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La extension de este capitulo varia con los criterios clinicos
y quirurgicos que delimitan el territorio, pues de su amplitud
depende el nimero de blastomas que alli deben ubicarse y des-

cribirse.

El patélogo encuentra algunos aspectos interesantes, como
el de los tumores derivados de gérmenes ectdpicos y restos em-
brionarios, que suscitan problemas de identificacién y clasifica-
cion histogenética; pero en general, los demas tumores reprodu-
cen la morfologia con que se muestran en otras regiones, y mas
especificamente, en las llamadas “partes blandas”, modificada en
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el grado que una larga evolucion, silenciosamente mantenida en
el ambito retroperitoneal, origina en el volumen y en las propa-
gaciones intersticiales y yuxtaviscerales. Hay una agravacion del
comportamiento tumoral, traduciendo la potencialidad infiltrante
y metastasiante que no alcanza a manifestarse en otros sitios,
donde su temprana expresion clinica permite un tratamiento
precoz.

Seguramente el tema tiene mas interés para el clinico y
para el cirujano, pero no estrictamente desde el punto de vista
oncoldgico, sino como un aspecto particular del confuso y ex-
tenso grupo de las tumefacciones retroperitoneales que tienen
que encarar clinica y operatoriamente, buscando distinguir entre
tumefacciones inflamatorias, colecciones liquidas de diversa na-
turaleza, y neoplasmas, sean éstos primitivos, metastasicos, pro-
pagados o expresion local de una enfermedad neoplasica sisté-
mica.

Los tumores primitivos retroperitoneales (en el concepto
restringido que explicaremos mas adelante) son poco frecuen-
tes; individualmente, los cirujanos generales tienen oportunidad
de tratar pocos casos y ellos pueden ser de naturaleza muy dife-
rente. Las comunicaciones aisladas muchas veces enfatizan as-
pectos clinicos u operatorios y son poco explicitas en la identifi-
cacion histologica del tumor. Aunque cada vez se comunican
mas observaciones de esta naturaleza, debe concederse mayor
valor, por lo menos desde el punto de vista anatomopatoldgico, a
las casuisticas de conjunto provenientes de centros especializa-
dos en el diagnodstico y tratamiento, que suponen un criterio ta-
xondémico histolégico mas uniforme, y una vigilancia mejor con-
trolada del prondstico deducido de la morfologia tumoral.

I— DELIMITACION DEL TEMA

Desconcierta el reducido numero de trabajos de conjunto
y la abundancia de clasificaciones, pero se explica por muchas
razones: 1) no hay uniformidad de criterio para limitar el es-
pacio retroperitoneal; 2) la variedad de tumores, algunos de
naturaleza incierta, impide la adopcion de un criterio taxonémico
unitario, morfologico o histogenético; 3) el analisis parcializado
de un neoplasma cuando el cirujano sélo puede extraer un frag-
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mento para examen histolégico, obstaculiza su interpretacion
como lesién primitiva o secundaria; 4) los neoplasmas primi-
tivos del espacio son una parte del conjunto mas vasto de tumo-
raciones, con las que se confunden y de las que deben distin-
guirse.

Seguramente esta ultima consideracion es el mayor escollo
para que una clasificacién anatomopatoldgica de los blastomas
retroperitoneales satisfaga al clinico, puesto que le informa par-
cialmente sobre la patologia de las tumoraciones de la region.
Pero hay razones practicas que imponen la segregacion de todos
los procesos no blastomatosos, y también de los neoplasmas se-
cundarios (aunque en este punto el criterio no puede ser muy
rigido), porque si no el tema confinaria con un tratado de
Oncologia.

1%) LIMITES DEL ESPACIO RETROPERITONEAL (E.R.P.)

Es un espacio con un volumen “real” y un volumen “poten-
cial”, que puede alcanzar dimensiones imprevistas si su ocupacion
es lentamente progresiva, y los tumores que asi crecen pueden
alcanzar tales dimensiones que dificultan el reconocimiento del
punto de origen. Melicow (citado por Pellegrini y Caraffa} llama
e.r. p. actual al que esta ocupado por visceras, y e.r. p. potencial
el que contiene a los elementos de relleno y de transito; este
Gltimo se ‘“‘actualiza” cuando en él se desarrollan tumores.

Anatomicamente, no hay razones mas que de orden practico
para segregar el espacio subperitoneal pélvico, que se continua
ampliamente con el compartimento medio, prevertebral, del e. r. p.

Embriolégicamente tampoco habria razones radicales para
excluir los prolongamientos mesentérico, epiploico y mesosvisce-
rales, pues las fascias de acolamiento no los separan definitiva-
mente del compartimento retroperitoneal primitivamente unico.

De modo que el concepto restringido de e.r.p. enmarcado
sencillamente entre el diafragma por arriba; el plano ideal que
pasa por la linea innominada de ambos huesos iliacos, por abajo;
lateralmente por el borde anterior del cuadrado lumbar; atras
por el plano esquelético 6steomuscular y, adelante, por el peri-
toneo posterior, resulta de consideraciones practicas, de indole
diagnoéstica clinicorradioldgicas, y de abordaje quirdrgico, facili-
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tando la individualizaciéon de una topografia que desde el punto
de vista patoldgico se distingue mejor de la pelviana, y de la
intraperitoneal (abdominal).

29) INDIVIDUALIZACION
DE T.08 TUMORER PRIMITIVOS DE]L I R.P,

a) Obviamente, por definicion, se excluyen todas las neo-
formaciones que no son blastomatosas: granulomas inflamatorios,
hematomas, colecciones liquidas (quilosas, biliares, urohematicas),
generalmente de origen traumatico, y la hidatidosis equinoco-
cosica.

b) Se eliminan todos los neoplasmas secundariamente alber-
gados en el e. r. p., sea por traslado metastasico o propagados des-
de las paredes y del espacio pelviano. Parece arbitraria esta ex-
clusiéon de los tumores del “‘continente” y del espacio pelviano;
pero si clinicamente pueden confundirse, operatoriamente impli-
can una conducta diferente. No siempre es facil esta distincién,
y muchas casuisticas y algunas clasificaciones estan complicadas
con observaciones asi discutibles.

¢) Los neoplasmas primitivos del rinoén, suprarrenal, pan-
creas y porcion subperitoneal del duodeno tienen una sintomato-
logia particular vinculada al trastorno funcional de la viscera
que los alberga que, generalmente, orienta con seguridad el diag-
noéstico; su tratamiento debe encarar la repercusion funcional en
el aparato originario; la histologia es casi siempre seguro factor
de identificacion. Hay acuerdo unanime en excluir los tumores
viscerales del grupo de tumores primitivos del e. r. p.

d) Asi se llega a circunscribir razonablemente el nimero
de los blastomas que pueden considerarse primitivamente retro-
peritoneales, facilitando su clasificacion organica. Los tumores
primitivos del e. r. p. serian los que se originan en los intersticios
interviscerales, segn la feliz expresiéon de Pieragnoli y Zampi,
cuya sintomatologia poco expresiva y tardia es independiente de
un trastorno funcional visceral primario.

Estos intersticios retroperitoneales, inter y periviscerales (el
espacio “potencial” de Melicow) estan ocupados por una atmos-
fera conjuntiva areolar y adiposa de relleno y acolchonamiento,
por la que transitan elementos vasculares sanguineos y linfaticos
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y nerviosos, con sus estaciones intermedias -(ganglios linfaticos y
nerviosos del simpatico), y donde pueden hallarse restos embrio-
narios de diversa naturaleza: 1) como gérmenes ectdpicos anor-
malmente desplazados, que pueden evolucionar luego como es-
tructuras adultas similares a las que estaban originariamente des-
tinadas, o como formas inmaduras, y 2) otros como vestigios de
estructuras embrionarias transitorias incompletamente involucio-
nadas (restos mesonéfricos).

.3%) TUMORES RETROPERITCNEALES INTERSTICIALES
Y TUMORES PERIRRENALES

Las clasificaciones que toman al rindén como referencia topo-
grafica de los tumores del e.r. p. originan denominaciones ambi-
guas y confusas.

El rindn tiene una capsula fibrosa propia, visceral, y una en-
voltura adiposa perivisceral, que por lo menos en la parte infe-
rior de la vaina periureteral se continuia con la atmosfera célulo-
adiposa retroperitoneal. Si por razones anatomoquirurgicas y de
patologia se considera a la grasa perirrenal (por dentro de la
fascia de Zuckerkandl) como parte de la topografia visceral, de-
biera considerarse a los tumores alli desarrollados, esencialmente
lipomatosos, junto con los nacidos de la capsula fibrosa renal, es
decir, como tumores renales, y excluirlos del tema. Serian tumo-
res de la ‘‘capsula renal”, entendiendo por tal la envoltura fi-
brosa visceral y la atmodsfera adiposa perirrenal, lo que es una
consideracion anatomica abusiva.

Adami en 1897 utilizé la expresion “perirrenales” para los
tumores de la capsula (?) fibroadiposa del rifion. Luego Heyder
los llamé ‘“‘pararrenales”, y de alli surgié una terminologia con-
fusa.

Albarran e Imbert (1903) designaron como ‘‘paranefriticos”
a los tumores derivados de la capsula (?) fibroadiposa renal y
de otros sitios retroperitoneales contiguos al rinén. Todavia en
1919 Lecene continué empleando esta nomenclatura con igual sig-
nificado topografico.

Baiocchi en 1938 separa los tumores perirrenales (originados
en la capsula fibroadiposa renal) de los pararrenales (origina-
dos en el tejido céluloadiposo retroperitoneal). Como también
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excluye los tumores vasculares, nerviosos y linfaticos conside-
rando que derivan de ‘‘6rganos” retroperitoneales, resulta que
para este autor los tumores pararrenales, por detras de la fascia
de Zuckerkandl, serian los unicos retroperitoneales.

Histotopograficamente considerados, los tumores de la cap-
sula fibrosa del rinén deben considerarse como viscerales, por
mas que se exterioricen al retroperitoneo en su crecimiento. En
vez, los tumores de la envoltura o capsula adiposa perirrenal
deben considerarse retroperitoneales en sentido anatomopatolo-
gico topografico. Lo que sucede es que los tumores lipomatosos
de la grasa perirrenal, por dentro de la vaina suprarreno-reno-
ureteral, mantienen y refuerzan una vinculacién anatémica tan
intima con la viscera, que clinica y quirurgicamente deben ma-
nejarse como neoplasmas primitivos del rinén. Es, pues, por
razones anatomoquirurgicas que los clinicos segregan los lipomas
perirrenales, del grupo anatomopatologico de los tumores pri-
mitivos del e.r. p.

Los ganglios linfaticos, ganglios nerviosos, vasos y nervios
no traducen sus tumores por trastornos funcionales especificos,
y no hay razbén para considerarlos como “6rganos”, sino como
integrando el intersticio retroperitoneal, junto con los tejidos de
relleno y acolchonamiento.

Las consideraciones precedentes pueden resumirse en el si-
guiente cuadro, que circunscribe el tema de los tumores primi-
tivos del intersticio retroperitoneal.

