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Resumo

Abstract

As massas retroperitoniais primárias correspondem a um grupo heterogêneo de lesões incomuns e representam um desafio diag-
nóstico, devido à superposição dos achados de imagem. Essas lesões, em sua maioria, são representadas por tumores malignos 
e são mais prevalentes em adultos, mas podem ser encontradas em qualquer idade. São classificadas como primárias, quando 
não se originam de órgão retroperitonial específico, e divididas, conforme o aspecto de imagem, em dois grandes grupos: sólidas 
ou císticas. As manifestações clínicas são inespecíficas e dependem da localização e comportamento em relação às estruturas 
adjacentes. Os principais métodos de imagem utilizados no estudo dessas lesões são a tomografia computadorizada e a resso-
nância magnética, que servem para o estadiamento, planejamento cirúrgico e para selecionar e guiar o melhor local de biópsia. 
Na maioria dos casos, o tratamento é desafiador, em razão do tamanho das lesões e do comprometimento vascular ou de órgãos 
adjacentes. Neste artigo apresentamos uma revisão da anatomia retroperitonial e uma abordagem prática das características de 
imagem a serem avaliadas nas principais lesões retroperitoniais primárias do adulto, com vistas ao diagnóstico diferencial, que 
pode orientar a conduta clínica.

Unitermos: Espaço retroperitonial/anatomia e histologia; Neoplasias retroperitoniais/diagnóstico; Tomografia computadorizada; 
Ressonância magnética.

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.

mesenquimal, neural, germinativa e linfoproliferativa(3). 
Dentre as lesões císticas, destacam-se o linfangioma e o 
mesotelioma cístico(3,7,8). Existem, ainda, os processos não 
neoplásicos, com destaque para a fibrose retroperitonial, a 
histiocitose não Langerhans (doença de Erdheim-Chester) 
e a hematopoese extramedular.

As manifestações clínicas são inespecíficas e depen-
dem da localização e relação com as estruturas adjacen-
tes(9). Os principais métodos de imagem para avaliação 
dessas lesões são a tomografia computadorizada (TC) e a 
ressonância magnética (RM), e as características de ima-
gem auxiliam no diagnóstico diferencial, estadiamento, de-
finição da estratégia cirúrgica ou para guiar eventual sítio 
de biópsia(1,5,10,11). Embora haja significativa interposição 

INTRODUÇÃO

As massas retroperitoniais constituem um grupo hete-
rogêneo de lesões com origem nos espaços retroperitoniais 
que representam um desafio diagnóstico para os radiolo-
gistas(1). A maioria dos casos é de tumores malignos, dos 
quais, aproximadamente 75% possuem origem mesenqui-
mal(2–4). Esses tumores são mais prevalentes em adultos, 
mas podem ser encontrados em qualquer idade(2).

Quando não se originam de órgãos como os rins, 
glândulas adrenais, pâncreas ou alças intestinais retrope-
ritoniais, são classificadas como primárias e divididas, de 
maneira prática, em lesões sólidas ou císticas, conforme 
o aspecto da imagem(5,6) (Tabela 1). As lesões sólidas po-
dem ser divididas em quatro grupos: tumores de origem 
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dos achados de imagem e o diagnóstico final seja definido 
por análise histopatológica, existem características especí-
ficas a determinadas lesões que podem orientar a conduta 
clínica. O tratamento é desafiador, principalmente pela lo-
calização anatômica, dimensões, comprometimento vascu-
lar ou de órgãos adjacentes(12,13).

No presente artigo apresentamos uma revisão da anato-
mia retroperitonial, com uma abordagem prática das carac-
terísticas de imagem a serem avaliadas nas principais massas 
retroperitoniais primárias no adulto, e seu manejo clínico.

