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Soft-tissue tumors: clinical study of a case of recur-
rent retroperitoneal liposarcoma

Retroperitoneal sarcomas have always been difficult to treat due
to an elevated rate of unresectability. Liposarcoma, next to malig-
nanI fibrous histiocytoma, is the most common soft-tissue sarcoma
in the adult. Notably, it presents a variable histiological picture and
often reaches large dimensions before becoming clinically evident.
In contrast to the benefit most patients with high-grade soft-tissue
sarcomas derive from adjuvant radiation and chemotherapy, these
modalities have proved of little value in retroperitoneal rumors.
The use of chemotherapy has no significant effect on survival and
high doses of r,ìdiation can h,ìrm the abdominal organs.

The study reports the clinical history of a patient with a retro-
peritoneal liposarcoma of the sclerosing subtype. Over a period of
more than 10 years, the patient has undergone surgel)' fIrst for the
primary lesion and subsequentiy for reculr-elìces, without ever
receivins' adjuvant therapy. There has never been any evidence of
distant metastasis.

Key words: retroperitoneal neoplasms, sarcoma, soft tissue
neoplasms.

Con il termine tumori dei tessuti molli. si definisce
un gruppo di neoplasie che originano principalmente
dal mesoderrna, ma che possono derivare anche dal
neuroectoderma e, più raramente, da residui embriona-
ri. Queste neoplasie hanno un’incidenza globale di 2-5
casi per 100.000 abitanti con un rapporto tra sesso
maschile e sesso femminile che varia tra l’ 1,5: 1 e 3: 2.

Esse rappresentano lo 0,5% di tutte le neoplasie con
una maggiore frequenza nell’età adulta avanzata.
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Tra i sarcomi retroperitoneali ii liposarcoma è la
forma più frequente, tra tutti i sarcomi dei tessuti molli
è secondo solo aìl’istiocitoma fibroso maligno; è inciu-
so nelle forme «a bassa maljgnità» con scarsa tendenzd
alla metastatizzazione; preferisce l’età adulta e la sua
localizzazione più frequente è la coscia. La sua origine
da un liporna è rara ma possibile 1-4

La storia naturale è caratterizzata da un lungo pel-io-
do di crescita asintomatico. Le recidive locali sono

frequenti, nrentre le metastasi seguono la via ematoge-
na localizzandosi preferenzialmente ai polmoni, al fe-
gato e allo scheletro. Le sedi anatomiche più colpite
sono gli arti (circa ii 60%). il tronco (20%), il distretto
cervico-faciale ( 15%), ii retroperitoneo (12%) 1- 4.

Il liposarconla è suddiviso in cinque istotipi: ben
differenziato, mixoide, a cellule rotonde, indifferenzia-
to, pleiomorfo. La variante mixoide è la più frequente:
la forma ben differenziata, a sua volta, è suddivisibile
in 4 sottogruppi («lipoma like», sclerosante, infiamma-
toria, dedifferenziata). Tra esse la varietà sclerosante
prevale nella sede retroperitoneale.

11 liposarcoma ben differenziato sclerosante tende a
recidivare localnrente ma ha una scarsa incidenza di

metastasi; nelle localizzazioni sottocutanea o muscola-
re ha un andamento tanto favorevole da giustificare la
definizione di «lipoma atipico». Tuttavia questa defInì-
zione va presa con una certa cautela, poiché non sono
rare le neoplasie miste in cui ad aree di lipos,rrcoma
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di liposarcoma mixoide che ha un comportamento bio-
logico più aggressivo.

La sopravvivenza a 5 anni dei pazienti affetti da
liposarcoma varia, secondo le casistiche dal 57% al

70%, e quella a 10 anni dal 50% al 53%5, ma il
liposarcoma ben differenziato e il liposarconra mixoide
hanno una prognosi a 5 anni migliore rispetto agli altri
istotipi 6’7

Dal punto di vista clinico, le forme retroperitoneali
sono caratterizzate da una sintomatologia insidiosa.
Infatti la sede anatomica ha una notevole «tolleranza»

così che la neoplasia diviene palpabile in fase già
avanzata e, spesso, il dolore è il solo segno di esordio
clinico. Gli esami diagnostici (TC e RMN) permettono
di precisare sede, estensione ed interessamento delle
strutture limitrofe. Per quanto riguarda il trattamento
chirurgico, l’exeresi radicale è raramente effettuabile,
sia per l’origine dalle strutture stromali e vascolari
perirenali e periviscerali, sia per la possibilità ad avere
«skip metastasis» oltre la pseudocapsula tumordle8.

È qui descritto un caso di liposarcoma retroperito-
neale ben differenziato varietà sclerosante. La storia
dura da oltre 10 anni e la terapia della lesione primaria
e delle recidive è sempre stata la sola chirurgia; non si
sono mai verificate metastasI.

