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ARTIGO DE REVISÃO

rede torácica e abdominal, muito mais frequentes4. 

Vários autores têm chamado a atenção para a inade-

quação desta classifi cação no que respeita aos sarco-

mas retroperitoneais e inclusivamente desenvolvido 

normogramas alternativos com melhor capacidade 

discriminativa em termos prognósticos1,5-7. As prin-

cipais objecções passam pelo facto de praticamente 

todos os sarcomas retroperitoneais terem mais de 5 

cm de maior diâmetro, serem por defi nição subapo-

nevróticos e raramente metastizarem por via linfática. 

Deste modo os factores T e N da classifi cação TNM 

perdem muito do seu poder discriminativo. Por outro 

lado o grau de malignidade e o tipo histológico as-

sumem nestes tumores uma importância fundamen-

tal em relação ao prognóstico e modo de recorrência 

da doença, que não é sufi cientemente valorizado nos 

critérios de classifi cação propostos no AJCC Cancer 

Staging Manual.

TIPOS HISTOLÓGICOS E GRAU 
DE MALIGNIDADE

Apesar de no retroperitoneu poderem ocorrer to-

dos os tipos de tumores malignos mesenquimatosos, a 

distribuição é muito assimétrica predominando clara-

mente os lipossarcomas (30 a 60%), os leiomiossarco-

mas (16 a 25%) e os histiocitomas fi brosos malignos 

(7 a 15%)1,2,8, sendo que uma reavaliação cuidada por 

patologistas experientes reclassifi ca muitos destes últi-

mos como lipossarcomas desdiferenciados9. Em rela-

ção ao grau de malignidade 35 a 50% dos sarcomas 

retroperitoneais são de baixo grau, aproximadamente 
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EPIDEMIOLOGIA

Os sarcomas retroperitoneais são entidades raras 

correspondendo a menos de 1% dos tumores malig-

nos e cerca de 15% dos sarcomas das partes moles1,2. 

A sua incidência é de cerca de 1 caso por 100.000 

habitantes3. Projectado para a população portuguesa 

isto representa cerca de 100 novos casos/ano.

APRESENTAÇÃO CLÍNICA

Devido à sua localização profunda e crescimento 

lento os sarcomas retroperitoneais são geralmente 

diagnosticados em fases avançadas quando já atingi-

ram grandes dimensões, deslocando ou invadindo es-

truturas vitais adjacentes. Os sintomas mais frequen-

tes são a massa abdominal e os sintomas compressivos 

dos órgãos adjacentes. Com a progressiva generaliza-

ção do acesso a exames de imagem pela população 

aumentaram os diagnósticos de sarcomas retroperi-

toneais assintomáticos e de menores dimensões, de-

tectados casuisticamente em exames realizados com 

outras indicações.

ESTADIAMENTO

O estadiamento dos sarcomas retroperitoneais está 

na dependência da classifi cação TNM desenvolvida 

para o estadiamento dos sarcomas das partes moles, 

principalmente infl uenciada pelos dados derivados 

do tratamento dos sarcomas dos membros e da pa-

Sarcomas Retroperitoneais

Nuno Abecasis, Carlos Damas

Serviço de Cirurgia Geral

Instituto Português de Oncologia Francisco Gentil – Lisboa



Nuno Abecasis, Carlos Damas

36

períodos de recrutamento de décadas, com todos os 

problemas inerentes de heterogeneidade de meios 

diagnósticos e terapêuticos utilizados. Incontroverso 

parece ser a importância da ressecção cirúrgica ma-

croscopicamente completa do tumor, factor mais re-

levante no prognóstico destes doentes em todos os 

trabalhos publicados8,12-15. A taxa de ressecabilidade 

das séries publicadas também tem vindo a aumentar 

ao longo das décadas sendo de 40 a 60% nos anos 

802 e de 60 a 95% nos fi nais dos anos 908,12-15. Não 

é claro se tal se deve a uma atitude mais agressiva por 

parte dos cirurgiões e/ou a uma melhor selecção dos 

doentes. Nas séries mais recentes as taxas de sobrevi-

da global actuarial rondam os 45 a 60% aos 5 anos e 

os 20 a 45% aos 10 anos e as taxas de controle local 

da doença rondam os 45 a 60% aos 5 anos e 40% 

aos 10 anos8, 12-15. Já este ano foram publicados 2 

estudos de base populacional originários dos EUA, 

com resultados globalmente sobreponíveis aos ante-

riormente referidos16,17.

