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RESUMEN

Los sarcomas de cabeza y cuello son tumores poco frecuentes de origen
mesenquimal, representan alrededor del 2 por ciento de los tumores malignos e
cabeza y cuello y del 4 al 10 por ciento de todos los sarcomas en adultos. Los
sarcomas cuentan con una gran diversidad biolégica e histodgica, por lo que su
comportamiento varia desde tumores con mayor incidencia de recurrencia local con
minimo potencial metastasico, hasta presentar una diseminacion sistémica rapida a
pesar de la aplicacion de tratamientos agresivos.

Engloban a wuna variedad de subtipos histoldégicos, dentro de ellos los
rabdomiosarcomas, osteosarcomas, condrosarcomas, angiosarcomas, histiocitoma
fibroso maligno. Dentro de los que presentan variante pleomorfica se encuentran:
liposarcoma, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial, hemangiosarcoma y
tumores malignos de la vaina del nervio pariférico. Los que presentan tumores
desmoides englogan a dermatofibrosarcoma protuberans. Dentro de las histologias
menos frecuentes encontramos a los hemangiopericitoma, sarcoma de Ewing y el
sarcoma de partes blandas alveolares.

La estadificacion quirdrgica es la Gnica forma de definir con precision la magnitud de
la enfermedad. Existe una gran variedad de abordajes terapéuticos utilizados en el
manejo de estos tumores. Clasicamente se ha cosiderado la cirugia el tratamiento
de eleccion. Pero se ha relacionado con un alto indice de recurrencia de estos
tumores después de la cirugia, por lo que se afadio radioterapia y quimioterapia al
tratamiento, como estrategias terapéuticas complementarias con la finalidad de
mejorar el control y la supervivencia de la enfermedad.

Los registros hospitalarios contribuyen al mejor conocimiento de la magnitud de este
problema. Sin embargo, es necesaria la creacion de registros poblacionales que
permitan obtener datos de la poblacién mexicana. Por otro lado, la rapida saturacion
de los servicios en el Hospital General de México plantea la necesidad de una
adecuada planeacion de las necesidades de atencion médica a corto y mediano
plazo, sobre todo para pacientes con cancer de escasos recursos.

Planteamiento del problema: siendo los sarcomas de cabeza y cuello un grupo de
tumores heterogéneos, con comportamiento diferente al resto del cuerpo. Se nos
hace necesario la caracterizacibn de los mismos, tanto caracteristicas
epidemioldgicas y el comportamiento a los diferentes tipos de tratamiento en un
periodo comprendido de 10 afios.

Justificacién: notamos la necesidad de contar con una base de informacion que
permita conocer la frecuencia, distribucion, caracteristicas clinicas de las diferentes
histologias de los sarcomas de cabeza y cuello. Para tener una mayor sospecha de
estos tumores, hacer diagndésticos tempranos e incidir en la mejora de su prondstico
oncolagico.



Objetivo general: conocer los datos estadisticos, los aspectos clinico diagnésticos, asi
como terapéuticos relacionados a los sarcomas de cabeza y cuello para mejorar los tiempos

de diagnostico y brindar una mejor atencion a las pacientes con estos padecimientos.

Metodologia: estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal donde la fuente
primaria de informacion se construira a través de registros clinicos. Se incluyeron al estudio
un total de 85 pacientes en un periodo de 10 afios de estudio, de enero 2007 a diciembre
2017.

Resultados: En el estudio se incluyeron 85 expedientes, rango de edades de 18 a 85 afios,
siendo la media de edad de 46.4 afos. Dentro de la distribucion de edades el 40% se
englobo entre 41 a los 60 afios. Siendo ligeramente mas frecuente en hombres que en
mujeres. Dentro de los subtipos histoldgicos, los mas frecuentes fueron: angiosarcoma,
dermatofibrosarcoma protuberans y el sarcoma sinovial. Del total de los tumores, el 88 %
correspondié a sarcomas de tejidos blandos y el 12% a sarcomas 6seos. La localizacion
anatoémica mas frecuente fue piel cabelluda, seguida de cuello y cara. De los sarcomas
0seos la localizacion mas frecuente fue hueso maxilar. El 45% de los pacientes no tenian
reflejado el grado histolégico en los reportes de patologia, lo que es un area de oportunidad
para mejora. Del total de las piezas enviadas a patologia, el 74% se le realizé estudios de
inmunohistoquimica. El 94% de los pacientes recibieron tratamiento quirargico, y el 6% no
quirargico. Dentro de estas modalidades 38 pacientes recibieron cirugia como Unica
modalidad de tratamiento, 36 paciente recibieron cirugia mas radioterapia adyuvante.
Dentro de las modalidades no quirargicas 4 pacientes recibieron quimioterapia mas
radioterapia. Estos tumores se caracterizan por recurrencia local, dentro de esto 73%
estaba asociado a margenes comprometidos. En nuestra unidad recibimos pacientes del
resto de la republica mexicana, muchos de ellos con tratamientos previos por médicos no
oncologos, lo que se ve reflejado en la evolucion de la enfermedad. De manera que los
pacientes que presentaron recurrencia el 54% tenian el antecedente de haber recibido
tratamiento externo. En el andlisis de sobrevida encontramos que la media era de 31.91
meses. Dentro de la sobrevida por subtipos histolégicos encontramos que los pacientes con
angiosarcoma y leiomiosarcoma presentaron menor sobrevida, primero 20.46 meses y el
segundo con 21.6 meses. Dentro de los que presentaron mayor sobrevida encontramos a
Fibrohistiocitoma maligno con 45.3 meses y condrosarcoma con 51.6 meses.



INTRODUCCION

Los sarcomas de cabeza y cuello son tumores poco frecuentes de origen
mesenquimal, representando menos del 1% de los tumores de esta localizacion. La
incidencia estimada de los sarcomas en todas las regiones anatémicas del cuerpo
es de aproximadamente 3-4,5/100.000 habitantes, y la mayoria aparecen en las
extremidades y retroperitoneo. Solo un 10% de todos los sarcomas aparecen en
cabeza y cuello. La excepcion aparece en la edad pediatrica, en la que hasta un
40% de los sarcomas quedan localizados a nivel de cabeza y cuello, especialmente
debido a la incidencia y localizacion caracteristica de los rabdomiosarcomas a estas

edades tempranas.

Los sarcomas cuentan con una gran diversidad biologica e histologica, por lo que su
comportamiento varia desde tumores que tienden a la recurrencia local con minimo
de potencial metastasico, hasta una diseminacion sistémica rapida a pesar de la
aplicacion de tratamientos agresivos. De forma caracteristica, los tejidos normales
en la periferia de los sarcomas sufren de una compresion como consecuencia de la
expansion tumoral formando una pseudocapsula. Esta pseudo capsula suele estar
invadida por células malignas que pueden atravesar los planos fasciales, el
musculo, los vasos y nervios. Como consecuencia, los sarcomas de cabeza y cuello
pueden invadir areas de dificil acceso quirargico dificultando una reseccion con

margenes adecuados.

Los sarcomas representan un grupo de tumores con caracteristicas
epidermioldgicas, histologicas y clinicas diferentes de los carcinomas de cabeza y
cuello. En la mayoria de los casos estan ausentes los clasicos factores de riesgo
presentes en los carcinomas como son el tabaco y el alcohol. En la mayoria de
series publicadas en la literatura se describe un cierto predominio masculino,
alcanzandose ratios hombre/mujer de hasta 2 a 1, si bien existen series en las que

el predominio corresponde al sexo femenino.

El mecanismo etiopatogénico de los sarcomas es desconocido. Solo en un 3% de
los casos se reconoce el antecedenete de irradiacion previa. Los avances en

biologia molecular permiten en ocasiones obtener un diagnostico de certeza, tal
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como sucede con la translocacion t(x:18), que se produce en el 100% de los

sarcomas sinoviales.

Existe una gran variedad de abordajes terapéuticos utilizados en el manejo de estos
tumores. Clasicamente se ha cosiderado la cirugia el tratamiento de eleccion.
Recientemente y debido al alto indice de recurrencia de estos tumores después de
la cirugia, se han afiadido la radioterapia y la quimioterapia como estrategias
terapéuticas complementarias con la finalidad de mejorar el control y Ila
supervivencia de la enfermedad. El uso combinado de tratamientos ha mejorado de
forma significativa el prondstico de alguna de las formas de sarcoma, tal como

sucede con los rabdomiosarcomas durante la edad pediatrica.

El objetivo del presente estudio es llevar a cabo una revision de los resultados
obtenidos en nuestra Unidad de Oncologia con los pacientes diagnosticados y
tratados por un sarcoma localizado a nivel de cabeza y cuello durante un periodo de
10 afios, de enero del 2007 a diciembre del 2017 comparandolo con los resultados

presentados en la literatura.



MARCO TEORICO

Epidemiologia

Los sarcomas de la cabeza y el cuello representan alrededor del 2 por ciento de
todos los tumores malignos de cabeza y cuello y del 4 al 10 por ciento de todos los

sarcomas en adultos? 2.

Aproximadamente 1000 casos de sarcoma de cabeza y cuello son diagnosticados
cada afio en los Estados Unidos y comprenden alrededor de 10 subtipos
histolégicos principales y muchos subtipos menores. Los principales subtipos
histolégicos en nifios son los rabdomiosarcomas; en adultos se encuentran los
osteosarcomas, condrosarcomas, angiosarcomas, los sarcomas de partes blandas
adultas comunes (sarcomas indiferenciados / no clasificados, anteriormente
incluidos en los términos “histiocitoma fibroso maligno y “"pleomdrfico
indiferenciado”. Sarcoma de tejidos blandos con una variante pleomorfica
indiferenciada®, liposarcoma, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial,
hemangiosarcoma, sarcoma de Kaposi y tumores malignos de la vaina del nervio
periférico. En series en las que se incluyen tumores desmoides: fibromatosis y
dermatofibrosarcoma protuberans, estos tumores representan una gran proporcion
de casos. Otros sarcomas menos frecuentes son el hemangiopericitoma, el sarcoma

de Ewing y el sarcoma de partes blandas alveolares.

