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EPIDEMIOLOGIA

Os sarcomas retroperitoneais sio entidades raras
correspondendo a menos de 1% dos tumores malig-
nos e cerca de 15% dos sarcomas das partes moles'2.
A sua incidéncia é de cerca de 1 caso por 100.000
habitantes®. Projectado para a populagio portuguesa
isto representa cerca de 100 novos casos/ano.

APRESENTACAO CLINICA

Devido a sua localizagao profunda e crescimento
lento os sarcomas retroperitoneais sio geralmente
diagnosticados em fases avancadas quando jd atingi-
ram grandes dimensoes, deslocando ou invadindo es-
truturas vitais adjacentes. Os sintomas mais frequen-
tes s20 a massa abdominal e os sintomas compressivos
dos érgaos adjacentes. Com a progressiva generaliza-
¢ao do acesso a exames de imagem pela populagio
aumentaram os diagndsticos de sarcomas retroperi-
toneais assintomdticos ¢ de menores dimensoes, de-
tectados casuisticamente em exames realizados com
outras indicagoes.

ESTADIAMENTO

O estadiamento dos sarcomas retroperitoneais estd
na dependéncia da classificagio TNM desenvolvida
para o estadiamento dos sarcomas das partes moles,
principalmente influenciada pelos dados derivados
do tratamento dos sarcomas dos membros e da pa-
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rede tordcica e abdominal, muito mais frequentes4.

Virios autores tém chamado a atengao para a inade-
quacao desta classificagio no que respeita aos sarco-
mas retroperitoneais e inclusivamente desenvolvido
normogramas alternativos com melhor capacidade
discriminativa em termos prognésticos'>”. As prin-
cipais objecgdes passam pelo facto de praticamente
todos os sarcomas retroperitoneais terem mais de 5
cm de maior didmetro, serem por definigio subapo-
nevrdticos e raramente metastizarem por via linfdtica.
Deste modo os factores T e N da classificacio TNM
perdem muito do seu poder discriminativo. Por outro
lado o grau de malignidade e o tipo histolégico as-
sumem nestes tumores uma importancia fundamen-
tal em relagao ao prognéstico e modo de recorréncia
da doenca, que nao ¢ suficientemente valorizado nos
critérios de classificagdo propostos no AJCC Cancer
Staging Manual.

TIPOS HISTOLOGICOS E GRAU
DE MALIGNIDADE

Apesar de no retroperitoneu poderem ocorrer to-
dos os tipos de tumores malignos mesenquimatosos, a
distribuigao ¢ muito assimétrica predominando clara-
mente os lipossarcomas (30 a 60%), os leiomiossarco-
mas (16 a 25%) e os histiocitomas fibrosos malignos
(7 215%)128, sendo que uma reavaliacio cuidada por
patologistas experientes reclassifica muitos destes tlti-
mos como lipossarcomas desdiferenciados’. Em rela-
¢a0 ao grau de malignidade 35 a 50% dos sarcomas
retroperitoneais sao de baixo grau, aproximadamente
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o dobro da propor¢ao encontrada nos sarcomas das

extremidades e do tronco?.

FORMA DE APRESENTACAO

Apesar das grandes dimensoes que a maioria destes
tumores tem na altura do diagndstico apenas cerca de
10 a 20% se apresentam com metastizagio sistémica
inicial®.

O planeamento terapéutico estd na dependéncia
dos métodos de imagem, particularmente o TAC
com possibilidade de reconstrugao tridimensional e
angiografica. A Ressonincia Magnética pode ter al-
guma utilidade em definir a existéncia e extensao de

envolvimento vascular ou do neuroeixo?.

PROGRESSAO DA DOENCA

Ao contrdrio do que acontece com os sarcomas das
extremidades a maioria dos doentes com sarcomas re-
troperitoneais vem a falecer na sequéncia da progres-
sa0 local da doenga sendo a metastizacio sistémica
um fendmeno relativamente raro (25% dos doentes
tratados inicialmente a doenga local), praticamente
restrito aos tumores de alto grau e com preferéncia
pelo figado e pulmio!®. Pelo contrdrio a recidiva local
ap6s tratamento de inten¢do curativa é o calcanhar de
Aquiles dos métodos de tratamento actuais atingindo
taxas actuariais de 40 a 75% ao fim de 5 anos nas
maiores séries publicadas®. Acresce que a recidiva lo-
cal pode ocorrer tardiamente (14% entre 5 e 12 anos
apds a resseccdo cirdrgica inicial) .