TUMORACIONES RETROPERITONEALES

a) No blastomatosas:
Tnflamatorias.

Hemorragicas.

urohemiticas,

Coleceiones liquidas ............... biliares,
quilosas.
Parasitarias  .......... ... .0 { equinococosis,

b) Blastomatosas:

{ de las visceras retroperitoneales,

Primitivas .. ... ool . o .
zde loz intersticios retroperitoneales.

{ metastésicas,

Secundarias .........o00 o e z propagadas de la veeindad.
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49) CLASIFICACION
DE LOS TUMORES PRIMITIVOS DEL E.R.P.

La complejidad morfolégica y la variedad histogenética de
estos tumores, y la variada delimitacién topografica del tema,
han propiciado tantas clasificaciones, casi como autores se ocu-
pan del tema.

a) Las clasificaciones histogenéticas tienen dificultades
para ubicar algunas especies neoplasicas. Hay un grupo de tu-
mores de morfologia epitelial, pero de histogénesis todavia liti-
giosa Es probable que la duda resulte a veces de una incom-
pleta historia natural del tumor, porque el examen bidpsico
parcializado no permite resolver si aquél es realmente primi-
tivo o metastasico de un carcinoma ignorado. Pero igual queda
un grupo de neoplasmas de filiacién epitelial, llenando todos
los requisitos de un origen primitivo retroperitoneal, cuya cito-
arquitectura no alcanza para confirmar la hipétesis histogené-
tica, como sucede con los carcinomas supuestamente derivados
de restos del blastema renal, con los paragangliomas no croma-
finicos, etc.

b) Los feocromocitomas pueden ocupar lugar distinto, se-
gun que las clasificaciones sean morfolégicas o embriologicas.
Son tumores de reconocida filiacién nerviosa (neuroectodérmi-
ca), pero su morfologia celular, disposiciéon arquitectural y su
funcioén inclinan a considerarlos como tumores epiteliales de tipo
glandular endocrino. Realmente, su estudio junto a los tumores
especificamente de células nerviosas, tiene algo de artificial.

c) Escollo para una clasificacion sencilla lo constituyen los
neoplasmas y formaciones tumoriformes originadas en trastornos
disembrioplasicos y en regresiones incompletas de gérmenes em-
brionarios, que crecen con apariencias de ambigua interpretacion
hamartomatosa o neoplasica (caso de los quistes wolffianos, quis-
tes celomicos, etc.).

d)} Algunos autores eliminan los tumores del tejido linfoi-
deo, considerando que en el retroperitoneo son manifestacion lo-
cal de una enfermedad sistémica, actual o futura (un criterio
que la experiencia demuestra que no es absoluto), o que son
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tumores de estructuras diferenciadas y no de tejidos propiamente
intersticiales (con criterio analogo debieran excluirse los tumo-
res de los ganglios simpaticos, de los nervios, vasos sanguineos).

e) No tiene fundamento anatomopatologico la division en-
tre tumores sélidos y quisticos, pues la quistificacion, en sentido
clinico o anatomopatoldgico, es una modalidad evolutiva de mu-
chos tumores so6lidos, que no modifica su naturaleza ni condicion
biolégica. Senala acertadamente Michans que esta insistencia
en separar los tumores en sélidos y quisticos, se explica porque
es la unica orientacion segura que se lleva a la intervencion,
creando la falsa impresion de que un tumor quistico promete una
operacion y exéresis mas facil, y supone un pronéstico mas be-
nigno que el de un tumor sélido.

Dice Ham que hay tres maneras de clasificar los tejidos:
1) morfolégicamente, por su estructura; 2) embriolégicamente,
por su origen en las capas embrionarias y, 3) fisiologicamente,
por su funcién. Y comenta que si cualquier clasificaciéon adhi-
riera estrictamente a uno de estos criterios, ella resultaria apro-
piada y atil. Pero como la mayoria de los autores que proponen
una clasificacién se basan, de modo mas o menos confesado, en
dos o tres de estos criterios, resultan imperfectas en algunos
puntos.

Ham considera que hay cuatro tipos basicos de tejidos en
el organismo, que ellos construyen todas las estructuras, y que
individualmente considerados tienen una apariencia caracteris-
tica que permite reconocerlos con facilidad, pues los distintos
subtipos de cada uno de ellos no modifican fundamentalmente
el modelo basico. Nos parece posible mantener esta clasifica-
cién en el terreno oncolégico. El principal obstaculo para una
clasificacion puramente morfolégica es la interpretaciéon de las
células del revestimiento vascular y de las serosas, y el de los
epitelios de origen mesodérmico. Sobre estos ultimos parece que
actualmente no hay discrepancias en considerarlos morfolégica-
mente epiteliales, independientemente de consideraciones em-
briolégicas. En vez, no hay acuerdo en considerar a los endo-
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telios y mesotelios como epitelios, es decir, como células de
revestimiento interno, y se prefiere mantenerlos como subtipo
del tejido conjuntivo.

Creemos que los tumores del tejido cromafin deben incluir-
se morfolégicamente entre los epiteliales, pues si bien sus célu-
las son de ascendencia nerviosa, su morfologia es la de elemen-
tos epiteliales, su ordenacién sigue el plan de las glandulas de
secrecion interna, y su funciéon es la de una glandula endocrina.
Pellegrini y Caraffa ubican el feocromocitoma extraadrenal en-
tre los tumores epiteliales retroperitoneales, y Ackerman los
describe aparte de los tumores del sistema nervioso simpatico.

Por estas razones, creemos que se puede utilizar una cla-
sificacion morfolégica de los tumores primitivos del e.r. p., si-
guiendo las directivas de la clasificacion histolégica de Ham,
pero nos parece conveniente mantener aun, a los neoplasmas
del tejido angioformador entre los de apariencia conjuntiva, in-
troduciendo una consideracidon histogenética en una ordenacion
que quiere ser morfologica; pero, a nuestro juicio, esto simpli-
fica la exposicion y evita discusiones.

La patologia tumoral desborda los limites de la histologia
normal, y hay necesidad de agregar dos grupos especiales de
tumores, que no alteran significativamente el sentido morfolo-
gico de la clasificacion: los tumores que reproducen tejidos em-
brionarios, y los teratomas.

En el e.r.p. ocurren tumores que reproducen tejidos de
apariencia embrionaria, que conservan un grado de inmadurez
en toda su evolucién sin alcanzar etapas de maduraciéon histo-
légica. Pellegrini y Caraffa colocan aqui a los corioepiteliomas,
los cordomas, los mesoteliomas y los tumores embrinoarios me-
sodérmicos, todos ellos muy raros, muchas veces de identifica-
cion dudosa, y también de interpretacién primaria insegura. Es
un agrupamiento que no entusiasma mucho, pero que soluciona
la ubicacién de raros ejemplares existentes en casi todas las ca-
suisticas y cuya identificacion litigiosa no permite colocarlos en
las variedades morfologicamente definidas. En cuanto a los te-
ratomas, forman un grupo muy especial de tumores, por su he-
terogénea estructura, por la mezcla de tejidos histolégicamente
adultos con tejidos embrionarios, por su origen todavia discu-
tido. Teratomas y tumores embrionarios, son “trastornos em-
briolégicos” inevitables en cualquier clasificacion morfologica.
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Es costumbre en Oncologia complementar la clasificacion de
los tumores con una clasificacion pronodstica de la conducta tu-
moral, separando las formas benignas y malignas. Como expresa
Willis, esta division tiene valor practico, pero biolégicamente es
un criterio taxonémico menos fundamental y a menudo inseguro.
Sobre todo en los tumores conjuntivos, la experiencia demues-
tra que es dificil establecer distinciones morfoldgicas efectivas
para preveer con un satisfactorio margen de seguridad la evo-
lucion. Las formas extremas en la escala de comportamiento
tienen una fisonomia estructural que permite reconocerlas casi
seguramente como benignas o malignas; pero existen formas
intermedias que plantean problemas insolubles en la formula-
cién prondstica; es mejor englobar en una consideraciéon de
conjunto a estos blastomas, senalando, a propédsito de cada uno
de ellos, los rasgos mas utiles para pronosticar la evolucién.

Casi todos los tumores primitivos del e.r.p. tienen repre-
sentantes en otras topografias, especialmente en las llamadas
“partes blandas” (y en realidad el intersticio retroperitoneal
podria equivalentemente considerarse como “partes blandas re-
troperitoneales”); por esto, y por razones de espacio, haremos
una descripciéon sumaria de ellos, insistiendo en algunas parti-
cularidades de evolucién, de histogénesis, y de terminologia.

Toda clasificaciéon en Medicina es esquematica, y la reali-
dad desborda sus limites. La finalidad didactica no puede for-
zar los hechos, y sabemos que muchos tumores indiferenciados
no encontraran ubicacién, sino como “inclasificables”.

II.— DESCRIPCION
DE LOS TUMORES PRIMITIVOS
DEL E.R.P.

1°) TUMORES DE TEJIDOS CONJUNTIVOS,

a) Poco diferenciados:

Tejido mucoso Mixoma y mixosarcuma.
b) Diferenciados:
Tejido fibroso Fibroma y fibrosarcoma.

Tejido adiposo Lipoma y liposarcoma.
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29)

39)

1°)

6°)

Tejido cartilaginoso Condroma y condrosarcoma.

Tejido 6s€0 ..........ccciiiiiinnn Osteoma y Osteosarcoma.
Tejido vascular: Hemangioma.
— sanguineo ................ Hemangioendotelioma.
Hemangiopericitoma.
Hemangiosarcoma.
— linfatico ................. { Linfangioma.
Linfoblastoma folicular gigante.
. . . Linfosarcoma.
Tejido linfopoiético ............. Reticulosarcoma.
lHodgkin.
TUMORES DE TEJIDO MUSCULAR.
a) Misculo liso .................... Leiomioma y leiomiosarcoma.
b) Miseculo estriado ................ Rabdomioma y rabdomiosarcoma.

TUMORES DE TEJIDO NERVIOSO PERIFERICO.

S Schwannoma.

a) De los mervios ...l Neurofibroma.
lS:lT(‘Olll{] neurogénico.
Simpatogonioma.
b) De las células Simpatoblastoma.

l Simpatocitoma.

TUMORES DE TEJIDO EPITELIAL.
Tumores coérticoadrenales.
Feocromocitoma.

Paraganglioma no cromafinico.
{ Wolffianos.

uistes ¥y eistomas ......... .o .00, s .
Q ) 2 Miillerianos.

Carcinomas primitivos de origen indeterminado.

TUMORES DE TIEIJIDOS EMBRIONARIOS.
Corioepitelioma.

Cordoma.

Celotelioma.

Tumores embrionarios mesodérmicos.

