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Resumo As massas retroperitoniais primarias correspondem a um grupo heterogéneo de lesdes incomuns e representam um desafio diag-
néstico, devido a superposicao dos achados de imagem. Essas lesoes, em sua maioria, sao representadas por tumores malignos
e sdo mais prevalentes em adultos, mas podem ser encontradas em qualquer idade. Sao classificadas como primarias, quando
nao se originam de 6rgao retroperitonial especifico, e divididas, conforme o aspecto de imagem, em dois grandes grupos: sélidas
ou cisticas. As manifestagoes clinicas sao inespecificas e dependem da localizacdo e comportamento em relacao as estruturas
adjacentes. Os principais métodos de imagem utilizados no estudo dessas lesdes sao a tomografia computadorizada e a resso-
nancia magnética, que servem para o estadiamento, planejamento cirlrgico e para selecionar e guiar o melhor local de biépsia.
Na maioria dos casos, o tratamento é desafiador, em razdo do tamanho das lesdes e do comprometimento vascular ou de érgaos
adjacentes. Neste artigo apresentamos uma revisao da anatomia retroperitonial e uma abordagem pratica das caracteristicas de
imagem a serem avaliadas nas principais lesoes retroperitoniais primarias do adulto, com vistas ao diagnéstico diferencial, que
pode orientar a conduta clinica.

Unitermos: Espaco retroperitonial/anatomia e histologia; Neoplasias retroperitoniais/diagnostico; Tomografia computadorizada;
Ressonancia magnética.

Abstract Primary retroperitoneal masses constitute a heterogeneous group of uncommon lesions and represent a challenge due to overlap-
ping imaging findings. Most are malignant lesions. Although they are more prevalent in adults, they can occur at any age. Such
lesions are classified as primary when they do not originate from a specific retroperitoneal organ and are divided, according to the
image findings, into two major groups: solid and cystic. The clinical findings are nonspecific and vary depending on the location of
the lesion in relation to adjacent structures, as well as on its behavior. The main imaging methods used for staging and surgical plan-
ning, as well as for selecting the biopsy site and guiding the biopsy procedure, are computed tomography and magnetic resonance
imaging. In most cases, the treatment is challenging, because of the size of the lesions, vascular involvement, or involvement of
adjacent organs. In this article, we present a review of the retroperitoneal anatomy and a practical approach to the main imaging
features to be evaluated, with a view to the differential diagnosis, which can guide the clinical management.

Keywords: Retroperitoneal space/anatomy & histology; Retroperitoneal neoplasms/diagnosis; Tomography, X-ray computed; Mag-
netic resonance imaging.

INTRODUCAO mesenquimal, neural, germinativa e linfoproliferativa®.

As massas retroperitoniais constituem um grupo hete-
rogéneo de lesdes com origem nos espacos retroperitoniais
que representam um desafio diagnéstico para os radiolo-
gistas'"). A maioria dos casos é de tumores malignos, dos
quais, aproximadamente 75% possuem origem mesenqui-
mal®*, Esses tumores sdo mais prevalentes em adultos,
mas podem ser encontrados em qualquer idade®.

Quando ndo se originam de 6rgdos como os rins,
glandulas adrenais, pancreas ou alcas intestinais retrope-
ritoniais, sdo classificadas como primadrias e divididas, de
maneira prética, em lesdes solidas ou cisticas, conforme
o aspecto da imagem®® (Tabela 1). As lesdes sélidas po-
dem ser divididas em quatro grupos: tumores de origem
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Dentre as lesdes cisticas, destacam-se o linfangioma e o
mesotelioma cistico®7%). Existem, ainda, os processos ndo
neoplasicos, com destaque para a fibrose retroperitonial, a
histiocitose ndo Langerhans (doenca de Erdheim-Chester)
e a hematopoese extramedular.

As manifestagdes clinicas sdo inespecificas e depen-
dem da localizacdo e relagio com as estruturas adjacen-
tes”. Os principais métodos de imagem para avaliacio
dessas lesdes sdo a tomografia computadorizada (TC) e a
ressonincia magnética (RM), e as caracteristicas de ima-
gem auxiliam no diagnéstico diferencial, estadiamento, de-
fini¢do da estratégia cirtirgica ou para guiar eventual sitio
de biépsia™>'%!), Embora haja significativa interposicdo
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Tabela 1—-Demonstracao de alguns tipos de lesdes retroperitoniais predomi-
nantemente sélidas e/ou cisticas e suas subcategorias.