Dentro de las caracteristicas de los tumores de cabeza y cuello aproximadamente el
30 por ciento de estos sarcomas ocurren en nifios, la mayoria de estos
corresponden a los rabdomiosarcomas®. La edad promedio en el momento del
diagnostico es de 50 a 54 afos, cuando los nifios estan incluidos, y de 55 a 59 afios
cuando no lo estan®. La frecuencia de los subtipos histolégicos varia segin los
grupos de edad, rabdomiosarcoma es mas frecuente en nifios de cinco a nueve
afios; mientras que los angiosarcomas en ancianos. La mayoria de las series

informan un ligero predominio masculino.

Factores de riesgo: Los sarcomas secundarios de cabeza y cuello relacionados con
la radiacion estan bien descritos y representan varios por ciento de los sarcomas de
cabeza y cuello. Otros factores patogénicos son similares a los de otros sarcomas

de tejidos blandos.



PRESENTACION CLINICA Y EVALUACION DIAGNOSTICA:

Los pacientes generalmente presentan un tumor palpable, cambios en la piel o
sintomas especificos del estadio (ronquera en tumores de laringe, disfagia con
tumores oro faringeos, epistaxis, obstruccion nasal o déficit del nervio craneal con

tumores de la base del craneo).

Diagnéstico y Estadificacion:

Al igual que con todos los pacientes con sospecha de neoplasia de cabeza y cuello,
es esencial realizar un examen completo de la cabeza y el cuello. La tomografia
computarizada complementa la resonancia magnética, y ambos son utiles en la

planificacion quirdrgica, en particular para los sarcomas 0seos.

La evaluacion previa al tratamiento también debe descartar metastasis, con una
tomografia computarizada del térax, biometria hemética completa y una evaluacion
de la fosfatasa alcalina sérica. Un estudio de diagnéstico mas extenso generalmente

debe basarse en los sintomas y / o la sospecha clinica®.

Las directrices de la National Comprehensive Cancer Network (NCCN) sugieren un
PET y / o gammagrafia 6sea en el estudio diagndstico de un posible osteosarcoma,

pero no de un sarcoma de tejidos blandos.

Estadificacion

Tumores de tejidos blandos: el sistema de Estadificaciéon de tumores, ganglios y
metastasis (TNM) para los canceres de células escamosas de cabeza y cuello no es
aplicable a los tumores no epiteliales. En la version mas reciente 2017 (octava
ediciéon) del sistema de estadificacion TNM conjunto del American Joint Committee
on Cancer (AJCC) / Union for International Cancer Control (UICC), la Estadificacion
para los sarcomas de tejidos blandos de cabeza y cuello difiere de la de los
sarcomas que surgen en otros sitios del cuerpo’, y no hay grupos prondsticos. Por

lo que en este estudio se clasifica los sarcomas segun la AJCC 2012.



Soft tissue sarcoma of the head and neck TNM staging AJCC UICC 2017%*

Primary tumor (T)

T category T criteria
™= Primary tumor cannot be assessad
T1 Tumor 22 em
T2 Tumaor =2 to =4 cm
T3 Tumor »4 cm
T4 Tumear with invasion of adjoining structures
T4z Tumar with orbital invasion, skull base/dural invasion, invasion of central compartment viscera,

involvement of facial skeleton, or invasion of pterygoid muscles

T4k Tumor with brain parenchymal invasion, carctid artery encasemeant, prevertebral muscle invasion,
or central nervous system involvement via perinsural spread

Regional lymph nodes (N)

M category M criteria
NO Me regionzl lymph node metastazes ar unknown lymph node status
N1 Regional lymph node metastasis

Distant metastasis (M)

M category M criteria
Mo Mo distant metastasis
M1 Distant metastasis

THM: tumor, node, metastasis; AJCC: American Joint Committee on Cancer: UICC: Union for International Cancer
Control.
* This is a new classification that needs data collzction bafore defining 2 prognostic stage grouping.

Used with permission of the American College of Surgeons, Chicags, Illinais. The original source for this information is
the AJCC Cancer Staging Manusl, Eighth Edition (2017) published by Springer International Fublishing.

Este sistema de Estadificacion se utiliza para todos los sarcomas de tejidos blandos
de la cabeza y el cuello, con la excepcion de los angiosarcomas, el
rabdomiosarcoma embrionario y alveolar y el sarcoma de Kaposi que no tienen un

sistema de estadificacion por la AJCC.

Sarcomas 0seos: en la ultima version (octava edicion, 2017) clasifica los sarcomas
0seos que surgen en el craneo y los huesos faciales de la misma manera que
clasifica los tumores que surgen en el esqueleto y el tronco apendicular, y hay un

conjunto de grupos de etapas prondsticas®.

Bone sarcomas THM staging AJCC UICC 2017

Primary tumor (T)
Appendicular skeleton, trunk, skull, and facial bones
T category T criteria

TH Primary tumaor cannot be assessad
TO Mo evidence of primary tumor
T1 Tumar =8 cm in greatest dimension
T2 Tumar =8 cm in greatest dimension
T3 Discontinuous tumers in the primary bone site
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Regional lymph nodes (N)

M category M criteria

M Regional lymph nodes cannot be assessed.

Beczusze of the rarity of lymph node involvement in bone sarcomas, the dasignation NX
may not be zpproprizte, and cases should be considered MO unless clinical node
involvement clearly is evident.

NO Mo regionzl lymph node metastasis

N1 Regional lymph node metastasis

Distant metastasis (M)

M category M criteria
Mo Mo distant metastasis
M1 Distant metastasis
Miz Lung
Mib Bone or other distant sites

Histologic grade (G)

G G definition
GX Grade cannot be assessed
Gl ‘Well differentiated, low grade
G2 Moderately differentiated, high grade
G2 Poorly differentiated, high grade

Prognostic stage groups
Appendicular skeleton, trunk, skull, and facial bones
When T is... And N is... And M is... And grade is... Then the stage
group is...

T1 MO Mo Gl or GX 14
T2 MO Mo Gl or GX 1B
T2 MO Mo Gl or GX IB
T1 MO MO G2 or G3 IIa
T2 MO MO G2 or G3 1B
T3 MO Mo G2 or G3 I
Any T MO Miaz Any G VA
any T N1 Any M any G e
any T Any M Mib any G e

THM: tumor, node, metastasis; AJCC: American Joint Committee on Cancer; UICC: Union for International Cancer
Contral.

Used with parmission of the American College of Surgeons, Chicage, Ilinais. The original saurce for this information is
the AJCC Cancer Staging Manual, Eighth Edition (2017) published by Springer International Publishing.

Graphic 110737 Version 2.0

HISTORIA NATURAL Y FACTORES PRONOSTICOS:

La historia natural de los sarcomas de cabeza y cuello es similar a la de los tumores
homologos del resto del cuerpo, pero con una mayor tasa de recidiva local después
del tratamiento. Los sarcomas de cabeza y cuello tienen peor pronostico, fue
reportado en una serie Unica de instituciones que compara los resultados entre 102
pacientes con sarcoma de cabeza y cuello y 1044 pacientes con lesiones extremas
o de tronco superficial, todos los cuales fueron tratados entre 1960 y 1999 con

cirugia conservadora y radioterapia®. A los cinco afios, las tasas de control local
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fueron inferiores para los pacientes con tumores primarios de cabeza y cuello (74
versus 85 por ciento) al igual que la supervivencia especifica de la enfermedad (64
frente al 76 por ciento). Por otro lado, el estudio mas grande, que utilizé datos de
Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales (SEER) en mas de 12,000 pacientes
tratados entre 1973 y 2010, encontré una supervivencia especifica por causa de
cinco afnos de 66 por ciento en adultos y 73 por ciento en nifilos con una amplia
variedad de subtipos histolégicos, y estos nimeros parecen comparables a los de
los sarcomas de cabeza y cuello.

Al igual que con los sarcomas de tejidos blandos en las extremidades, la afectacion
de los ganglios linfaticos es poco comun, y se presenta solo en alrededor del 10 por
ciento de los pacientes’®. Los subtipos histolégicos mas comunes de cabeza y
cuello asociados con metastasis ganglionares son el rabdomiosarcoma vy el
angiosarcoma. La principal causa de muerte de los sarcomas de cabezay cuello es
recaida local, siendo esta la causa de muerte. Como ejemplo, en un informe de 103
pacientes con sarcoma de cabeza y cuello tratados de 1944 a 1988, la enfermedad
recurrente local fue la Gnica causa de muerte en el 65 por ciento™. El predominio de
recurrencia local ocurre a pesar de un tamafio promedio relativamente pequefio (4
cm) en comparacién con los sarcomas de tejidos blandos en otros sitios?. Una

limitante es la dificultad para lograr margenes quirurgicos libres.

Factores pronosticos:

Los factores pronosticos importantes son el sexo, el grado y tamafio del tumor, el
estado de los margenes quirdrgicos, el subtipo histolégico y el estado ganglionar®®.
Un estudio de mas de 12,000 pacientes de la base de datos SEER identificé el sexo
masculino, el estadio tumoral avanzado y el tratamiento anterior al afio 2000 como

factores prondsticos adversos en el analisis multivariado.

