retroperitoneales
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Objetivos:

* Breve repaso de la anatomia retroperitoneal.

* Revision de los tumores retroperitoneales primarios solidos en los ultimos 10 anos
en nuestro hospital.

* Destacar los hallazgos por imagen, ecografia y tomografia computerizada (TC), que
nos indican benignidad/malignidad (tamano, forma, componente sdélido, quistico o
graso, tabiques, calcificacion...)

* Aportar tips que nos ayuden a valorar localizacion y extension hacia otros organos
V espacios.
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Revision del tema:

Los tumores retroperitoneales primarios surgen fuera de los oOrganos
retroperitoneales solidos, proviniendo de tejidos propios del espacio o de restos

embrionarios.

Son tumores raros, habitualmente malignos y mas frecuentes en el rango de edad de
40-50 anos.

Se asocian a tasas de mortalidad relativamente altas, debido en parte a los sintomas

inespecificos o ausencia de los mismos en el momento de |la presentacion ya que
tienen un crecimiento sin barreras encontrando tumores con un tamano grande (11-

20 cm).

Los estudios mediante técnicas de imagen se utilizan para confirmar el diagnostico,
evaluar cualquier enfermedad metastasica y determinar el potencial de reseccion.

* La ecografia es |la prueba inicial en la mayoria de los casos.

 La TC es la mas utilizada para determinar la extension, valorar la posible infiltracion
de Organos vecinos asi como su naturaleza y comportamiento con el contraste

Intravenoso.

* La resonancia magnética (RM) se puede utilizar para una mayor diferenciacion,
pero siempre se requiere estudio histologico por parte de Anatomia Patologica
(AP). De los casos presentados en nuestra comunicacion, ninguno requirio RM

para su diagnhostico.

* Se puede realizar una biopsia percutanea y para evaluar el grado del tumor,
disponemos del PET-TC.
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Revision del tema:

De los 15 tumores solidos retroperitoneales en los ultimos 10 anos diagnosticados por
anatomia patologica en nuestro hospital, encontramos:

RESULTADO ANATOMIA PATOLOGICA NUMERO DE CASOS

Lipoma 1

Liposarcoma
- Desdiferenciado 2
- Bien diferenciado 2

Leilomiosarcoma 6

Rabdomiosarcoma 1

Mixofibrosarcoma 1

Schwannomas 2
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Revision del tema:

Espacio retroperitoneal: area ubicada en la parte posterior de |la cavidad abdominal,
entre el peritoneo parietal posterior y la fascia de la musculatura lumbar, desde la
cara inferior del diafragma hasta el suelo de la pelvis. Por delante se continua con la
superficie posterior del higado, area duodeno-pancreas y parte del colon ascendente
v descendente.

Se divide en tres compartimentos, cuyos bordes estan delimitados por diferentes
fascias (FIG. 1)

* El compartimento mas anterior, conocido como espacio pararrenal anterior, esta
delimitado anteriormente por la capa posterior del peritoneo parietal,
posteriormente por la fascia renal anterior (también conocida como fascia de
Gerota) y lateralmente por la fascia lateroconal.

* El compartimento mas posterior, conocido como espacio pararrenal posterior, esta
delimitado anteriormente por la fascia renal posterior (también conocida como
fascia de Zuckerkandl) y posteriormente por la fascia transversalis.

* Medialmente, este espacio esta limitado por la fusion de la fascia renal posterior y
transversalis con la fascia muscular, mientras que anterolateralmente, este es
contiguo a la grasa properitoneal.

 El espacio perirrenal esta limitado anteriormente por la fascia renal anterior vy
posteriormente por la fascia renal posterior.

 Ademas estos compartimentos retroperitoneales, se expanden y comunican entre
si: el plano retromesentérico corresponde a la fascia renal anterior, el plano
retrorrenal corresponde a la fascia renal posterior y el plano lateroconal a la fascia
lateroconal .