ANATOMIA RETROPERITONIAL

O espaço retroperitonial se estende desde o diafragma 
até a pelve e é delimitado pela fáscia transversal posterior-
mente e pelo peritônio parietal posterior anteriormente, 
sendo dividido em compartimentos(11,14,15) (Figura 1). O 
espaço pararrenal anterior é delimitado anteriormente pelo 
peritônio parietal posterior, pela fáscia renal anterior poste-
riormente e pela fáscia lateroconal lateralmente e, inclui o 
pâncreas, a segunda porção duodenal e os cólons ascendente 
e descendente. O espaço pararrenal posterior é delimitado 
pela fáscia renal posterior anteriormente e pela fáscia trans-
versal posteriormente, e contém gordura. O espaço perirre-
nal localiza-se entre as fáscias renais anterior e posterior e 
contém os rins e as adrenais. O retroperitônio ainda inclui 
uma região central contendo a aorta e a veia cava inferior, 
assim como cadeias linfáticas e os plexos nervosos.

AVALIAÇÃO RADIOLÓGICA DAS MASSAS 
RETROPERITONIAIS 

Na avaliação inicial de uma massa retroperitonial 
deve-se confirmar a localização nesse espaço e identificar 
o compartimento acometido (por exemplo: pararrenal an-
terior)(3). Achados de deslocamento anterior de estruturas 
abdominais, como a aorta ou o cólon, ou de órgãos retro-
peritoniais, como os rins, auxiliam na identificação do sítio 
da lesão. Contudo, existem situações em que a localização 
exata é difícil, em razão da distorção anatômica promovida 

pela lesão(1,3,5,16). Nesse caso, o comprometimento retro-
peritonial deve ser pormenorizado pela descrição dos espa-
ços envolvidos.

As próximas etapas devem excluir origem em órgão re-
troperitonial maior, com a finalidade de agrupá-la como le-
são retroperitonial primária, classificá-la como lesão sólida 
ou cística, analisar as principais características de imagem 
(gordura macroscópica, calcificações, estroma mixoide, ne-
crose/áreas císticas e vascularização) e explicitar sua rela-
ção com estruturas adjacentes. Existem sinais radiológicos 
(“sinal do crescente”, “sinal do órgão embutido”, “sinal do 
órgão invisível”) que auxiliam na propedêutica e, quando 
negativos, podem confirmar o acometimento retroperito-
nial primário(1). A avaliação conjunta desses achados visa 
estreitar os possíveis diagnósticos diferenciais e orientar a 
melhor conduta terapêutica(1,3,5,14).

Gordura

A gordura intralesional reduz significativamente a lista 
de diagnósticos diferenciais e engloba lesões com compor-
tamento biológico distinto, como lipossarcoma, teratoma e 
hematopoese extramedular(17).

Lipossarcoma – É o sarcoma retroperitonial mais 
comum, acomete indivíduos na 5ª e 6ª décadas de vida 
e representa cerca de 30% dos sarcomas retroperitoniais. 
Pode ser classificado em bem diferenciado com ou sem 
componente de desdiferenciação, mixoide, células redon-
das e pleomórfico, os quais apresentam características cli-
nicorradiológicas distintas. É frequente a localização no 
espaço perirrenal.

Figura 1. Anatomia retroperitonial. Espaço pararrenal anterior – É delimitado 
anteriormente pelo peritônio parietal posterior, pela fáscia renal anterior pos-
teriormente e pela fáscia lateroconal lateralmente. Inclui o pâncreas (P), se-
gunda porção duodenal (D) e os cólons ascendente e descendente (C). Espaço 
pararrenal posterior – É delimitado pela fáscia renal posterior anteriormente e 
a fáscia transversal posteriormente. Contém gordura. Espaço perirrenal – Lo-
caliza-se entre as fáscias renais anterior e posterior. Contém os rins e as adre-
nais. Região central – Inclui a aorta e a veia cava inferior, assim como cadeias 
linfáticas e estruturas nervosas. EPA, espaço pararrenal anterior; EPR, espaço 
perirrenal; EPP, espaço pararrenal posterior; PP, peritônio parietal posterior; 
FRA, fáscia renal anterior; FRP, fáscia renal posterior; FLC, fáscia lateroconal; 
FT, fáscia transversal.

Tabela 1—Demonstração de alguns tipos de lesões retroperitoniais predomi-
nantemente sólidas e/ou císticas e suas subcategorias.