Grado histolégico y tamafo tumoral: en la mayoria de las series, el pronostico es
peor en pacientes con tumores de mayor grado y de mayor tamafio. En un estudio
de 122 sarcomas de cabeza y cuello, los pacientes con lesiones de alto grado
tuvieron una supervivencia significativamente peor en comparaciéon con aquellos con
lesiones de grado bajo (cociente de riesgos instantaneos [HR] para muerte de 5,52;

IC del 95%: 1,51 a 20,21) y locorregional las tasas de recurrencia fueron mucho mas
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altas para lesiones> 10 cm de didmetro en comparaciéon con tumores <5 cm (HR
6.13, IC 95% 1.84-20.5).

Margenes quirdrgicos positivos se asocian con un mal pronéstico’. En una serie de
146 pacientes con una variedad de sarcomas de base de craneo, las tasas de
supervivencia especifica de enfermedad a cinco afios fueron de 77, 43 y 36 por
ciento para aquellos con margenes negativos, cercanos (a menudo definidos como
<1 mm), y margenes quirdrgicos positivos, respectivamente’. La presencia de
margenes positivos / cercanos fue el Unico predictor independiente de supervivencia
en el andlisis multivariado. Los margenes negativos son dificiles de lograr en la
region de la cabeza y el cuello debido a que estos sarcomas tienden a crecer en
estrechos confines anatdmicos y muy cerca de estructuras vitales neurovasculares,

dseas u otras.

Subtipo histolégico: la influencia sobre el pronéstico se abordé en un informe del
registro de sarcoma de cabeza y cuello de la Sociedad de Cirujanos de Cabeza y
Cuello, que informo los resultados del tratamiento en 214 pacientes con sarcoma de
cabeza y cuello (194 adultos y 20 nifios)*®. La supervivencia global sin enfermedad
residual fue del 56 por ciento a los cinco afios. Los principales factores en la
supervivencia fueron: margenes quirurgicos y el tipo de tumor (no se pudo obtener

el grado tumoral).

Los pacientes con condrosarcoma o dermatofibrosarcoma protuberans tenian una
supervivencia cercana al 100 por ciento; mientras que aquellos con histiocitoma
fibroso maligno o fibrosarcoma tenian una supervivencia de 60 a 70 por ciento. Los
pacientes con osteosarcoma y angiosarcoma tuvieron la peor supervivencia, menos
del 50 por ciento a los cinco afios. El rabdomiosarcoma y el tumor maligno de la

vaina del nervio periférico son subtipos histolégicos particularmente agresivos®’.

Antes de la quimioterapia el rabdomiosarcoma no se curaba. Sin embargo, usando
enfoques modernos de tratamiento de modalidad combinada, es curable en mas del
75 por ciento de los nifios. Aquellos con tumores parameningeos no resecados y
caracteristicas de alto riesgo como la extension intracraneal pueden experimentar

una supervivencia libre de fracaso de cuatro afios del 68 por ciento, y los pacientes
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con ubicaciones orbitales no resecadas tienen una supervivencia global del 97 por

ciento a los tres afios con un régimen reducido de quimioterapia™®.

Metastasis ganglionares: la presencia de estas empeora el prondstico en pacientes
con rabdomiosarcoma®®. Sin embargo, el impacto de las metastasis ganglionares en
pacientes con otros sarcomas de tejidos blandos de la cabeza y el cuello no esta

claro; los datos disponibles son contradictorios®.

Sarcomas asociados a la radiacion: historicamente, los sarcomas que surgen en los
tejidos que han sido irradiados previamente han tenido un peor prondstico en
comparacién con los sarcomas de novo®. Existen varios motivos potenciales para
los malos resultados, incluido el retraso en el diagnéstico, limitaciones en la
resecabilidad debido al tamafio y la ubicacion de la lesion con incapacidad para
lograr margenes quirdrgicos negativos, asi como la naturaleza de alto grado de la
mayoria de los sarcomas asociados a la radiacion, e incapacidad para administrar
radioterapia a un sitio que ha sido previamente irradiado, uso de quimioterapia
previa para el primer cancer que puede limitar las opciones para el tratamiento
posterior y diferencias biolégicas que pueden reflejar los efectos de la radiacion
sobre la genética de las células, y la diferente patogénesis comparada con
sarcomas de aparicidbn espontanea, algunos de los cuales se caracterizan por

mutaciones especificas.

Aungue la mayoria de los estudios previos sugieren que los sarcomas posteriores a
radiacion tienen peor prondstico, al menos un estudio pequefio especifico para el
sarcoma de cabeza y cuello (sobre todo irradiacion post nasofaringea) respalda la
opinidon de que los pacientes que pueden tratarse con intencidn curativa pueden
tener resultados similares a los de los sarcomas de cabeza y cuello de novo,

enfatizando el enfoque de intencién curativa cuando sea posible?.

Principios quirargicos: debido a su proximidad a las estructuras vitales y al espacio
relativamente pequefio de la region de la cabeza y el cuello, la reseccion quirdrgica
de los sarcomas de esta region anatdmica tiene dificultad para lograr margenes de
reseccion negativos. Otra consideracion importante es el potencial de morbilidad

relacionada con la respiracion, la deglucion y el habla, asi como la deformidad
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estética que puede aparecer después de las resecciones del cuello y la cara. La
calidad del tejido que forma el margen es el indicador mas importante de
recurrencia local®®. Por lo tanto, la recomendacién generalmente aceptada para los
sarcomas de cabeza y cuello es obtener una reseccion tumoral completa con un
margen de tejido normal tan ancho como sea factible, con la menor morbilidad

posible.

La incidencia de metastasis ganglionares cervicales es baja por lo que las
disecciones electivas del cuello no estan indicadas. La reconstruccion con colgajos
libres microvasculares ha disminuido en gran medida la deformidad estética y los
resultados funcionales mejorados después de la reseccién de los sarcomas de
cabeza y cuello. Los déficits grandes y criticos de huesos y tejidos blandos que
alguna vez fueron devastadores ahora se pueden reconstruir con resultados buenos
a excelentes. El tratamiento de este grupo de patologias es multidisciplinario:
cirujano oncoldgico de cabeza y cuello, radio oncoélogo, oncélogo médico, cirujano
reconstructivo, terapeuta del habla y deglucién y nutricionista son esenciales para

obtener un resultado quirdrgico 6ptimo.

Radioterapia adyuvante: esta indicada en el post operatorio, a diferencia del resto
de sarcomas que tienen indicacién de radioterapia preoperatoria. El beneficio de la
radioterapia adyuvante para la mayoria de los subtipos histologicos es controvertido.
No hay ensayos aleatorizados que demuestren el beneficio de la radioterapia en los
sarcomas de cabeza y cuello, y los resultados de los informes retrospectivos son
mixtos. Sin embargo, la extrapolacion de la experiencia en sarcomas de
extremidades argumenta fuertemente a favor de la radioterapia adyuvante para los
sarcomas de tejidos blandos de la cabeza y el cuello que son grandes y de alto
grado, o de bajo grado con margenes positivos y / o cercanos (a menudo definidos

como <1 mm).

En muchos estudios, los pacientes que reciben radioterapia ademas de la cirugia
para los sarcomas de cabeza y cuello no mejoran y, en algunos casos, empeoran
los que reciben solo la cirugia. Como ejemplo, en un andlisis poblacional de 11,481
adultos y 1244 sarcomas pediatricos de cabeza y cuello informados a la base de

datos de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales (SEER) entre 1973 y 2010,
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la adicion de radioterapia dio como resultado una reduccion del 80 por ciento en
supervivencia en comparacion con los pacientes que no recibieron radioterapia
adyuvante?®. Sin embargo, este resultado es, al menos en parte, el resultado del
sesgo de seleccién. Para abordar este problema, los autores del analisis SEER
realizaron un analisis de propensity score-matching y no confirmaron una mortalidad
de causa especifica inferior en aquellos que recibieron radioterapia adyuvante junto
con la cirugia. La falta de asociacion de la radioterapia adyuvante con la
supervivencia de causa especifica inferior también se observd en una serie de

institucién Gnica separada de la Universidad de Washington®*.

Por otro lado, las series retrospectivas sugieren un beneficio para agregar
radioterapia adyuvante a la cirugia en pacientes con sarcomas de tejidos blandos de
la cabeza y el cuello, particularmente si son grandes y de alto grado, o de bajo
grado con margenes positivos y / o cercanos®, como se hace con los sarcomas de

las extremidades.

Subtipos histoldgicos especificos

e QOsteosarcoma:

Es el tumor primario de hueso mas comun y alrededor del 10 por ciento de los casos
se presentan en la cabeza y el cuello®. En Estados unidos anualmente se
diagnostica un aproximado de 100 casos de osteosarcoma de cabeza y cuello. En la
mayoria de las series, la mayoria estd presente en la mandibula y esta
aproximadamente dividida en partes iguales entre la mandibula y el maxilar
superior; alrededor del 20 por ciento se desarrolla en los huesos extragnaticos (p.

ej., craneo, oOrbita).

Se caracterizan por presentar un tumor en maxilar superior o la mandibula, a veces
con dolor y ocasionalmente con molestias dentales®’. Hay un ligero predominio
masculino. La mediana de edad son 36 afios, se presenta 10 afios mayor que en los
pacientes en extremidades y tronco, aunque estos Ultimos tienen un segundo pico.
Los osteosarcomas de cabeza y cuello son tipicamente mas pequefios que el resto
de las localizaciones, y tienden a tener un grado histoldgico mas bajo®. Las
radiografias simples presentan destruccion ésea con lesiones liticas, escleréticas o

mixtas, y margenes no definidos. Otra diferencia es la incidencia de metéastasis

16



pulmonares en el momento del diagndstico. Mientras que los pacientes con
osteosarcoma de la extremidad tienen un riesgo muy alto de afectacidon metastasica
de los pulmones, las metastasis pulmonares son menos comunes en pacientes con

osteosarcomas de la mandibula.