* |Inferiormente, estos forman el plano interfascial combinado, que discurre por
delante del musculo psoas, lo que permite la comunicacion con la pelvis.
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Revision del tema:

Espacio
pararrenal
anterior

Espacio
perirrenal

Espacio
pararrenal
posterior

LCP: plano lateroconal

RMP: plano retromesentérico

RRP: plano retrorrenal

RMP

RMP

RRP

Plano
interfascial
combinado

FIG. 1
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Revision del tema:

Inicialmente, el radiologo debe asegurarse de que la masa surja en los tejidos blandos
retroperitoneales y no en el peritoneo o en un organo que resida en el retroperitoneo.

1. éQué estructuras desplaza? Las masas que desplazan los organos

retroperitoneales hacia delante (p. ej., los rinones, el colon ascendente, el colon
descendente y el pancreas) o la aorta abdominal y/o de la vena cava inferior,
tienen mas probabilidades de ser tumores retroperitoneales primarios.

2. ¢éComo son los bordes del organo adyacente? Si tiene picos como se observa en la
FIG. 2A (Signo del “pico”) es probable que |la masa tenga origen en el mismo, si sus

bordes son obtusos/romos como en la FIG. 2B probablemente no tengan origen en
este.

3. ¢Tienen el tumor y el organo bordes dificilmente separables con reaccion
desmoplasica? Si es asi nos encontramos con el signo del organo incluido (FIG. 3A)
v sugiere origen del tumor, si a su vez el organo se encuentra deformado o
comprimido por este (mas notable con estructuras plasticas como las venas o el
tubo digestivo), sera ajeno a su origen, podemos ver la representacion en la FIG.

3B

4. ¢Existe algun organo desaparecido? En la mayoria de los casos se aclara su origen
excluyendo las glandulas suprarrenales que por su pequeno tamano suelen ser

invadidas por cualquier tumor retroperitoneal primario.

5. ¢éSe aprecian arterias que surjan del organo adyacente y nutran el tumor? Si es
asi nos encontramos con el sigho de la arteria nutricia positivo que indica que el
tumor se origind en dicho organo.
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Revision del tema:

2. ¢Como son los bordes del organo

adyacente?

Si la masa borra los bordes del

organo y este adquiere bordes ORGANO
picudos, es probable que la masa

dependa de dicho organo, mientras

qgue si los bordes del 6rgano son FIG. 2A FIG. 2B

lisos, sugiere que el tumor produce
efecto masa pero no depende de él.

ORGANO

3. éTienen el tumor y el organo
bordes dificilmente separables
con reaccion desmoplasica?

Si es asi nos encontramos con el
signho del drgano incluido y
sugiere origen del tumor en dicho
organo, si por el contrario el
organo se encuentra deformado o
comprimido por este (mas
notable con estructuras plasticas
como las venas o el tubo
digestivo), sera ajeno a su origen.

FIG. 3A FIG. 3B
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Revision del tema:

Una vez realizado el diagnostico de tumor retroperitoneal primario vamos a intentar
ponerle nombre, aunque bien sabemos que es |la anatomia patologica es la unica
prueba diagnostica certera. Para ello atenderemos en los tumores solidos a su

componente mayoritario (FIG. 4):

Grasa Musculo Tejido fibroso Tejido neural

Neurofibroma

Leilomioma

Solitarios Schawannoma

Malignos vaina
nervio periférico
Lelomiosarcoma

CENA VeI ER

. - Ganglioneuroblas
Liposarcoma Mixofibrosarcoma tOMas

Rabdomiosarcoma
Paraganglioma

FIG. 4: Clasificacion tumores retroperitoneales primarios
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Revision del tema:

. GRASA
a. LIPOMA:

I.  Aparecen en torno a 50 anos.

ii.  Asintomaticos, cuando crecen mucho pueden dar clinica.

iil. TC: Densidad grasa

iv. RM: hiperintensos en secuencias T1, con saturacion quimica de la
grasa

CLAVE: Es mas frecuente el liposarcoma bien diferenciado en el area retroperitoneal
gue un lipoma, por tanto la presencia de supresion grasa incompleta en RM, capsulas
o septos gruesos o irregulares, realce nodular interno o necrosis en una masa
retroperitoneal que contiene grasa debe hacer sospechar un sarcoma lipomatoso, y
en esos casos se justifica la biopsia y/o la reseccion quirdrgica.