Categoria

Neoplásicas

Não 
neoplásicas

Lesões retroperitoniais no adulto

Sólidas

Linfoma
Lipossarcoma

Histiocitoma fibroso maligno
Leiomiossarcoma

Tumores neurogênicos
Tumores de células germinativas

Fibrose retroperitonial
Hematopoese extramedular
Doença de Erdheim-Chester

Císticas

Linfangioma
Cistoadenoma

Cistoadenocarcinoma
Mesotelioma cístico
Teratoma maduro

Cistos müllerianos
Cisto epidermoide

Pseudocisto não pancreático
Cisto broncogênico

Linfoceles, urinomas, hematomas
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O lipossarcoma bem diferenciado é o subtipo mais 
comum, contém tecido adiposo maduro e se caracteriza 
por massa infiltrativa em relação às estruturas adjacen-
tes(3,4,14,18). Entre as características de imagem que favore-
cem esse diagnóstico, em detrimento de uma lesão benigna, 
está o tamanho da lesão superior a 10 cm e a presença 
de septos espessos (> 0,2 cm) e de focos de realce nodu-
lar(3,19,20). Entretanto, a análise histopatológica com pes-
quisa de marcadores moleculares (anticorpos anti-CDK4 
e anti-MDM2) auxilia nessa distinção. A ampla ressecção 
cirúrgica é o tratamento de escolha quando tecnicamente 
factível, com o objetivo de margens negativas para evitar 
recorrência local(21,22). Atualmente, algumas terapias-alvo 
para oncogenes amplificados têm se tornado promissoras 
no tratamento de alguns lipossarcomas, destacando-se os 
subtipos bem diferenciado e desdiferenciado(23,24).

Teratoma retroperitonial – É um tumor de células 
germinativas derivado das camadas embrionárias e pode 
apresentar marcadores séricos elevados (alfafetoproteína, 
CEA, CA 19-9, β-HCG)(6,25,26). Caracteriza-se por gordura 
macroscópica, áreas císticas, calcificações, nível líquido- 
gordura, além de realce heterogêneo pelos meios de con-
traste(26,27) (Figura 2). A remoção cirúrgica do tumor é o 
principal tratamento(6,25). Deve-se considerar a possibili-
dade de lesão retroperitonial secundária de origem gonadal 
em pacientes do sexo masculino, e os testículos sempre de-
vem ser investigados(5).

Hematopoese extramedular – É um mecanismo com-
pensatório relacionado à redução da hematopoese na me-
dula óssea e caracteriza-se por depósitos de tecido hema-
topoético em órgãos de origem mesenquimal (baço, fígado) 
e nos tecidos paravertebrais(16). Na imagem, observam-se 

massas múltiplas e bilaterais, homogêneas e com discreto 
realce pelos meios de contraste, podendo conter gordura 
macroscópica(5). Os achados secundários de anemia crô-
nica, incluindo dados clínicos e laboratoriais, contribuem 
para o diagnóstico.

Mielolipoma extra-adrenal – É uma lesão mesenqui-
mal benigna rara, mais comumente unilateral, que contém 
tecido adiposo e hematopoético e que pode ocorrer no re-
troperitônio, mais comumente na região pré-sacral. Aco-
mete mais frequentemente mulheres entre os 50–70 anos 
de idade. Geralmente são assintomáticos e descobertos in-
cidentalmente em exames de imagem, mas podem cursar 
com dor abdominal decorrente de hemorragia, infarto tu-
moral ou compressão extrínseca. Os principais diagnósticos 
diferenciais são o teratoma retroperitonial, a hematopoese 
extramedular e o lipossarcoma, sendo praticamente indis-
tinguível nos estudos de imagem deste último. A biópsia é 
frequentemente necessária para essa distinção e a presença 
de componentes hematopoéticos confirma o diagnóstico. 
As opções de tratamento variam desde controle por imagem 
das lesões assintomáticas e pequenas, até cirurgia para os 
casos sintomáticos, volumosos e com crescimento progres-
sivo ou para os casos cuja natureza da lesão permanece in-
determinada(21,28–30).

O linfangioma cístico pode representar conteúdo li-
pídico nos estudos de imagem pela presença de material 
quiloso(8).

Ponto chave: Existe um grupo específico de lesões re-
troperitoniais com comportamento biológico distinto que 
contém gordura. A pesquisa de conteúdo adiposo durante 
a avaliação por imagem reduz a lista de possíveis diagnós-
ticos diferenciais.