TERATOMAS.
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19) TUMORES DE TEJIDOS CONJUNTIVOS

a) Mixomas y mixosarcomas.— El tejido mucoso tiene una
organizacién (células ramificadas, sustancia intersticial mucoide
rica en mucopolisacaridos) similar a la del mesénquima, pero
ademas muestra diferenciacién fibrilar coldgena, aunque muy
escasa. De modo que puede considerarse como una variedad
poco diferenciada aun, del tejido conjuntivo, pero en cierto as-
pecto mesenquimatoso. Algunos autores no describen esta forma
del tejido conjuntivo (Ham, Levi) pero otros la identifican asi
(Branca, Maximow-Bloom). De modo que la ubicaciéon taxonoé-
mica de los tumores que reproducen su estructura, es optativa;
algunos autores los colocan entre los tumores conjuntivos, y
otros en los tumores que reproducen estructuras embrionarias
(el mesénquima, en este caso). Preferimos adherir al primer
criterio por razones de claridad en la clasificacion.

Son tumores generalmente lobulados, envueltos en una fi-
nisima capsula, que pueden tener prolongamientos sinuosos di-
ficiles de reconocer en los intersticios de la regién. Al corte, son
blandos, de color blanquecino azulado, viscosos, ocasionalmente
con focos de reblandecimiento y de hemorragia. Microscépica-
mente recuerdan la estructura del mesénquima, pero tienen di-
ferenciacion fibrilar colagena y argiréfila; la evoluciéon colagena
mas acentuada produce formas transicionales con fibrosarcomas,
especialmente los de origen perineural, donde la presencia de
substancia mucinosa intersticial es interpretada por Willis como
reaparicion de una propiedad mesenquimatosa, concluyendo en
que mixomas y mixosarcomas son simplemente fibromas y fibro-
sarcomas en los que se ha formado mucina intersticial, una mo-
dificacion a la que son proclives muchos tumores conjuntivos
justamente en base a su estirpe mesenquimatica.

Tienen crecimiento fundamentalmente expansivo, y acceso-
riamente infiltrante; de lento crecimiento, alcanzan grandes di-
mensiones, lo que dificulta una exéresis completa, razéon de las
frecuentes recidivas en el e.r.p. y en otras localizaciones. La
recidiva es la expresion maxima de malignidad de estos neo-
plasmas, porque no se conocen casos con metastasis, y en ver-
dad no son recidivas, sino nuevos crecimientos de los restos
dejados inadvertidamente; esta malignidad calificada, local reci-
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divante, justifica mejor la designacion de mixomas malignos,
que la de mixosarcomas. Hay que extirpar el tumor, y la at-
mosfera que lo rodea, porque alli estan los focos que no se ven
ni palpan, y que provocan la recidiva. Las recidivas son tardias
(porque es un tumor que crece lentamente), y admiten sucesi-
vos tratamientos quirurgicos que pueden prolongar la vida, como
en la conocida referencia de Stout, por 36 anos, mediante ocho
intervenciones efectuadas en la region cervical.

Dixon y Vadhein (1944) citan el caso de un vardn de 55 afnos
al que se le extirpdé un mixoma retroperitoneal de 180 grs., que
recidivo recién a los ocho anos, adhiriendo al colon derecho y
cava inferior. De acuerdo a todas las estadisticas, los tumores
mixomatosos son muy raros en el e.r.p. pueden ocurrir en

cualquier edad, y en los ninos generalmente se inician en el
sistema urogenital.

b) Fibromas y fibrosarcomas.— “Es extraordinariamente
dificil resolver si hay un verdadero tumor benigno compuesto
de fibroblastos” (Stout, 1953). Esta expresion resume las dudas
del autor para distinguir entre hiperplasias fibromatosas de di-
versa naturaleza, a veces ¢e apariencia ‘“cicatrizal”, y las neo-
plasias que reproducen el tejido conjuntivo fibroso.

La frecuencia con que tumores de estructura conjuntiva fi-
brosa adulta, bien diferenciada, recidivan después de una exé-
resis considerada completa; la propension de algunos individuos
para desarrollar proliferaciones fibromatosas de dificil clasifica-
cion morfoldgica como hiperplasias “cicatrizales” o neoplasias;
y las metastasis que pueden aparecer después de largas evolu-
ciones trastornadas por sucesivas recidivas y exéresis, han incli-
nado a los patdlogos a considerar con desconfianza a todo este
grupo de neoformaciones conjuntivas adultas, a pesar de su apa-
riencia circunscripta y microscopicamente madura.

Como sucede con otros tumores conjuntivos, la malignidad
sorpresivamente manifestada en clinica puede deberse a un exa-
men histolégico insuficiente, que ignor6é zonas de mejor defini-
cion sarcomatosa; inversamente, la curacion por exéresis prima-
ria de un tumor con caracteres histologicos de malignidad de
grado medio, se explicaria por razones de ubicacion y de volu-
men, favorables a una extirpacion amplia del tumor y el terreno
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tumorigénico adyacente, como es el caso de los fibromas mesen-
téricos, que aunque raros, son mas frecuentes que los del e.r. p.

En resumen, en los tumores fibromatosos mas que en otras
clases de tumores conjuntivos, se debe ser muy cauto para de-
ducir un pronostico, de la estructura histolégica que parece ino-
cente. Este criterio justifica una clasificacion que podria inter-
pretarse como anatomoclinica, que ignora a los fibromas, y que
considera a todos los tumores fibroblasticos como sarcomas, se-
parandolos en fibrosarcomas de baja malignidad (local, recidi-
vante} y fibrosarcomas de elevada malignidad (metastasiante).
Hay formas intermedias dificiles de clasificar histologicamente
entre el fibrosarcoma bien diferenciado, y el fibrosarcoma agre-
sivo, metastasiante, de rapido curso. La densidad celular, el ati-
pismo citologico, la frecuencia de mitosis, la escasa formacion de
substancia colagena y reticulinica, la pobre ordenacion fascicular
de células y bandas colagenas, los focos de necrosis (traduccion
de un rapido crecimiento), son caracteres que permiten clasifi-
car las formas malignas, con seguridad. Paradojalmente, la for-
macion de una especie de capsula por la reaccion de los tejidos
vecinos, o por el apretamiento periférico de los componentes del
tumor, que produce cierta delimitacion periférica blastomatosa,
es mas propia de las formas malignas, mientras que las fibroma-
tosis son de contornos difusos y seudoinfiltrantes.

Los fibromas primitivos del e. r. p. no tienen representantes
en estadisticas extensas, como la de la Universidad de Columbia
expuesta por Ackerman. Pack y Tabah describen dos casos per-
sonales. Pellegrini y Caraffa senalan un nUmero realmente ele-
vado, de acuerdo a la revision bibliografica que hacen. Los fi-
brosarcomas son mas frecuentes, siempre dentro de cifras mo-
destas, si se aceptan soélo aquellas observaciones en que se pudo
caracterizar de modo mas o menos satisfactorio la estirpe fibro-
blastica; porque sucede que frecuentemente el diagndstico de
sarcoma ‘‘fusocelular” identifica una morfologia, pero no carac-
teriza la histogénesis si no precisa histologicamente la natura-
leza de la célula blastomatosa. Esto puede suceder porque no
se buscé de identificar la estirpe del elemento sarcomatoso con
técnicas adecuadas, o porque su inmadurez impidié cualquier
diferenciacion citologica. En estos casos, es mejor clasificarlos,
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provisoriamente, como sarcomas de origen indeterminado. Acker-
man dice que de todos los fibrosarcomas que pudo examinar
satisfactoriamente, sélo dos casos llenaron los requisitos para
corroborar el diagnédstico; los demas resultaron ser liposarcomas,
miosarcomas, etc. Las formas realmente indiferenciadas, Pelle-
grini y Caraffa las clasifican como sarcomas inmaduros.

c¢) Lipomas y liposarcomas.— En el adulto, son los tumo-
res conjuntivos mas frecuentes en las partes blandas, y en el
e.r.p. s6lo son numériamente superados por el linfosarcoma en
la estadistica de Pack y Tabah y en la de Stout (17:24 y 35:51,
respectivamente). Pero también pueden verse en nifos. Aque-
llas cifras se refieren al conjunto global de formas benignas y
malignas, por las dificultades de clasificarlas en un primer exa-
men. Alcanzan las mayores dimensiones citadas en el e.r. p,
mencionandose cifras de 25 y 30 kgs. Primitivamente laterales,
pueden desbordar la linea media y ocupar todo el ambito retro-
peritoneal, ocultando el origen primitivo. Son frecuentes en la
zona yuxtarrenal (para evitar toda discusion sobre el origen
peri o pararrenal) en razén de la abundancia de tejido adiposo
en este sitio, y probablemente también son mas frecuentes en
las mujeres, porque en ellas hay mas tejido adiposo. Como en
la grasa retrorrenal pueden persistir restos de la grasa ‘‘parda”
o embrionaria, algunos tumores reproducen predominantemente
este tipo citoarquitectural.

Son tumores lobulados, generalmente envueltos en una fina
capsula semitransparente que permite reconocer el color ama-
rillo del tejido. De consistencia mas bien blanda, pero modifi-
cada por la necrosis y hemorragia que a menudo complican es-
tos tumores voluminosos, y por las evoluciones mixomatosas o
fibrosas en distintas partes del neoplasma. Las superficies de
seccion, lobuladas, elasticas, humedas, pueden tener areas visco-
sas por componente mixomatoso, y secas, por necrosis.

Microscopicamente, las formas que provisoriamente pueden
considerarse benignas, reproducen el tejido adiposo adulto; areas
con células lipoblasticas fusiformes o estrelladas, pueden inter-
pretarse como focos de crecimiento neoplasico, y probablemente
no modifican la condiciéon benigna; pero la existencia de por-
ciones de estroma mixomatoso, con mayor densidad lipoblastica,
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senalan el vigor del crecimiento tumoral e independientemente
de otras consideraciones deben inclinar al diagndstico de lipo-
sarcoma, de baja malignidad, o recidivante local. E]l aumento de
areas mixoides y de lipoblastos inmaduros sefialan la progresion
hacia formas mas malignas del liposarcoma. Evolucién fibrosa
y metaplasias cartilaginosas no alteran la naturaleza del neo-
plasma, y las designaciones compuestas soélo identifican la plas-
ticidad biolégica de las células mesenquimatosas.