FIG. 5: Vardon de 55 anos en el que de forma
incidental se identifica gran masa abdominal
retroperitoneal en hemiabdomen superior
pararrenal anterior derecha (flecha roja), de
bordes bien definidos y densidad homogénea
grasa, encapsulada y con escasa vascularizacion.
AP: lipoma
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. GRASA
b. LIPOSARCOMA

25/28 MAYO 2022

Palaclu de Ferilas y Cangresaos

3
P U 24, MAYO
~CURSO PRECONGRESO

i

I.  Mas frecuente, 35% de los tumores retroperitoneales.
ii. Entre 52-72 década de la vida, ligera predileccion por mujeres.

iii. Espacio perirrenal.

iv. 4 subtipos: Bien diferenciado, desdiferenciado, mixoide vy
pleomaoarfico.

BIEN DIFERENCIADO

e El mas frecuente
e Grado intermedio con mejor pronadstico.

e Alto riesgo de recidiva con potencial de
degeneracion maligna -2 liposarcoma
desdiferenciado.

e TC: Predominio graso con tabiques
gruesos/nodulos con realce de leve a
marcado  tras  administracion  de
contraste.

MIXOIDE

DESDIFERENCIADO

e Segundo en frecuencia.

e Alto grado.

e Metdstasis en 1/5 de los casos.

e Mas recidivas que el diferenciado.

e TC/RM: masa bimodrfica con una clara
demarcacion entre el tejido
predominantemente graso y el tejido
solido no graso.

e Calcificaciones en 1/5 de los casos

e Metastatizan en ubicaciones inusuales
(tejidos blandos y huesos.)

e TC: quistico, hipocaptante en
comparacion con el musculo.

e RM: Baja intensidad de senal potenciada
en T1 e hipersenal en T2.

e Realza con el contraste de forma
reticular gradual.

e La presencia de una pequena cantidad
de grasa en los tabiques o los

componentes nodulares es
patognomonica de los liposarcomas
mixoides.

PLEOMORFICO

e Pueden metastatizar temprano a los
pulmones en hasta el 75 %.

e TC/RM: Imagen heterogénea variable,
grandes masas de tejido blando bien
definidas, con areas de necrosis vy
hemorragia.

FIG. 6: Subtipos liposarcoma
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Revision del tema:

FIG. 7: Varon de 81 anos que acude a urgencias por distension abdominal vy
estrenimiento, apreciandose en TC en cortes coronal (A) y coronal oblicua (B), una
masa retroperitoneal de 30 cm, bien definida encapsulada y con tabiques finos.
Condiciona desplazamiento craneal y anterior del rinon derecho (flecha azul) e
hidronefrosis por obstruccion del uréter. Contacta con la superficie anterior del higado
(flecha roja) y caudalmente se introduce en pelvis (FID).

AP: Liposarcoma bien diferenciado.
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Revision del tema:

FIG. 8: TC con cortes coronal (A) y sagital (B) de una mujer de 74 anos con masa
retroperitoneal de 20 cm, con densidad grasa y areas de densidad de partes
blandas en su interior, solidas. Desplaza el rinon derecho hasta practicamente FID
(flecha azul).

AP: Liposarcoma bien diferenciado.
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Revision del tema:

FIG. 9: Ecografia (A), TC en cortes coronal (B) y sagital (C), de varon de 76 anos con gran
masa abdominal de 30 x 32 cm, solida con centro necrotico, sin calcificaciones.
Localizacion retroperitoneal en contacto con el rindn izquierdo (flecha azul) y la
musculatura oblicua y psoas iliaco, sin claros signos de invasion de estas estructuras.

Presenta irrigacion por parte de una rama de la arteria gastrica izquierda.