Lesdes retroperitoniais no adulto

Categoria Sélidas Cisticas
Neoplésicas Linfoma Linfangioma
Lipossarcoma Cistoadenoma
Histiocitoma fibroso maligno Cistoadenocarcinoma
Leiomiossarcoma Mesotelioma cistico
Tumores neurogénicos Teratoma maduro
Tumores de células germinativas
Nao Fibrose retroperitonial Cistos mlillerianos
neoplasicas

Hematopoese extramedular Cisto epidermoide

Doenca de Erdheim-Chester Pseudocisto ndo pancreatico
Cisto broncogénico

Linfoceles, urinomas, hematomas

dos achados de imagem e o diagnéstico final seja definido
por andlise histopatoldgica, existem caracteristicas especi-
ficas a determinadas lesdes que podem orientar a conduta
clinica. O tratamento ¢é desafiador, principalmente pela lo-
calizacio anatomica, dimensdes, comprometimento vascu-
lar ou de 6rgios adjacentes!>!3).

No presente artigo apresentamos uma revisdo da anato-
mia retroperitonial, com uma abordagem prética das carac-
teristicas de imagem a serem avaliadas nas principais massas
retroperitoniais primarias no adulto, e seu manejo clinico.

ANATOMIA RETROPERITONIAL

O espaco retroperitonial se estende desde o diafragma
até a pelve e é delimitado pela fdscia transversal posterior-
mente e pelo peritonio parietal posterior anteriormente,
sendo dividido em compartimentos""'*!'> (Figura 1). O
espaco pararrenal anterior é delimitado anteriormente pelo
peritonio parietal posterior, pela fascia renal anterior poste-
riormente e pela fascia lateroconal lateralmente e, inclui o
pancreas, a segunda por¢do duodenal e os célons ascendente
e descendente. O espago pararrenal posterior é delimitado
pela fascia renal posterior anteriormente e pela fascia trans-
versal posteriormente, e contém gordura. O espaco perirre-
nal localiza-se entre as fdscias renais anterior e posterior e
contém os rins e as adrenais. O retroperitonio ainda inclui
uma regido central contendo a aorta e a veia cava inferior,
assim como cadeias linfiticas e os plexos nervosos.

AVALIACAO RADIOLOGICA DAS MASSAS
RETROPERITONIAIS

Na avaliacdo inicial de uma massa retroperitonial
deve-se confirmar a localiza¢do nesse espaco e identificar
o compartimento acometido (por exemplo: pararrenal an-
terior)®. Achados de deslocamento anterior de estruturas
abdominais, como a aorta ou o célon, ou de 6rgios retro-
peritoniais, como os rins, auxiliam na identificacio do sitio
da lesdo. Contudo, existem situacdes em que a localiza¢io
exata ¢é dificil, em razdo da distor¢do anatomica promovida
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Figura 1. Anatomia retroperitonial. Espaco pararrenal anterior - E delimitado
anteriormente pelo peritdnio parietal posterior, pela fascia renal anterior pos-
teriormente e pela fascia lateroconal lateralmente. Inclui o pancreas (P), se-
gunda porgao duodenal (D) e os célons ascendente e descendente (C). Espaco
pararrenal posterior - E delimitado pela fascia renal posterior anteriormente e
a fascia transversal posteriormente. Contém gordura. Espaco perirrenal - Lo-
caliza-se entre as fascias renais anterior e posterior. Contém os rins e as adre-
nais. Regido central - Inclui a aorta e a veia cava inferior, assim como cadeias
linfaticas e estruturas nervosas. EPA, espaco pararrenal anterior; EPR, espago
perirrenal; EPP, espago pararrenal posterior; PP, peritonio parietal posterior;
FRA, fascia renal anterior; FRP, fascia renal posterior; FLC, fascia lateroconal;
FT, fascia transversal.

pela lesao13%19) Nesse caso, o comprometimento retro-
peritonial deve ser pormenorizado pela descri¢do dos espa-
cos envolvidos.

As proximas etapas devem excluir origem em 6rgao re-
troperitonial maior, com a finalidade de agrupa-la como le-
sdo retroperitonial primdria, classificd-la como lesdo solida
ou cistica, analisar as principais caracteristicas de imagem
(gordura macroscépica, calcificacdes, estroma mixoide, ne-
crose/dreas cisticas e vascularizacdo) e explicitar sua rela-
¢do com estruturas adjacentes. Existem sinais radioldgicos
(“sinal do crescente”, “sinal do 6rgdo embutido”, “sinal do
6rgdo invisivel”) que auxiliam na propedéutica e, quando
negativos, podem confirmar o acometimento retroperito-
nial primario". A avaliacdo conjunta desses achados visa
estreitar os possiveis diagnésticos diferenciais e orientar a

melhor conduta terapéutica’>>>!%,

Gordura

A gordura intralesional reduz significativamente a lista
de diagnésticos diferenciais e engloba lesdes com compor-
tamento bioldgico distinto, como lipossarcoma, teratoma e
hematopoese extramedular!'”.

