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Resumen

Los sarcomas son tumores infrecuentes y heterogéneos. Constituyen 1 a 2 % de
todas las neoplasias malignas en adultos y entre 4 y 10% de los canceres en cabeza
y cuello. Metodologia: la investigacion fue retrospectiva, descriptiva, de corte
transversal. Resultados: se obtuvo una poblacién de estudio de 62 pacientes con
edad promedio de 44 afios, la ubicacibn méas frecuente fue en partes blandas del
cuello (25,3%) y el tamafio tumoral promedio fue de 7,1 cm; el diagnéstico mas
frecuente fue el de sarcoma pleomorfo indiferenciado (25,5%) y en su mayoria
fueron estadio Ill (41,4%). Se asociaron a disminucién de la supervivencia: tumores
T2a y T2b (p = 0,014), presencia de metastasis ganglionar (p = 0,001), estadios
avanzados (p = 0,003) y la presencia de invasién a hueso, vasos y/o nervios (p =
0,008). Conclusiones: el diagndstico tardio constituye el principal factor asociado a
disminucion de la supervivencia de pacientes con sarcomas de cabeza y cuello.
Palabras Clave: Sarcoma de partes blandas, neoplasias de cabeza y cuello,
cabeza, cuello.


mailto:jfliuzzi@gmail.com

Introduccién

Los sarcomas son tumores infrecuentes y heterogéneos. Constituyen 1 a 2 % de
todas las neoplasias malignas en adultos y entre 4 y 10% de todos los tipos de
cancer en el area de cabeza y cuello “. Se han descrito mas de 50 variedades
histolégicas con comportamientos bioldgicos distintos ©. La historia natural de los
sarcomas en cabeza y cuello es semejante a la de los sarcomas de extremidades,
sin embargo, la complejidad anatémica de esta area hace que su manejo quirdrgico
sea dificil pues para obtener margenes adecuados suelen ameritarse cirugias
extensas con grandes secuelas funcionales y estéticas. Factores como el subtipo
histologico, grado de diferenciacion y extension de la enfermedad influyen en la
supervivencia del paciente y deben ser tomados en consideracion al momento de
preparar el plan de tratamiento ©.

El propdsito de esta investigacion fue evaluar las caracteristicas clinicas y factores
gue influyen en la supervivencia de los pacientes con sarcomas de partes blandas,
en el Servicio Oncolégico Hospitalario de los Seguros Sociales (SOH-IVSS) en el
periodo comprendido entre 1991 y 2016.

Materiales y métodos

Sesenta y dos pacientes con sarcomas de partes blandas en cabeza y cuello fueron
atendidos en el SOH-IVSS entre 1991 y 2016. Fueron excluidos del estudio los
pacientes con sarcomas 6seos, carcinosarcomas y sarcoma de Kaposi, al igual que
pacientes en edad pediétrica.

Los sarcomas se clasificaron histolégicamente de acuerdo a lo establecido por la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) y se us6 la clasificacién del American Joint
Committee on Cancer (AJCC) en su 7ma edicion (2010) para determinar el estadio
de los pacientes ™. El grado de diferenciacién tumoral fue establecido usando el
sistema de gradacion francés FNCLCC (Fédération Nationale de Centres de Lutte
Contre le Cancer) ®. Se consider6 una reseccién RO cuando los margenes fueron
negativos, R1 cuando fueron microscépicamente positivos y R2 en caso de
enfermedad residual macroscépica.

La investigacion fue retrospectiva, descriptiva, de corte transversal. Se evaluaron las
siguientes variables: edad, género, localizacion, sintomas, subtipo histologico,
tamafio tumoral, grado de diferenciacién, presencia de enfermedad ganglionar y
metastasis a distancia, tratamiento realizado y margenes quirdrgicos.

Se calculd la media y la desviacién estandar de las variables continuas, a las
variables nominales se les calcul6 frecuencia y porcentajes. La supervivencia global
(SG) fue analizada para los distintos factores evaluados. El célculo de la
supervivencia global se bas6é en el modelo no paramétrico de Kaplan-Meier. Las
curvas de supervivencia se compararon con el procedimiento log-rank y se
consider6 un valor estadisticamente significativo si p < 0,05. El analisis de multiples
variables se realizé mediante regresion de Cox.

Resultados

La edad promedio de los pacientes con sarcomas de partes blandas de cabeza y
cuello fue de 45 afios con una desviacion estandar de 19 afos, el tiempo de
evolucion entre la aparicion de la enfermedad y la primera evaluacion en nuestro
hospital fue de 6 meses (intervalo: 1-360); el tamafio tumoral promedio fue de 7,1



cm con una desviacién estandar de 4,0 cm. El género masculino fue mas comun
gue el femenino (54,8% vs 45,2%). El sintoma que mas frecuentemente se presenté
fue la presencia de tumor en un 92%, otros sintomas fueron disfonia (4,8%) y
obstruccién nasal y/o epistaxis (3,2%). En cuanto a la localizacion, 25,9% se originé
en partes blandas del cuello; 22,6% en antro maxilar; 14,5% en cavidad oral; 14,5%
en cuero cabelludo; 12,9% en piel de cara, entre otros (Tabla 1).