Historia natural y prondstico: la accesibilidad quirargica tiene un papel importante ya
gue los pacientes que pueden someterse a una reseccion completa o amplia tienen
un mejor prondstico. Como ejemplo, los pacientes con tumores mandibulares y
maxilares tienen mejor supervivencia que aquellos con enfermedad en los senos

paranasales o los huesos de la base del craneo?.

El tratamiento inicial debe consistir en la reseccién oncolégica en bloque del tumor
con un amplio margen de tejido normal, si es factible. Para pacientes con margenes
guirargicos positivos, se prefiere la re-escision. Si el margen sigue siendo positivo,
estd indicada la radioterapia postoperatoria. Aungque no existen datos objetivos, el
uso de cisplatino concomitante como un sensibilizador a la radiacion es una
alternativa razonable. Para la mayoria de los pacientes con tumores de alto grado,
esta indicada quimioterapia adyuvante a base de cisplatino como el utilizado para

los osteosarcomas que surgen en otros sitios.

En las series mas antiguas de pacientes con osteosarcoma de cabeza y cuello
informaron tasas de supervivencia a cinco afios de aproximadamente 40 por
ciento®. Sin embargo, se han observado mejores resultados a lo largo del tiempo,
atribuidos en parte a la introduccion de la gestion multimodal moderna, que
generalmente incluye la quimioterapia sistémica. Como ejemplos: Una serie
contemporanea de 44 pacientes, 30 de los cuales recibieron quimioterapia
neoadyuvante, informaron tasas generales de supervivencia a tres afios, especificas
de la enfermedad y de recidiva libre de 81, 81 y 73 por ciento, respectivamente*. El
control local se logré en el 78 por ciento, una marcada mejoria con respecto a las

series historicas, en las que el 50 a 65 por ciento de los pacientes recurrieron.

Un analisis retrospectivo incluyd a 541 pacientes identificados de la base de datos
de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales (SEER) de 1973 a 2011 utilizando

codigos especificos del sitio y clasificacion histolégica®. La supervivencia global y la

17



supervivencia libre de enfermedad a los 5 afios fueron del 53 y el 62 por ciento,
respectivamente, y de 10 afios el 35 por ciento y el 54 por ciento, respectivamente.
La magnitud de la diferencia entre la supervivencia libre de enfermedad y la general
en esta poblacion muy joven apunta a una posible mortalidad tardia relacionada con
el tratamiento. La recurrencia local predomina; metastasis a distancia son menos

comunes.

En un meta analisis que incluy6 163 pacientes con osteosarcoma de cabeza y cuello
de estudios no aleatorizados, el 56 por ciento recidivo; de estos, el 50 por ciento
recurrio localmente, el 3 por ciento a nivel regional y solo el 20 por ciento tuvo un
componente de falla distante®®. Otras series informan tasas algo méas altas de
metastasis a distancia (35 a 50 por ciento). Las recidivas locales suelen ser, aunque
no de manera uniforme, fatales. Estos pacientes tienen un mejor prondéstico cuando

se obtiene un margen quirtrgico amplio en la reseccién oncolégica®.

Tratamiento: La reseccién oncoldgica en bloque con un margen de tejido normal es
el objetivo del tratamiento quirdrgico; sin embargo, los margenes de los tejidos
blandos pueden ser dificiles de obtener debido a la proximidad de estructuras
criticas. El margen de reseccion del tejido blando se puede evaluar en el trans
operatorio mediante analisis de secciones congeladas hasta que se obtenga un
margen negativo. Sin embargo, los margenes 6seos no se pueden evaluar
microscopicamente de esta manera, y solo se puede realizar una estimacion
aproximada de los margenes de reseccion intraoperatoriamente. Si las secciones
permanentes muestran un margen 0seo positivo, esto debe abordarse
quirargicamente, si es posible, con la re-reseccion del margen poco después del

procedimiento inicial.

La reconstruccién a menudo se logra mejor con colgajos libre microvascular. La
reconstruccion de los tumores de la base media y del craneo puede requerir
colgajos rotacionales locorregionales para defectos mas pequefios o colgajos libres
microvasculares para defectos mas grandes. Las prétesis maxilofaciales son

necesarias.
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No se dispone de datos prospectivos para respaldar el beneficio de la quimioterapia
adyuvante en los osteosarcomas de cabeza y cuello. En series de casos no
controlados, el uso de quimioterapia adyuvante o neoadyuvante se ha asociado con
una mejor supervivencia en pacientes con osteosarcomas de cabeza y cuello en
algunas series*® pero no en todas®*. Dos meta andlisis sobre este tema informaron
conclusiones contradictorias. Parte de la explicacion de estos resultados
contradictorios puede haber estado en relacién a informacion incompleta sobre la
influencia del estado del margen quirurgico.

La mayoria de los osteosarcomas de la mandibula de bajo grado se pueden tratar
adecuadamente con cirugia sola, siempre que se puedan lograr margenes

negativos®.

Radioterapia: después de la reseccion oncologica del tumor con un margen
negativo, no tiene indicado radioterapia adyuvante. Si el margen es positivo, se
debe realizar una nueva reseccion. Esta indicada radioterapia postoperatoria mas
guimioterapia concomitante (cisplatino o ifosfamida) para pacientes que no son
candidatos para la rescision o si los margenes quirdrgicos permanecen positivos
después de la rescision. El osteosarcoma convencional es relativamente resistente
a la radioterapia, aunque la variante de células pequefias puede ser mas
radiosensible. La radioterapia primaria generalmente es inadecuada para lograr el
control local, particularmente para tumores voluminosos®; la cirugia es preferida si

es posible.

Para los pacientes con resecciones de margenes negativos pero con caracteristicas
de alto riesgo (tamafio tumoral mayor de 5 cm, infiltracion extensa a tejidos blandos,
invasion linfovascular extensa), se debe de valorar el uso de radioterapia. Las tasas
de complicaciones de la radioterapia aguda y tardia son altas (cerca del 50 por
ciento a los 10 afos), por lo que el uso de la misma debe limitarse a los grupos de

alto riesgo.

Condrosarcoma

Son mas comunes en los huesos extragnaticos (craneo y oOrbita) que en la

mandibula o el maxilar superior, pero un niumero significativo se desarrolla a partir
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del cartilago laringeo. La mayoria son de bajo grado, y el tratamiento es escision
local amplia en la mayoria de los pacientes. Los condrosarcomas laringeos pueden
ser susceptibles de una reseccion oncolégica completa. Para el paciente poco
frecuente con un condrosarcoma de alto grado de la cabeza y el cuello, el mal
prondstico observado con la cirugia sola proporciona un argumento soélido para
analizar los beneficios potenciales de la quimioterapia neoadyuvante o adyuvante

basada en doxorrubicina en pacientes medicamente aptos.

Son un grupo heterogéneo de tumores 6éseos malignos que comparten en comun la
produccion de matriz condroide. Son mas raros que los osteosarcomas. La region
de la cabeza y el cuello se informa como el sitio de origen en 1 a 12 por ciento de
los condrosarcomas®’. A diferencia de los osteosarcomas, los condrosarcomas son
mas comunes en los huesos extragnaticos que en la mandibula o el maxilar. En una
serie de bases de datos nacionales de cancer de 400 condrosarcomas de cabeza y
cuello diagnosticados entre 1985 y 1995, el 60 por ciento surgio en los huesos, pero
solo el 7 por ciento de estos se encontraban en la mandibula®®.

Los condrosarcomas se desarrollan con menos frecuencia en el cartilago. Sin
embargo, un gran nimero se desarrolla en el cartilago laringeo; este sitio represento
el 19 por ciento de los casos en una serie SEER de 682 condrosarcomas
localizados en la cabeza y el cuello®. El condrosarcoma es el sarcoma mas comun
gue se desarrolla en la laringe, y el 75 por ciento de los tumores se originan en el
cartilago cricoides®. Los hombres se ven afectados tres veces mas que las

mujeres.

Los condrosarcomas se clasifican segun la apariencia microscopica. En el informe
de la Base Nacional de Datos de Cancer de 400 casos, los subtipos histologicos
incluyeron convencional (81 por ciento), mixoide (11 por ciento) y mesenquimal (9
por ciento)®. Los subtipos mesenquimales y mixoides fueron raros entre los
pacientes caucasicos (17 por ciento) y mas comunes entre los afroamericanos y los

hispanos (32 y 45 por ciento, respectivamente).

Tratamiento: el tratamiento consiste en una escisién local amplia. La ubicacion

anatomica afecta en gran medida la resecabilidad. Por ejemplo, solo recientemente
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se han eliminado los condrosarcomas de la base del craneo en bloque utilizando
enfoques neuroquirdrgicos avanzados. Tales procedimientos radicales pueden
requerir el sacrificio de multiples pares craneales y requieren la oclusion de la arteria
carGtida, con su consiguiente riesgo de muerte, apoplejia y otras morbilidades

significativas.

La mayoria de los condrosarcomas de cabeza y cuello (con la excepcion del subtipo
mesenquimatoso) son de bajo grado, y la supervivencia o curacion a largo plazo se
logra con cirugia radical. Por el contrario, los tumores de alto grado, como el
condrosarcoma mesenquimal, tienen un peor pronéstico. En la serie National
Cancer Data Base, en la que el 60% de los pacientes fueron tratados solo con
cirugia y el 21% recibié cirugia mas radioterapia, la supervivencia libre de
enfermedad a 5 y 10 afios fue de 87 y 71%, respectivamente®’. Los subtipos
mixoide y mesoquimal tuvieron una peor supervivencia libre de enfermedad a cinco
afos (45 y 53 por ciento, respectivamente), al igual que aquellos con tumores de
alto grado (67 por ciento). Otros informes sefialan una supervivencia baja
(aproximadamente del 20 por ciento) para los tumores de alto grado, en gran
medida como resultado de metastasis a distancia. En al menos una de estas series,
la reseccién subdptima puede haber contribuido al mal resultado; la reseccién
completa solo se realiz6 en uno de siete pacientes con histologia de alto grado en

comparacion con 9 de 10 con histologia de bajo grado®.