Calcificação

Entre as lesões sólidas que podem conter calcifica-
ções estão os tumores neurogênicos, os lipossarcomas 
desdiferenciados, o teratoma e o sarcoma pleomórfico in-
diferenciado(5,18).

Lipossarcoma desdiferenciado – Apresenta calcifica-
ções em cerca de 30% dos casos, e quando essas calcifica-
ções estão associadas a nódulos com realce heterogêneo, 
sugerem áreas de desdiferenciação tumoral e pior prog-
nóstico(2,18,31,32) (Figura 3). Na investigação dos lipossar-
comas, a 18F-FDG PET/CT pode auxiliar na avaliação do 
grau tumoral, assim como no estadiamento e no seguimento 
pós-cirúrgico, por meio da captação dos componentes só-
lidos da lesão, sobretudo nos subtipos desdiferenciado e 
pleomórfico(18,22,32). Alguns estudos apontam que o grau 
tumoral se correlaciona com o metabolismo glicolítico(22).

Teratoma retroperitonial – Caracteriza-se por lesão 
predominantemente cística contendo gordura e calcifi-
cações, sendo este achado sugestivo de teratoma maduro 
(Figura 2). Os teratomas imaturos, por outro lado, são in-
comuns e indistinguíveis da variante benigna apenas pelas 
características de imagem(3,5,33).

Figura 2. Teratoma maduro em mulher de 23 anos. A imagem de TC demons-
tra massa retroperitonial com componentes de gordura, áreas císticas e 
calcificações de permeio (seta). Estes achados em conjunto, com destaque 
para componente adiposo, sugerem a possibilidade de lesão de origem ger-
minativa. Observa-se deslocamento anterior da aorta em relação ao corpo 
vertebral – sinal indireto de localização retroperitonial (cabeça de seta). A 
confirmação diagnóstica foi por biópsia percutânea.
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Tumor estromal extragastrintestinal – Neoplasia 
mesenquimal originária das células intersticiais de Cajal, 
localiza-se fora do trato gastrintestinal, sendo o retroperi-
tônio raramente acometido. Caracteriza-se por mutações 
no gene c-kit, sendo histologicamente semelhante ao tu-
mor estromal gastrintestinal. Manifestam-se como mas-
sas homogêneas ou heterogêneas, com necrose central e 
calcificações. O principal diagnóstico diferencial inclui os 
sarcomas(18).

Ponto chave: Calcificação é um achado comum na 
maior parte das lesões retroperitoniais e deve ser associa-
da a outras características de imagem, como gordura, para 
estreitar o diagnóstico diferencial. Em relação ao lipossar-
coma, a presença de calcificação, nódulos com realce e cap-
tação no estudo de 18F-FDG PET/CT sugerem componente 
tumoral desdiferenciado.

Estroma mixoide

O estroma mixoide corresponde a uma matriz mucoide 
rica em mucopolissacarídeos e é caracterizado pelo típico 
hipersinal nas imagens ponderadas em T2 na RM e pelo 
realce tardio pós-contraste(1). As principais lesões que con-
têm matriz mixoide são os tumores neurogênicos, o lipos-
sarcoma mixoide e o mixofibrossarcoma(2,31). Destacamos 
o lipossarcoma mixoide e os tumores neurogênicos, que 
podem se originar da bainha neural, do sistema paragan-
glionar ou dos gânglios simpáticos(3).

Tumores neurogênicos – São originários da bainha 
neural e englobam os schwannomas e os neurofibromas.

Os schwannomas são os tumores benignos de bainha 
neural mais frequentes, comuns em adultos jovens, e podem 
estar associados a neurofibromatoses(1,10,11,34). Nos exames 
de imagem, manifestam-se como massas de morfologia oval 
ou esférica, circunscritas, com realce heterogêneo e frequen-
temente localizadas na região paravertebral(3,11). Na RM, 
a intensidade de sinal varia dependendo do tipo de tecido 
predominante, por exemplo, o característico hipersinal em 
T2 relacionado à maior quantidade de estroma mixoide(1,10). 