Muito menos claro é o papel da radioterapia como 

terapêutica adjuvante na melhoria do controle da do-

ença local e sobrevida dos doentes. Antes de mais deve 

reconhecer-se que não existem também aqui estudos 

prospectivos randomizados que esclareçam o valor da 

radioterapia adjuvante e que a sua utilização pós ope-

ratória está limitada pela indefi nição e grande exten-

são do campo a irradiar, pela radiossensibilidade de 

órgãos vizinhos (rim, fígado, intestino) e pela ocupa-

ção do leito tumoral por ansas intestinais que uma vez 

aderidas têm mobilidade limitada. Existe no entanto 

alguma evidência indirecta do benefício da utilização 

de radioterapia externa pós operatória quer na expe-

riência de instituições de referência2, quer na análise 

de séries populacionais de doentes tratados com e sem 

radioterapia adjuvante16,17.

No estado actual do conhecimento não existe evi-

dência convincente da utilidade da quimioterapia no 

tratamento adjuvante pré ou pós operatório dos sar-

comas retroperitoneais.

Em relação à recorrência local da doença a terapêu-

tica standard mantém-se a ressecção cirúrgica com-

pleta, desde que possível18-21. A taxa de ressecabilida-

o dobro da proporção encontrada nos sarcomas das 

extremidades e do tronco2.

FORMA DE APRESENTAÇÃO

Apesar das grandes dimensões que a maioria destes 

tumores tem na altura do diagnóstico apenas cerca de 

10 a 20% se apresentam com metastização sistémica 

inicial2. 

O planeamento terapêutico está na dependência 

dos métodos de imagem, particularmente o TAC 

com possibilidade de reconstrução tridimensional e 

angiográfi ca. A Ressonância Magnética pode ter al-

guma utilidade em defi nir a existência e extensão de 

envolvimento vascular ou do neuroeixo10.

PROGRESSÃO DA DOENÇA

Ao contrário do que acontece com os sarcomas das 

extremidades a maioria dos doentes com sarcomas re-

troperitoneais vem a falecer na sequência da progres-

são local da doença sendo a metastização sistémica 

um fenómeno relativamente raro (25% dos doentes 

tratados inicialmente a doença local), praticamente 

restrito aos tumores de alto grau e com preferência 

pelo fígado e pulmão1,8. Pelo contrário a recidiva local 

após tratamento de intenção curativa é o calcanhar de 

Aquiles dos métodos de tratamento actuais atingindo 

taxas actuariais de 40 a 75% ao fi m de 5 anos nas 

maiores séries publicadas2. Acresce que a recidiva lo-

cal pode ocorrer tardiamente (14% entre 5 e 12 anos 

após a ressecção cirúrgica inicial)11.

TERAPÊUTICA STANDARD

A raridade destes tumores faz com que a expe-

riência acumulada na maior parte das instituições 

no seu tratamento seja relativamente escassa e a de-

fi nição do “standard of care” assente principalmen-

te em séries retrospectivas monoinstitucionais com 
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ral. Os resultados apresentados após a adopção dessa 

política e por comparação com séries históricas das 

mesmas instituições, demonstram uma diminuição 

da taxa de recidiva local para valores da ordem dos 22 

a 28%, com sobrevidas globais de 65,4% e taxas de 

metastização de 24,2% todas a 5 anos3,23. Isto traduz 

uma melhoria do controle local da doença, sem reper-

cussão na sobrevida global e um aumento da taxa de 

metastização sistémica, essencialmente nos tumores 

de alto grau. Aparentemente o benefício restringir-se-

-ia aos tumores de baixo grau. Esta política tem sido 

criticada pelo facto de apenas se dirigir aos tumores 

de localização periférica, em que a ressecção de ór-

gãos adjacentes implica uma morbilidade aceitável e 

deixar de fora os tumores de localização central, mais 

frequentemente de alto grau e adjacentes a estruturas 

cuja ablação cirúrgica põe problemas de mais difícil 

solução. De facto o alargamento cirúrgico a estruturas 

vasculares centrais (veia cava e aorta) e a órgãos retro-

peritoneais centrais (pâncreas, duodeno) só tem sido 

descrito em publicações de casos clínicos isolados ou 

pequenas séries institucionais24-27.