El papel de la quimioterapia adyuvante o neoadyuvante en pacientes con
condrosarcoma mesenquimal ha tenido resultados positivos. En un estudio de 113
pacientes con condrosarcomas mesenquimales, la adicion de quimioterapia
proporcioné una mejora del 57 por ciento en la supervivencia y una mejora del 52
por ciento en el control local entre aquellos con enfermedad localizada®. No hay
informes publicados de quimioterapia adyuvante efectiva especifica para
condrosarcomas de cabeza y cuello. Sin embargo, el mal prondéstico observado solo
con cirugia proporciona un argumento solido para discutir los riesgos y beneficios
potenciales de la quimioterapia adyuvante basada en doxorrubicina en pacientes
con condrosarcoma mesenquimal que no han recibido terapia neoadyuvante. Los
condrosarcomas irresecables se pueden tratar con radioterapia, especialmente con

radioterapia del haz de protones.
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Rabdomiosarcoma

Predominantemente es una enfermedad en edad pediatrica; 35 a 40 por ciento de
los sitios primarios estan en la cabeza y el cuello. La presentacion clinica depende
de la ubicacion del tumor y puede incluir un tumor facial o del cuello, proptosis,
descarga nasal, cefalea, vomitos, cambios en la audicion, vision, habla, deglucion o
sintomas respiratorios. El tratamiento del rabdomiosarcoma es multidisciplinario,

con reseccidn oncoldgica, radioterapia y quimioterapia con multiples agentes.

La reseccidon oncologica debe considerarse para la enfermedad localizada siempre
gue los resultados funcionales sean aceptables. Cuando la reseccion oncoldgica no
es posible, o cuando no se obtiene margenes negativos, la radioterapia se usa para
el control local. Los sitios afectados en cabeza y cuello se pueden dividir en tres
grupos principales: orbita (25 por ciento), area parameningea (senos paranasales,
nasofaringe, cavidad nasal, oido medio / mastoideo y fosa infratemporal, 50 por
ciento) y no orbital. Sitios parameningeos (cuero cabelludo, glandula parétida,
cavidad oral, faringe, glandulas tiroides y paratiroides y cuello, 25 por ciento). Los
dos principales subtipos histologicos de los tumores rabdomiosarcomas son
embrionarios y alveolares. Cuando estos tumores surgen en la Orbita, casi siempre
es del tipo embrionario. Se informan casos de rabdomiosarcomas en adultos en
todos los sitios, incluidos en cabeza y el cuello®. En un informe de la Base de Datos
de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados Finales (SEER) del Instituto Nacional del
Céancer, el 35 por ciento de los rabdomiosarcomas de cabeza y cuello informados
entre 1973 y 2005 surgieron en pacientes de 19 afios o mas.

Prondstico: antes de 1970, las perspectivas para los nifios eran sombrias, con tasas
de curacion del 20 por ciento de la cirugia, con o sin radioterapia. Los resultados
han mejorado notablemente con el manejo con quimioterapia sistémica. Las tasas
de supervivencia a cinco afos reportadas con terapia contemporanea son de 50 a
75 por ciento para pacientes con enfermedad parameningea de cabeza y cuello no
metastasicos, y de 70 a 80 por ciento para pacientes con sitios de enfermedad de

cabeza y cuello no metastasicos no parameningeos *° .

El prondstico también depende del sitio de presentacion y la edad:
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e La influencia del subsitio de la enfermedad se abord6 en una revision de la base
de datos SEER de 558 casos de rabdomiosarcomas de cabeza y cuello informados
entre 1973 y 2007, La supervivencia a cinco afios para los sitios orbital, no orbital
no parameningeo y parameningeo fue del 84, 70 y 49 por ciento, respectivamente.

e Como grupo, los adultos probablemente tienen un peor prondstico que los nifios
con rabdomiosarcoma. En una revision de la base de datos SEER de 11,481 casos
adultos y 1244 casos pediatricos de sarcoma de cabeza y cuello diagnosticados
entre 1973 y 2010, la supervivencia a cinco afios con rabdomiosarcoma fue del 68
por ciento en el grupo pediatrico en comparacion con el 36 por ciento en la cohorte

adulta®’.

Los resultados desfavorables en adultos estdn relacionados con el tratamiento
primario con margenes positivos. Sin embargo, los adultos también son mas
propensos a presentar enfermedad avanzada. Como ejemplo, en una serie de 26
adultos con rabdomiosarcomas de cabeza y cuello, el 69 por ciento estaba en la
etapa Ill o IV en la presentacioén, y la tasa de supervivencia a cinco afios para todos
los pacientes era del 8 por ciento®®. Por el contrario, en los estudios IRSG, menos
del 15 por ciento de los nifios tenian enfermedad en estadio IV, y la tasa de curacion

con la terapia multimodal fue de alrededor del 70 por ciento®.

Un problema critico para el paciente predominantemente joven con
rabdomiosarcoma, la mayoria de los cuales sobrevivird al cancer, son las
complicaciones tardias de la terapia. Para los sitios de cabeza y cuello, esto incluye
baja estatura o asimetria facial en casi un tercio de los sobrevivientes a largo plazo,
pérdida de dientes en un cuarto y problemas de vision, audicion y aprendizaje, cada

uno en un sexto de los sobrevivientes™ .

Descripcidon general del tratamiento: incluye cirugia, radioterapia y quimioterapia con
multiples agentes. Principios generales de tratamiento: se debe considerar la
reseccion oncoldgica completa para la enfermedad localizada siempre que los
resultados funcionales sean aceptables. Sin embargo, los tumores primarios de
cabeza y cuello rara vez son susceptibles de escision local amplia debido a la

proximidad a las estructuras vitales. Cuando no es posible la reseccion oncoldgica o

23



cuando la cirugia es incompleta, esta indicada la radioterapia para el control local, a

pesar del riesgo significativo de asimetria facial en el esqueleto en crecimiento.

Aunque la radioterapia para el rabdomiosarcoma se administra comunmente a
través de la radioterapia de haz externo, para los nifios con tumores pequefios y
criticamente localizados en la cabeza y el cuello, los implantes intracavitarios o
intersticiales puede ser una opcién®'. La braquiterapia puede permitir la
intensificacion de la dosis administrando radioterapia a un volumen de tejido
restringido, con preservacion de la anatomia y la funcién del 6rgano, y con efectos

tardios reducidos al minimizar la dispersion a las estructuras adyacentes.

Angiosarcomas:

Son tumores agresivos que se originan en vasos sanguineos o linfaticos; piel
cabelluda y la cara son los sitios mas comunes. La reseccion quirdrgica con
margenes amplios es preferible para el control locorregional. Debido a la propension
a la infiltracion local insidiosa, esta indicada la radioterapia. El papel de la
guimioterapia adyuvante no esta claro. La quimioterapia neoadyuvante y / o la
radioterapia pueden permitir que algunos pacientes con lesiones localmente

avanzadas se sometan a una cirugia radical con margenes negativos.

Representan alrededor del 15 por ciento de todos los sarcomas de cabeza y cuello y
el 1 por ciento de todos los sarcomas de tejidos blandos. El cuero cabelludo y la
cara son los sitios de origen mas comunes. En una serie de bases de datos SEER
de 434 casos de angiosarcomas cutdneos informados entre 1973 y 2007, 270 (72
por ciento) surgieron en la regién de la cabeza y el cuello®. Los angiosarcomas de
cabeza y cuello tienden a ser una enfermedad de hombres caucasicos afiosos, con
una mediana de edad de incidencia de 65 a 70, y una proporcion de hombres a
mujeres de 2.Se obtiene una historia previa de radioterapia en la cara o el cuero

cabelludo en 5 a 20 por ciento de los pacientes®.

Presentacion clinica: los pacientes generalmente presentan una lesion azul o
purpura en piel cabelluda o la cara que ha estado presente durante varios meses.
Estas lesiones pueden aparecer maculares, nodulares o en forma de placa. La

diseminacion intradérmica difusa, clinicamente indetectable conduce a bordes
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indistintos y una alta incidencia de multicentricidad. Las lesiones avanzadas pueden
mostrar hemorragia o ulceracion. La linfadenopatia cervical se encuentra en
aproximadamente el 10 por ciento de los pacientes en el momento de la

presentacion.

Historia natural y pronostico: las perspectivas para estos tumores son deficientes,
con una supervivencia a cinco afios generalmente inferior al 40 por ciento®*. Como
ejemplo, en una serie de 133 angiosarcomas del cuero cabelludo y el cuello
informados a la base de datos SEER entre 1973 y 2007, las tasas de supervivencia
a 5y 10 anos fueron del 34 y 14 por ciento, respectivamente. La recurrencia local es

un problema importante, pero las metastasis a distancia también son frecuentes®°.

El factor pronostico mas importante para la supervivencia en pacientes con
angiosarcoma de cabeza y cuello es el tamafio y la capacidad de resecar
completamente el tumor®. Los pacientes con tumores de menos de 5 cm de
didmetro tienen una mejor supervivencia general y un menor riesgo de recurrencia
regional®”.

Tratamiento: La reseccion quirdrgica completa con margenes negativos proporciona
mejor control de la enfermedad locorregional. Aunque el riesgo de diseminacion de
los ganglios linfaticos es mayor con angiosarcomas que con otros sarcomas de
cabeza y cuello, el riesgo general sigue siendo bajo. Como resultado, la mayoria de
los cirujanos reservan el tratamiento del cuello para la enfermedad ganglionar

evidente solamente.