Além disso, podem comprimir estruturas adjacentes, depen-
dendo da localização e do tamanho(10,34). O tratamento de 
escolha consiste em cirurgia, principalmente se as lesões são 
grandes ou sintomáticas, ou no seguimento dos casos assin-
tomáticos ou com alta morbidade cirúrgica(3,4,13).

Os neurofibromas caracterizam-se pela proliferação 
de todos os elementos da estrutura nervosa e tendem a 
determinar expansão difusa do nervo(10). Manifestam-se 
como massas com atenuação de partes moles, hipointen-
sas nas imagens ponderadas em T1 e com sinal variável 
em T2 na RM(3). Outras características incluem a presença 
de degeneração mixoide, aspecto em alvo e realce variável 
pelo contraste(3,27). Geralmente, apresentam morfologia 
fusiforme, com orientação longitudinal em relação ao 
trajeto do nervo acometido, ou podem cursar com alarga-
mento de forame neural quando se originam das raízes 
nervosas espinais(3). Os neurofibromas plexiformes retro-
peritoniais são tipicamente bilaterais e simétricos e se-
guem a distribuição do plexo lombossacral, sendo quase 
exclusivos da neurofibromatose tipo I(3,11). É 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 
originárias de qualquer célula da bainha neural, incluindo 
o schwannoma maligno e os neurofibrossarcomas. Aco-
metem uma faixa etária em torno dos 20–50 anos e estão 
fortemente associados à neurofibromatose tipo I(35,36).

Em relação aos tumores neurogênicos originários do 
sistema paraganglionar, destacam-se os paragangliomas 
retroperitoniais, que são oriundos de células cromafins 
remanescentes em sítios extra-adrenais. O retroperitônio 
é a localização extra-adrenal mais comum dos paragan-
gliomas, originando-se mais frequentemente nos corpos 
de Zuckerkandl (localizados na região para-aórtica próxi-
mos à origem da artéria mesentérica inferior)(3,11,14). São 
caracterizados por massas heterogêneas, com hemorragia, 
necrose central (40%), calcificações puntiformes e nível 
líquido-líquido. Na RM, apresentam hipersinal ou sinal 

Figura 3. Lipossarcoma desdiferenciado. A: Homem, 58 anos. A imagem de TC demonstra lesão infiltrativa com componentes sólidos e adiposos (seta). Ob-
serva-se deslocamento do rim direito (cabeça da seta), inferindo localização no espaço pararrenal posterior e foco de calcificação sugerindo desdiferenciação 
tumoral (círculo). B,C: Mulher, 44 anos. A imagem de RM ponderada em T1 com saturação de gordura e após injeção de contraste (B) demonstra lesão infiltra-
tiva contendo gordura (perda de sinal) e nódulos infiltrando a parede abdominal (seta). Foi realizada biópsia percutânea dos nódulos por ultrassonografia e a 
18F-FDG PET/CT demonstrou hipermetabolismo (seta em C), correspondendo aos focos de desdiferenciação.
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heterogêneo em T2 e intenso realce pelo contraste(3,5,11). 
Alguns casos podem cursar com hipersecreção de cateco-
laminas(2,3,33). Aproximadamente 40% dos paragangliomas 
retroperitoniais são malignos, geralmente apresentando-se 
com necrose e metástases a distância(27,33,37). Os estudos 
de imagem funcionais são úteis para a localização do tumor 
e das metástases a distância, destacando-se a cintilografia 
com MIBG, a 18F-FDG PET/CT e a 68Ga-dotatate PET/
CT, esta última superior para detecção de lesões(38,39) (Fi-
gura 4). A ressecção cirúrgica é o tratamento de escolha e 
mesmo nos casos metastáticos, pois se associa com a me-
lhora da sobrevida(3,37).