AP: Liposarcoma desdiferenciado
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Revision del tema:

Il. MUSCULO

a. LEIOMIOMA:

I. Los leiomiomas retroperitoneales primarios son raros y se cree que
surgen de restos de los conductos de Muller o de Wolff.

ii. Mayoritariamente en mujeres. Hasta el 40% estan asociados a
leiomiomas uterinos.

iii. Sintomas vagos: dolor y malestar pélvico y/o de espalda. Los
sintomas de presentacidon también pueden ser secundarios a la
compresion de estructuras adyacentes, como urgencia urinaria vy
estrenimiento.

iv. TC: La atenuacion es similar a la del musculo liso miometrial uterino.
Las calcificaciones NO estan comunmente presentes.

v. RM: En secuencias T2, muestran hipointensidad de senal y realce
variable con la administracidon de contraste.
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Revision del tema:

Il. MUSCULO
b. LEIOMIOSARCOMA

i.  Segundo sarcoma retroperitoneal maligno primario mas frecuente,

representando el 28% de los casos.
ii. Grandes en su diagnodstico y sus sintomas suelen estar relacionados

con la compresion de las estructuras adyacentes.

iii. Pico diagnostico entre |la quinta y la sexta década de la vida, con mas
frecuencia en mujeres.

iv. Por su posible origen en los grandes vasos, algunos tienen un
componente intravascular (33%).

v. Las metastasis se observan en el momento del diagnostico en el 9 %
de los pacientes con tumores extravasculares y en el 23 % de los
pacientes con tumores intravasculares, siendo los pulmones, el
higado y el peritoneo los sitios mas frecuentes.

vi. TC: Grandes masas de partes blandas, con heterogeneidad interna y
realce heterogeneo, secundario a necrosis y hemorragia.

vii. RM: Intensidad de senal baja-intermedia en secuencias T1 e
intensidad de senal intermedia-alta en secuencias T2.
Ocasionalmente también  muestran niveles liquido-liquido
secundarios a hemorragia.

CLAVE: Una gran masa retroperitoneal que no contiene grasa, con compromiso de
un vaso contiguo y necrosis interna variable debe plantear la posibilidad de un

leiomiosarcoma.
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FIG. 10: TC en cortes axiales (A,C) y coronal (B) correspondiente a una mujer de 49 anos
con (A,B) masa retroperitoneal de hasta 8,8 cm que presenta realce heterogéneo y areas

quisticas en su interior (circulo). Muestra extension a la vena cava inferior y vena renal
izquierda (flechas rojas).

(C) Metastasis hepaticas al diagnostico.
AP: Lelomiosarcoma
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FIG. 11: TC en cortes axial (A) y coronal (B) de una mujer de 44 anos con masa
retroperitoneal de hasta 7,6 cm, heterogénea con areas quisticas en su interior. Engloba

la aorta en mas de un 50%, asi como a la arteria renal izquierda (flechas rojas).
Contacta con glandula suprarrenal y rindn izquierdos y con la musculatura paravertebral.

AP: Lelomiosarcoma
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Revision del tema:
1. MUSCULO

c. RABDOMIOSARCOMA

i.  Tumor maligno que surge de células mesenquimales primitivas que
muestran diferenciacion del musculo esquelético.

ii. Es el sarcoma de tejido blando mas comun en ninos £ 15 anos. Entre 7%
- 19% surgen en el retroperitoneo.

iii. Manifestacion: lesiones bien delimitadas o mostrar un aspecto
infiltrante - invasivo en el diagnostico .

iv. TC: atenuacidon heterogénea, con una atenuacion central baja (necrosis).
El realce con CIV también es heterogéneo, especialmente cuando hay
necrosis central.

v. RM: Hipo/isointensidad de senal en T1, e iso/hiperintensidad en
secuencias T2.