CASO CLINICO

M. A., paziente di sesso fQmminile, di anni 71.
Nell’anamnesi patologica remota si evidenzia iper-

tensione essenziale da circa 20 anni ed intervento di

appendicectomia all’età di 25 anni. La paziente fu
sottoposta in altra sede ad intervento per exeresi di
liponia nel triangolo di Scalpa sinistro, nel 1975.

Nel 1984 viene per la prima volta alla nostra osser-
\azione con diagnosi di lipoma recidivo in sede ingui-
nale sinistra. All’intervento la formazione lipomatosa
inguinale contraeva stretti rapporti con il fascio vasco-
Io-nervoso del triangolo di Scarpa. Nel corso dell’inter-
vento fu possibile evidenziare che la neoformazione
aggettava dal retroperitoneo. Si è perciò reso necessa-
rio praticare una laparotomia mediana sotto-ombelicale
per raggiungere una voluminosa neoformazione di
aspetto lipomatoso che occupava la doccia parietocoli-
ca di sinistra e che dalla radice del mesentere si esten-
deva senza soluzione di continuo fino all apice del
triangolo di Scarpa. La tumefazione, del peso di 1,5 Kg
è stata dsporlata in un unico blocco per via combinata
addomino-inguinale.

T .’esame istoìogico del pezzo non evidenziÒ cdratte-

ri di malignità. Successivamente la paziente non si è

sottoposta ad alcun controllo.
Dopo circa 6 anni, nel 1990, la paziente è tornata

alla nostra osservazione con una sintomatojogja sub-
occlusiva. Alla laparotomia fu evidenziata una volumi-
nosa neoformazione lipomatosa retroperitoneale che
dislocavd a destra il colon sinistro, il trasverso e il
tenue.

Anche in questo caso fu possibile asportare il turno-
re che pesava 5,5 Kg. L’esame istologico questa volta
classificò la neoplasia come liposdrcoma ben differen-
ziato a varietà sclerosante.

La paziente dopo questo intel-vento hd regolarmente
seguito il programma di follow-up. Nel 1993 è stata
rioperata per un duplice focolaio retroperitoneale con
infiltrazione della parete \’escicale e, anteriormente,
dello spazio properitoncale dietro la fascia dei muscoli
larghi di sinistra.

Ultimamente la paziente è stata nuovamente sotto-
posta ad intervento per una ulteriore recidiva costituita
da tre tuniefazioni: una nel contesto dei muscoli larghi
della parete addominaie a sinistra obiettivamente pal-
pabile, una. evidente alla TC. nella pctvi. che dislocava
1-utero \erso destra ed ulìa nel contesto del mesosigma
clic disìoca\a anteriornìeIìte il sjgma stesso senza infil-
trarlo (tìgg. 1 e 2). Non erano plescliti segni di nìetasta-
tlzzazIQne a dIstanza

Il peso conrplessi\-o delle ncoforniazioni era di 0.9
Ke ed il dato istojogjco ancora ulìa volta è stato di

liposarconia bell differenziato \'arictà sclerosante. 11

decorso postopelatorio si è svolto regolarmente e la
paziclite è stata dinìessa in cìccinìa giornata

1:ig. 1 -. TC' pel\icil. Sono visibiII tre ttlmcfazioni: una nel contesto
tI,'i muscoli larghi della p;lret,' atldolninalc a sinistra. obiettivamente
palpabile, una che di-;luca 1-utero \-orso d,*stIII ed una nel contesto LÌ.
Iìì,'sosjgIììa CIIC (lisloca altI,’riorlìient,' il siglììa stesso senza infiltrat'lt'
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lcxeresi completa del tumore. con un margine di tes-
StIro sano di almeno 2 cnr; nel retroperitoneo il conse-
gLlimento di questo obiettivo è ostacolato sia dalla
,limensione del tumore, sempre cospicua al nìonlelìto
Ltclia diagnosi, sia per la sua origine da strutture stro-
111;11i e vascolari peri\’iscerali e perirenali. Questo giu-
st ilìcherebbe, da palle di alcuni Autori. la demolizione
'<cn bloc» di uno o più organi contigui in una elevata
percentuale di casi8. Nonostante questo atteggiamento
;ìggressivo i rapporli di contiguità con gli organi e i
\ IISi di questa regione anatomica, rendono difficile la
,'\,'resi «radicale» per quanto anìpia sia stata la demoli-
,'.ione. e i foci tumorali non aspollati saranno poi causa
,lc lle recidive. Inoltre va tenuto presente anche clic i

bIllComi tendono a propagarsi lungo le fasce. i \-asi e

gli organi cavi o parenchinìdtosi che delimitano lo
sjì;lzio pcritunrol-ale. in senso «longitudinale». \on è
c\cnienza rara, come nel nostro caso, che la presenza
cli Lilla tumefazione in un arto inferiore rappresenti la
lilopagazione «iongitudinale» di un tumore a sede re-
tl-ojicritoneale.