O grupo dos tumores neurogênicos derivados de gân-
glios simpáticos compreende os ganglioneuromas, neuro-
blastomas e ganglioneuroblastomas, sendo esses dois úl-
timos mais comuns na faixa etária pediátrica(27). Os gan-
glioneuromas são tumores benignos de crescimento lento 
localizados ao longo do plexo simpático paravertebral, 

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

Figura 4. Paraganglioma retrope-
ritonial em homem de 24 anos. As 
imagens de TC (A) e 18F-FDG PET/
CT (B) demonstram lesões nodu-
lares hipervascularizadas e com 
hipermetabolismo glicolítico ad-
jacentes à bifurcação aortoilíaca.

geralmente no mediastino posterior e no retroperitônio. 
Manifestam-se como massa bem definida, com atenuação 
inferior à do músculo, e podem conter estroma mixoide 
e calcificações puntiformes(1,3) (Figura 5). Na RM, apre-
sentam hipossinal homogêneo em T1 e sinal variável em 
T2. Na metade dos casos, podem ser funcionantes (pro-
dução de catecolaminas e hormônios androgênicos)(2,11). 
O diagnóstico baseia-se no estudo anatomopatológico e a 
ressecção cirúrgica completa é o tratamento de escolha, 
principalmente quando sintomáticos(40). Entretanto, exis-
tem especialistas que preconizam o controle por imagem, 
que deve ser realizado com cautela pela possibilidade de 
coexistência de componentes pouco diferenciados(40,41).

Lipossarcoma mixoide – Acomete indivíduos numa 
faixa etária entre os 40–60 anos e é mais comum nas ex-
tremidades, principalmente nos planos profundos da coxa, 
mas podem se originar ocasionalmente no retroperitô-
nio(11,31). Contém componentes não adiposos e adiposos 

mixoides, os quais determinam o aspecto pseudocístico nos 
estudos de imagem, assim como realce lento e progressivo 
pelo meio de contraste(3,11,18). O conteúdo adiposo corres-
ponde, geralmente, a menos de 10% do volume tumoral(31).

Mixofibrossarcoma – Previamente denominado his-
tiocitoma fibroso maligno mixoide, acomete indivíduos com 
idade média de 65 anos e se origina no retroperitônio em 
cerca de 8% dos casos. Os achados de imagem são inespecí-
ficos, com padrão variável devido à presença de estroma mi-
xoide, tecido fibroso e celular, hemorragia e necrose associa-
dos ou não a presença de nível líquido ou pseudocápsula(31).

Ponto chave: Estroma mixoide é um achado comum a 
um grande grupo de tumores retroperitoniais e é caracteri-
zado pelo aspecto pseudocístico e característico hipersinal 
nas imagens ponderadas em T2 na RM. As relações anatô-
micas da lesão, como estruturas nervosas ou corpos de Zu-
ckerkandl, assim como presença de síndromes genéticas, 
ajuda a estreitar o diagnóstico diferencial.
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Necrose

A necrose é um achado característico de neoplasias de 
alto grau, geralmente indicando mau prognóstico e sendo 
encontrado nos tumores retroperitoniais malignos mais 
frequentes, descritos a seguir(1,3).

Leiomiossarcoma – Corresponde ao segundo tumor 
retroperitonial primário mais comum em adultos entre 
50–60 anos e se origina de tecido muscular liso retroperi-
tonial, da parede vascular ou de remanescentes embrioná-
rios dos ductos de Wolff(11,14,18). Na imagem, caracteriza-se 
por massa volumosa com necrose, hemorragia ocasional e 
com envolvimento contíguo de estrutura vascular, sendo 
as calcificações e a gordura intralesional incomuns(3,18,32) 
(Figura 6). São descritos três padrões de crescimento nos 
estudos de imagem, os quais compreendem o extravascu-
lar, o intravascular e o combinado(11,19). O tratamento é 
difícil, pela complexidade cirúrgica, em razão do tamanho 
e da extensão tumoral, entretanto, a cirurgia permanece 
como o tratamento de escolha. A recorrência tumoral é 
frequente(19,42). A quimioterapia também é uma opção te-
rapêutica, mesmo com finalidade paliativa(13,22,43).

Sarcoma pleomórfico indiferenciado – Anterior-
mente conhecido por histiocitoma fibroso maligno, foi 
reclassificado pela Organização Mundial da Saúde em 
2013(31). O sarcoma pleomórfico indiferenciado é con-
siderado o terceiro tumor retroperitonial mais comum 
e geralmente surge entre os 50–70 anos de idade(11,31). 
Os achados de imagem caracterizam-se por massas volu-
mosas e infiltrativas, com realce heterogêneo e áreas de 

necrose, hemorragia, fibrose, calcificações (20%) com ou 
sem pseudocápsula(4,5,18,31). O tratamento de escolha é a 
ressecção cirúrgica e o prognóstico é diretamente relacio-
nado ao grau tumoral, tamanho da lesão e presença de 
metástases(19).