TERAPEUTICA STANDARD

A raridade destes tumores faz com que a expe-
riéncia acumulada na maior parte das instituigoes
no seu tratamento seja relativamente escassa e a de-
finicado do “standard of care” assente principalmen-
te em séries retrospectivas monoinstitucionais com
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periodos de recrutamento de décadas, com todos os
problemas inerentes de heterogencidade de meios
diagnésticos e terapéuticos utilizados. Incontroverso
parece ser a importincia da ressecgdo cirurgica ma-
croscopicamente completa do tumor, factor mais re-
levante no progndstico destes doentes em todos os
trabalhos publicados®!%1°. 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 finais dos anos 9031215, Nio
é claro se tal se deve a uma atitude mais agressiva por
parte dos cirurgioes e/ou a uma melhor selecgao dos
doentes. Nas séries mais recentes as taxas de sobrevi-
da global actuarial rondam os 45 a 60% aos 5 anos e
0s 20 a 45% aos 10 anos e as taxas de controle local
da doenca rondam os 45 a 60% aos 5 anos e 40%
aos 10 anos® 1215, J4 este ano foram publicados 2
estudos de base populacional origindrios dos EUA,
com resultados globalmente sobreponiveis aos ante-
riormente referidos'®!”.

Muito menos claro é o papel da radioterapia como
terapéutica adjuvante na melhoria do controle da do-
enca local e sobrevida dos doentes. Antes de mais deve
reconhecer-se que nao existem também aqui estudos
prospectivos randomizados que esclarecam o valor da
radioterapia adjuvante e que a sua utilizagao pds ope-
ratoria estd limitada pela indefini¢io e grande exten-
s20 do campo a irradiar, pela radiossensibilidade de
6rgaos vizinhos (rim, figado, intestino) e pela ocupa-
¢ao do leito tumoral por ansas intestinais que uma vez
aderidas tém mobilidade limitada. Existe no entanto
alguma evidéncia indirecta do beneficio da utilizagio
de radioterapia externa pds operatéria quer na expe-
riéncia de instituigoes de referéncia?, quer na andlise
de séries populacionais de doentes tratados com e sem
radioterapia adjuvante!®7.

No estado actual do conhecimento nio existe evi-
déncia convincente da utilidade da quimioterapia no
tratamento adjuvante pré ou pés operatério dos sar-
comas retroperitoneais.

Em relagao a recorréncia local da doenga a terapéu-
tica standard mantém-se a ressec¢do cirtrgica com-
pleta, desde que possivel!'3-2!. A taxa de ressecabilida-
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de diminui com o nimero de recorréncias sendo de
57% para a primeira recorréncia, 33% para a segunda
e 14% para a terceira na experiéncia do MSKCC de
Nova Iorque®. Se bem que uma ressecgio incompleta
possa ser util nas recorréncias sintomdticas, uma and-
lise do progndstico dos doentes submetidos a ressec-
¢ao completa de lipossarcomas retroperitoneais recor-
rentes demonstrou que esta s se justificava quando a
taxa de crescimento tumoral, avaliada em exames de
imagem seriados, era inferior a 0,9 cm/ més. A sobre-
vida mediana especifica da doenga era de 65 meses nos
doentes em que a taxa de crescimento da doenga era
inferior a este valor e de apenas 13 meses quando esta
taxa era igual ou superior’. Também a multifocalida-
de surge como um factor de progndstico importante
em relagao a recorréncia local dos sarcomas retrope-
ritoneais. A taxa de sobrevida global actuarial aos 5
anos desce de 60 para 31% quando esta estd presente
e piora com o niimero de focos de doenga, sendo de
7% quando este ultrapassa os 7, limiar proposto para

a definicio de sarcomatose 2.

PERSPECTIVAS FUTURAS

A insatisfacio com os resultados obtidos no trata-
mento da doenga, particularmente as baixas taxas de
controle local tém levado a esforgos no sentido de me-
lhorar o progndstico destes doentes que basicamente
seguem duas linhas: 0 aumento da radicalidade cirtr-
gica e a adopgao de terapéuticas adjuvantes com énfa-
se na sua utilizagio pré operatéria.