FIG. 12: TC en cortes coronal (A) y axial (B)
correspondiente a varon de 27 anos con masa

heterogénea polilobulada de hasta 20 cm con
signos de agresividad: infiltracion de Ia

musculatura ilio-psoas y los vasos iliacos externos
(flecha roja). AP: rabdomiosarcoma
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FIG. 13: Paciente de la figura
12, presenta recidiva a los
tres anos de la intervencion
quirurgica, apreciandose en
el estudio de TC en cortes
axial (A) y coronal (B) masa
polilobulada en FID, que se
extiende caudalmente a |Ia
pared abdominal anterior,
introduciéndose en el canal
inguinal, infiltrando musculo
iliopsoas derecho Y
englobando los vasos iliacos
externos derechos.

AP: rabdomiosarcoma
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Revision del tema:

l1l. TEJIDO FIBROSO
a. SOLITARIOS

I. La mayoria de los pacientes son diagnosticados entre la 52-72 década
de vida, pero el tumor puede surgir a cualquier edad.

ii. Benignos, tasa de malignidad estimada del 20% - 40%.

iii. Inicialmente asintomaticos y pueden crecer mucho antes de causar
sintomas.

iv. Un pequeno porcentaje de estos tumores se asocian con sindromes
paraneoplasicos, como el sindrome de Doege-Potter (hipoglucemia
secundaria a una produccion excesiva de factor de crecimiento similar
a la insulina 2 de las células tumorales.)

v. TC: apariencia inespecifica, la mayoria de los tumores fibrosos
solitarios muestran heterogeneidad y son muy vascularizados, con
vasos colaterales prominentes. Rara vez pueden presentar areas de
degeneracion quistica, necrosis y calcificaciones.

vi. RM: suelen ser de hipointensos/isointensos en comparacion con el
musculo en secuencias potenciadas en T1 e hipointensos en
secuencias T2. Avido realce tras la administracidon de CIV y pueden
presentarse vacios de flujo debido a los vasos intralesionales
prominentes.
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Revision del tema:
11l. TEJIDO FIBROSO

b. MIXOFIBROSARCOMA

i. Pacientes de edad avanzada vy ligera predileccion masculina.

ii. Las lesiones de bajo grado contienen abundante matriz mixoide,
mientras que las lesiones de alto grado contienen areas de
hemorragia y necrosis con poca matriz mixoide.

iii. Tasa relativamente alta de recurrencia local después de la reseccion
quirdrgica (tumor infiltrativo), independientemente del grado.

v. TC:

 Bajo grado =2 hipoatenuantes en comparacion con el musculo.
* Alto grado = atenuacion similar a la del musculo.

v. RM:

* Bajo grado -2 hipointensas en Tl e hiperintensas en T2
(abundante matriz mixoide).

 Alto grado = seiial intermedia en T1, que también se asocia
con un realce mas avido del material de contraste.

Se describe un patron en forma de cola en este tumor en |la RM

ponderada en T1 con contraste y supresion de grasa, que es secundaria a

las proyecciones fasciales tumorales curvilineas que se extienden desde

el epicentro de la masa. Este "signo de la cola” en RM fue especifico del

79% al 90% para el mixofibrosarcoma.




* 25!28 MAYO 2022

Paﬁ'c'lH e Ferlas y Cang I"ESDE

¥ > L 24 MAYO
__-CURSO PRECONGRESO

FIG. 14: Extensa masa retroperitoneal que ocupa la practica totalidad de |la cavidad adominal,
condicionando importante desplazamiento de las estructuras adyacentes.

Densidad mixta, con una zona de mayor tamano atenuacion grasa (flecha roja) y dos
componentes de aspecto solido, en el espacio perirrenal derecho y en hemiabdomen
izquierdo (flechas azules). Ambos componentes sélidos tienen realce con CIV + areas de
necrosis.