Hay acuerdo general para distinguir una variedad bien di-
ferenciada y otra indiferenciada de los liposarcomas, propuesta
por Stout y fundada en los caracteres histolégicos senalados.
La primera, tiene malignidad recidivante, y el tumor se repro-
duce en las propagaciones intersticiales que escapan a la vista
y el tacto del cirujano, situacion frecuente en el e.r. p. En vez,
el liposarcoma indiferenciado puede metastasiar en el 40 % de
los casos (Stout), y esta condicion altamente maligna puede
reconocerse de entrada por el examen microscopico; la evolucion
sarcomatosa de las recidivas casi siempre resulta de un examen
insuficiente (por razones practicas, derivadas del volumen tu-
moral), que ignord las areas de caracteres més atipicos. Es inte-
resante comprobar, que a medida que se conoce mejor la biolo-
gia de los tumores de naturaleza conjuntiva, aumenta el nimero
de liposarcomas a expensas de los lipomas, en casi todas las ca-
suisticas. La bibliografia nacional registra la observacién de
Folle y Venturino, de un liposarcoma de 5.500 grs., y la de
Lockhart, también de un liposarcoma inextirpable, diagnosticado
por biopsia.

d) y e} Tumores del tejido cartilaginoso y del tejido dseo.
Teoéricamente posibles, las formas benignas y malignas de estos
blastomas no existen practicamente en el e.r. p. Algunas excep-
cionales observaciones (en nuestro medio, las de Piquinela, Bosch
del Marco) son reconocidas o sospechadas como de propagacién
al e.r.p. Otras veces, la biopsia sélo jerarquiza la metaplasia
6sea o cartilaginosa de un tumor de otra naturaleza.

f) Tumores de tejido vascular sanguineo y linfdatico.— Son
muy raros en el e.r.p., aunque los hemangiopericitomas han

aumentado la cifra promedial. En general, hay que coincidir
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con Willis en que “muchos factores complican la discusiéon de
los tumores de los vasos sanguineos y linfaticos”. Es evidente
que predominan los hamartomas angiomatoides sobre los neo-
plasmas genuinamente vasculares; tejidos inflamatorios y repa-
rativos angiomatoides pueden simular tumores; tumores ana-
plasicos, de rapido crecimiento, hemorragicos, exageradamente
vascularizados, simulan angiosarcomas; ulceracion, hemorragia y
trombosis de un angioma hamartomatoso, pueden mpresionar
clinica y microscopicamente como angioma de rapido crecimien-
to, y la existencia de malformaciones similares en otros sitios,
sugiere erroneamente que se trata de metastasis; esta multipli-
cidad de malformaciones vasculares, agregada a su reconocida
falta de circunscripcion periférica, refuerza la errénea sospecha
de malignidad. De modo que, en general, hay que ser cautos en
la clasificacion morfolégica y biologica de las neoformaciones
vasculares sanguineas y linfaticas, evitando interpretarlas apre-
suradamente como blastomas y como malignos.

Los hemangiomas son tumores de las células mesenquimato-
sas angioformadoras, que proliferan en cordones y masas luego
canalizadas y habitadas por las células sanguineas. La morfologia
neoplasica resulta del equilibrio entre la proliferacion celular y
la formacion de vasos. Cuando predomina la primera, la den-
sidad celular complica la interpretacion benigna o maligna del
blastoma. Es preferible llamar genéricamente hemangioendote-
liomas a los tumores con predominante hiperplasia celular, in-
dependientemente de la ubicacion endo o peritelial en relacion
con la pared argirofila del vaso, y en ausencia de caracteres
atipicos evidentes, porque asi se identifica mejor la naturaleza
blastomatosa y la activa proliferaciéon celular, que en estas con-
diciones es de pronodstico reservado, pero no definitivamente
maligno.

La malignidad morfolégicamente constituida por atipismo
citologico, crecimiento desordenado y anastomosado de las cavi-
dades vasculares, la inf:itracion periférica, y las metastasis (que
pueden ser linfaticas aunque se trata de un tumor sanguineo),
se expresa mejor con el término de angiosarcoma, dejando en
segundo término la consideraciéon intra o extravascular del cre-
cimiento angiocelular.
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El hemangiopericitoma, en realidad es una forma de he-
mangioperitelioma, identificada por Stout y Murray porque
ellos creen que las células que rodean los vasos estan vincula-
das con los pericitos de Zimmermann (o células perivasculares
de Rouget), y no son simplemente células angioformadoras.
Quizas el dato mas interesante de este tipo peculiar de blasto-
ma angioblastico, sea la frecuencia de su caracter maligno, pues
de acuerdo a las cifras de Stout, la tercera parte son malignos
y el 50 % (en cifras redondas) de las formas malignas originan
metastasis.

En el e.r. p., los tumores vasculares sanguineos son rarisi-
mos; los hemangiomas propiamente dichos son observaciones
aisladas (brevemente citadas por Ackerman), y a menudo pro-
pagadas al e.r.p. desde estructuras vecinas (misculo, capsula
renal, etc.). Los angiosarcomas son mas excepcionales, y Stout
sélo hallo tres casos en la literatura.

Actualmente, los hemangiopericitomas son mas frecuentes
como tumores vasculares primitivos del e.r.p., lo que sugiere
que antes pudieron ser clasificados de otra manera (fibrosarco-
mas?). En 1951, Stout tenia coleccionados (material propio y
enviado en consulta) 74 hemangiopericitomas benignos y 32 for-
mas malignas; de estas ultimas, 8 eran retroperitoneales. En
1954, Ackerman utiliza el mismo registro oncoldgico, y coloca
todos los hemangiopericitomas retroperitoneales (18 casos), en
las formas malignas no citando ningtn tumor benigno de esa
clase. En nuestro medio, Mendoza y Viola Peluffo comunicaron
una observacién en 1959, agregando los casos de Mac Cormak y
Gallivan, de Melicow y de Pack y Tabah, de la literatura. En
1961, Pellefrini y Caraffa describen un caso en una nina de
12 anos.

Linfangiomas. Son mucho mas raros que los hemangiomas,
en cualquier localizacion que se considere. Predominantemente
originados en lesiones disembrioplasicas, pueden aparecer en to-
das las edades, formando: a) crecimientos linfaticos capilares o
cavernosos con difusion infiltrativa local y, b) dilataciones quis-
ticas uni o pauciloculares, constituyendo los higromas quisticos
linfaticos. Micro o macroquisticos, uni o multiloculares, deben
llenar ciertos requisitos histolégicos para el diagnéstico: revesti-
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miento endotelial, presencia de fibras musculares lisas en la
pared, acompafnamiento de infiltrados linfoideos, existencia de
zonas capilares o cavernosas linfaticas en la vecindad de los quis-
tes mayores, contenido albuminoso o fibrinoso, generalmente con
linfocitos (la presencia, ademas, de glébulos rojos no invalida el
diagnéstico). Landing y Farber expresan que nunca vieron for-
mas de linfangioendotelioma.

Son muy raros en el e.r.p., aunque Ackerman encuentra
cerca de 500 casos de quistes linfaticos en la literatura, pero
muchos de ellos anatdomicamente poco convincentes. En nuestro
medio existen dos observaciones, una citada brevemente por
Lockhart en 1957 y, otra, publicada con detalles por Mendoza
y Delgado Pereyra en 1959.

Pueden alcanzar hasta 25 cms. de diametro las formas esen-
cialmente quisticas. Cuando el contenido es cremoso, amari-
llento, con gl. grasosos y un peso especifico entre 1012 y 1020,
probablemente es una dilatacion linfatica quistica, o una colec-
cién quilosa seudoquistica postraumatica; Ackerman sefala que
los verdaderos linfangiomas quisticos parecen no vincularse con
el sistema linfatico: 1) porque se rellenan poco o nada des-
pués de la aspiracion del contenido; 2) porque no dejan esca-
par linfa al excindirlos y, 3) porque no drenan quilo cuando
se esta obligado a marsupializarlos. No se conocen otras formas
malignas de linfangiosarcoma que las descritas en 1948 por
Stewart y Treves como una proliferacion endotelial linfatica
maligna en los casos de linfoedema croénico, elefantiasico, post-
mastectomia radical.

g) Tumores del tejido linfoideo.— Reproducen el tejido lin-
fopoiético, es decir, las células fijas reticulares y los elementos
fijos y moviles que de él derivan. Constituyen un grupo de
tumores de los que, practicamente, se acepta siempre una evo-
lucidn maligna, precoz o tardiamente evidenciada, generalmente
extendida a otros sectores del sistema, pero a veces sorpresiva-
mente mantenida en el sitio de origen y posibilitando una tera-
péutica eficaz, quirargica y/o radioterapica. Estas formas pri-
mitivamente localizadas (a un territorio linfoganglionar), son
conocidas desde hace mucho tiempo y constituyen el fundamento
de la creencia de que existen formas quirurgicas de los linfo-
blastomas malignos.
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Las formas primitivas retroperitoneales, por definicion, son
aquellas que se inician y demuestran localizadas en los ganglios
de la region, sin evidencia de compromiso de otros territorios lin-
foideos, con examenes hematologicos y citoldogicos medulares ne-
gativos; independientemente de su extension a otras zonas, en
plazos mas o menos largos, es conocido que estas formas estan
lejos de ser raras en el retroperitoneo; Pack y Tabah citan 24
observaciones en su casuistica, y Pellegrini y Caraffa, 7 casos
sobre 54 tumores primitivos retroperitoneales. En cambio, esta
localizacion es rara en relacién al numero total de casos de lin-
fomas malignos en todo el organismo. Pueden observarse en
toda edad, sin predominio de sexo; alcanzan, como otras especies
blastomatosas, grandes dimensiones en razén del espacio que
pueden aprovechar antes de diseminarse o de provocar trastor-
nos mecanicos. Forman masas polilobuladas por conglomeracién
de muchas unidades blastomatosas, y son de consistencia blan-
da, de color blancogrisaceo, de tejidos humedos, salpicados a
veces, de areas necroéticas opacas y granulosas.

Microscopicamente, desde un punto de vista practico, puede
considerarse (Willis) que las diversas formas histologicas son
variaciones morfolégicas y de maduraciéon de una tunica especie
tumoral, que pueden aparecer predominantes o entremezcladas,
intercambiando sus caracteres en el curso de la enfermedad.
Para el manejo anatomoclinico, las formas histologicas pueden
simplificarse en estas cuatro variedades: 1) linfoblastoma fo-
licular gigante; 2) linfosarcoma linfocitico o linfoblastico; 3)
reticulosarcoma y, 4) enfermedad de Hodgkin, esta ultima con-
siderada como una forma de reticulosarcoma con una particular
atmosfera leucocitaria granulomatosa agregada. El linfoblasto-
ma folicular gigante (linfoblastoma macrofolicular de Ruttner
y von Albertini) es la forma de menor malignidad, a veces di-
ficil de distinguir claramente de una hiperplasia folicular cro-
nica simple, que puede transcurrir localizada y lentamente pro-
gresiva por muchos anos, pero que, a menudo, tiene una rapida
evolucion maligna casi siempre de naturaleza reticulosarcoma-
tosa.

La extension neoplasica a otros territorios puede acompa-
fiarse, o no, de repercusion sanguinea, y puede interpretarse:
1) como una generalizacion linfatica o sanguinea de una lesion
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primitivamente unicéntrica, o 2) como la progresion multifo-
cal discontinua de una enfermedad inicialmente sistémica, aun-
que demostrada como tal en sucesivas localizaciones. La per-
sistencia de curas clinicas por mas de diez afnos en varios casos,
después de tratamiento quirurgico y/o radioterapico, incluyendo
algunas observaciones primitivamente retroperitoneales, favore-
ceria la primera hipotesis, pero aparte de toda consideracion
biologica, es indudable que hay formas primitivamente locali-
zadas, que pueden permanecer asi por largo tiempo, y que be-
nefician de un tratamiento quirurgico lo mas amplio posible.
Pero las estadisticas deben especificar si estas evoluciones favo-
rables corresponden a la forma de linfoblastoma macrofolicular,
porque ella ha demostrado ser la de mas baja malignidad.

