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RESUMEN

Los sarcomas de cabeza y cuello son un grupo heterogéneo e inusual de tumores que se originan en el
tejido conectivo. Debido a la proximidad de estructuras vitales de la region, su extirpacion quirurgica
representa un desafio para el cirujano. Nuestro objetivo fue describir el manejo quirdrgico y los resul-
tados de una serie de seis pacientes adultos con sarcomas primarios de cabeza y cuello. Se revisaron
historias clinicas e informes patoldgicos. El promedio de edad fue de 47,5 afios (rango 18-78), y 5
fueron varones. Las localizaciones de la lesién primaria fueron: region posterior del cuello en 2 casos,
maxilar superior en 1, espacio pterigomaxilar en 1, regién lateral de cuello en uno. Todos fueron tu-
mores de alto grado histoldgico. Los tipos patoldgicos fueron: mixofibrosaroma de alto grado en dos,
sarcoma indiferenciado en uno, sarcoma pleomérfico en uno, leiomiosarcoma de alto grado en uno
y sarcoma de Ewing extraesquelético (PNET) en uno. Todos fueron operados y requirieron diferentes
procedimientos reconstructivos, segun el tamafio y la localizacién del tumor. Durante el seguimiento,
todos los pacientes fallecieron con evidencia de enfermedad, entre 3 y 24 meses. La supervivencia
libre de enfermedad fue de 10 meses. Concluimos que los sarcomas de partes blandas de cabeza y
cuello presentan una corta supervivencia global, a pesar de conseguir resecciones quirdrgicas amplias
en todos los casos. Se requiere un diagndstico mas temprano y mejores terapias adyuvantes.

B Palabras clave: sarcoma de partes blandas, cabeza y cuello.

ABSTRACT

Soft tissue head and neck sarcomas are a heterogeneous and uncommon group of malignancies that
arises from the connective tissue. Due to the proximity of vital structures in this region, its surgical re-
section represents a challenge for the surgeon. Our objetive was to describe surgical management and
outcome of a series of six adult patients with head and neck sarcomas. We reviewed clinical records
and pathological reports. The mean age was 47.5 years (range 18 - 78), and 5 were male. Locations of
the primary lesions were: posterior neck in 2 cases, scalp in one, superior maxilla in one, pterigo maxi-
llar space in one, lateral neck in one. All the cases were high grade tumors. The pathologic types were:
high grade mixofibrosarcoma, 2; indifferentiated sarcoma, 1; high grade pleomorphic sarcoma, 1; high
grade leiomyosarcoma, 1; and extraskeletal Ewing sarcoma (PNET), 1. All of them were ressected and
required different reconstructive procedures, according with size and location. During follow up all
the patients died with disease, between 3 and 24 months. Median overall survival was 10 months.
We conclude that primary soft tissue sarcomas arising in the head and neck area had a short overall
survival, in spite of having wide surgical resection in every case. Earlier diagnosis and better adjuvant
therapies are required.

B Keywords: soft tissue sarcoma, head and neck.
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Introduccion

Los sarcomas son neoplasias malignas origina-
das en células mesenquimaticas, que representan el 1%
de los tumores malignos en el adulto y hasta el 15% en
los nifos. Se calculé que en los Estados Unidos durante
2014 se diagnosticarian 12.020 casos nuevos y fallece-
rian 4740 personas por esta patologia®.

El 10% de los sarcomas de partes blandas ocu-
rren en cabeza y cuello; en esta localizacién represen-
tan menos del 1% de los tumores malignos?.

Debido a la baja frecuencia en adultos, su va-
riable forma de presentacién y comportamiento repre-
senta un desafio para el cirujano.

El objetivo del presente informe es describir
los resultados del tratamiento quirdrgico de una serie
consecutiva de pacientes adultos con sarcomas prima-
rios de cabeza y cuello.

Material y métodos

El disefio del estudio fue retrospectivo obser-
vacional. Se llevé a cabo una revision de las historias
clinicas y protocolos de anatomia patoldgica de los pa-
cientes operados entre enero de 2007 y diciembre de
2013, y se seleccionaron las pertenecientes a pacien-
tes con sarcomas de partes blandas en cabeza y cuello.
No se incluyeron aquellos vistos en consulta y que no
fueron intervenidos. También fueron excluidos los en-
fermos con sarcomas de localizacién intracraneal y de
oOrbita.

Se registraron las variables demograficas, cua-
dro clinico, estadio tumoral, tratamientos quirdrgicos
(resectivos y reconstructivos), asi como su seguimiento
alejado hasta su dbito.

La clasificacion histoldgica fue realizada si-
guiendo la propuesta por la OMS en tumores de grado
alto, intermedio o bajo, segun fuera la diferenciacién
tumoral®.

Resultados

Sobre 3534 pacientes intervenidos en dicho
periodo, 153 tuvieron sarcomas (4,33%) y 6 de ellos lo-
calizados en cabeza y cuello (0,16% de los pacientes y
3,92% de los operados con sarcomas), los que constitu-
yen la poblaciéon del presente estudio (Tabla 1).