Lipossarcoma — E o sarcoma retroperitonial mais
comum, acomete individuos na 5* e 6* décadas de vida
e representa cerca de 30% dos sarcomas retroperitoniais.
Pode ser classificado em bem diferenciado com ou sem
componente de desdiferenciacdo, mixoide, células redon-
das e pleomérfico, os quais apresentam caracteristicas cli-
nicorradiolégicas distintas. E frequente a localizacdo no
espaco perirrenal.

Radiol Bras. 2018 Nov/Dez;51(6):391-400
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O lipossarcoma bem diferenciado é o subtipo mais
comum, contém tecido adiposo maduro e se caracteriza
por massa infiltrativa em rela¢do as estruturas adjacen-
tes>H1418) Entre as caracteristicas de imagem que favore-
cem esse diagnéstico, em detrimento de uma lesdo benigna,
estd o tamanho da lesdo superior a 10 cm e a presenga
de septos espessos (> 0,2 cm) e de focos de realce nodu-
lar®1920 Entretanto, a anélise histopatolégica com pes-
quisa de marcadores moleculares (anticorpos anti-CDK4
e anti-MDM2) auxilia nessa distin¢do. A ampla ressec¢do
cirtirgica é o tratamento de escolha quando tecnicamente
factivel, com o objetivo de margens negativas para evitar
recorréncia local®??, Atualmente, algumas terapias-alvo
para oncogenes amplificados tém se tornado promissoras
no tratamento de alguns lipossarcomas, destacando-se os
subtipos bem diferenciado e desdiferenciado®32%.

Teratoma retroperitonial — E um tumor de células
germinativas derivado das camadas embriondrias e pode
apresentar marcadores séricos elevados (alfafetoproteina,
CEA, CA 19-9, B-HCG)®?529) Caracteriza-se por gordura
macroscopica, dreas cisticas, calcificagdes, nivel liquido-
gordura, além de realce heterogéneo pelos meios de con-
(2627) (Figura 2). A remocdo cirtirgica do tumor é o
principal tratamento®?>. Deve-se considerar a possibili-
dade de lesdo retroperitonial secundéria de origem gonadal
em pacientes do sexo masculino, e os testiculos sempre de-
vem ser investigados(s).

Hematopoese extramedular — E um mecanismo com-
pensatério relacionado a reducdo da hematopoese na me-
dula 6ssea e caracteriza-se por depésitos de tecido hema-
topoético em 6rgdos de origem mesenquimal (baco, figado)
e nos tecidos paravertebrais'®. Na imagem, observam-se

traste

Figura 2. Teratoma maduro em mulher de 23 anos. A imagem de TC demons-
tra massa retroperitonial com componentes de gordura, areas cisticas e
calcificacoes de permeio (seta). Estes achados em conjunto, com destaque
para componente adiposo, sugerem a possibilidade de lesao de origem ger-
minativa. Observa-se deslocamento anterior da aorta em relagao ao corpo
vertebral - sinal indireto de localizacao retroperitonial (cabeca de seta). A
confirmacéao diagnostica foi por biépsia percutanea.

Radiol Bras. 2018 Nov/Dez;51(6):391-400

massas multiplas e bilaterais, homogéneas e com discreto
realce pelos meios de contraste, podendo conter gordura
macroscépica®. Os achados secundarios de anemia cro-
nica, incluindo dados clinicos e laboratoriais, contribuem
para o diagnéstico.

Mielolipoma extra-adrenal — F uma lesdo mesenqui-
mal benigna rara, mais comumente unilateral, que contém
tecido adiposo e hematopoético e que pode ocorrer no re-
troperitonio, mais comumente na regido pré-sacral. Aco-
mete mais frequentemente mulheres entre os 50-70 anos
de idade. Geralmente sdo assintomaticos e descobertos in-
cidentalmente em exames de imagem, mas podem cursar
com dor abdominal decorrente de hemorragia, infarto tu-
moral ou compressao extrinseca. Os principais diagndsticos
diferenciais sdo o teratoma retroperitonial, a hematopoese
extramedular e o lipossarcoma, sendo praticamente indis-
tinguivel nos estudos de imagem deste dltimo. A biépsia é
frequentemente necessdria para essa distingdo e a presencga
de componentes hematopoéticos confirma o diagnéstico.
As opc¢oes de tratamento variam desde controle por imagem
das lesdes assintomdticas e pequenas, até cirurgia para os
casos sintomadticos, volumosos e com crescimento progres-
sivo ou para os casos cuja natureza da lesdo permanece in-
determinada®®28-39,

O linfangioma cistico pode representar contetido li-
pidico nos estudos de imagem pela presenca de material
quiloso®.

