencia se consiguen
cirugias optimas (RO, R1) en el 80%-97% de los casos
(18,22).

RADIOTERAPIA (RT)

Los SR presentan una gran complejidad anatomica
que, en muchas ocasiones, hace que el tratamiento qui-
rlrgico 6ptimo no sea posible (12-58% de pacientes con
bordes microscopicos afectos en series recientes). El tra-
tamiento con RT complementaria podria mejorar la tasa
de control local en estos tumores (23).

Existen pocos ensayos clinicos que evalGen el papel
de la RT en el tratamiento de los SR. A pesar de esto,
existen numerosos estudios retrospectivos que describen
un aumento del control local con la administracion de RT
y otros recientemente publicados en los que, ademas, se
objetivo un aumento de la supervivencia global tanto con
RT adyuvante (24) como con RT externa en combinacion
con RT intraoperatoria (RIO) (25).

Aunque el uso de RT posoperatoria permite la selec-
cion de pacientes de mayor riesgo de recurrencia segiin el
margen alcanzado con la cirugfa, hay numerosas razones
por las que el tratamiento preoperatorio parece preferible.

Las ventajas del empleo de la RT preoperatoria inclu-
yen un menor riesgo de lesiones radioinducidas sobre
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tejidos normales, especialmente el intestino delgado,
que estarad desplazado por el propio tumor, que actia
alejandolos del campo de irradiacion. Por otro lado, la
mejor oxigenacion del lecho tumoral preoperatorio es
un conocido factor de mayor sensibilidad de los tumores
al dafo producido por las radiaciones ionizantes. Ade-
mas, el campo de irradiacidon puede definirse con mayor
precision preoperatoriamente debido, precisamente, a la
presencia del tumor.

Otro beneficio adicional, apuntado por Gronchi et al.
(26), seria que la pseudocéapsula tumoral puede endu-
recerse con el tratamiento radioterapico, y este efecto
puede facilitar la diseccion quirGirgica y disminuir el
riesgo de diseminacion local (por ejemplo, diseminacion
peritoneal). Finalmente, el tumor puede presentar una
respuesta objetiva, facilitando de esta forma la cirugia.

Con la utilizacion de nuevas técnicas de RT, como
la RT de intensidad modulada (IMRT), asi como la RT
con haz de protones, podriamos disminuir las principales
complicaciones de la RT adyuvante (27).

En cuanto a la RIO, puede tener especial utilidad en
pacientes con alto riesgo de recaida en los que la dosis
necesaria de RT externa excederfa la dosis tolerada por
los tejidos sanos, pero su uso en el momento actual es
controvertido y debemos tener especial precaucion con
la aparicion de lesiones radioinducidas tras su uso, espe-
cialmente de neuropatia periférica (28). En un ensayo se
evalud la adicion de RIO a la RT externa con mejor tasa
de control locorregional en el grupo de RIO sin benefi-
cios en la supervivencia (29).

A pesar de que existen trabajos que describen la efica-
ciade la RT complementaria, su naturaleza retrospectiva
hace que en la actualidad este tratamiento no pueda con-
siderarse estandar (24). Por los motivos descritos previa-
mente, cuando decidamos realizarlo, la administracion
preoperatoria es de eleccion sobre la RT posoperatoria
(1,2,6). Estamos a la espera de los resultados del estudio
STRASS, estudio fase III, aleatorizado y multicéntrico,
que estudia el papel de la radioterapia preoperatoria en el
tratamiento de los SR localizados (30). Hasta entonces,
valoraremos la administracion de RT de forma indivi-
dualizada en funcidn de las caracteristicas del tumor, del
riesgo de recidiva y del tipo de paciente.

QUIMIOTERAPIA (QMT)

El papel de la quimioterapia en el tratamiento de los
sarcomas retroperitoneales resecables alin no esta esta-
blecido y no se recomienda fuera de ensayos clinicos
(1-4,6).

En cuanto a la QMT neoadyuvante, la experiencia
actual sugiere que es un tratamiento seguro y capaz de
inducir respuestas que, en ocasiones, pueden facilitar la
cirugfa o, mas rara vez, posibilitar la cirugfa de tumores
inoperables (31). En el momento actual existen serias
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dudas sobre la indicacion de la QMT neoadyuvante,
pues no existen estudios que la evalien y comparen con
pacientes que van directamente a cirugia (32,33). Tam-
bién se desconocen los esquemas de tratamiento 6ptimos,
que deberan ser seleccionados atendiendo a las diferentes
histologfas.

Con respecto a la QMT adyuvante, se desconoce el
beneficio de la combinacidon de Adriamicina e Ifosfamida
a altas dosis. El metaanalisis que mostrd beneficios en
la supervivencia con estos dos agentes infrarrepresenta-
ba o excluia a pacientes con SR. Por otro lado, es bien
conocido que la biologia e histologia de los SR difiere
sustancialmente del resto de SPB, con lo que no pue-
den extrapolarse estos resultados obtenidos a partir de
pacientes con SPB (34,35).