Lipossarcoma pleomórfico – É um tumor agressivo 
e heterogêneo, sendo o subtipo menos comum dentre os 
lipossarcomas, caracterizados por áreas de necrose e au-
sência de componente adiposo evidente nos estudos de 
imagem, sendo indistinguíveis de outros tumores sólidos 
retroperitoniais(3,14,18).

Ponto chave: Lipossarcoma, leiomiossarcoma e sar-
coma pleomórfico indiferenciado são os tumores mesen-
quimais malignos mais frequentes do retroperitônio, sendo 
a necrose uma característica comum a este grupo e que 
denota agressividade.

Aspecto cístico

Alguns tumores retroperitoniais possuem aspecto cís-
tico e o linfangioma é a principal lesão a ser considerada no 
diagnóstico diferencial.

Linfangioma cístico – É uma malformação linfática, 
benigna e de crescimento lento, causada por uma falha na 
comunicação dos canais linfáticos retroperitoniais com o 
sistema linfático principal(33). Pode apresentar conteúdo 
seroso, quiloso, hemorrágico ou misto e caracteriza-se por 
massa cística uni ou multilocular, de paredes finas e com 
atenuação variável, dependendo do conteúdo intralesional 
(Figura 7). O tratamento de escolha é a ressecção cirúrgica 
no caso de lesões volumosas, de crescimento rápido ou de 
pacientes sintomáticos. Para os demais pacientes, a con-
duta conservadora e o seguimento por imagem devem ser 
considerados(3,4,8).

Mesotelioma cístico – É uma neoplasia benigna rara, 
de origem mesotelial, e caracteriza-se por lesão cística, de 

Figura 7. Linfangioma cístico retroperitonial em homem de 37 anos. A ima-
gem de TC  demonstra lesão cística retroperitonial (seta), que desloca as al-
ças intestinais anteriormente e apresenta contato com o pâncreas. Foi reali-
zada ressecção cirúrgica e o anatomopatológico demonstrou proliferação de 
vasos linfáticos dilatados, sem atipias, compatível com linfangioma.

Figura 6. Leiomiossarcoma retroperitonial em mulher de 56 anos. A imagem 
de TC demostra volumosa lesão retroperitonial com realce heterogêneo e com 
focos de necrose. Observa-se amplo contato com a veia cava inferior (seta).
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dimensões variadas, com paredes finas e indistintas de ou-
tras massas císticas do retroperitônio(14,33). Embora casos 
de transformação maligna já tenham sido descritos, alguns 
autores defendem que não existe potencial maligno para 
essas lesões(44). Dessa forma, recomenda-se controle pe-
riódico por imagem para pacientes não candidatos a ci-
rurgia. Outras lesões císticas menos comuns incluem os 
cistos müllerianos, cistos epidermoides, pseudocistos não 
pancreáticos, cistoadenoma/cistoadenocarcinoma(1,14,33). 
Ainda merece destaque que alguns schwannomas e para-
gangliomas podem ser completamente císticos e devem ser 
incluídos no diagnóstico diferencial(33,34).

Ponto chave: O manejo das lesões retroperitoniais cís-
ticas é um dilema clínico, em que as principais opções são 
a investigação por biópsia percutânea, seguimento clínico 
ou mesmo a excisão cirúrgica caso sejam sintomáticas(33).

Vascularização

A vascularização tumoral auxilia na caracterização 
das massas retroperitoniais. Dentre as lesões 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(1).

Lesões com “padrão em manto”

O comportamento da lesão auxilia no diagnóstico di-
ferencial, principalmente pelos padrões de crescimento, 
extensão e relação com as estruturas adjacentes. O termo 
“padrão em manto” é utilizado para as lesões que envolvem 
as estruturas adjacentes, sem sinais evidentes de infiltração.