Ponto chave: Existe um grupo especifico de lesaes re-
troperitoniais com comportamento bioldgico distinto que
contém gordura. A pesquisa de contetido adiposo durante
a avaliacdo por imagem reduz a lista de possiveis diagnds-
ticos diferenciais.

Calcificacio

Entre as lesdes solidas que podem conter calcifica-
¢Oes estdo os tumores neurogénicos, os lipossarcomas
desdiferenciados, o teratoma e o sarcoma pleomorfico in-
diferenciado®'®.

Lipossarcoma desdiferenciado — Apresenta calcifica-
¢oes em cerca de 30% dos casos, e quando essas calcifica-
¢Oes estdo associadas a nédulos com realce heterogéneo,
sugerem dreas de desdiferenciacdo tumoral e pior prog-
néstico® %3132 (Figura 3). Na investigacdo dos lipossar-
comas, a '""F-FDG PET/CT pode auxiliar na avaliacio do
grau tumoral, assim como no estadiamento e no seguimento
pos-cirtirgico, por meio da captacdo dos componentes s6-
lidos da lesdo, sobretudo nos subtipos desdiferenciado e
pleomérfico'®2232), Alguns estudos apontam que o grau
tumoral se correlaciona com o metabolismo glicolitico'??).

Teratoma retroperitonial — Caracteriza-se por lesdo
predominantemente cistica contendo gordura e calcifi-
cagdes, sendo este achado sugestivo de teratoma maduro
(Figura 2). Os teratomas imaturos, por outro lado, sdo in-
comuns e indistinguiveis da variante benigna apenas pelas
caracteristicas de imagem®>33),
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Figura 3. Lipossarcoma desdiferenciado. A: Homem, 58 anos. A imagem de TC demonstra lesao infiltrativa com componentes sélidos e adiposos (seta). Ob-
serva-se deslocamento do rim direito (cabec¢a da seta), inferindo localizacao no espaco pararrenal posterior e foco de calcificagcao sugerindo desdiferenciacao
tumoral (circulo). B,C: Mulher, 44 anos. Aimagem de RM ponderada em T1 com saturacéo de gordura e ap6s injecao de contraste (B) demonstra lesao infiltra-
tiva contendo gordura (perda de sinal) e nédulos infiltrando a parede abdominal (seta). Foi realizada biépsia percutanea dos nédulos por ultrassonografia e a
18F.FDG PET/CT demonstrou hipermetabolismo (seta em C), correspondendo aos focos de desdiferenciacao.

Tumor estromal extragastrintestinal — Neoplasia
mesenquimal origindria das células intersticiais de Cajal,
localiza-se fora do trato gastrintestinal, sendo o retroperi-
tonio raramente acometido. Caracteriza-se por mutagdes
no gene c-kit, sendo histologicamente semelhante ao tu-
mor estromal gastrintestinal. Manifestam-se como mas-
sas homogéneas ou heterogéneas, com necrose central e
calcificagdes. O principal diagnéstico diferencial inclui os
sarcomas'®.

Ponto chave: Calcificacio é um achado comum na
maior parte das lesdes retroperitoniais e deve ser associa-
da a outras caracteristicas de imagem, como gordura, para
estreitar o diagnostico diferencial. Em rela¢do ao lipossar-
coma, a presenga de calcifica¢io, nédulos com realce e cap-
tacdo no estudo de '*F-FDG PET/CT sugerem componente
tumoral desdiferenciado.

Estroma mixoide

O estroma mixoide corresponde a uma matriz mucoide
rica em mucopolissacarideos e é caracterizado pelo tipico
hipersinal nas imagens ponderadas em T2 na RM e pelo
realce tardio pés-contraste". As principais lesdes que con-
tém matriz mixoide sdo os tumores neurogénicos, o lipos-
sarcoma mixoide e o mixofibrossarcoma®3?. Destacamos
o lipossarcoma mixoide e os tumores neurogénicos, que
podem se originar da bainha neural, do sistema paragan-
glionar ou dos ganglios simpaticos®.