La reconstruccion se realiza inmediatamente después de la reseccion. Aunque los
ensayos aleatorizados no estan disponibles, los beneficios de la radioterapia son
respaldados por varios informes pequefios®®. Como ejemplos: serie de 28 pacientes
con angiosarcoma de cabeza y el cuello tratados en UCLA, solo 1 de 12 pacientes
tratados solo con cirugia permanecieron libres de enfermedad en comparacion con
cuatro de seis que recibieron radioterapia post operatoria, con o sin quimioterapia®®.
En un segundo informe de 70 pacientes con angiosarcoma no metastasico de la
cara y el cuero cabelludo, la terapia combinada con cirugia mas radioterapia (versus

cirugia sola o radioterapia sola) se asocio con una mejor supervivencia general (68
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versus 32 por ciento), supervivencia especifica de la enfermedad (76 frente al 33 por

ciento), asi como un mejor control local.

El papel de la quimioterapia adyuvante, sola o concurrente con la radioterapia, no
esta claro®. En la serie citada anteriormente de 70 pacientes con angiosarcoma no
metastasico, los resultados fueron significativamente mejores en aquellos que
recibieron quimioterapia ademas de la terapia local (supervivencia global a cinco
afios 45 versus 39 por ciento, p = 0,54).

Sin embargo, el interés estd aumentando en la quimioterapia neoadyuvante y / o
radioterapia como un componente de la terapia de modalidad combinada, que
puede permitir a algunos pacientes someterse a una cirugia potencialmente menos
radical®’. Para los pacientes con tumores irresecables o aquellos que rechazan la

cirugia, la radioterapia definitiva o quimio radioterapia es una opcion.

Tumores desmoides y dermatofibrosarcoma protuberans:

Ambos tumores son localmente agresivos. Los tumores desmoides (también
llamados fibromatosis agresiva) son neoplasmas benignos de crecimiento lento que
se originan de elementos estromales fibroblasticos®®. Aunque localmente agresivo,
con una propension a la recidiva local, incluso después de la reseccién completa, no
tienen la capacidad de establecer lesiones metastasicas. Los desmoides pueden ser
letales, particularmente en la cavidad abdominal, debido al comportamiento invasivo

local.

Dermatofibrosarcoma protuberans es un sarcoma cutaneo de grado bajo a
intermedio que se caracteriza por una translocacion que involucra a los cromosomas
17 y 22. Es mas comun en adultos que tienen entre 20 y 30 afios de edad, pero
también se ha descrito en nifios. El tumor a menudo se presenta como un nodulo
cutaneo firme, solitario, de crecimiento lento, de entre 2 y 5 cm de tamafo. El cuero
cabelludo y el cuello (fosa supraclavicular) son los sitios mas comunes en la cabeza
y el cuello. Al igual que con otros sitios, dermatofibrosarcoma protuberans de
cabeza y cuello tiene una marcada propensién a la recurrencia local, pero se asocia

tipicamente con la supervivencia a largo plazo. La enfermedad metastasica ocurre
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en menos del 6 por ciento de los casos y suele estar precedida por dos 0 mas

recidivas locales.

Tratamiento: incluye reseccién oncoldgica y radiacién para los tumores recurrentes,
marginalmente resecables o irresecables. Puede haber un papel para la
guimioterapia o la terapia hormonal en pacientes con tumores desmoides

irresecables o recurrentes.

El tratamiento inicial es la reseccion oncologica con margenes negativos. Al igual
gue con el dermatofibrosarcoma protuberans en otros sitios, aproximadamente del
33 al 50 por ciento de los pacientes experimentan recidiva local después de la
escision local, a menudo dentro de los tres afios (Mark, JW, & LM, 1993)%. Al igual
gue en otros sitios, la cirugia micrografica de dermatofibrosarcoma protuberans de
Mohs en la cabeza y el cuello ha demostrado un control local adecuado al tiempo
gue reduce las tasas de recurrencia local en comparacién con la escision local
amplia (1,11 versus 6,32 por ciento en una revisién sistematica)®, con una del tejido

normal adyacente, preservando asi el tejido cosmética y funcionalmente vital.

Otros sarcomas de tejidos blandos adultos:

Para otros sarcomas de tejido blando de tipo adulto que no encajan en ninguna de
estas categorias, los principios de tratamiento para estos tumores deben seguir los
utilizados para tumores fuera de la region de la cabeza y el cuello. Se prefiere la
reseccién oncoldgica con margenes amplios. Estd indicada la radioterapia
adyuvante (ya sea preoperatoria o postoperatoria) para todos los tumores de alto
grado y cualquier tumor maligno (incluso de bajo grado) tratado con cirugia de
escision de margenes positivos. El beneficio de la quimioterapia adyuvante después

de la terapia local éptima sigue siendo incierto.

Aproximadamente el 40 por ciento de todos los sarcomas de cabeza y cuello no
encajan en ninguna de las categorias anteriores. Estos incluyen una variedad de
histologias (sarcoma indiferenciado / no clasificado [anteriormente llamado
histiocitoma fibroso maligno (HFM)], fibrosarcoma, tumores malignos de la vaina del
nervio periférico [MPNST], sarcoma sinovial, leiomiosarcoma [LMS], liposarcoma,

etc.) y pueden surgir de cualquier sitio en la cabeza y el cuello. En un andlisis de
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11.481 sarcomas adultos de cabeza y cuello usando la base de datos SEER, los
sarcomas indiferenciados / no clasificados representaron el 38 por ciento de todos
los sarcomas de cabeza y cuello. A diferencia de los sarcomas de tejido blando en
otros sitios, aquellos que afectan la cabeza o el cuello con mayor frecuencia causan
la muerte por recidiva local®. Los sarcomas sinoviales que involucran sitios en la
cabeza y el cuello son raros en general; parecen comportarse de forma mas
agresiva que las que afectan a las extremidades, y el prondstico generalmente es

menos favorable®®.

Un estudio examind los factores de prondéstico y las implicaciones para el
tratamiento en 103 pacientes con sarcomas de tejidos blandos de la cabeza o el
cuello que fueron tratados desde 1944 hasta 1988. El cuarenta y seis por ciento
tenia enfermedad en estadio IlIA o 1lIB, segun la clasificacion del Comité Conjunto
Estadounidense sobre el Cancer (AJCC) de 2010. Los tumores primarios de cuello
se presentaron en un 23 por ciento, y una variedad de otros sitios representaron el
resto. Histiocitoma fibroso maligno fue el subtipo histologico mas comun. El
tratamiento primario fue cirugia en el 45 por ciento, cirugia mas radioterapia en el 37
por ciento y radioterapia como Unica modalidad en el 18 por ciento. La supervivencia
general a cinco afos fue del 50 por ciento. La tasa de control local a cinco afios fue
solo del 47 por ciento, y el tumor local fue la causa de muerte en el 63 por ciento.

Los principios de tratamiento para estos tumores deberian ser, idealmente, los que
se usan para los tumores fuera de la region de la cabeza y el cuello: reseccion
oncoldgica con margenes amplios. Algunos sugieren que un margen de 2 cm es

Optimo, pero esto no es alcanzable en todos los sitios anatomicos.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los sarcomas de cabeza y cuello son neoplasias poco frecuentes, en la literatura
encontramos informacién limitada de los mismos por ser heterogéneos con
comportamientos diferentes a los sarcomas del resto del cuerpo. Por lo que se hace
necesario la caracterizacion de los mismos, para valorar el comportamiento de los

mismos en cabezay cuello y la respuesta al tratamiento recibido.

Por lo que es importante conocer las caracteristicas epidemioldgicas y el
comportamiento de los pacientes diagnosticados con Sarcomas de Cabeza y Cuello
en la Unidad de oncologia en el Hospital General de México en un periodo
comprendido de 10 afios, del 2007 al 2017.

¢,Cuadl es la presentacion, tipos histolégicos, subsitios anatomicos mas afectados y

la sobrevida de los pacientes con diagnoéstico de Sarcomas de Cabeza y cuello en el

Hospital General de México en un estudio de 10 afios?
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JUSTIFICACION

Los Sarcomas de cabeza y cuello son un grupo heterogéneo de patologias, con
comportamiento diverso en relacion al subtipo histopatol6gico, margenes quirlrgicos
y localizacion. En general con un peor prondstico que los sarcomas del resto del

cuerpo.

Siendo necesario un tratamiento multidisciplinario donde juega el rol fundamental la
cirugia, y se debe de apoyar de radio oncologia y de oncologia médica, para el

manejo integral del paciente y el seguimiento del mismo.

Por lo tanto al poder realizar el presente estudio se intentd determinar la incidencia y
manejo terapéutico en los pacientes con diagnéstico de sarcomas de Cabez ay
cuello en el periodo comprendido de Edero de 2007 a Diciembre 2017 con el fin de
plantear y aplicar estrategias que nos permitan el adecuado abordaje dependiendo
de la estirpe, asi como describir las recurrencias y la sobrevida de los pacientes.
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OBJETIVO DE INVESTIGACION

Objetivos Generales:

a)

Conocer la experiencia médico quirdrgica en los pacientes con diagnéstico de
Sarcomas de cabeza y cuello en el Hospital General de México en un periodo

de 10 afios, comprendido de Enero del 2007 a Diciembre del 2017.

Objetivos especificos:

a)

b)

d)

Determinar los tipos histolégicos mas frecuentes de sarcomas de cabeza y
cuello en el Hospital General De México, asi como conocer el
comportamiento primario de estos tumores.

Identificar factores de mal prondstico en pacientes con sarcomas de cabezay
cuello.

Reconocer los lugares anatomicos afectados méas frecuentes en cabeza y
cuello.