Estas consideraciones refuerzan el criterio quirurgico en el
tratamiento de formas aparentemente localizadas. Se discute la
oportunidad del tratamiento quirurgico y el radioterapico, pero
cada vez se acepta que en estos casos deben hacerse las dos co-
sas, bien hechas, y de entrada. Es presumible que la radiote-
rapia actie mas eficazmente sobre el lecho o atmdsfera peritu-
moral postquirurgica si se le ahorra la masa neoplasica, y que
la destruccion de tumores voluminosos por la radioterapia pro-
voque reacciones perjudiciales por la reabsorcion de los pro-
ductos de la necrosis tumoral. De modo que parece conveniente
tratar quirargicamente los linfoblastomas malignos primitivos
del e.r.p. cuando las condiciones de exéresis sean favorables
(lo que no parece ser una situacion muy frecuente), dejando
para la radioterapia el tratamiento del lecho operatorio y adya-
cencias.

29y TUMORES DE TEJIDO MUSCULAR

a) Leiomiomas y leiomiosarcomas.— Son raros en el e. . p.,
aunque es posible que algunas formas malignas pasen desaper-
cibidas bajo el rétulo de ‘“‘sarcoma fusocelular”. Histogenética-
mente, se vinculan con fibras musculares vasculares y de restos
wolffianos y mullerianos. Son tumores lobulados, circunscriptos
pero no encapsulados (una diferencia con los neurinomas), de
consistencia generalmente firme, pero modificada por hemorra-
gias, edema, reblandecimientos colicuativos y necrosis. Super-
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ficies de seccion gris rojizas, a menudo con una apariencia fas-
ciculada que puede orientar el diagnoéstico macroscépico. Micros-
cOpicamente, las formas mejor diferenciadas muestran la dife-
renciacion miofibrilar y los nucleos caracteristicos de los leio-
miocitos, que se ordenan en haces entrecruzados, con moderada
trama colagena.

Las formas inmaduras muestran células mas cortas y mas
gruesas, carentes de diferenciacién miofibrilar, a veces de cito-
plasma claro y vacuolizado; la identificacion de una vaina reticu-
linica envolviendo unitariamente las células tumorales, y el ha-
llazgo de formas un poco mas dferenciadas revisando muchas zo-
nas del neoplasma, ayudan a establecer el diagnéstico. Las for-
mas malignas, sarcomatosas, son las que necesitan estas precau-
ciones diagnésticas para evitar confundirlas con sarcomas de otra
histogénesis.

Las formas diferenciadas son de dificil pronoéstico, pues sor-
presivamente muestran una cualidad recidivante y metastasiante
en desacuerdo con la ausencia de atipismo citologico. Claro que
la recidiva local puede ser la consecuencia simplemente de una
exéresis incompleta (el e. r. p. es poco apto para extirpar amplia-
mente los tumores voluminosos), pero las metastasis traducen la
malignidad real del blastoma, independientemente de toda con-
sideracion histolégica. También se repite aqui el error diagnos-
tico imputable a una revisaciéon parcializada de tumores volumi-
nosos, que ignord las zonas mas demostrativas de atipismo.

En términos generales, debe saberse que el pronostico de un
leiomioma histologicamente inocente, siempre impone reservas.
El atipismo histolégico puede, incluso, ser poco demostrativo en
las metastasis hepaticas de un leiomiosarcoma hasta ese momento
inaparente. Stout ha concluido en que, ausentes otros caracteres
de atipismo significativo, la proporcién de mitosis es un indice
de la malignidad pronoéstica. Inversamente, caracteres atipicos
ostensibles pueden encontrarse en neoplasmas que no han tenido
consecuencias alejadas para el enfermo, después de una exé-
resis local y econdémica. Esta imprecisa correlacion biomorfo-
légica de los leiomiomas, indujo a Stout a designar las formas
de ambigua morfologia, como ‘‘leiomiomas malignos”, evitando el
vocablo sarcoma, que le parece excesivamente inquietante para
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el cirujano, y seguramente es la mejor clasificacion provisoria
para los leiomiomas cuyo volumen traduce una larga evolucidn
que puede haber facilitado la emigracion metastasica.

Segun Ackerman, hasta 1951 Stout habia coleccionado 29
leiomiosarcomas y s6lo 6 leiomiomas primitivos del e.r.p. En el
primer trabajo de Golden y Stout, de 8 tumores primitivos del
e.r.p., 3 tenian metastasis en el acto operatorio. El curso silen-
cioso propicia volumenes imprevistos, que se complican con des-
integraciones hemorragicas, necréticas y colicuativas originando
las formas quisticas gigantes descritas por Lumb. Cuando alcan-
zan esas dimensiones enormes, puede confundirse con tumores
pélvicos proyectados al e.r.p. Hemos visto una forma yuxta-
rrenal angioinvasora de las venas del hilio renal, que obligd a
extirparla conjuntamente con él y que rapidamente volvié a
crecer, seguramente a favor de las partes que quedaron en el
interior de otras venas.

b) Rabdomiosarcomas— Las formas benignas no se cono-
cen en el e.r.p. Las formas malignas, excluidas las formas es-
pureas nacidas en los musculos de la pared del e.r.p., se origi-
narian en gérmenes mesenquimatosos o en teratomas, en ambas
eventualidades como expresion de un crecimiento hipotéticamen-
te unilateralizado. Hasta 1946, Stout s6lo habia encontrado el
caso de Tourneux y Gouzi (1932) como primitivo del e.r.p. En
su estadistica de 1951, incluye 5 casos. Ackerman sbélo vio un
caso, pero originado en el musculo psoas. De modo que es sor-
prendente la cifra de 22 observaciones en la estadistica de Pack
y Tabah, clasificados siete veces como rabdomiosarcomas embrio-
narios y como rabdomiosarcomas de forma adulta los 15 restan-
tes. Admitiendo que la identificacion histoldgica es segura, cabe
suponer que muchos nacian de los musculos parietales, aunque
los autores expresan que la localizacion del tumor pudo efec-
tuarse pocas veces. Mostraron el habitual elevado grado de ma-
lignidad que en otros sitios de la musculatura esquelética.

3°) TUMORES DE TEJIDO NERVIOSO PERIFERICO

a) Tumores de los nervios.— Reproducen los elementos es-
pecificos del neurilema (la célula de Schwann de las fibras mie-
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linicas, y la célula de Remak de las fibras amielinicas), inclu-
yendo una cantidad variable de elementos conjuntivos segin las
formas. Es muy confusa la terminologia, la individualizaciéon de
las formas tumorales, y el pronostico evolutivo, todo ello expli-
cado por la dificil identificacion del componente blastomatoso
especifico.

No hay una coloracién selectiva que individualice el lemo-
cito. Pero Rio Hortega sostuvo que sus procedimientos de im-
pregnacidon argéntica son capaces de mostrar detalladamente la
morfologia celular, diferenciandola de los elementos conjuntivos
mesodérmicos. Asi describié con minuciosidad la morfologia de
los componentes especificos neuroectodérmicos del neurilema, las
células de Schwann y de Remak, diferenciandolas de los fibro-
blastos e histiocitos que complican la estructura de los neoplas-
mas de las vainas nerviosas, alcanzando una satisfactoria clasi-
ficacion de su histogénesis y morfologia.

En otros medios, la identificacién morfologica y funcional de
los lemocitos se obtuvo por el cultivo “in vitro” de las células
de esos tumores (Murray y Stout), que mostr6 la diferente es-
tructura de lemocitos y fibroblastos, y la capacidad de los pri-
meros para producir sustancias similares a la reticulina y al
colageno.

Rio Hortega estableci6 que: “No puede admitirse que estos
tumores se originen a expensas de células de Schwann o de
Remak diferenciadas... Lo probable es que las células origina-
rias sean lemoblastos, es decir, elementos embrionarios proce-
dentes de la cresta ganglionar, potencialmente susceptibles de
evolucionar en dos sentidos y de dar dos variedades neuroglicas
irreversibles: la célula de Schwann y la célula de Remak.”
Con esta base, Polak elabor6 la siguiente clasificacion de los tu-
mores de los nervios periféricos:

1) Indiferenciados:
—lemoblastoma (lemoblastoepitelioma).
2) Diferenciados:
—1lemocitoma (neurinoma, Schwannoma),
—lemocitofibroma (neurofibroma de V. Recklin-
ghausen),
—lemocitoma terminal (neuronevus de Masson).
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Los indiferenciados serian las formas malignas y, los dife-
renciados, las formas benignas. El neurosarcoma (sarcoma neu-
rogénico) se excluye, porque seria un sarcoma de los elementos
mesenquimatosos que también rodean la fibra nerviosa, y su es-
tructura y biologia es similar a la de los fibrosarcomas de las
partes blandas.

Neurinoma.— Asi llamado por Verocay, que creyd equivoca-
damente que reproducia fibras nerviosas; es el neurilemoma de
Stout, que quiere decir tumor de las vainas nerviosas sin abrir
opinion sobre el elemento celular histogenético; Schwannoma
especifica mejor el tipo celular reproducido; Polak lo llama le-
mocitoma.

Son los mas frecuentes de los tumores de los nervios peri-
féricos, pero son raros en el e.r. p. De volumen modesto, pue-
den alcanzar 10 cms.; habitualmente solitarios; encapsulados, un
rasgo diferencial con los leiomiomas; crecen en el interior del
nervio, lateralmente cuando son pequefos, con un plano de cli-
vaje que permite extraerlos sin interrumpir el corddn nervioso,
pero ocupan todo el espesor neural cuando son grandes, espar-
ciendo en su periferia las fibras nerviosas. De consistencia firme
y elastica, muestran un tejido grisaceo, himedo, brillante, con
zonas amarillentas; sufren reblandecimientos colicuativos que los
desintegran con apariencias quisticas irregulares.

M:croscopicamente muestran haces celulares sinuosos, con la
conocida disposiciéon “en empalizada” de los nucleos, y haces fi-
brilares que ocupan los espacios dejados entre los extremos celu-
lares. Los vasos sanguineos tienen un singular engrosamiento
hialino. El edema origina texturas laxas, desordenadas, y micro-
quistificacion colicuativa. Puede observarse un grado de atipis-
mo nuclear sugestivo de malignidad, pero del Rio Hortega cree
que estos neoplasmas nunca son malignos, y llama a las formas
hlstolégicamente atipicas, ‘‘neurinomas sarcomatoideos’”. Con-
viene recordar esta opinion, porque los neurinomas pueden ocu-
rrir en casos de enfermedad de V. Recklinghausen.