AP: mixofibrosarcoma
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Revision del tema:
IV. TEJIDO NEURAL

a. NEUROFIBROMA

i. 1% de los tumores retroperitoneales.

ii. Se dividen en (a) localizados, (b) difusos y (c) plexiformes. Los
neurofibromas localizados solitarios suelen ser esporadicos y no se
asocian con la neurofibromatosis tipo 1 (NF1), mientras que los
neurofibromas difusos o los plexiformes casi siempre se asocian con

la NF1.
iii. La edad de inicio en pacientes con neurofibromas solitarios es 20-30

anos, pero en pacientes con NF1 se presentan a una edad mas

temprana.
iv. La degeneracion maligha es mas frecuente en los neurofibromas

plexiformes o en pacientes con NF1.
v. Se suelen descubrir de manera incidental cuando surgen en el

retroperitoneo (asintomaticos).
vi. TC: masas hipoatenuantes bien definidas que realzan minimamente

(20—40 UH).
vii. RM: hipointensidad/isointensidad en comparacion con el musculo en
secuencias T1 e hiperintensidad en secuencias T2.

* En T2, los neurofibromas pueden mostrar un signo diana, foco central
de baja intensidad de senal que refleja el tejido fibrocolageno
centralmente denso, rodeado de hiperintensidad periférica, secundaria a
la matriz mixoide periférica.

Los neurofibromas plexiformes suelen manifestarse como grandes masas
multilobuladas infiltrantes o un conglomerado de masas a lo largo de las fibras

nerviosas. Tienden a ser bilaterales, simétricos y paralelos al musculo psoas, lo que
puede ser una pista de imagen importante para diferenciarlos de otros sarcomas

retroperitoneales.
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Revision del tema:

IV. TEJIDO NEURAL
b. SCHWANNOMA

I.  Tumor mas frecuente de los nervios periféricos.

ii. Segunday la quinta década de la vida.

iil. La mayoria de los casos son esporadicos, con la excepcion de una
pequena porcion de casos que pueden estar asociados con
neurofibromatosis tipo 2 (NF2).

iv. Menos sintomatico que los neurofibromas e indistinguibles en I|a
Imagen

v. TC: masas hipoatenuantes redondas o fusiformes.

vi. RM: Intensidad de sefnal iso/hipo en T1 e hiperintensidad de senal en
T2.

vii. A medida que envejeceny >5 cm =2 degeneracion quistica.

viii. Los schwannomas de larga evolucion pueden presentar
calcificaciones y hemorragias.

* Pueden mostrar el signo de la diana, aunque es menos frecuente que
los neurofibromas.

* El signo fascicular es otra apariencia tipica en los schwannomas en la
RM ponderada en T2, donde muestran numerosas estructuras en forma
de anillo internamente.
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FIG, 15: Gran masa retroperitoneal izquierda de densidad heterogénea,

En fase basal (A): area central de alta densidad(flecha roja), en relacién con hemorragia
intratumoral. Periféricamente, se aprecia una zona de baja densidad, liquida, compatible
con evolucion del coagulo, necrosis o degeneracion mixoide. No se identifican areas de

densidad grasa ni calcificaciones.
En las fases arterial y portal (B, C): realce periférico en la porcidon mas inferior del tumor,

donde existen vasos aberrantes neoformados.
En fase tardia (D): aumento del realce en la porcion solida del tumor, lo que sugiere

componente de tejido conjuntivo.
AP: Schwannoma
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FIG. 16: Masa de gran tamano en hipogastrio de bordes bien definidos y densidad
heterogénea con areas de componente liquido centrales, y solidas periféricas que

realzan escasamente con el CIV.

Calcificaciones periféricas y centrales (flechas rojas). No se aprecian areas de
densidad grasa.

Rechazo lateral derecho de |la aorta abdominal y de |la bifurcacion aortica (flecha azul).

AP: Schwannoma
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Revision del tema:

IV. TEJIDO NEURAL
c. MALIGNOS DE LA VAINA DEL NERVIO PERIFERICO (MPNST)

I.  Sarcomas malignos de tejidos blandos que surgen de los nervios
periféricos ya sea de novo (aproximadamente 50%) o en un
neurofibroma plexiforme preexistente (ojo si aumento repentino de
tamano).

ii. Edad de aparicion en pacientes con NF1 suele ser de 20-30 anos, vy
los pacientes sanos con mas de 60 anos.

iii. Un pequeno subconjunto ocurre en pacientes que se han sometido a
radioterapia previa (a menudo por cancer de mama o linfoma), con
un tiempo de demora promedio de 15 anos.