Tumores neurogénicos — Sdo originarios da bainha
neural e englobam os schwannomas e os neurofibromas.

Os schwannomas sdo os tumores benignos de bainha
neural mais frequentes, comuns em adultos jovens, e podem
estar associados a neurofibromatoses™'*'"3%. Nos exames
de imagem, manifestam-se como massas de morfologia oval
ou esférica, circunscritas, com realce heterogéneo e frequen-
temente localizadas na regido paravertebral®'". Na RM,
a intensidade de sinal varia dependendo do tipo de tecido
predominante, por exemplo, o caracteristico hipersinal em
T2 relacionado 2 maior quantidade de estroma mixoide!"'?,
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Além disso, podem comprimir estruturas adjacentes, depen-
dendo da localizacdo e do tamanho'%*¥. O tratamento de
escolha consiste em cirurgia, principalmente se as lesdes sdo
grandes ou sintomdticas, ou no seguimento dos casos assin-
tomaticos ou com alta morbidade cirtrgica®*!3).

Os neurofibromas caracterizam-se pela proliferacio
de todos os elementos da estrutura nervosa e tendem a
determinar expansio difusa do nervo!'”. Manifestam-se
como massas com atenua¢@o de partes moles, hipointen-
sas nas imagens ponderadas em T1 e com sinal varidvel
em T2 na RM®. Outras caracteristicas incluem a presenca
de degeneracdo mixoide, aspecto em alvo e realce variavel
pelo contraste®?”. Geralmente, apresentam morfologia
fusiforme, com orientacdo longitudinal em relag¢do ao
trajeto do nervo acometido, ou podem cursar com alarga-
mento de forame neural quando se originam das raizes
nervosas espinais®. Os neurofibromas plexiformes retro-
peritoniais s3o tipicamente bilaterais e simétricos e se-
guem a distribuicdo do plexo lombossacral, sendo quase
exclusivos da neurofibromatose tipo I®'V. E importante
ressaltar que os tumores malignos da bainha do nervo
periférico correspondem a 10% dos sarcomas de tecidos
moles e atualmente representam um grupo de neoplasias
origindrias de qualquer célula da bainha neural, incluindo
o schwannoma maligno e os neurofibrossarcomas. Aco-
metem uma faixa etdria em torno dos 20-50 anos e estdo
fortemente associados 4 neurofibromatose tipo 13>39,

Em relacdo aos tumores neurogénicos originarios do
sistema paraganglionar, destacam-se os paragangliomas
retroperitoniais, que sdo oriundos de células cromafins
remanescentes em sitios extra-adrenais. O retroperitonio
é a localizagdo extra-adrenal mais comum dos paragan-
gliomas, originando-se mais frequentemente nos corpos
de Zuckerkandl (localizados na regido para-adrtica proxi-
mos 2 origem da artéria mesentérica inferior) >, Szo
caracterizados por massas heterogéneas, com hemorragia,
necrose central (40%), calcifica¢des puntiformes e nivel
liquido-liquido. Na RM, apresentam hipersinal ou sinal

Radiol Bras. 2018 Nov/Dez;51(6):391-400
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heterogéneo em T2 e intenso realce pelo contraste®>!V,
Alguns casos podem cursar com hipersecrecdo de cateco-
laminas®%3%. Aproximadamente 40% dos paragangliomas
retroperitoniais sdo malignos, geralmente apresentando-se
com necrose e metdstases a distancia®”3337). Os estudos
de imagem funcionais sdo tteis para a localiza¢do do tumor
e das metastases a distancia, destacando-se a cintilografia
com MIBG, a '®F-FDG PET/CT e a °®Ga-dotatate PET/
CT, esta ultima superior para deteccio de lesdes®*3%) (Fi-
gura 4). A ressec¢io cirtirgica ¢ o tratamento de escolha e
mesmo nos casos metastaticos, pois se associa com a me-
lhora da sobrevida®37).

O grupo dos tumores neurogénicos derivados de gan-
glios simpdticos compreende os ganglioneuromas, neuro-
blastomas e ganglioneuroblastomas, sendo esses dois ul-
@7 Os gan-
glioneuromas sdo tumores benignos de crescimento lento
localizados ao longo do plexo simpético paravertebral,

timos mais comuns na faixa etaria pediatrica

Figura 4. Paraganglioma retrope-
ritonial em homem de 24 anos. As
imagens de TC (A) e *8F-FDG PET/
CT (B) demonstram lesées nodu-
lares hipervascularizadas e com
hipermetabolismo glicolitico ad-
jacentes a bifurcacao aortoiliaca.