Neurofibroma.— “En los tumores de V. Recklinghausen exis-
ten tres variedades de células: una, de origen ectodérmico y na-

turaleza neurodglica, y dos de origen mesodérmico y naturaleza
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conectiva. Son, respectivamente, lemocitos, fibroblastos e histio-
citos” (Rio Hortega). Si agregamos las fibras colagenas, que
pueden ser abundantes, se comprende la dificultad de distinguir-
los de los fibromas, si no se utilizan procedimientos de impreg-
nacion argéntica que identifiquen las células gliales. Los lemo-
citos de este tumor son iguales a los que acompafan las fibras
amielinicas de Remak y nunca ordenan sus nucleos en empali-
zada, disponiéndose en hacecillos celulares que acompanan las
fibras colagenas (podrian llamarse “‘Remakomas™, en distincidon
con los Schwannomas).

Estos tumores pueden aparecer aisladamente o integrando
el cuadro de la enfermedad de V. Recklinghausen, y en edades
avanzadas son proclives a la transformacion maligna; pero estos
sarcomas neurogénicos reproducen los elementos fibroblasticos
del tumor, y no las células especificamente gliales; serian sim-
plemente, fibrosarcomas de los nervios, y no Schwannomas ma-
lignos como los clasifican Stout y otros autores. La coleccion de
Stout comprende, hasta 1951, 1 neurilemoma y 6 neurofibromas
en 75 tumores benignos primitivos del e.r. p., y 3 Schwannomas
malignos solamente, sobre 265 tumores malignos.

b) Tumores de células nerviosas del simpdtico,— Utiliza-
mos la nomenclatura de Rio Hortega, recurriendo a la sinonimia
para clarificar definiciones. Son tumores que reproducen las
neuronas de los ganglios simpaticos (simpatomas, genéricamente
entendidos), y derivan de células indiferenciadas persistentes en
los ganglios adultos. La célula progenitora es la simpatogonia,
elemento de apariencia linfoide sin estructuras diferenciadas,
cuya proliferacion blastomatosa constituye los simpatogoniomas,
de apariencia celular isomorfa, a veces con una leve insinuacién
arquitectural rosetoide que sugiere la histogénesis. Normalmen-
te, la célula primitiva puede diferenciarse en sentido cromafin
(feocromoblasto, feocromocito), o en sentido neuronal (simpato-
blasto, simpatocito) y, anormalmente, pueden reproducirse con
caracter blastomatoso, originando los tumores de cualquiera de
esos tipos citologicos. En sentido neuronal se formaran los sim-
patoblastomas (de células imperfectamente diferenciadas) y los
simpatocitomas (de elementos adultos, incluyendo diferenciacion
neurofibrilar), Estos ultimos son mejor conocidos como ganglio-
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neuromas, en el sentido de que reproducen una estructura gan-
glionar adulta (células, fibras nerviosas y glia periférica).

Mucha confusion deriva del vocablo neuroblastoma, prefe-
rido por los autores sajones para identificar las formas mas em-
brionarias y malignas (el simpatogonioma solo, o junto con el
simpatoblastoma). Rio Hortega y su escuela sostienen que el
simpatogonioma periférico no tiene homélogo en el sistema ner-
vioso central, pues aqui las formas mas inmaduras de neuro-
blastoma son capaces de diferenciar siempre alguna forma de
estructura fibrilar nerviosa, mientras que el simpatogonioma pe-
riférico no diferencia ninguna estructura celular y sélo puede
sospecharse por la disposicién rosetoide de las células. El gan-
glioneuroblastoma de muchas clasificaciones, designa la forma de
maduracion intermedia simpatoblastica, y corresponden a los
simpatoblastomas de la escuela espafiola. En la literatura fran-
cesa la denominacién simpatoma embrionario engloba las formas
mas malignas e inmaduras (simpatogoniomas y simpatoblasto-
mas de Rio Hortega, neuroblastomas y ganglioneuroblastomas de
los sajones).

Estas ordenaciones morfologicas tienen relativo valor biold-
gico, porque ellas dependen del tipo celular mayoritario, pero
como sucede siempre en Oncologia, el comportamiento guarda
relacidon con la parte de células mas indiferenciadas, que por ra-
zones practicas puede quedar ignorada en el examen histolédgico.
Esto explica las imprevistas recidivas e, incluso, metastasis de
algunos ganglioneuromas aparentemente bien diferenciados.

Pack y Tabah sefialan que los tumores neuronales nacidos de
los ganglios de las cadenas simpaticas y plexos viscerales (es
decir, primitivamente retroperitoneales) son mas frecuentes de
lo que se cree, sobre todo las formas maduras (ganglioneuromas);
inversamente, las formas indiferenciadas y altamente malignas
predominan en la glandula suprarrenal. Las formas jévenes ma-
lignas son caracteristicas de la infancia, y los ganglioneuromas
predominan en la edad adulta; pero aun asi, Evans establece que
el 60 % de los ganglioneuromas se encuentran en pacientes de
menos de 20 anos. Los simpatomas malignos ocupan el 2° o 3
lugar de frecuencia entre todos los tumores malignos de los ninos
menores de 4 afios.
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Las formas indiferenciadas, en los nihos mas pequehos, rapi-
damente alcanzan volimenes que desbordan las posibilidades qui-
rurgicas ; de contorno lobulado, pero desfigurado por las infil-
traciones en la vecindad, tienen consistencia blanda y se com-
plican con hemorragias y necrosis. Son muy proclives a las me-
tastasis, en relacion directa con el grado de inmadurez celular.
Las metastasis pueden ser mas ostensibles que el tumor primi-
tivo, originandose situaciones anatomoclinicas cuya denominacion
eponima ha adquirido notoriedad en la literatura: sindrome de
Pepper, cuando las metastasis hepaticas son enormes; sindrome
de Hutchinson, cuando predominan las metastasis en los huesos
del craneo; “tumor de Ewing”, un neoplasma del hueso que mu-
chas veces resulta metastasis de un tumor neuronal embrionario
primitivo del simpatico o de la suprarrenal (pero otras veces es
realmente un reticulosarcoma primitivo del hueso). Raras obser-
vaciones de regresion espontanea de simpatomas malignos pueden
interpretarse como resultado de la maduracion de las células pri-
mitivamente indiferenciadas, o de desintegraciones necroticas y
hemorragicas, que destruyen al neoplasma.

Los simpatocitomas (ganglioneuromas) son las formas ma-
duras, evolucionadas, de tumores de células nerviosas simpaticas,
compuestos, ademas, de fibras nerviosas predominantemente amie-
linicas y elementos neurilemales. Son generalmente tnicos, cir-
cunscriptos, incluso encapsulados a veces, y como no producen
trastornos ostensibles ni crecimiento agresivo, transcurren igno-
rados, pudiendo alcanzar volimenes apreciables. Son de con-
sistencia firme, elastica, a veces de superficies de secciéon vaga-
mente fasciculadas, de color blanquecino y, ocasionalmente, tie-
nen calcificaciones. Algunos de esos caracteres macroscopicos
derivan del componente colageno que tienen los tumores.

En los 120 casos de la casuistica de Pack y Tabah, hay sélo
un ganglioneuroma, y 4 formas malignas, y refieren que Farber
(1932) encontré 13 tumores malignos primitivos de la supra-
rrenal, y 19 retroperitoneales (extraadrenales). El mismo afo
Scott y Palmer encuentran que de 18 simpatomas malignos ex-
traadrenales, 7 eran retroperitoneales y 1 pelviano. MacFarland
y Shappington (1935) revisan 127 casos de ganglioneuromas, y
encuentran 34 extraadrenales, 26 en el e.r.p. abdominal y 8
en el e.r.p. pelviano.
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Willis considera que una tercera parte de los tumores de
células simpaticas (diferenciados e inmaduros) nacen en los gan-
glios simpaticos de las cadenas y plexos abdéminopelvianos.
Stout coleccion6é 4 ganglioneuromas en 75 tumores benignos del
e.r.p., y 18 formas malignas en 265 tumores malignos primi-
tivos del e.r. p.

4°) TUMORES DE TEJIDO EPITELIAL

a) Tumores originados en restos heterotépicos de cortical
suprarrenal.— Tejido coérticoadrenal ectopico se ha sefialado con
frecuencia en diversos sitios del retroperitoneo y subperitoneo
pélvico, y hasta en la cola del epididimo. Son frecuentes en la
zona interadrenal y cerca del hilio renal. Es concebible que de
ellos se originen tumores de similar naturaleza morfologica, bio-
légica y funcional a los primitivos de la glandula suprarrenal. Si
son tumores pequeifios, podran reconocerse como heterotopicos,
pero si alcanzan dimensiones voluminosas, podrian interpretarse
equivocamente como normotdpicos, en caso de desplazar y ocul-
tar a la glandula normal. De todos modos, es una posibilidad a
tomar en cuenta, antes de clasificar un tumor epitelial como car-
cinoma metastasico de origen desconocido, o como carcinoma pri-
mitivo retroperitoneal de origen indeterminado.

b) Feocromocitomas extraadrenales.— Se desarrollan a par-
tir de las células cromafines, que tienen un origen embriolégico
comun con las células nerviosas simpaticas, derivando de la
cresta neural primitiva a través del tronco comun de la simpa-
togonia. El tejido cromafin constituye normalmente la médula
suprarrenal, y las glandulas de Zuckerkandl; pero los elementos
celulares ectopicos pueden permanecer diseminados en los gan-
glios simpaticos de la cadena que se extiende desde la base del
craneo hasta el cdccix, y formando cimulos retroperitoneales.
Los tumores derivados de estas ubicaciones extraadrenales, son
los feocromocitomas extraadrenales que, generalmente, son re-
troperitoneales, y algunas veces intratoracicos (actualmente se
conocen tres casos en esta localizaciéon). Hay mucha confusion
en la terminologia de estos tumores, y conviene aclarar algunos
puntos:
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1) La denominacidon de paraganglios quiere destacar la di-
ferente ubicacion de células que, derivadas de un elemento
comun (simpatogonia), evolucionan con una funcién distinta y
una topografia extraganglionar simpatica, constituyendo la me-
dular suprarrenal y el cuerpo de Zuckerkandl; estas células para-
ganglionares se caracterizan, ademas de su origen especifica-
mente neurcectodérmico, por su particular cromafinidad, y por
la funcion de producir epinefrina y noradrenalina. Grupos de
células de este tipo pueden quedar ectépicamente diseminados en
los ganglios simpaticos o sus adyacencias.