Basandonos en la categorizacion TNM de los tumores segun la clasificacion de la
AJCC, el 49,9% se encontraban clasificados como tumores T2b, lo que corresponde
a tumores mayores de 5 cm ubicados en un plano profundo. Con respecto al estatus
ganglionar, la categoria mas frecuente fue el NO con el 96,8% de los casos. La
ausencia de metéstasis a distancia al momento del diagnéstico se evidencio en el
95,2%.

En cuanto al estadio clinico, la mayoria fue Ill (40,2%); seguido del estadio la y Ib,
con 19,4% cada uno (Tabla 2).

En cuanto al grado nuclear, la mayoria de los tumores fueron considerados
pobremente diferenciados (grado 3) con el 61,3%, los tumores bien diferenciados
(grado 1) se presentaron en 30,6% de los casos y los moderadamente diferenciados
(grado 2) correspondieron a un 7,9% (Tabla 2). ElI sarcoma pleomorfico
indiferenciado fue el tipo histolégico observado con mayor frecuencia (24,2%),
seguido por los tumores malignos de la vaina del nervio periférico (Tabla 3).

En cuanto a la extensién del tumor a estructuras vecinas (tabla 4), en el 62,9% de
los casos no se evidencid extensidon a hueso o estructuras neurovasculares,
mientras que 30,6% tuvo extension 6sea y 6,5% a vasos y/o nervios.

En cuanto al tratamiento recibido 43,5% fueron tratados solo con cirugia; 35,5% con
cirugia seguida de radioterapia externa y 14,3% no fueron susceptibles de ser
tratados quirdrgicamente. De los pacientes operados, la mayoria (69,8%) tuvo
margenes de reseccibn negativos y amplios, el 30,2% tuvo margenes
microscOpicamente positivos y ninguno tuvo margenes macroscopicamente
positivos.

Hasta el final del seguimiento el 51,5% no presentd recaidas, mientras que 37,2%
tuvo algun tipo de recaida durante su tratamiento. También pudo observarse que
11,3% progres6 bajo tratamiento.

En la tabla 5, se presentan los indicadores finales, el intervalo libre de enfermedad
(ILE) tuvo una mediana de 19 meses (media 43 meses); el seguimiento tuvo una
mediana de 20 meses (media 44 meses). Al final del seguimiento 50% de los
pacientes estaban vivos sin enfermedad y 35,5% muertos con enfermedad. No
estuvieron asociados a supervivencia la edad, tamafio tumoral ni la presencia de
margenes negativos. Se asociaron a disminuciéon de la supervivencia los tumores
T2ay T2b (p = 0,014), la presencia de metastasis ganglionar (p = 0,001), estadios
avanzados (p = 0,003) y la presencia de invasion a hueso, vasos y/o nervios (p =
0,008) (figuras 1-4).

En el andlisis de mudltiples variables (tabla 6) se asociaron a disminucién de

supervivencia los tumores T2a y T2b (p = 0,002), estadios Il y IV (p=0,019) y la
presencia de extension a vasos, nervios y/o hueso.

Discusion



Los sarcomas en cabeza y cuello son tumores infrecuentes y heterogéneos. Los
estudios de esta entidad se ven limitados por el escaso numero de pacientes y el
diferente comportamiento bioldgico de los distintos subtipos histologicos ©.

En la presente investigacion la media de edad fue de 45 afios, el sexo masculino el
mas frecuentemente afectado (54,8%) y el tamafio tumoral promedio de 7,1 cm. En
general la edad de presentacion se encuentra entre los 50 y 60 afios cuando no se
incluye poblacién pediatrica “°'?. La menor edad de diagnéstico en nuestro medio
no puede ser explicada por el diagnéstico precoz pues 70,9% de los pacientes
tuvieron tumores de méas de 5 cm.

Al igual que en la mayor parte de los reportes se observé predominio del sexo
masculino ®%'Y. Los datos sobre el estadio de la enfermedad al momento del
diagnéstico son variados, Barker et al. tuvieron apenas 11% de sarcomas de cabeza
y cuello diagnosticados en estadios Il y IV @, en nuestra investigacion 45% se
presentaron en estos estadios.