Figura 5. Ganglioneuroma em mulher de 31 anos. A imagem de TC demons-
tra lesao retroperitonial com aspecto pseudocistico (seta).

Radiol Bras. 2018 Nov/Dez;51(6):391-400

geralmente no mediastino posterior e no retroperitonio.
Manifestam-se como massa bem definida, com atenuacio
inferior 2 do musculo, e podem conter estroma mixoide
e calcificacdes puntiformes"™® (Figura 5). Na RM, apre-
sentam hipossinal homogéneo em T1 e sinal varidvel em
T2. Na metade dos casos, podem ser funcionantes (pro-
ducdo de catecolaminas e horménios androgénicos)®!V.
O diagnéstico baseia-se no estudo anatomopatolégico e a
ressec¢do cirtirgica completa é o tratamento de escolha,
principalmente quando sintomaticos*?). Entretanto, exis-
tem especialistas que preconizam o controle por imagem,
que deve ser realizado com cautela pela possibilidade de
coexisténcia de componentes pouco diferenciados“**?,
Lipossarcoma mixoide — Acomete individuos numa

faixa etaria entre os 40—60 anos e é mais comum nas ex-

tremidades, principalmente nos planos profundos da coxa,
mas podem se originar ocasionalmente no retroperito-
Contém componentes nio adiposos e adiposos

nioM31),

mixoides, os quais determinam o aspecto pseudocistico nos
estudos de imagem, assim como realce lento e progressivo
pelo meio de contraste®!1®_ O contetdo adiposo corres-
ponde, geralmente, a menos de 10% do volume tumoral V.

Mixofibrossarcoma — Previamente denominado his-
tiocitoma fibroso maligno mixoide, acomete individuos com
idade média de 65 anos e se origina no retroperitéonio em
cerca de 8% dos casos. Os achados de imagem sdo inespeci-
ficos, com padrio varidvel devido a presenca de estroma mi-
xoide, tecido fibroso e celular, hemorragia e necrose associa-
dos ou nio a presenca de nivel liquido ou pseudocapsula®?.

Ponto chave: Estroma mixoide é um achado comum a
um grande grupo de tumores retroperitoniais e é caracteri-
zado pelo aspecto pseudocistico e caracteristico hipersinal
nas imagens ponderadas em T2 na RM. As rela¢des anato-
micas da lesdo, como estruturas nervosas ou corpos de Zu-
ckerkandl, assim como presenca de sindromes genéticas,
ajuda a estreitar o diagnoéstico diferencial.
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Necrose

A necrose é um achado caracteristico de neoplasias de
alto grau, geralmente indicando mau prognoéstico e sendo
encontrado nos tumores retroperitoniais malignos mais
frequentes, descritos a seguir("3).

Leiomiossarcoma — Corresponde ao segundo tumor
retroperitonial primdrio mais comum em adultos entre
50-60 anos e se origina de tecido muscular liso retroperi-
tonial, da parede vascular ou de remanescentes embriona-
rios dos ductos de Wolff'11418) Na imagem, caracteriza-se
por massa volumosa com necrose, hemorragia ocasional e
com envolvimento contiguo de estrutura vascular, sendo
as calcificacdes e a gordura intralesional incomuns®!832
(Figura 6). Sao descritos trés padrdes de crescimento nos
estudos de imagem, os quais compreendem o extravascu-
lar, o intravascular e o combinado'"'®. O tratamento é
dificil, pela complexidade cirtrgica, em razdo do tamanho
e da extensdo tumoral, entretanto, a cirurgia permanece
como o tratamento de escolha. A recorréncia tumoral é
frequente'>*?. A quimioterapia também é uma opcao te-
rapéutica, mesmo com finalidade paliativa'!322*3),

Sarcoma pleomorfico indiferenciado — Anterior-
mente conhecido por histiocitoma fibroso maligno, foi
reclassificado pela Organizacdo Mundial da Sadde em
20138V, O sarcoma pleomérfico indiferenciado é con-
siderado o terceiro tumor retroperitonial mais comum
e geralmente surge entre os 50—70 anos de idade!'3V.
Os achados de imagem caracterizam-se por massas volu-

mosas e infiltrativas, com realce heterogéneo e dreas de

Figura 6. Leiomiossarcoma retroperitonial em mulher de 56 anos. A imagem
de TC demostra volumosa lesao retroperitonial com realce heterogéneo e com
focos de necrose. Observa-se amplo contato com a veia cava inferior (seta).
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necrose, hemorragia, fibrose, calcificacdes (20%) com ou
sem pseudocapsula®>1%3D O tratamento de escolha é a
ressec¢do cirdrgica e o progndstico é diretamente relacio-
nado ao grau tumoral, tamanho da lesdo e presenca de
metastases'?).