2) Hay un conjunto de 6rganos formados por células que,
morfolégicamente y por su disposicion arquitectural, son muy
parecidos a los paraganglios cromafinicos, y que asi fueron deno-
minados por Kohn a principios del siglo, creyendo que las células
eran de origen simpatico. Estos son: el cuerpo carotideo, los
cuerpos yuxtaorticos, el glomus yugular y agrupamientos celula-
res similares situados en el ganglio nodoso del vago y, probable-
mente, con el ganglio ciliar orbitario. Pero este grupo de érga-
nos morfologicamente similares no poseen células cromafinicas,
no producen epinefrina, no han demostrado poseer una secrecion
interna particular y poseen una inervacion sensorial que parece
vinculada a una funcién quimiorreceptora, sensible a las modi-
ficaciones del pH y las variaciones tensionales del CO; y del O:
de la sangre; serian, como lo estableci6 De Castro por primera
vez, organos quimiorreceptores vinculados al mecanismo de la
respiracion. Su histogénesis es atin discutida, y no se sabe si son
de origen neuroectodérmico o mesodérmico (Le Compte). Estos
organos o corpusculos aun siguen siendo considerados general-
mente como ‘“paraganglios”’, lo que es equivoco, y confunde con
la denominacién de “paragangliomas”, asimilando los tumores del
cuerpo carotideo a los verdaderos paragangliomas feocromocito-
mas. Si las células paraganglionares se caracterizan por su cro-
mafinidad, es mejor individualizarlas como células cromafines o
feocromocitos, y a sus tumores como cromafinomas o feocromo-
citomas. Para designar a los verdaderos “paragangliomas no cro-
mafinicos”, Mulligan (1950) cred el término “chemodectoma”,
mas preciso y distintivo.

3) La localizacion intra o extraadrenal ha inclinado a di-
ferenciarlos como feocromocitomas y paragangliomas, respectiva-
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mente, lo que resulta indeseable, porque en los paraganglio®mas
se confunden dos cosas diferentes: los tumores cromafinicos, y
los tumores del cuerpo carotideo y de otras histogénesis debati-
das (el llamado “sarcoma alveolar de las partes blandas”). Es
mejor hablar simplemente de feocromocitomas adrenales y extra-
adrenales.

4) Los feocromocitomas, independientemente de su condi-
cion cromafinica, pueden ser funcionantes o no funcionantes. Es
discutido si el trastorno fisiolégico puede transcurrir desconocido
o mal interpretado, pero es evidente que algunos feocromocito-
mas, llenando los requisitos histoquimicos, pueden ser hallazgos
simplemente de autopsias o quirargicos insospechados. Stout pre-
fiere separar los feocromocitomas funcionantes de los no funcio-
nantes, llamando a los tultimos “paragangliomas”. Esto no es
conveniente, porque incluye en la misma denominacidén tumores
de histogénesis y fisiologia diferentes.

De modo que, en resumen, es mejor ajustarse a una termi-
nologia sencilla, denominando a los tumores por las células que
reproducen (feocromocitomas), sefialando su ubicacion (adrenal,
extraadrenal) y agregando una adjetivacion clinica (funcionante
o no funcionante).

Los feocromocitomas, funcionantes o no funcionantes, se ha-
llan en situacidon retroperitoneal preferentemente a nivel del
cuerpo de Zuckerkandl, y Maier en 1949, sefiala que los 19 feo-
cromocitomas extraadrenales comunicados hasta esa fecha, se
localizaban tres veces en el mediastino, y dieciséis en el retro-
peritoneo, de los cuales once correspondian a la bifurcacion de
la aorta, tres al hilio renal y los dos restantes en el ambito
retroperitoneal sin vecindad determinada. Aproximadamente,
puede considerarse que por cada diez feocromocitomas adrena-
les, hay uno extraglandular, y que casi siempre es retroperito-
neal (1: 12, Pack y Tabah).

También en el 10 % de los casos, los tumores extraadrena-
les son multiples en el retroperitoneo, coincidiendo o no, con tu-
mores en la propia glandula.

En 1954, Pack y Tabah refieren dos observaciones persona-
les de feocromocitomas extraadrenales, uno funcionante y, otro,
no funcionante, retroperitoneales. En la coleccion de Stout hay
2 paragangliomas inactivos y 14 feocromocitomas. Pellegrini y
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Caraffa describen tres observaciones, una de naturaleza no cro-
mafin. Personalmente estudiamos un feocromocitoma pararrenal
no funcionante, hallado fortuitamente en el curso de una opera-
cion ginecoldgica.

Son tumores encapsulados, que pueden alcanzar hasta 10
centimetros de diametro. sdlidos, de consistencia blanda y color
rojo vinoso, frecuentemente desintegrados por hemorragias; a
veces pueden adherir por un pediculo a la glandula adrenal
(Karsner). Microscopicamente, son analogos a los feocromoci-
tomas intraadrenales; células epitelioides. poliédricas, grandes,
se reunen en masas y nidos separados por escaso estroma con
abundantes capilares (estructura organoide endocrina); el cito-
plasma oscuro, a veces finamente granuloso, es cromafin, pero
con una intensidad variable, incluso entre células vecinas.

Se senala frecuentemente el hallazgo de caracteres de ati-
pismo citoldgico, de figuras de invasidon capsular, de grupos de
células tumorales en el interior de vasos sanguineos del estroma;
son detalles que muchas veces inducen a clasificar el tumor como
maligno; pero la evoluciéon benigna de casi todos estos casos de-
muestra la falibilidad de esos signos histologicos para pronosticar
el comportamiento tumoral aqui, como en general, en los demas
tumores de las glandulas endocrinas. Excepto la existencia de
crecimiento infiltrante comprobado, o la presencia de metastasis,
el diagnostico de malignidad es una opiniéon personal del pato-
logo, que traduce mejor la duda pronostica.

c) Paraganglioma maligno no cromafinico.— Es un tumor
raro, de histogénesis discutida. La denominacion que elegimos
es la de Smetana y Scott, que en una extensa revision de los
casos conocidos hasta 1951, encuentran 4 casos en el retroperi-
toneo. Block, Dockerty y Waugh publicaron otra observacién en
1955, y Bruck, 2 mas en 1958. Es un tumor mejor conocido,
morfoldgicamente y por su frecuencia, en las partes blandas,
especialmente del muslo, y tiene una sinonimia confusa (“sar-
coma alveolar” de las partes blandas, mioblastoma maligno de
células granulosas) que subraya la ignorancia de su origen. Hay
pocos argumentos para vincularlo con el llamado mioblastoma
de células granulosas, una lesién que primitivamente descrita
por Abrikossoff (1926, 1931) como tumor derivado de células
semejantes a los mioblastos primitivos, ha sido luego diversa-
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mente interpretada; Albertini cree que las grandes células po-
liédricas granulosas pueden interpretarse como la degeneracion
de las fibras musculares de un tumor homodlogo (rabdomioma
granulocelular) ; otros autores las consideran derivadas de fibro-
blastos, de las células de Schwann e, incluso, han sido interpre-
tadas como histiocitos en funcion macrofagica, es decir, que no
seria un neoplasma, sino una lesion por almacenamiento histio-
citario de un producto no identificado (Wegelin, 1947).

La citoarquitectura de los paragangliomas no cromafinicos
es fuertemente sugestiva de un tumor epitelial, y nada parecida
a la de un mioblastoma granulocelular. Como se han descrito
agrupamientos celulares paraganglionicos alrededor de la vena
femoral, y como estos tumores se ubican frecuentemente en los
musculos crurales, hay razones positivas para suponer que se
trata de paragangliomas no cromafinicos (cuya distincion de los
cromafinicos ya sefialamos a propodsito de los feocromocitomas).

De todos modos, su estructura epitelioide, faltando una his-
togénesis segura, no permite descartar un origen epitelial en
restos del sistema urogenital primitivo cuando aparecen primi-
tivamente en el retroperitoneo. Ackerman advierte que pueden
confundirse con los carcinomas renales, con carcinomas indife-
renciados e, incluso, con cordomas. Pero, independientemente
de su oscura histogénesis, debe saberse que constituyen una clase
de tumores generalmente malignos, que infiltran y que, fre-

cuentemente, originan metastasis (Stout, Ackerman, Smetana y
Scott).

Quistes wolffianos.— Mejor seria denominarlos quistes de
origen urogenital, derivados de restos wolffianos (mesonéfricos)
o miillerianos (paramesonéfricos); estos restos embrionarios, im-
perfectamente involucionados, pueden originar quistes (es pro-
blematico si hay formas malignas de ellos) o tumores solidos,
éstos si, benignos y malignos, y mesenquimatosos puros o meso-
dérmicos mixtos, de acuerdo a la clasificacion de Hertig y Gore.

En el espacio retroperitoneal, pueden encontrarse carcino-
mas indiferenciados de supuesto origen urogenital (disgermino-
mas, carcinomas del blastema renal, etc.), pero son mas frecuen-
tes, siempre en una escala de rara observacion, las formas quis-
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ticas. En éstas, puede ser dificil separar lo que es crecimiento
quistico por simple acumulacion de secreciones, de lo que es
crecimiento blastomatoso, es decir, reconocer si es un quiste o
un cistoma.

El cuerpo y conducto de Wolff son integrados al desarrollo
del sistema genital en el hombre; en la mujer, no tienen utili-
zacion; por eso en ella son mas frecuentes los quistes en estos
restos vestigiales. En la mujer, el conducto de Miiller forma el
aparato genital (excepto el ovario) y, en el hombre, degenera
y desaparece porque no es utilizado; por eso es posible que en
el varon, algunos de estos quistes sean de origen miilleriano.
Gardner ha dado criterios histologicos para distinguir entre
quistes de ambos origenes; fundamentalmente, los quistes de ori-
gen mesonéfrico tienen epitelios cubicos o cilindricos bajos, ci-
liados los de los tubos mesonéfricos, y sin cilias los del con-
ducto, con una membrana basal; en vez, los quistes de origen
paramesonéfrico tienen epitelios altos, sin membrana basal, son
mas grandes que los de las estructuras mesonéfricas, y las
membranas que revisten pueden tener pliegues o vellosidades.

Se desarrollan en la contiguidad del rifion, por detras del
colon, cerca de la cola o de la cabeza del pancreas, y aun for-
mas de gran volumen conservan un plano de decolamiento que
permite extirparlos sin riesgo para las visceras adyacentes. Pa-
recen mas frecuentes en la mujer (porque los restos wolffianos
son mas frecuentes, pues permanecen inutilizados), y predomi-
nan del lado izquierdo. Son propios del adulto. Son benignos.
Pertenece a Prat, Castiglioni (H.) y Barberousse (1933) la uni-
ca observaciéon publicada en nuestro medio. Personalmente es-
tudiamos un tumor de naturaleza wolffiana, que tenia la estruc-
tura de un verdadero cistoadenoma ovarico, pero que igual que
el caso de Prat y col., pertenecia a un varén adulto.

e) Carcinomas primitivos de origen indeterminado.— Es
muy probable que muchos de estos llamados carcinomas primi-
tivos del e.r.p. sean metastasis de epiteliomas ignorados, que
no conservan restos del tejido linfoideo ganglionar colonizado,
y cuya identificacion histoldgica no puede prosperar por el exa-
men de fragmentos biopsicos solamente. En estas situaciones es
mejor suspender la clasificacion histogenética, manteniendo sdlo
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el diagndstico de carcinoma, a veces de adenocarcinoma, de ori-
gen desconocido, como lo hacen Pack y Tabah en 7 de sus obser-
vaciones, y Stout en 24 casos de su coleccion.