Describir las diversas opciones terapéuticas para los sarcomas de cabeza y

cuello.
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HIPOTESIS DE LA INVESTIGACION

No requiere hipétesis, por ser un estudio descriptivo.
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METODOLOGIA

Tipo y disefio de estudio

Se realiz6 un estudio de investigacion descriptivo, restrospectivo y transversal en el
Servicio de Oncologia del Hospital General de México, en un periodo comprendido
de 10 afios, de Enero del 2007 a Diciembre del 2017. Se integraron los pacientes
con diagnéstico de Sarcomas de cabeza y cuello, tratados en el servicio de
oncologia, que han sido sometidos a tratamientos por el servicio quirdrgico, de

radioterpia oncolégica y oncologia médica.

Area del estudio

Se integraron a todos los pacientes con diagnoéstico de Sarcomas de Cabeza y
cuello atendidos en la Unidad de Onoclogia del Hospital General de México Dr.
Eduardo Licieaga en el periodo comprendido de enero del 2007 a Diciembre del
2018.

Poblacién en estudio y tamafio de la muestra

Todos aquellos pacientes con expediente Unico en el servicio de Oncologia del
Hospital General de México, con inicio en enero del 2007 hasta Diciembre del 2017,
gue cumplan los criterios de inclusion del estudio, seleccionado 85 casos en total

gue cumplen con las caracteisticas del estudio.

Criterios de inclusién:
a) Pacientes con diagndéstico de sarcoma de cabeza y cuello.
b) Con diagnostico primario o recurrente.
c) Tratados en la unidad del Oncologia en el Hospital General de México Dr.
Eduardo Liceaga entre el 01 de Enero 2007 al 31 de Diciembre del 2017.

Criterios de exclusion:
a) Expediente clinico incompleto.
b) Diagndstico definitivo distinto de sarcoma.

c) Informacion incompleta.

Criterios de eliminacion:
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a) Pacientes atendidos de primera vez por sospecha de diagndésticos de
Sarcomas de cabeza y cuello que no continuaron el seguimiento.

b) Pacientes con resultados de biopsia distintos a Sarcomas de cabeza y cuello.

Limitantes:

Debido a la naturaleza del estudio, algunos pacientes fueros excluidos por ausencia
de expedientes. Los datos clinicos no son completos ni precisos en todos los casos,
los reportes de patologia muchas veces son poco especificos.

Método e instrumento de recolecciéon de datos:

Se recolectaron los datos de todos los pacientes con diagnostico de Sarcomas de
cabeza y cuello en el registro de patologia del Hospital General de México,
atendidos en la unidad de Oncologia, en el periodo comprendido de enero del 2007
a Diciembre del 2018. Asi como los pacientes en las libretas de programacion del
servicio de cabeza y cuello de la unidad. Se recopilaron los expedientes de dichos
pacientes para registrar los datos en la hoja de recoleccién y posteriormente se
realizo analisis estadistico, con la finalidad de determinar las respuestas obtenidas
de los pacientes.

Los datos se obtuvieron del expdiente clinico del paciente, seleccionado solo a los
pacientes que cuenten con los criterios de inclusion.

Al mismo tiempo se continud con la captura de los datos en la hoja de recoleccion,
posteriormente se realizO una base de Excel, y por ultimo se realizo el analisis
estadistico correspondiente, determinar los resultados, realizar la discusién de los

mismos y conclusiones.

Definiciéon de las variables:

Variables demograficas

Variable | Definicion Definicion Escala de | Indicador
conceptual operacional | medicion

Edad Tiempo Se obtendrd | Cuantitativ | Afios de vida
comprendido | mediante la | a discreta
desde el | revision de
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nacimiento

hasta la fecha

la hoja de

primera vez

del estudio en el
expediente.
Sexo Clasificacion | Se obtendra | Cualitativa | 1.Femenino
de los | mediante la | nominal 2. Masculino
hombres 0 | revision de
mujeres la hoja de
teniendo en | Historia
cuenta clinica en el
nuUMerosos expediente.
criterios, entre
ellos las
caracteristica
s fenotipicas,
anatomicas y
cromosomica
S.
Sitio Localizacion | Se obtendra | Cualitativa 1. Cuero cabelludo
del tumor | por el | nominal 2. Cara
primario  en | registro en el 3. Cuello
cabeza y | expediente 4. Orbita
cuello clinico 5. Cavidad nasal/senos
paranasales
6. Laringe/Faringe
7. Otro
8. Hueso frontal
9. Hueso temporal
10.Hueso occipital
11.Hueso maxilar
12.Mandibula
Grado Descripcion Se obtendra | Cualitativa | 1.Bajo
histolégic | de un tumor | mediante la | nominal 2.Intermedio
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o] segun cuan | revision de 3.Alto

anormales se |la hoja de

vean las | patologia en

células y los | el

tejidos expediente.

cancerosos al

microscopio y

con que

rapidez es

posible  que

las células

cancerosas

se

multipliquen y

diseminen.
Tamafio | El tamafo | Se obtendra | Cuantitativ | Centimetros
tumoral hace mediante la | a discreta

referencia a la | revision de

extension la hoja de

transversal patologia en

del tumor en | el

su punto mas | expediente y

ancho en|el examen

centimetros. fisico inicial.
Inmunohi | Es un | Se obtiene | Cualitativa | 1.Si
stoquimic | procedimeinto | en el reporte | nominal 2.No
a especial de | de patologia

coloracién en el

con tinta que | expediente

se realiza | clinico.

sobre tejido

mamario

canceroso
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fresco o]
congelado
extirpado
durante una
cirugia. Se lo
utiliza para
determinar si
las células
cancerosas
tienen
receptores en

su superficie.

Subtipo
histolégic
0

Subtipo
histol6gico
clasifica los
tumores  por

la anatomia
microscopica,
observando
las  células,
relacionandol
a con
bioquimica y
citologia.

Se obtendra
mediante la
de

la hoja de

revision

patologia en

el expdiente.

Cualitativa

nominal

Fibrohistiocitoma

maligno

2. Angiosarcoma

5
6
7.
8
9

Sarcoma
neurogenico
Dermatofibrosarcom
a protuberans
Fibrosarcoma
Leiomiosarcoma
Sarcoma sinovial

Liposarcoma

. Sarcoma epiteloide

10.Sarcomas (NOS)

11.Desmoides

12.Rabdomiosarcomas
13.0tro

14.Condrosarcoma

15. Osteosarcoma

Sistema de estadificacion de Sarcomas de cabeza y cuello

Variable

Definiciéon

Definicion

Escala

de

Indicador
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conceptual

operacional

medicion

Sarcomas de partes blandas

Tamano El tamafio | Se estadifica | Cualitativa 1. T1<5cm
tumoral (T) hace de acuerdo al | nominal Tla-Superficial
referencia a | TNM de T1b- Profundo
la extension | manual de 2. T2 >5cm
transversal estadificacion T2a- Superficial
del tumor en | AJCC, octava T2b- Profundo
su punto mas | edicion.  Se
ancho en | obtendra
centimetros. | mediante la
revision de la
hoja de
patologia en
el expediente
y el examen
fisico inicial.
Diseminacion | Describe la | Se estadifica | Cualitativa 1. NO
de cancer (N) | diseminaciéon | de acuerdo al | nominal 2. N1
del cancer | TNM de
hasta los | manual de
ganglios estadificacion
linfaticos AJCC, octava
cercanos edicion.  Se
valora en los
estudios de
extension y
en el reporte
de patologia.
Metatasis (M) | Metastasis Se estadifica | Cualitativa 1. MO
describe  la | de acuerdo al | nominal 2. M1

diseminacion

del cancer

TNM de

manual de
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hacia  otras
partes del

cuerpo.

estadificacion
AJCC, octava
edicion.  Se
valora en los

estudios de

extension.
Estadio Etapa clinica | Se estadifica | Cualitativa . IA: T1la/Tlb
clinico que se | de acuerdo al | nominal NO MO G1/Gx.
definio al | TNM de . IB: T2a/T2b
momento de | manual de NOMO G1,Gx
su estadificacion . lIA:T1a/T1b
diagnostico AJCC, octava NOMO G2,3.
edicion. . 1IB:  T2a/T2b
NOMO G2 EC
] T2alT2b
NOMOG2 EC
. IV: Tx Nx M1
Gx
Sarcomas 0seos
Tamao El tamafio | Se estadifica | Cualitativa . T1<8cm
tumoral (T) hace de acuerdo al | nominal 2. T2>8cm
referencia a| TNM de . Tumor
la extension | manual de discontinuo

transversal

del tumor en
Su punto mas
ancho en

centimetros.

estadificacion
AJCC, octava
edicion.  Se
obtendra

mediante la
revision de la
hoja de
patologia en

el expediente

39




y el examen

fisico inicial.

Diseminacion | Describe la | Se estadifica | Cualitativa 1. NO

de cancer (N) | diseminacion | de acuerdo al | nominal 2. N1
del cancer | TNM de
hasta los | manual de
ganglios estadificacion
linfaticos AJCC, octava
cercanos edicion.  Se

valora en los
estudios de
extension y
en el reporte
de patologia.

Metatasis (M) | Metastasis Se estadifica | Cualitativa 1. MO
describe  la | de acuerdo al | nominal 2. Mla- Pulmon
diseminacion | TNM de 3. M1b- Hueso
del cancer | manual  de
hacia otras | estadificacion
partes del | AJCC, octava
cuerpo. edicion.  Se

valora en los
estudios de
extension.

Estadio Etapa clinica | Se estadifica | Cualitativa IA: TINOMO G1

clinico que se | de acuerdo al | nominal IB: T2NOMO G1
definio al | TNM de T3NOMO G1
momento de | manual de [IA:TINOMO G2/G3
su estadificacion [IB:T2NOMOG2/G3
diagndstico AJCC, octava [1:T3NOMOG2/G3

edicioén.

IVA:T1-3 NOMla
IVB: T1-3 N1M1la/b
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Tratamiento y seguimiento

Variable Definicion Definicion Escala de | Indicador
conceptual operacional | medicién

Virgen al | Pacientes Se obtiene | Cualitativa 1. Si

tratamiento | que no ha | en la historia | nominal 2. No
sido tratado | clinica  del
en otra | expediente
institucion. clinico.