Várias publicações têm proposto a utilização de ra-

dioterapia pré operatória no sentido de se consegui-

rem atingir doses efi cazes com menor morbilidade 

e eventualmente facilitar a ressecção cirúrgica con-

tribuindo para um melhor controle local da doen-

ça2,10,28-29. Apesar do apelo dos argumentos teóricos 

em defesa desta política os resultados publicados não 

demonstram uma clara melhoria em relação ao stan-

dard of care e, pior do que isso, um ensaio randomi-

zado promovido pelo American College of Surgeons 

Oncology Group (Z9031) em que se comparava os 

resultados da ressecção cirúrgica de sarcomas retro-

peritoneais com e sem Radioterapia pré operatória 

foi encerrado por difi culdade no recrutamento dos 

doentes30. Duas publicações recentes revelam que a 

adopção de radioterapia pré operatória não melhorou 

os resultados da sobrevida específi ca da doença dos 

doentes a ela submetidos por comparação ao esperado 

com a terapêutica cirúrgica standard. Apenas os do-

entes em que se verifi cava uma resposta patológica > 

95% tinham um benefício signifi cativo em termos de 

de diminui com o número de recorrências sendo de 

57% para a primeira recorrência, 33% para a segunda 

e 14% para a terceira na experiência do MSKCC de 

Nova Iorque8. Se bem que uma ressecção incompleta 

possa ser útil nas recorrências sintomáticas, uma aná-

lise do prognóstico dos doentes submetidos a ressec-

ção completa de lipossarcomas retroperitoneais recor-

rentes demonstrou que esta só se justifi cava quando a 

taxa de crescimento tumoral, avaliada em exames de 

imagem seriados, era inferior a 0,9 cm/ mês. A sobre-

vida mediana específi ca da doença era de 65 meses nos 

doentes em que a taxa de crescimento da doença era 

inferior a este valor e de apenas 13 meses quando esta 

taxa era igual ou superior9. Também a multifocalida-

de surge como um factor de prognóstico importante 

em relação à recorrência local dos sarcomas retrope-

ritoneais. A taxa de sobrevida global actuarial aos 5 

anos desce de 60 para 31% quando esta está presente 

e piora com o número de focos de doença, sendo de 

7% quando este ultrapassa os 7, limiar proposto para 

a defi nição de sarcomatose 22.

PERSPECTIVAS FUTURAS

A insatisfação com os resultados obtidos no trata-

mento da doença, particularmente as baixas taxas de 

controle local têm levado a esforços no sentido de me-

lhorar o prognóstico destes doentes que basicamente 

seguem duas linhas: o aumento da radicalidade cirúr-

gica e a adopção de terapêuticas adjuvantes com ênfa-

se na sua utilização pré operatória.

Na linha da radicalidade cirúrgica destaca-se a ten-

tativa de transferência do conceito de ressecção com-

partimental para a cirurgia dos tumores retroperito-

neais. Segundo estes autores dever-se-ia adoptar uma 

política de ressecção dos órgãos adjacentes ao sarcoma 

independentemente de estarem directamente envol-

vidos pelo tumor, de modo a assegurar que a ressec-

ção se faça com margens livres. Defendem que nos 

tumores que crescem nas goteiras parieto cólicas se 

proceda à ressecção sistemática do rim, cólon e psoas 

do lado envolvido, com conservação do nervo femu-
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ploratórios sobre a toxicidade e tolerabilidade de es-

quemas de quimioradioterapia pré e intra operatória10 

e quimioterapia associada a hipertermia externa35.

Em termos de balanço é essencial que a terapêuti-

ca dos sarcomas retroperitoneais se baseie menos nos 

preconceitos dos médicos envolvidos no seu trata-

mento e mais em dados fi áveis resultantes de ensaios 

clínicos comparativos que permitam alicerçar o pro-

gresso do seu tratamento em bases científi cas. Dada a 

raridade destes tumores é indispensável a cooperação 

internacional de centros de referência para recrutar 

um número sufi ciente de doentes para se poderem 

obter resultados esclarecedores30,36.

prognóstico. Estas respostas eram no entanto raras (8 

a 25%) e não tinham tradução nos exames de imagem 

pré operatórios31-32.

A utilização de RT intraoperatória como boost a 

esquemas de radioterapia externa pré operatória tam-

bém tem sido defendido como meio de aumentar a 

dose de radiação sobre o leito tumoral, esterilizando 

a margem posterior de ressecção, ponto de partida da 

maior parte das recidivas locais da doença. Os resulta-

dos apresentados nas séries publicadas não permitem 

estabelecer a utilidade deste tipo de tratamento nos 

sarcomas retroperitoneais33,34.

Finalmente foram publicados alguns trabalhos ex-
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A Sociedade Portuguesa de Cirurgia e 

a Fundação LSS (Laparoscopic Surgical 

Skills), através da sua estrutura inde-

pendente em Portugal, estabeleceram 

um protocolo que envolve a SPC como 

uma das Sociedades pioneiras na in-

tegração deste Curriculo formativo, a 

nível Europeu.

Muito em breve será prestada mais 

informação sobre esta acção, quer por 

correio quer na Página da Sociedade.

Poderão começar a ver de que se trata, 

uma vez que o primeiro Curso está 

programado para os dias 17 e 18 de 

Outubro próximo e é necessário fazer 

a inscrição antecipadamente uma vez 

que haverá material de estudo a ser 

fornecido algumas semanas antes do 

Curso.