Na linha da radicalidade cirtirgica destaca-se a ten-
tativa de transferéncia do conceito de ressec¢io com-
partimental para a cirurgia dos tumores retroperito-
neais. Segundo estes autores dever-se-ia adoptar uma
politica de ressecgao dos drgaos adjacentes ao sarcoma
independentemente de estarem directamente envol-
vidos pelo tumor, de modo a assegurar que a ressec-
¢ao se faga com margens livres. Defendem que nos
tumores que crescem nas goteiras parieto célicas se
proceda a ressecgdo sistemdtica do rim, c6lon e psoas
do lado envolvido, com conservacio do nervo femu-
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ral. Os resultados apresentados apds a adopg¢ao dessa
politica e por comparagio com séries histéricas das
mesmas institui¢oes, demonstram uma diminuigao
da taxa de recidiva local para valores da ordem dos 22
a 28%, com sobrevidas globais de 65,4% e taxas de
metastizagio de 24,2% todas a 5 anos>?3. Isto traduz
uma melhoria do controle local da doenga, sem reper-
cusso na sobrevida global e um aumento da taxa de
metastizagio sistémica, essencialmente nos tumores
de alto grau. Aparentemente o beneficio restringir-se-
-ia aos tumores de baixo grau. Esta politica tem sido
criticada pelo facto de apenas se dirigir aos tumores
de localizagao periférica, em que a ressec¢ao de 6r-
gios adjacentes implica uma morbilidade aceitével e
deixar de fora os tumores de localiza¢io central, mais
frequentemente de alto grau e adjacentes a estruturas
cuja ablagdo cirtrgica poe problemas de mais dificil
solugdo. De facto o alargamento cirtdrgico a estruturas
vasculares centrais (veia cava e aorta) e a drgios retro-
peritoneais centrais (pAncreas, duodeno) s6 tem sido
descrito em publicagoes de casos clinicos isolados ou
pequenas séries institucionais®42’.

Virias publicagoes tém proposto a utiliza¢io de ra-
dioterapia pré operatéria no sentido de se consegui-
rem atingir doses eficazes com menor morbilidade
e eventualmente facilitar a ressecgao cirdrgica con-
tribuindo para um melhor controle local da doen-
ca>10:28-29 Apesar do apelo dos argumentos teéricos
em defesa desta politica os resultados publicados nao
demonstram uma clara melhoria em relagio ao stan-
dard of care e, pior do que isso, um ensaio randomi-
zado promovido pelo American College of Surgeons
Oncology Group (Z29031) em que se comparava os
resultados da ressecgao cirurgica de sarcomas retro-
peritoneais com e sem Radioterapia pré operatéria
foi encerrado por dificuldade no recrutamento dos
doentes®®. Duas publicagoes recentes revelam que a
adopgao de radioterapia pré operatédria nio melhorou
os resultados da sobrevida especifica da doenca dos
doentes a ela submetidos por comparagio ao esperado
com a terapéutica cirdrgica standard. Apenas os do-
entes em que se verificava uma resposta patoldgica >
95% tinham um beneficio significativo em termos de
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progndstico. Estas respostas eram no entanto raras (8
a25%) e nao tinham tradugao nos exames de imagem
pré operatérios®!-32.

A utilizagao de RT intraoperatéria como boost a
esquemas de radioterapia externa pré operatdria tam-
bém tem sido defendido como meio de aumentar a
dose de radiacio sobre o leito tumoral, esterilizando
a margem posterior de ressecgao, ponto de partida da
maior parte das recidivas locais da doenca. Os resulta-
dos apresentados nas séries publicadas nao permitem

estabelecer a utilidade deste tipo de tratamento nos

ploratérios sobre a toxicidade e tolerabilidade de es-

quemas de quimioradioterapia pré e intra operatéria!”