Dentro de esta clase de tumores, Hanssman y Budd identi-
ficaron en 1932 un conjunto de formas que podria admitirse
como derivados de restos del sistema urogenital primitivo, fun-
dandose en argumentos histoldgicos precarios, como el reconoci-
miento de estructuras parecidas a los tubos renales y la pre-
sencia de grasa en el citoplasma. Las formas quisticas, muy si-
milares a los cistoadenomas ovaricos, son facilmente compren-
didas y aceptadas (las hemos estudiado como quistes wolffianos
y miillerianos); pero las formas sé6lidas, generalmente malignas,
son mas dificiles de interpretar, y Ackerman expresa que es un
diagnoéstico por exclusion, provisorio, que satisface poco al pa-
tologo.

También hipotéticamente podria suponerse que derivan, en
algun caso, de restos endodérmicos del primitivo tubo digestivo
y glandulas anexas; es la teoria que aplican Pellegrini y Caraffa
para interpretar su observacion de adenocarcinoma supuesta-
mente primitivo del e.r.p.

5% TUMORES DE TEJIDOS EMBRIONARTOS

Por las razones explicadas al referirnos a los tumores con-
juntivos, excluimos a los mixomas.

a) Corioepitelioma.— Reproduce la estructura del trofo-
blasto, un tejido embrionario. Se entiende por corioepiteliomas
primitivos retroperitoneales, los que se desarrollan en el varon,
o en la mujer que no ha tenido embarazo (normo o ectdpico).
En el varén, de acuerdo a las conclusiones de Friedman, no
puede aceptarse el diagnostico sin el examen cuidadoso testicu-
lar, para eliminar la presencia de un teratoma inaparente, o un
foco cicatrizal que pueda ser el resto de un tumor involucionado.
En la mujer, la posibilidad de abortos ignorados, deja siempre
dudas sobre la existencia de corioepiteliomas primitivos extra-
genitales. Con estas reservas, el corioepitelioma es una verda-
dera rareza como tumor primitivo retroperitoneal, y de acuerdo
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a Pasquali (1954) habria unos quince casos aceptables. La mor-
fologia y condicion maligna no tienen rasgos particulares.

b) Cordomas.— Reproducen la histologia del tejido que en
el embrion constituye la notocorda, una estructura temporaria,
de histogénesis aun discutida (Evans: mesodérmica, o endodér-
mica, 0 mixta) y que en opinion de Ewing seria un tejido em-
brionario especifico (algo asi como un cuarto tejido embrionario,
segun Bissi y Rosenholz). En el adulto, vestigios de tejido cor-
dal permanecen en el nuicleo pulposo del disco intervertebral y
como restos heterotopicos pueden hallarse en la region esfeno-
occipital y sacrococcigea; raramente se hallan en la porcion an-
terior de las vértebras lumbares y sacras, como nddulos de te-
jido notocordal, a veces yuxtadseos e independientes en los te-
jidos blandos.

Son tumores raros, y realmente excepcional debe conside-
rarse el origen primitivo en restos embrionarios desplazados en
el intersticio retroperitoneal; en realidad, se les describe habi-
tualmente como propagados desde la zona sacrococcigea, siguien-
do una evolucidn retroperitoneal abdominal predominante. Pue-
den alcanzar voluminosas dimensiones, con una superficie lobu-
lada y encapsulada; la secciéon muestra un tejido blancogrisaceo,
solido, pero con zonas mixoides, focos de reblandecimiento coli-
cuativo y, a veces, calcificaciones. El tumor produce trastornos
mecéanicos, de usura 0sea y de compresion visceral. Su malig-
nidad es fundamentalmente recidivante local, por imposibilidad
de extirpar todo el tejido tumoral y, excepcionalmente, metas-
tasiante. La histologia reproduce la del tejido cordal, sus varia-
ciones probablemente corresponden a distintas etapas de evo-
lucién tisular, y en términos generales puede aceptarse que una
mayor densidad celular y mitética traduce una evoluciéon mas
rapida.

c¢) Celoteliomas.— Son tumores que reproducen, cuando se
pueden identificar, el aspecto del revestimiento celémico primi-
tivo, que es epitelial, cibico o cilindrico, muchas veces piri-
forme, con un halo claro perinuclear que le confiere una apa-
rencia plasmocitoide (Lascano Gonzalez). Son formas excepcio-
nales, supuestamente originadas en restos celoteliales incluidos
en el intersticio retroperitoneal, y sélo justifican su identifica-
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cidén escasas observaciones (un caso de Stout, 1950; dos casos de
Pack y Tabah, 1954; dos casos de Melicow, 1953; un caso de
Pellegrini y Caraffa, 1960). Es mejor un diagnodstico por ex-
clusiéon de toda posibilidad metastasica, cuando la arquitectura
glanduliforme es demasiado ostensible; las formas predominan-
temente fibroproductivas se desarrollan como tumores primiti-
vos de las serosas.

d) Tumores embrionarios mesodérmicos.— Pellegrini y Ca-
raffa relinen aqui ciertas formas neoplasicas primitivas de poca
diferenciacién celular, de presunta filiacion mesodérmica, pero
en los que es dificil distinguir la evolucién mesenquimatosa o epi-
telial; a veces, la adjuncion de un trastorno endocrino refuerza
la hipétesis de un tumor mesodérmico con evolucion genital.
Cuando la evolucion epitelial es mas definida, incluso puede su-
gerir una morfologia renal y, en realidad, estas formas ya en-
tran en el grupo de los tumores evidentemente epiteliales, aun
sin diferenciacion arquitectural y, arbitrarimente considerados en
la linea renal o genital. Son los tumores que estudiaron Hans-
mann y Budd, probablemente derivados de restos urogenitales
primitivos, es decir, de los elementos mesodérmicos con evolucion
epitelial.

6°2) TERATOMAS

“Teratoma es un verdadero tumor o neoplasma, compuesto
de multiples tejidos de naturaleza extrafia al sitio de origen”
(Willis). Esta definicién separa netamente los teratomas de otros
tumores ambiguamente denominados en razén de la variedad de
tejidos que los componen. En especial, excluye a los verdaderos
“tumores mixtos”, cuya multiplicidad tisular reproduce las varie-
dades que son propias de la regiéon en que se desarrolla el neo-
plasma, sea por la metaplasia de los tejidos adultos autéctonos,
sea por la evolucién aberrante de tejidos indiferenciados que con-
servan la potencia plastica embrionaria propia del lugar consi-
derado. Por otra parte, la condicion neoplasica, traducida por el
crecimiento progresivo e incoordinado, los distingue de las mal-
formaciones teratoldgicas, con las que son, a veces, confundidas
(epignatos, monstruos dobles, etc.), y de las que se diferencian

— 224 —



por no tener organizacion vertebral, ni verdadera diferenciacion
visceral, ni sistematizaciéon organica y, en consecuencia, no son
tumores fetiformes.

Son tumores relativamente raros en el retroperitoneo, y has-
ta 1948, Palumbo y col, encontraron 58 observaciones convin-
centes, localizadas en los compartimientos laterales del e.r.p.
En 1954, Ackerman cita una cifra aproximada de 200 observa-
ciones, pero no distingue claramente entre localizacién retrope-
ritoneal y subperitoneal pélvica, pues refiere que frecuentemente
se desarrollan entre el sacro y el recto. Willis estudio 82 tera-
tomas, de los cuales s6lo 6 eran retroperitoneales; pero aunque
rara localizacion, el e.r. p. ocupa el tercer término en frecuen-
cia, después del ovario y el testiculo. Segun Palumbo y col., el
10 % de los tumores retroperitoneales son teratomas, un dato
que puede orientar en la pesquisa clinica. En la bibliografia en-
tre los anos 1950 y 1955, Pettinari recogio 45 teratomas solidos,
9 teratomas quisticos y 12 formas malignas. En nuestro medio,
las Gnicas referencias a esta clase de tumores son los dos casos
personales referidos por Lockhart, en la discusion del trabajo de
Folle y Venturino.

El diagnoéstico de teratoma retroperitoneal, primitivo, sobre
todo las formas mas embrionarias y malignas, obliga a excluir
la probabilidad de un tumor teratomatoso primitivo en el tes-
ticulo.

Friedman senala que estudiando 29 teratoides presumible-
mente primarios retroperitoneales, se hallé en 15 casos que eran
secundarios a un tumor testicular luego identificado, clinica o
patolégicamente.

Pueden aparecer en cualquier edad, pero aproximadamente
un 30 % se manifiesta en los primeros anos de la vida e, incluso,
al nacimiento (teratomas congénitos!. En general. puede admi-
tirse que la edad promedial de los enfermos con teratomas pri-
mitivos del e. r. p. es de trece anos, resultando también un dato
orientador en el diagnostico clinico preoperatorio. Parece haber
un ligero predominio en el sexo femenino.

De lento crecimiento, pueden alcanzar voluminosas dimen-
sioens. Soélidos, polimicroquisticos y quisticos, esta morfologia
tiene cierto paralelismo con la malignidad; las formas sé6lidas son
mas frecuentemente malignas, en razéon de la densidad celular;
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las formas quisticas, con acumulacién de las secreciones de los
epitel.os que revisten las cavidades, casi siempre son benignas.
Las formas quisticas mas simplificadas son los quistes dermoi-
deos, cuya designacion expresa una apariencia, pues habitualmen-
te contienen otros tejidos que los puramente de origen ectodér-
mico. En el e.r.p., como en el mediastino y la regiéon sacrococ-
cigea, predominan las formas quisticas y benignas.

Histologicamente, comprenden una mezcla abigarrada de te-
jidos derivados de las tres hojas embrionarias, con diversos gra-
dos de maduracion, incluso en el mismo tumor. Los tejidos em-
brionarios son responsables de la condiciéon biolégica maligna, re-
produciéndose en las metastasis la multiplicidad de esos tejidos.
Estos son los teratomas llamados ‘“embrionarios” o ‘“teratoides”.
Formas maduras de tejido 6seo y dentario, tienen visualizacion
radiolégica, constituyendo un elemento diagnéstico preoperatorio.

La malignidad de los teratomas puede expresarse en tres
formas: 1) una malignidad primaria y global, en la que parti-
cipan todos los tejidos por su rapida multiplicacién, su imper-
fecta diferenciacion y las metastasis, que pueden reproducir una
mezcla tisular confusa o de desarrollo predominante de uno o
pocos tejidos; 2) unae malignidad secundaria y parcial, caracte-
rizada por la evolucidén cancerosa de uno de los tejidos de un
teratoma quistico hasta ese momento benigno; epitelio malpi-
ghiano generalmente, epitelio cilindrico y argentafin menos fre-
cuentemente, fueron los tejidos cancerosos en esas observaciones;
3) una malignidad provocada, por injerto, secundaria a la rotura
de un teratoma quistico en la cavidad peritoneal.

En la patogenia de los teratomas han perdido valor las teo-
rias de la divisién partenogenética, y de la segregacion de ele-
mentos blastoméricos; Willis cree que derivan de porciones de
tejidos embrionarios que en el curso del desarrollo escapan a la
accion de los “organizadores”, en etapas muy tempranas, cuando
las células atGn conservan el potencial evolutivo tridérmico.
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