Lipossarcoma pleomérfico — E um tumor agressivo
e heterogéneo, sendo o subtipo menos comum dentre os
lipossarcomas, caracterizados por dreas de necrose e au-
séncia de componente adiposo evidente nos estudos de
imagem, sendo indistinguiveis de outros tumores sélidos
retroperitoniais®!#19),

Ponto chave: Lipossarcoma, leiomiossarcoma e sar-
coma pleomérfico indiferenciado sdo os tumores mesen-
quimais malignos mais frequentes do retroperitonio, sendo
a necrose uma caracteristica comum a este grupo e que

denota agressividade.

Aspecto cistico

Alguns tumores retroperitoniais possuem aspecto cis-
tico e o linfangioma ¢ a principal lesio a ser considerada no
diagnéstico diferencial.

Linfangioma cistico — E uma malformacao linfatica,
benigna e de crescimento lento, causada por uma falha na
comunicag¢do dos canais linfaticos retroperitoniais com o
sistema linfatico principal®®. Pode apresentar contetido
seroso, quiloso, hemorrdgico ou misto e caracteriza-se por
massa cistica uni ou multilocular, de paredes finas e com
atenuacdo varidvel, dependendo do contetdo intralesional
(Figura 7). O tratamento de escolha é a ressecg¢do cirtdrgica
no caso de lesdes volumosas, de crescimento rapido ou de
pacientes sintomadticos. Para os demais pacientes, a con-
duta conservadora e o seguimento por imagem devem ser
considerados®*®),

Mesotelioma cistico — E uma neoplasia benigna rara,
de origem mesotelial, e caracteriza-se por lesdo cistica, de

Figura 7. Linfangioma cistico retroperitonial em homem de 37 anos. A ima-
gem de TC demonstra lesao cistica retroperitonial (seta), que desloca as al-
cas intestinais anteriormente e apresenta contato com o pancreas. Foi reali-
zada ressecgao cirlrgica e o anatomopatoloégico demonstrou proliferagao de
vasos linfaticos dilatados, sem atipias, compativel com linfangioma.
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dimensdes variadas, com paredes finas e indistintas de ou-
tras massas cisticas do retroperiténio(l4’33). Embora casos
de transformacdo maligna ja tenham sido descritos, alguns
autores defendem que ndo existe potencial maligno para
essas lesdes*. Dessa forma, recomenda-se controle pe-
riédico por imagem para pacientes nio candidatos a ci-
rurgia. Outras lesdes cisticas menos comuns incluem os
cistos miillerianos, cistos epidermoides, pseudocistos ndo

cistoadenoma/cistoadenocarcinoma'™!%33.

pancreaticos,
Ainda merece destaque que alguns schwannomas e para-
gangliomas podem ser completamente cisticos e devem ser
incluidos no diagnéstico diferencial 333%,

Ponto chave: O manejo das lesdes retroperitoniais cis-
ticas é um dilema clinico, em que as principais op¢des sdo
a investigacdo por bidpsia percutinea, seguimento clinico
ou mesmo a excisado cirdrgica caso sejam sintomaticas®?).

Vasculariza¢ao

A vascularizacdo tumoral auxilia na caracterizacio
das massas retroperitoniais. Dentre as lesdes hipervascu-
lares, destacamos os paragangliomas. Os tumores mode-
radamente hipervasculares incluem os leiomiossarcomas,
mixofibrossarcoma e outros sarcomas. Por outro lado, os
tumores hipovasculares compreendem os lipossarcomas de
baixo grau, linfomas e a maioria dos tumores benignos".

Lesdes com “padrao em manto”

O comportamento da lesdo auxilia no diagnéstico di-
ferencial, principalmente pelos padrdes de crescimento,
extensdo e relacdo com as estruturas adjacentes. O termo
“padrdo em manto” é utilizado para as lesdes que envolvem
as estruturas adjacentes, sem sinais evidentes de infiltracio.