El promedio de edad fue 50 afios, con un rango
entre 18y 78. Cinco fueron varones (83,3%). Los tumores
se presentaron como masas de crecimiento progresivo,
contamafiovariableque,enelmomentodesutratamien-
to, oscilaron entre los 6 y 28 cm (promedio 12,33 cm).

Las localizaciones fueron: cervical posterior en
dos casos, cuero cabelludo en uno, maxilar superior en
uno, espacio pterigomaxilar en uno y laterocervical en
el restante (Figs. 1-4).

Todos fueron evaluados con biopsia histold-
gica; se tratd de lesiones de alto grado histoldgico en
todas las oportunidades. Los tipos histoldgicos encon-
trados fueron mixofibrosarcoma de alto grado en 2
oportunidades, 1 sarcoma indiferenciado, 1 sarcoma
pleomorfico de alto grado, 1 leiomiosarcoma de alto
grado y 1 sarcoma de Ewing extraesquelético o tumor
neuroendocrino primitivo (PNET).

Se realizaron estudios por imagenes (tomo-
grafia computarizada o resonancia magnética o ambas)
con fines de evaluar la extension local de la enferme-
dad, y de estadificacion con tomografia computarizada
de térax y abdomen. En un paciente con sarcoma pleo-
morfico de alto grado en regidn cervical posterior se

Pacientes adultos operados por sarcoma primario en cabeza y cuello

1 26 F Leiomiosarcoma de 1l Espacio
alto grado T2b NOMOG3  pterigomaxilar

2 1 M Ewing extraesquelé- Il Laterocervical
tico T2b NO M0 G3

3 73 M Mixofibrosarcoma Il Region cervical
de alto grado T2aNO MO G3 posterior

4 31 M Sarcoma pleomorfi- Il Maxilar
co poco diferenciado  T2b NO MO G3  superior

5 75 M Sarcoma indiferen- v Region cervical
ciado T2aNOM1G3 posterior

6 78 M Mixofibrosarcoma I Cuero
de alto grado T2aNOM1G3 cabelludo

6 Maxilectomia y mandibulectomia

Colgajo temporal y colga-

parcial jos cutaneos rotatorios
28  Reseccion completa, con epifisis Colgajos cutaneos
interna de clavicula deslizados

7 Reseccion completa, incluyendo
partes blandas de la nuca

Colgajos deslizados

8 Maxilectomia radical Colgajo temporal e

injerto de piel

14 Reseccion completa, incluyendo Colgajo miocutaneo de

partes blandas de la nuca pectoral
11 Reseccion completa, incluyendo cuero  Colgajos rotatorios e
cabelludo y tabla externa de calota injertos
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comprobaron metastasis hepaticas y pulmonares, pero
se procedio al tratamiento de la lesién primaria de for-
ma paliativa (Caso 5).

Se realizaron resecciones radicales de distin-
ta magnitud y adaptadas a cada ubicacion y tamafio
tumoral; se obtuvieron margenes libres de tumor en
todas las oportunidades, y en ninguno se encontraron
metdstasis ganglionares. Fueron llevados a cabo dife-
rentes tipos de reconstruccion, que incluyeron 2 colga-
jos temporales y 1 colgajo pectoral (Figs. 5, 6).

Durante el seguimiento fallecieron todos pa-
cientes con evidencia de enfermedad entre los 3 y 24
meses, a pesar de haber recibido quimioterapia y radio-
terapia en casos seleccionados. La supervivencia media
fue de 10 meses (entre 3 y 24 meses).

FIGURA 1

Discusion

Los sarcomas de partes blandas son neopla-
sias malignas de una incidencia anual de entre 1,8 y 5
por 100.000 habitantes*. El hecho de poder ocurrir en
cualquier parte del organismo y su gran variabilidad his-
toldgica hacen que las experiencias con esta patologia
sean poco numerosas.

Segun Lahat y cols., del M D Anderson Can-
cer Center, el 6% de los sarcomas ocurren en cabeza
y cuello®, lo que representa un valor cercano al 4,54%
comunicado en la presente casuistica. Sin embargo, en
una serie anterior del mismo centro, se encontré una
frecuencia relativa del 16% de los sarcomas de cabeza 'y
cuello sobre el total de sarcomas atendidos®.

Mixofibrosarcoma de alto grado de cuero cabelludo

Sarcoma pleomérfico indiferenciado de maxilar superior

Sarcoma pleomdrfico de alto grado de region cervical posterior

Sarcoma de Ewing extraesquelético o tumor neuroendocrino primi-
tivo (PNET) de cuello
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Reconstrucciéon con colgajo pectoral de sarcoma pleomdrfico de la
figura 2

Reconstruccion de pectoral con colgajo temporal de paciente de la
figura 3

Se registrd una mayor frecuencia en el sexo
masculino y una amplia distribucién por edad, tal como
ocurrié tanto en las series extranjeras como en las de la
Argentina®®.