Iv. Sintomas de presentacion: relacionados con los nervios involucrados
vy son similares a los del neurofibroma.

v. Prondstico a largo plazo: malo debido al potencial de recurrencia
local y metastasis.

vi. TC: Atenuacion heterogénea, con una mayor probabilidad de necrosis
central y/o hemorragia en comparacion con los tumores
neurogenicos benignos.

vii. RM: Heterogéneo, con regiones de necrosis y/o hemorragia.

viii. Entre las caracteristicas clave que diferencian el MPNST del
neurofibroma se incluyen el gran tamano del tumor, el realce
periférico, el edema perilesional, los quistes intralesionales y los
bordes mal definidos.

CLAVE: Para diferenciar el MPNST del neurofibroma debemos fijarnos en el gran

tamano del tumor, el realce periférico, el edema perilesional, los quistes
intralesionales y los bordes mal definidos.
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Revision del tema:
IV. TEJIDO NEURAL

d. GANGLIONEUROMA

I. Tumores benignos que surgen de los ganglios simpaticos
paravertebrales.

ii.  Asintomaticos y se manifiestan en ninos, adolescentes y adultos
jovenes, con un ligero predominio femenino.

iil. Rara vez secretan cantidades suficientes de catecolaminas como para
causar sintomas simpaticos.

iv. La reseccion quirurgica completa es curativa en la mayoria de los
pacientes.

v. Masa paravertebral orientada verticalmente en el retroperitoneo o
mediastino posterior. Pueden surgir de la cadena simpatica (mas
frecuente) o de la médula suprarrenal.

vi. TC: Masa homogénea bien definida levemente hipoatenuante.
Calcificaciones en el 25% de los casos (punteadas/moteadas),
mientras que rara vez se encuentran necrosis central y hemorragia.

vii. RM: intensidad de senal heterogénea tanto en secuencias
ponderadas en T1 como en T2, v el grado de hiperintensidad en la
resonancia magneética ponderada en T2 se correlaciona con el
estroma mixoide que se encuentra in situ. También se ha descrito
bandas curvilineas internas de baja intensidad de senal. Se cree que
representan las areas entrelazadas de las células de Schwann y las
fibras de colageno en un estroma mixoide. La apariencia de las
imagenes con contraste es variable; sin embargo, se ha observado
una falta de realce temprano, con un aumento gradual durante las
fases mas tardias.
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Revision del tema:

IV. TEJIDO NEURAL

e. GANGLIONEUROBLASTOMA

V.

V.

Tumores malignos raros que surgen de la cadena simpatica y estan
compuestos de células ganglionares tanto maduras como inmaduras.
Se observan con mayor frecuencia en la meédula suprarrenal,
seguidos por la cadena simpatica paraespinal en el retroperitoneo v,
en menor medida, en el mediastino posterior.

Afectan principalmente a los ninos, con una edad media de aparicion
de 2 a 4 anos.

Prondstico mas favorable en comparacion con el de los
neuroblastomas.

TC/RM: varian de soélido a quistico o una mezcla de ambos. El realce
tras el CIV también es variable. Las calcificaciones y la necrosis o |a
hemorragia son mas frecuentes que en los ganglioneuromas
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Revision del tema:
V. TEJIDO NEURAL

f. PARAGANGLIOMA — Feocromocitomas extraadrenales

I.  Segunday la cuarta décadas de la vida.

ii. Origen en las células cromafines que surgen de las células
paraganglionares extraadrenales en las cadenas simpaticas o
parasimpaticas.

iii. Paragangliomas simpaticos: secretan catecolaminas, el 40 % tiene
sintomas de hipertension y taquicardia.

iv. Paragangliomas retroperitoneales: son casi exclusivamente
paragangliomas simpaticos.

v. En el abdomen, la localizacion mas frecuente de los paragangliomas
primarios es en el organo de Zuckerkandl| (origen de la arteria
mesentérica inferior cerca de la bifurcacion adrtica).

vi. Se asocian con trastornos geneticos en el 30%-40% de los casos,
(sindromes de neoplasia endocrina multiple y el sindrome de Von
Hippel-Lindau).

vii. Diagnostico analitico: niveles elevados de metanefrina o acido
vanillilmandélico en la orina.

viii. El riesgo de malignidad en los paragangliomas simpaticos oscila entre
el30%yeld0%.

iXx. TC: Heterogéneos, con necrosis, hemorragia y/o calcificaciones.
Avido realce periférico del material de contraste debido a la
hipervascularizacion.