Por ello, en el momento actual, la QMT adyuvante
no debe emplearse de manera sisteméatica. Sin embargo,
existen herramientas, como los nomogramas, que predi-
cen el riesgo de recidiva en funcion de la histologia, del
tamano, del grado, etc., que pueden ayudarnos a selec-
cionar la indicacion de quimioterapia adyuvante en cada
caso y siempre de manera individualizada (13-17).

TRATAMIENTO DE LA RECIDIVA LOCAL

Una vez que se produce la recaida, el ritmo de creci-
miento por mes (medido en centimetros) constituye uno
de los principales factores pronosticos. Algunos estudios
no recomiendan realizar un rescate quirrgico si el cre-
cimiento es mayor de 0,9 cm/mes, ya que el riesgo de
recaida precoz es muy alto (36).

Sin embargo, en aquellos tumores con un intervalo
libre de enfermedad razonable (en torno a los 12 meses),
particularmente en enfermedad de bajo grado o que
tuvieron una buena respuesta al tratamiento sistémico,
la cirugia de la recurrencia local puede ser una opcion
de tratamiento razonable y debe ser considerada (37,38).

TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD AVANZADA
TRATAMIENTO ENFERMEDAD LOCALIZADA IRRESECABLE

Las estrategias de manejo de la enfermedad irreseca-
ble son la cirugia debulking, 1a radioterapia o la quimio-
terapia paliativa cuando las previas no estan indicadas.
Solo en aquellos casos muy respondedores a estas dos
Gltimas, este planteamiento deriva en una neoadyuvancia
de facto al abrirse una posibilidad de reseccion en un
escenario previo adverso para este planteamiento (1-3).

Shibata et al. y otros autores han estudiado el papel
de la reseccion incompleta en SR y consideran que el
debulking tumoral puede ser beneficioso en pacientes
seleccionados con enfermedad irresecable primaria, en
especial en lesiones sintomaticas de bajo grado (39).
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TRATAMIENTO ENFERMEDAD METASTASICA

En los tumores definitivamente irresecables y en
los metastasicos, el tratamiento quimioterapico se
plantea con caracter paliativo. En la mayoria de los
pacientes no se ha demostrado beneficio en la super-
vivencia con el uso de tratamiento sistémico. La acti-
tud expectante es una opcion valida para tumores de
lenta evolucidn (histologias de bajo grado, tumores
pequenos, pacientes asintomaticos o paucisintomati-
cos, ancianos, etc.).

El tratamiento sistémico es similar al realizado
en los SPB metastasicos de otras localizaciones y la
seleccion del régimen va a depender de una serie de
factores como la histologia, el estado del paciente y
el uso de quimioterapia previa (1-5,40). Existen dife-
rencias en actividad de la quimioterapia en funcion
de la histologfa. Asi, por ejemplo, los liposarcomas
mixoides son variedades con alta quimiosensibilidad y
alta tasa de respuestas a la Adriamicina. Por el contra-
rio, los liposarcomas de bajo grado o los liposarcomas
desdiferenciados son tumores caracterizados por su
quimiorresistencia, y los leiomiosarcomas muestran
patron de respuesta intermedio.

De forma generalizada debemos considerar a la Doxo-
rrubicina como el tratamiento estandar de primera linea,
con una tasa de respuestas objetivas de en torno al 25%
(1-3). Recientemente se ha aprobado en primera linea el
tratamiento combinado de Doxorrubicina y Olaratumab
tras publicarse los resultados de un estudio fase II alea-
torizado que muestra un beneficio de la SG frente a la
Doxorrubicina en monoterapia (41).

No existen opciones de tratamiento estandar tras pro-
gresion a Adriamicina o una secuencia de tratamiento
optima. Una excepcidn seria el caso del liposarcoma
mixoide, que presenta una alta sensibilidad con alta tasa
de respuestas a la trabectedina. En el resto de las his-
tologfas existen varias opciones de tratamiento, como
son la trabectedina, las combinaciones de Gemcitabina
con Dacarbazina o Docetaxel, el Pazopanib en histologia
diferente a liposarcoma y la Eribulina en liposarcomas
(1-3,40).

SEGUIMIENTO

Los pacientes intervenidos de SR tienen un alto riesgo
de recidiva y se recomienda realizar una valoracion clini-
ca del paciente y una TC que incluya torax-abdomen-pel-
vis (TAP) cada 3-6 meses los dos primeros anos, poste-
riormente cada 6 meses hasta completar los cinco afios y
después del quinto ano con una periodicidad anual. Este
riesgo persiste en el tiempo incluso transcurridos 15-20
anos desde la cirugfa, por lo que estos pacientes deben
ser valorados indefinidamente mediante la realizacion de
una TC TAP (1-5).
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