Si bien la etiologia no es claramente conocida,
ha sido posible relacionar la aparicion de los sarcomas
con factores ambientales, inmunoldgicos y genéticos
de diferente tipo™ °. El antecedente de radioterapia
previa pudo ser encontrado en 23 de 83 casos (28%)

de una serie de Singapur; a pesar de que los pacientes
previamente irradiados tuvieron una menor supervi-
vencia global y especifica a dos afios en la comparacidon
por casos apareados; cuando la comparacion se realizé
entre casos tratados con intencidn curativa, no se pudo
demostrar que quienes habian sido irradiados tuvie-
ran peor prondéstico’.

La forma de presentacion mas frecuente, tan-
to en la presente serie como en otras, fue como un tu-
mor de crecimiento progresivo, inicialmente indoloro,
pero que en algunas oportunidades produjo sintomas
por compresion o invasién, asi como ulceracién y he-
morragia por su crecimiento local®® 12,

Ante la sospecha clinica de un sarcoma es ne-
cesario realizar algun tipo de biopsia histoldgica, ya sea
quirurgica incisional o por puncién, que permita ob-
tener material suficiente para el correcto diagndstico,
debido a que existen muchas variantes anatomopato-
légicas?®.

El diagndstico de un sarcoma de partes
blandas se hace sobre la base del patrén histoldgi-
co, y es de suma importancia la correlacion clinica
y radioldgica, asi como muchas veces los estudios
complementarios de inmunohistoquimica (IHQ) y de
biologia molecular.

La tincion con IHQ a menudo ayuda en la iden-
tificacidn del tejido presuntivo de origen. La desmina es
un marcador especifico de la diferenciacion miogénica,
detectado en casi todos rabdomiosarcomas (RMS) y
leiomiosarcomas (LMS). MYOD1 y miogenina son facto-
res de transcripcion nuclear altamente especificos para
la diferenciacién del musculo estriado.

Las queratinas se detectan regularmente en
sarcoma sinovial, cordoma, tumores mioepiteliales,
sarcoma epitelioide y adamantinoma. Se las ve con me-
nos frecuencia en el LMS, el angiosarcoma epitelioide,
el sarcoma de Ewing y los RMS alveolares. El antigeno
epitelial de membrana (EMA) se expresa con frecuencia
en el sarcoma sinovial, el sarcoma epitelioide, el cordo-
may los tumores mioepiteliales. CD31y CD34 se expre-
san en neoplasias endoteliales, como el angiosarcoma.
La positividad con S100 y neurofilamentos sugiere un
tumor derivado de la cresta neural.

Resulta necesario establecer el grado histo-
légico a través de la diferenciacién, el indice mitdtico
y la extensién de la necrosis tumoral, ya que se rela-
ciona con el pronéstico y es necesario para su estadifi-
cacidon®'¢, Los casos aqui comunicados mostraron una
gran variedad de tipos histoldgicos pero fueron todos
de alto grado. Esto coincidid con lo presentado en otras
casuisticas” 2.

Los métodos de diagndstico por imagenes co-
bran especial importancia para definir el tamafio real
del tumor y la invasion de los espacios vecinos, a fin de
establecer la posibilidad de reseccion, los procedimien-
tos reconstructivos necesarios y las eventuales secuelas
alejadas. Corresponde ademas evaluar la presencia de
metdstasis a distancia, con mayor frecuencia pulmona-



MF Norte y cols. Experiencia en el tratamiento de sarcomas. Rev Argent Cirug 2016,108(3):125-129

129 B

res. A tal fin se emplean la tomografia computarizada,
la resonancia magnética y la tomografia por emision de
positrones (PET/TC)Y. En la presente serie no se contd
con este Ultimo método.

Al igual que en los sarcomas de adultos en
otras localizaciones, el tratamiento primario aceptado
es la reseccion del tumor con mérgenes de tejido sano,
como se efectud en la presente casuistica. En ocasio-
nes, la cirugia puede estar limitada por la vecindad de
algunas estructuras: columna cervical, base de craneo,
vasos carotideos. La presencia de margenes positivos
esta relacionada con una mayor tasa de recurrencia lo-
cal y la disminucidn de la supervivencia alejada® > 18,

Los factores prondstico de los sarcomas de ca-
beza y cuello son similares a los de otras localizaciones,
como lo demuestran las siguientes series.

Bentz y cols., del Memorial Sloan-Kettering
Cancer Center de New York, en una serie de 111 pa-
cientes encontraron que el tamafio mayor de 5 cm vy
el alto grado histoldgico se relacionaban con un peor
prondstico, y tuvieron una supervivencia especifica a 5
afios del 52%".

Changy cols., de Seattle, estudiaron 97 casos y
encontraron que la edad mayor de 60 afios y la imposi-
bilidad de cirugia constituian factores de mal prondsti-
co, con una supervivencia global a 5 afios del 59% para
toda la serie®.

Pradier y cols., de Buenos Aires, sobre 42
pacientes comunicaron que el tamafio tumoral tuvo
valor prondstico, y una supervivencia global a 5 afios
del 44,8%°. Singh y cols., de Londres, en 36 casos tam-
bién encontraron el tamafio tumoral como factor de
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