X. RM: intensidad de senal alta difusa (una apariencia de “bombilla”) en
T2. Los vacios en la intensidad de la senal en T1 y T2 pueden crear la
apariencia tipica de "sal y pimienta" .
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GRASA
TC: densidad grasa

RM: Hiper T1 / Hipo
FAVUNYAY)

ESTROMA MIXOIDE

TC: hipodenso respecto
a musculo

RM: Hipo T1/Hiper T2

NECROSIS
TC: densidad agua
RM: Hiper T2

TEJIDO FIBROSO
HIPERVASCULARES

RM: Iso-hipo T1/Hipo
T2)

4 R e . N |7 N | )
Liposarcoma: septos Liposarcoma mixoide: Liposarcoma
ruesos/nc:)dulo grasa en tabiques o en pleomorfico: Metastasis Tumor fibroso solitario:
s tgnte Calcificaciones componente nodular. pulmonar. Bien definida avido realce con el CIV Paraganglioma
Fe)n des.diferenciado Realza con el contraste. con areas de con vacios de flujo.
' Metastasis en partes necrosis/hemorragia
- / blandas y hueso. B - s J
: Vs - Leiomiosarcoma: I I -
. h . ' Mixofibrosarcoma alto
Teratoma: grasa, compromiso de un vaso . .
calcificaciones y nivel . g - contiguo. Degeneracion grado: Necrosis y Hemangiopericitoma
liquido graso Mlxoflbr.osarcoma bajo uistic.a masiva, no hemorragia, metastasis,
X Bras0. grado. Signo de la cola. quIStic: = realce dvido con el CIV.
calcificaciones ni grasa.
N / N AN _/
s N |- s N | N R
Linfangioma quistico: = h Leiomioma: diagndstico
contenido de lipidos por _ | Tumor maligno de la diferencial con tejidos Mixofibrosarcoma de
la presencia de ascitis Neurogem‘cos 1 Signo en vaina del n. periférico fibrosos, también hipo alto grado
quilosa. diana. T2.
N / N 2N AN _/
. N Vs N s N

Hematopoyesis
extramedular: multiples
masas bilaterales

homogéneas
paravertebrales con
minima captacion, +/-

_ grasa macroscopica.

_/
4 )
Mielolipoma

extraadrenal: unilateral,

con tejido adiposo y
hematopoyético (region

resacra).
N P ) /

Rabdomiosarcoma: <15

afos hipo/iso T1 e hiper
T2.

N _/
4 e e )
Sarcoma pleomérfico
indiferenciado: 50-70

anos, iso T1 e hiper T2,

avido realce con
necrosis, hemorragia +/-
calcificaciones

4 N

Paraganglioma : necrosis

hemorragica, nivel
liquido -liquido.

Ganglioneuroblastoma

Leiomiosarcoma

N O
O\

Sarcoma alveolar de

partes blandas : vacios
de flujo, mujeres joévenes.

- J
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Conclusiones:

* Las neoplasias retroperitoneales primarias son un grupo raro de tumores con una
amplia variedad de caracteristicas de imagen, algunas de las cuales pueden
derivarse de su apariencia histologica.

* La interpretacion precisa es critica porque permite al radidlogo ayudar a dirigir el
siguiente paso en el manejo de |la atencion del paciente, ya sea conservador o
quirurgico, y puede guiar a otros especialistas antes de una posible biopsia.

* Las tasas de recurrencia son altas (90% en algunas series), por lo que la vigilancia
por imagenes es una parte importante del seguimiento continuo.
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