e quimioterapia associada a hipertermia externa®.
Em termos de balango ¢ essencial que a terapéuti-
ca dos sarcomas retroperitoneais se baseie menos nos
preconceitos dos médicos envolvidos no seu trata-
mento e mais em dados fidveis resultantes de ensaios
clinicos comparativos que permitam alicergar o pro-
gresso do seu tratamento em bases cientificas. Dada a
raridade destes tumores ¢ indispensdvel a cooperagao

internacional de centros de referéncia para recrutar

sarcomas retroperitoneais
Finalmente foram publicados alguns trabalhos ex-

33,34, um numero suficiente de doentes para se poderem

30,36

obter resultados esclarecedores
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The Need for Structured Assessment
Recent reports on safety and quality of surgical
pérformance, as for example by the World
Health Organisation, stress the urgent need
for Iimprovement of training, assessment, and
accreditation for technology dependent surgical
procedures such as laparoscopy.

Focus on pro:

Multi-les

Laparoscopic Surgical Skills (L5S) is the answer to
satisfy the needs of both the surgeons and the
healthcare authorities. LS5 is an initfative by the
European Association for Endoscopic Surgery
[EAES) to provide a standard to (recredential
surgeons to perform laparoscopic  surgery
effectively and safely.

The LSS Assessment

L55 is a versatile programme that offers a standard

Setting the Standard

Within each level, the LSS assessment comprises a

% - for o h performance t for sequence of tests to evaluate a surgeon's proficiency
fOl‘ LapafOSCOPIC Skllls training and education in [aparoscopic Surgery in cognitive skills, surgical technical skills, and
within a mult-level curriculum. L35 focuses j To this end, web-based study material

on safeguarding the quality of performance in and examinations are combined with various
laparoscopic procedures and goes beyond the hand: frnul dal scenario-based
basic skills. LSS is the first standard that combines assessment, and clinical performance assessment.
preclinical criterion-based assessment with clinical All LSS assessments are criterion-based and very

assessment of performance on index procedures. practise-oriented.

LSS Comprehensive Assessment
of Laparoscopic Skills

A Sociedade Portuguesa de Cirurgia e
a Fundacdo 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-
tegracao deste Curriculo formativo, a
nivel Europeu.

Tailored to Your Level of Experience
is developed for surgeons in training, surgical
certified practising surgeons and other
ns who perform laparoscopic surgery or
would like to do so.

provides surgeon th a solid foundation of
the cognitive, t
skills they need thro
of their career in lapa 0 surgery. Eligible
candidates can enrol eithe
or for an LSS accredited c
LSS assessment is an integral part. This provides
surgeons of all expertis s the opportunity to
efficiently obtain LSS accreditation.

Muito em breve sera prestada mais
informacao sobre esta accao, quer por
correio quer na Pagina da Sociedade.

r——

Poderao comecar a ver de que se trata,

.. , LSS Accredited Courses
uma vez que o primeiro Curso esta

The Multi-Level Programme

programado para os dias 17 e 18 de
Outubro préximo e é necessario fazer
a inscricdo antecipadamente uma vez
que haverd material de estudo a ser
fornecido algumas semanas antes do
Curso.

The LSS programme is divided into two grades.
Grade | is divided into 3 consecutive levels and
includes all basic laparoscopic skills and fundamental
laparoscopic procedures. Grade |l consists of
several separate assessments each focusing on a
specific advanced laparoscopic procedure, such as
laparoscopic colon surgery or laparoscopic bariatric
surgery.

Each level within the LSS curriculum addresses
specific index procedures. LSS Grade | Level 1 is
aimed at cholecystectomy, appendicectomy, and
diagnostic laparoscopy. Grade | Level 2 concentrates
on laparoscopic suturing for procedures, with the
difficult cholecystectomy, repair of incisional hernia,
repair of perforated duodenal ulcer, and common
bile duct (CBD) exploration as index procedures.
The tasks and procedures in Grade | Level 3
become increasingly more complex with-anti-reflux
procedures (Nissen fundoplication), incisional
hernia repair, common_bilé duct (CBD) exploration,
splenectomy, .and inguinal hernia repair as index
prncedures'.

All LS5/accredited courses follow a goal-oriented
and criterion-based ' approach that takes the
training needs of each individual participant into
account. The LSS assessment is an integral part of
the course. LSS accredited courses are constructed
around a vast amount of deliberate practice on a
combination of simulation tools and interactive
expert discussions; offering a well-balanced mix of
hands-on training and application of theory.