Las diferencias en cuanto a la forma de agrupar las zonas de origen de los
sarcomas hace dificil la comparacion entre las series. Salcedo et al. reportan en su
investigacion que las dos ubicaciones mas frecuentes fueron senos paranasales y
partes blandas del cuello al igual que en nuestro estudio . Debido a la cercania con
estructuras vitales, los sarcomas de cabeza y cuello presentan dificultad quirdrgica y
dependiendo de su ubicacion pueden ser manejados con mayor o menor dificultad.
Los tumores ubicados en partes blandas del cuello o en cuero cabelludo suelen ser
de mas facil tratamiento, no asi los tumores ubicados en senos paranasales, los
cuales tienden a estar en la cercania del encéfalo, lo cual hace mas complejo su
tratamiento; esto se traduce en una mayor probabilidad de margenes positivos
después de la cirugia.

Un factor relevante en la clasificacién de los sarcomas es su grado histologico; en
nuestra investigaciéon no se asocioé a disminucién en la supervivencia sin embargo
en otras investigaciones si se ha establecido dicha asociacién ®*%.

Siempre que sea factible la cirugia es el elemento central del tratamiento de los
sarcomas de partes blandas. En nuestra serie, al igual que en la mayoria de los
reportes, el tratamiento quirdrgico se realiz6 en la mayor parte de los pacientes.
Dada la complejidad anatdmica del area de cabeza y cuello obtener méargenes
negativos no siempre es posible. En nuestra investigaciéon 30,2% de los casos
tuvieron margenes microscOpicamente positivos, esto coincide con los datos
reportados por Salcedo et al., sin embargo en nuestro caso este factor no tuvo
efectos adversos en la supervivencia ©.

La invasion de estructuras adyacentes es un fendbmeno poco frecuente en los
sarcomas de cabeza y cuello. Segun Le Vay et al. un factor prondstico
independiente considerado altamente significativo para control local y sobrevida, es
la presencia de extension tumoral al hueso, estructuras neurovasculares o a la piel
12 En nuestro estudio, la invasiébn a estructuras adyacentes fue un factor
importante, ocurriendo en 37,1% de los casos. La invasion a estructuras vecinas fue
un factor significativamente para disminucion de la supervivencia.

Al igual que en la mayor parte de las series los estadios avanzados (Il y V),
presencia de metastasis ganglionar, tamafio tumoral mayor a 5 cm y la invasion a
hueso, vasos y/o nervios afectaron de forma adversa y significativa la supervivencia
de los pacientes ®919-



Conclusiones

Los sarcomas de partes blandas en cabeza y cuello son tumores heterogéneos y
con diferente comportamiento biolégico segun su tipo histolégico y grado de
diferenciacion. Nuestra investigacion evalué 62 pacientes con diagnostico de
sarcoma de tejidos blandos de cabeza y cuello atendidos en un periodo de 25 afios.
Fueron encontrados varios factores considerados prondsticos de supervivencia. Uno
de ellos fue el tamafio tumoral, los tumores mayores de 5 cm por lo general tuvieron
peor pronéstico que aquellos que median menos de 5 cm. Otro factor prondstico fue
el estadio, pacientes con estadio Il y IV presentaron una menor supervivencia que
aguellos con estadios mas tempranos. Por ultimo, la invasidén a estructuras vecinas
como hueso, nervios y/o vasos sanguineos, lo cual se encuentra correlacionado
directamente a una mayor agresividad local del tumor, represent6 también un factor
prondstico significativo.

Deben tomarse en cuenta los factores pronésticos de mayor importancia, para
determinar cudles lesiones deben considerarse potencialmente recurrentes y elegir
asi el régimen de tratamiento mas efectivo.

El manejo de estos tumores sigue siendo un importante desafio para el equipo
oncoldgico multidisciplinario debido a la poco comuUn de su presentacién, a la
diversidad de tipos histolégicos que posee y a lo complejo del tratamiento teniendo
en cuenta las estructuras vitales del area de cabeza y cuello que se encuentran en
las cercanias del tumor.

Debido a la rareza y diversidad de los sarcomas de cabeza y cuello es dificil tener
una gran experiencia institucional. Para obtener mejores resultados en el estudio de
los factores prondsticos, sera necesario unir la experiencia de multiples instituciones
para sumar un mayor niumero de pacientes y determinar con mayor exactitud los
factores que pueden influenciar el prondstico.
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Tabla 1.
Caracteristica de la muestra segun indicadores clinicos y epidemiolégicos.