Linfoma — E a neoplasia maligna retroperitonial mais
comum e corresponde ao principal tumor composto por

células pequenas e redondas e tipicamente se apresenta

como massa para-adrtica ou pélvica, que envolve as estru-
turas ao redor, de aspecto homogéneo e hipovascular!3-5),
A necrose e as calcificagdes sdo incomuns antes do tra-
tamento®. Em relacdo ao diagnéstico, estadiamento e
avaliacdo durante o tratamento, a '*F-FDG PET/CT ¢é o
exame padrdo. No entanto, a avidez pela FDG depende
de fatores como caracteristicas histoldgicas, grau e proli-
feracdo tumoral®>*®, Alguns estudos demonstraram que
linfomas de baixo grau ou indolentes apresentam menor
avidez pela FDG, quando comparados aos de alto grau
ou agressivos (por exemplo: linfoma de grandes células B,
linfoma de Hodgkin tipo esclerose nodular)*>*7. O tra-
tamento baseia-se na quimioterapia aliada a radioterapia
consolidativa ou imunoterapia, conforme o subtipo histo-
l6gico™®. Um diagnéstico diferencial importante é a lin-
fonodomegalia metastdtica, que apresenta aspecto similar
nos estudos de imagem*>.

Doenca de Erdheim-Chester — E uma histiocitose de
células ndo Langerhans, rara e de origem desconhecida,
que representa inflamagdo multissistémica por histiécitos
e comumente acomete individuos do sexo masculino com
idade entre os 40—60 anos. Ha acometimento retroperito-
nial em 29% dos casos, que se caracteriza por tecido de
partes moles com atenua¢@o homogénea na TC, hipossinal
a isossinal em T1 e hipersinal em T2 na RM®>#%49 (O en-
volvimento circunferencial da aorta e do espago perirrenal
bilateral e simétrico é caracteristico. Os ureteres também
podem estar envolvidos®***”) (Figura 8). O diagnéstico
baseia-se na identifica¢do de achados histopatoldgicos es-
pecificos em um contexto clinicorradiolégico apropriado.
Sao frequentes as alteracdes Gsseas, e mesmo nos casos de
elevada suspeita clinica a bigpsia é usualmente necessdria
para confirmar o diagnéstico®®. Em razao da raridade da
doenca e dos escassos estudos randomizados, hd pouco co-
nhecimento sobre o tratamento especifico, que se baseia

Figura 8. Padrao em manto. Doenca de Erdheim-Chester em homem de 62 anos. As imagens de TC (A,B) demostram tecido sélido perirrenal (padrao em manto)
envolvendo o hilo renal (seta em B). Nao foi observada hidronefrose bilateral.
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em corticoterapia, uso de imunomoduladores e agentes ci-
totoxicos, entre outros %49,

Fibrose retroperitonial — E uma condicfio rara, mais
comum no sexo masculino, e classificada nos subtipos
idiopatico ou secundario®**?. A forma idiopatica repre-
senta dois tercos dos casos e a secundaria esta relacionada
a neoplasias, infeccdes, traumas e outras condi¢des. Nos
exames de imagem, caracteriza-se por tecido com atenua-
¢do de partes moles e homogéneo, que circunda a aorta
abdominal e as artérias iliacas e que pode envolver estru-
turas adjacentes, como os ureteres e a veia cava inferior,
determinando obstrucio ureteral e trombose venosa™®>?.
Na RM, apresenta intensidade de sinal em T2 e padrio
de realce variaveis, conforme a atividade da doenca®. O
tratamento da forma idiopdtica consiste em corticoterapia,
e em alguns casos o tamoxifeno tem sido bem efetivo. Nos
casos secunddrios, o tratamento baseia-se no manejo da
causa priméria(3’4’5°).

Ponto chave: Lesdes retroperitoniais com padrio em
manto englobam desde lesdes benignas até malignas (por
exemplo: linfoma), geralmente de tratamento medicamen-
toso/quimioterdpico, sugerindo que a biépsia percutanea
pode ser importante ferramenta no manejo clinico inicial.

ALGORITMO DIAGNOSTICO E MANEJO CLINICO

Apresentamos um algoritmo com o objetivo de auxiliar
no diagnostico diferencial das principais massas retrope-
ritoniais primdrias por meio da anilise das caracteristicas

de imagem citadas anteriormente (Figura 9). Na Figura 10
sdo abordadas as principais condutas no manejo das lesdes
retroperitoniais primarias.

CONCLUSAO

As lesdes retroperitoniais primarias sdo raras e repre-
sentam um desafio diagnostico, devido a superposic¢do dos
achados de imagem. O conhecimento das caracteristicas
de imagem ajuda a estreitar o diagnéstico diferencial e
orientar a decisdo clinica.
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