Nelle localizzazioni delle estremità la chirurgja di

«compartimento» equivale alla amputazione sotTO il
pI-OlIIO della radicalità, mentre ]a chirurgia delle loca-
lizzazioni de retroperitoneo, spazio «non conrpallinien-
tal izzato» con stretti rapporti di contiguità tra organi e

-folmazioni vascolari, neurali etc., non può rimuovere
completamente il tumore. Da qui l’elevata frequenza di
recidive. La comparsa della recidiva locale non preclu-
de. però, il reintervento con intento di radicalità, ma,
anche in questo caso il trattamento è meglio codificato
per i tuniori delle estrenrità.

I fattori prognostici indipendenti per la soprav\’i\en-
z,1 di questi pazienti sono il grado di differenziazione
del tumore e il margine di sezione libero da infiltrazio-
ne neoplastica, mentre, per le sedi retroperitoneali non
sarebbe da considerare tale la dimensione del tumore
che è fattore prognostico indipendente per le localizza-
zioni del tronco e delle estremità 10,

Studi condotti sulla chirurgia assóciata a terapie
adiuvanti, hanno prodotto pareri discordanti9. Infatti la
chemioterapia inciderebbe riducendo la comparsa delle
recidive ma non influirebbe sulla sopravvivenza.

Per quanto riguarda la radioterapia, inoltre, le dosi
utili da somministrare per i sarcomi sono gravate, in
questa sede, da una elevata tossicità per gli organi più
radiosensibili come intestino, fegato, rene.

Il liposarcoma, così come gli altri tumori dei tessuti
molli in sede retroperitoneale rappresenta ancora una
sfida aperla sia per il chirurgo sia per l’oncologo sia
per il radioterapista, e sono pochi i settori di chirurgia
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DISCUSSI ONE

Il llposarcotlla rctropcritonea]e, data la sua sede. tra
una slntonratologia scarsa e sfumata e quando dà segno
di sé è già di grandi dinlcnsioni3: la storia naturd le

della tìeoplas;ia. inoltre. è strettamente correlata all-i-
stot ipa: le forme più differenziate hanno un basso
:rado dI maljgnità e raramente sono caus,1 di metastasi.
nentI-e quelle meno differenziate hanno un comporta-
.mento plù aggressi\-o: esse tendono a recidivare e dare
metastasi in un'alta percentuale di casi. La diagnosi
istopatologicd quindi ha un ruolo deternrinante nella
definizione della prognosi e nella selezione della tera-
?la pIÙ approprIata.

La chirurgia dei sarcomi dei tessuti molli può essere
ricondotta a una chirurgia di «conrpartimento», ma, nel
.3eritoneo, a differenza delle estremità la situazione
lnatomica è causa di altri problemi. Il traguardo ideale
lella chirurgia dei sarcomi retroperitoneali, infatti, è
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oncologica che offrono ancora tante difficoltà di inqua-
dramento e divergenze di condotta terapeutica come il
trattamento della sede retroperitoneale.

I moderni indirizzi di biologia dei tumori 11’12, però
sembrano fornire già elementi utili alla classificazione
prognostr ca,

Gli studi in corso sulle relazioni tra anomalie cro-
mosomiche, alterazioni genetiche e il comportamento
più o meno aggressivo della neoplasia ci dovrebbero
pennettere, in futuro, di inquadrare meglio l’andamen-
to naturale della malattia e di modulare le strategie
terapeutiche dal momento in cui la neoplasia giunge
alla nostra osservazione.

RIASSUNTO

I sarcomi retroperitoneali da sempre rappresentano un prob]ema
a causa delle scarse probabilità di resezione radicale. 11 liposarco-
ma, dopo l’istiocitoma fibroso maligno, è il più comune tra i

sarcomi dell’età adulta ed è caratteristico per le sue numerose
\-arianti istopatologiche e, nella sede retroperitoneale, per le grandi
dimensioni che raggiunge prima di dare segni clinici. Sono tuttora
controverse l’uso della chemioterapia, che sarebbe in grado di
incidere sulla percentuale di recidive, ma non sulla sopra\-\-i\-enza,
e della radioterapia che sarebbe lesiva per organi e visceri a causa
delle elevate dosi di radiazioni necessarie per il tratlamento di
queste neoplasie.

Si riporta un caso di liposarcoma recidi\’o più volte operato, in
assenza di trattamento adiuvante. la cui storia di svolge nell’arco di
oltre 10 anni senza coinvolgimento di organi a distanza.
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