Variables Estadisticos
NUmero de pacientes 62
Edad (afios) (*) 45+ 19
Tiempo de evolucion (meses) (**) 6 (1-360)
Tamafio (cm) (*) 7,1+40
Género
Masculino 34 (54,8%)
Femenino 28 (45,2%)
Sintomas
Tumor 57 (92,0%)
Disfonia 3 (4,8%)
Obstruccion nasal y/o epistaxis 2 (3,2%)
Localizacion
Partes blandas del cuello 16 (25,9%)
Antro maxilar y/o fosa nasal 14 (22,6%)
Cavidad oral 9 (14,5%)
Cuero cabelludo 9 (14,5%)
Piel de cara 8 (12,9%)
Laringe 3 (4,8%)
Orofaringe 1(1,6%)
Seno etmoidal o esfenoidal 1 (1,6%)
Parotida 1 (1,6%)

(*) media + desviacién estandar
(**) mediana (minimo - maximo)

Tabla 2.
Caracteristica de la muestra segun indicadores anatomopatol6gicos.

Variables NP %
Clasificacion T
Tla 6 (9,7)
Tib 12 (19,4)
T2a 13 (21,0)
T2b 31 (49,9)
Clasificacion N
NO 60 (96,8)
N1 2(3,2)
Clasificacion M
MO 59 (95,2)
M1 3(4,8)

Grado nuclear
Grado 1 19 (30,6)



Grado 2 5(8,1)

Grado 3 38 (61,3)
Estadio
la 6 (9,7)
Ib 12 (19,4)
lla 12 (19,4)
llb 4 (6,5)
[l 25 (40,2)
v 3(4,8)

NP = ndmero de pacientes

Tabla 3.
Caracteristica de la muestra segun diagndésticos histoldgicos.

Diagnéstico histoldgico NP %
Sarcoma pleomdrfico indiferenciado 15(24,2)
Fibrosarcoma 10(16,1)
Leiomiosarcoma 9 (14,5)
Dermatofibrosarcoma 6 (9,7)
Tumor maligno de la vaina del nervio periférico 5 (8,0)
Rabdomiosarcoma pleomorfico 4 (6,5)
Angiosarcoma 4 (6,5)
Liposarcoma 4 (6,5)
Sarcoma sinovial 2(3,2)
Tumor fibroso solitario 2(3,2)
Mixofibrosarcoma 1(1,6)

NP = nimero de pacientes

Tabla 4.
Caracteristica de la muestra segun indicadores clinico - quirdrgicos.

Variables NP %
Extension
Sin extensién 39 (62,9)
Hueso 19 (30,6)
Vasos y/o nervios 4 (6,5)
Tratamientos
Cirugia sola 27 (43,5)
Cirugia + RTEPO* 22 (35,5)
Cirugia + RTEPO + QT** 4 (6,5)

Solo QT 1(1,6)



Solo RTE*** 2(3,2)
QT + RTE 6 (9,7)
Margenes
RO 37 (69,8)
R1 16 (30,2)
R2 0
Recidiva
Sin recidiva 32 (51,5)
Recidiva local 12 (19,4)
Recidiva a distancia 6 (9,7)
Recidiva local y a distancia 5(8,1)
Progresién y/o persistencia bajo tratamiento 7 (11,3)

NP = numero de pacientes
*Radioterapia externa postoperatoria
** Quimioterapia

*** Radioterapia externa

Tabla 5.

Caracteristica de la muestra segun eventos finales.

Variables

Estadisticos

Intervalo libre de enfermedad (meses)(*/**)
Seguimiento (meses)(*/**)
Resultado final

Vivo sin enfermedad

19/43 (1 - 211)
20/44 (1 - 211)

31 (50,0%)

Vivo con enfermedad 3 (4,8%)
Muerto con enfermedad 22 (35,5%)
Muerto sin enfermedad 5 (8,1%)
Perdidos 1(1,6)

(**) mediana (*) media (minimo - maximo)



Grafico 1.
Curva de supervivencia de Kaplan-Meier de la clasificacion T.
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Grafico 2.
Curva de supervivencia de Kaplan-Meier de la clasificacion N.
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Gréfico 3.

Curva de supervivencia de Kaplan-Meier segun estadio.
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Grafico 4.
Curva de supervivencia de Kaplan-Meier segun extension.
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Extension Mediana IC - 95%

Sin extension 34 1 183
Hueso 10 1 211
Vasos y/o nervios 11 1 23

Tabla 6.
Regresion de Cox

Variables RR IC - 95% p

Edad (> 45 afios) 1,09 0,37 3,25 0,265
Clasificacion T (T2a o T2b) 5,19 1,57 17,16 0,002
Clasificacion N (N1) 1,30 0,99 2,16 0,547
Clasificacion M (M1) 1,02 0,90 2,09 0,485
Grado nuclear (G3) 0,55 0,14 1,12 0,591

Estadio (Ill o V) 3,64 1,13 5,14 0,019



Extensién (si) 2,71 1,06 6,92 0,037
Margenes (positivos) 2,35 0,72 7,68 0,159