Linfoma – É a neoplasia maligna retroperitonial mais 
comum e corresponde ao principal tumor composto por 
células pequenas e redondas e tipicamente se apresenta 

como massa para-aórtica ou pélvica, que envolve as estru-
turas ao redor, de aspecto homogêneo e hipovascular(1,3–5). 
A necrose e as calcificações são incomuns antes do tra-
tamento(3). Em relação ao diagnóstico, estadiamento e 
avaliação durante o tratamento, a 18F-FDG PET/CT é o 
exame padrão. No entanto, a avidez pela FDG depende 
de fatores como características histológicas, grau e proli-
feração tumoral(45,46). 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)(45,47). O tra-
tamento baseia-se na quimioterapia aliada a radioterapia 
consolidativa ou imunoterapia, conforme o subtipo histo-
lógico(46). Um diagnóstico diferencial importante é a lin-
fonodomegalia metastática, que apresenta aspecto similar 
nos estudos de imagem(4,5).

Doença de Erdheim-Chester – É uma histiocitose de 
células não Langerhans, rara e de origem desconhecida, 
que representa inflamação multissistêmica por histiócitos 
e comumente acomete indivíduos do sexo masculino com 
idade entre os 40–60 anos. Há acometimento retroperito-
nial em 29% dos casos, que se caracteriza por tecido de 
partes moles com atenuação homogênea na TC, hipossinal 
a isossinal em T1 e hipersinal em T2 na RM(3,5,48,49). O en-
volvimento circunferencial da aorta e do espaço perirrenal 
bilateral e simétrico é característico. Os ureteres também 
podem estar envolvidos(3,48,49) (Figura 8). O diagnóstico 
baseia-se na identificação de achados histopatológicos es-
pecíficos em um contexto clinicorradiológico apropriado. 
São frequentes as alterações ósseas, e mesmo nos casos de 
elevada suspeita clínica a biópsia é usualmente necessária 
para confirmar o diagnóstico(48). Em razão da raridade da 
doença e dos escassos estudos randomizados, há pouco co-
nhecimento sobre o tratamento específico, que se baseia 

Figura 8. Padrão em manto. Doença de Erdheim-Chester em homem de 62 anos. As imagens de TC (A,B) demostram tecido sólido perirrenal (padrão em manto) 
envolvendo o hilo renal (seta em B). Não foi observada hidronefrose bilateral.
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em corticoterapia, uso de imunomoduladores e agentes ci-
totóxicos, entre outros(48,49).

Fibrose retroperitonial – É uma condição rara, mais 
comum no sexo masculino, e classificada nos subtipos 
idiopático ou secundário(3,4,50). A forma idiopática repre-
senta dois terços dos casos e a secundária está relacionada 
a neoplasias, infecções, traumas e outras condições. Nos 
exames de imagem, caracteriza-se por tecido com atenua-
ção de partes moles e homogêneo, que circunda a aorta 
abdominal e as artérias ilíacas e que pode envolver estru-
turas adjacentes, como os ureteres e a veia cava inferior, 
determinando obstrução ureteral e trombose venosa(4,50). 
Na RM, apresenta intensidade de sinal em T2 e padrão 
de realce variáveis, conforme a atividade da doença(3). O 
tratamento da forma idiopática consiste em corticoterapia, 
e em alguns casos o tamoxifeno tem sido bem efetivo. Nos 
casos secundários, o tratamento baseia-se no manejo da 
causa primária(3,4,50).

Ponto chave: Lesões retroperitoniais com padrão em 
manto englobam desde lesões benignas até malignas (por 
exemplo: linfoma), geralmente de tratamento medicamen-
toso/quimioterápico, sugerindo que a biópsia percutânea 
pode ser importante ferramenta no manejo clínico inicial. 

ALGORITMO DIAGNÓSTICO E MANEJO CLÍNICO

Apresentamos um algoritmo com o objetivo de auxiliar 
no diagnóstico diferencial das principais massas retrope-
ritoniais primárias por meio da análise das características 

de imagem citadas anteriormente (Figura 9). Na Figura 10 
são abordadas as principais condutas no manejo das lesões 
retroperitoniais primárias.

CONCLUSÃO

As lesões retroperitoniais primárias são raras e repre-
sentam um desafio diagnóstico, devido à superposição dos 
achados de imagem. O conhecimento das características 
de imagem ajuda a estreitar o diagnóstico diferencial e 
orientar a decisão clínica.
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