Tratamiento | Opcion Se obtiene | Cualitativa 1. Cirugia
terapéutica en las | nominal 2. Cirugia +
definida con | evoluciones radioterapia
cada del Radioterapia
paciente. expediente 4. Cirugia +

clinico. Quimioterapia

adyuvante

5. Quimioterapia +
radioterapia

6. Quimioterapia
neoadyuvante +
Cirugia

7. Cirugia +
Quimioterapia +
Radioterapia

Margen Bordes de | Se obtiene | Cualitativa 1. Libre

quirurgico seccion en el reporte | nominal 2. Infiltrado
quirurgica de
reportados patologia.
por el
patologo.

Re escision | Se refiere ala | Se  obtiene | Cualitativa 1. Si
reintervencido | en el | nominal 2. No
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n quirdrgica

expediente

por margenes | clinico
positivos

Estado Condicién Se obtiene | Cuantitativ 1. Libre de

actual actual del | en las | a enfermedad
paciente, en | evoluciones 2. Metéstasis
la altima | del
valoracion del | expediente
expediente. clinico.

Recurrencia | Se refiere al | Se obtiene | Cualitativa 1. Si (nimero de
periodo de | en las | discreta recurrencias)
tiempo en el | evoluciones 2. No
que la | del
enfermedad expediente
vuelve a | clinico.
presentarse
en la
localizacion
inicial

Sobrevida Corresponde | Se obtiene | Cualitativa 1. Vivos

global al numero de | en las | nominal 2. Muertos
pacientes evoluciones
Vivos al | del
término  del | expediente
periodo de | clinico.
observacion,
con
enfermedad o
sin ella

Seguimiento | Observacién | Periodo Cuantitativ | Meses
minuciosa de | comprendid | a discreta
a evoluciéon y | o del
desarrollo de | diagnostico
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la al

enfermedad tratamiento
y vigilancia.
Se obtiene
en las
evoluciones
del

expediente

clinico.

Sobrevida Tasa de | Se obtiene | Cuantitativ | Meses
libre de | pacientes en las | a discreta
enfermedad | vivos sin | evoluciones
enfermedad, | del

refleja el éxito | expediente
del clinico.
tratamiento Periodo
desde que
terminan el
tratamiento
a la

recurrencia.

Aspectos éticos de la investigacion

Se tomaron en cuenta para la realizacion del estudio la Declaracion de Helsinki de la
Asociacion Médica Mundial, adoptada por la 18 Asamblea Médica Mundial, Helsinki,
Finlandia, junio de 1964 y enmendada por la 29 Asamblea Médica Mundial, Tokio,
Japon, octubre de 1975, la 35 Asamblea Médica Mundial, Venecia, Italia, octubre de
1983 y la 41 Asamblea Médica Mundial, Hong-Kong, septiembre de 1989. En donde
se establece: es mision del médico salvaguardar la salud de las personas. Su
conocimiento y conciencia estan dedicados al cumplimiento de esta mision. La

finalidad de la investigacion biomédica que implica a personas debe ser la de
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mejorar los procedimientos diagndsticos, terapéuticos y profilacticos y el

conocimiento de la etiologia y patogénesis de la enfermedad.

Ya que se trata de un estudio con caracter retrospectivo, donde no se realizara
ninguna intervencion clinica en el paciente, de acuerdo al articulo 17 del
Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion este proyecto
cumple criterios para ser considerado sin riesgo por lo qgue no es necesario solicitar

consentimiento informado especifico por parte del paciente.

Plan de analisis de los resultados:

Una vez realizado el muestreo en el tiempo establecido y elaborado la pagina de datos en el
programa de Excel, segln los resultados dados, se tabularan mediante el programa Stata
14.0 y SPSS. Se representaran los mismos en tablas estadisticas y graficamente para luego

ser discutidos y asi obtener los resultados y elaborar las conclusiones respectivas.

Equipos y recursos

Recursos humanos

Médico especialista en Cirugia oncolégica del Hospital General de México.
Médico residente de Cirugia oncoldgica del Hospital General de México.

Personal administrativo del area de archivo.

Recursos materiales

Equipo de cémputo.

Material de papeleria y de impresion.

No se utilizaron recursos monetarios externos a la unidad de Cabeza y cuello del

Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga.

Instrumento de recoleccién de datos

ECU: ONCO:
Caracteristicas demograficas
Edad (afos):

Sexo: 1.Femenino 2.Masculino
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Sitio: 1. Cuero cabelludo 2. Cara 3. Cuello 4. Orbita 5. Cav. Nasal/Senos 6.
Laringe/Faringe 7. Otro 8.Hueso frontal 9. Hueso temporal 10. Hueso occipital 11.
Maxilar 12. Mandibula 13. Glandula salival

Grado histologico: 1.Bajo 2. Intermedio 3. Alto 4. Sin datos

Tamarfo (cm):

Inmunohistoquimica: Si__ No__

Subtipo Histologico: 1.MFH 2.Angiosarcoma 3.Sarcoma neurogenico 4. DFSP
5.Fibrosarcoma 6.Leiomiosarcoma 7.Sarcoma sinovial 8.Liposarcoma 9.Sarcoma
epiteloide 10. Sarcoma(NOS) 11.Desmoide 12. Rabdomiosarcoma 13.0tro
14.Condrosarcoma 15.0steosarcoma

TNM de AJCC 7ma edicion — Sarcomas blandos

No aplica para Angiosarcomas, Rabdomiosarcomas embrionario y alveolar,

Sarcoma de kaposi. No tienen estadios clinicos

T. Tx, T1 < 5cm Tla:superficial, T1lb: profundo. T2 > 5cm- T2a:superficial,
T2b:profundo.

NO/ N1

MO/M1

EC: IA: T1a/T1b NO MO G1/Gx. IB: T2a/T2b NOMO G1,Gx lIA:T1a/T1b NOMO G2,3.
l1B: T2a/T2b NOMO G2 EC IlIl: T2a/T2b NOMOG2 EC IV: Tx Nx M1 Gx

TNM de AJCC 7ma edicion — Sarcomas 0Seos

T:Tx, T1 < 8cm, T2 > 8 cm, T3 tumor discontinuo.

NO/ N1

M: M1a Pulmon / M1b Hueso

EC: IA: TINOMO G1, IB: T2NOMO G1 o T3NOMO G1, IIA:TINOMO G2/G3,
[IB:T2NOMOG2/G3, III:T3NOMO0G2/G3, IVA:T1-3 NOM1a, IVB: T1-3 N1Mla/b

Tratamiento y seguimiento

Virgen a tratamiento 1. Si 2.No

Tratamiento 1.Cirugia 2. Cirugia + radioterapia 3.Radioterapia 4. Cirugia +
Quimioterapia adyuvante 5.QT+RT 6.QT neoadyuvante + Cirugia 7.Cirugia + QT +
RT

Margen quirargico 1. Libre 2. Infiltrado

Reescision1.Si__ 2. No__
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Estado actual 1. Libre de enfermedad 2.Metastasis
Recurrencia 1.Si__ 2.No____

Numero de recurrencias:

Sobrevida

Sobrevida global (meses):

Seguimiento (meses):

Sobrevida libre de enfermedad:
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RESULTADOS

Se realizé un estudio de investigacion tipo observacional, retrospectivo, transversal
y analitico, en el Hospital General de México. La finalidad del estudio fue conocer el
comportamiento meédico quirdrico de los pacientes con diagnéstico de Sarcomas de
cabeza y cuello tratados en la unidad de Oncologia del mismo hospital, en un
periodo de 10 afos, comprendido de enero del 2007 a diciembre del 2017. Basado

en el analisis de datos se ha llegado a los siguientes resultados.

Se revisaron 85 expedientes para el estudio, el rango de edad tuvo un minimo de 18

afios y un maximo de 85 afios. La media de edad es de 46.44 afios.

Tablal.
Variable Casos Media Mediana Minimo Maximo
Edad 85 46.44 46.50 85

Fuente: ficha de recoleccién de datos.

En la distribucién de edad por rangos, en la cohorte se encuentran 18 a 20 afios
11%, 21 a 30 afnos 10%, 31-40 afos 18%, 41-50 afios 20%, 51-60 afios 20%, 61-70

afos 5% y mayor o igual a 70 afios 16%.

Gréfico 1.
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

En relacion a la distribucion por sexo, se ha identificado que la proporcion en este
rubro es mas homogenea, el 53 % correspondié al sexo masculino, mientras que el
48% correspondio al sexo femenino.
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Gréfico 2.

Distribucion por sexo
54%
52%
50%
48%
46%
44%

I

Hombre Mujer

Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

Correlacionando la edad de los pacientes con la cohorte de los rangos de edad, se
distribuyeron de la siguiente manera. Hombres: 7% entre 18-20 afos, 17% 21-30
afos, 14% 31-40 afos, 17% entre 41-50 afos, 19% entre 51-60 afios, 7% entre 61-
70 afnos y 19% 70 afos a mayor.

Gréfico 3.

Distribucion de edades por sexo
mHombre m Mujer

25%
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10%
5% L
0%
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afos afios afios afios afios afios mas

Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

Los sarcomas de Cabeza y cuello, corresponden a un grupo heterogéneo de
neoplasias con comportamiento biolégico diferente. Segun los tipos histopatoldgicos
se distribuyeron de la siguiente manera: Angiosarcoma 12 pacientes (15%),
Dermatofibrosarcoma protuberans 10 pacientes (13%), Sarcoma sinovial 10
pacientes (13%), Sarcoma neurogénico 8 pacientes (10%), Rabdomiosarcoma 8
pacientes (10%), Sarcoma (NOS) 7 pacientes (9%), Fibrosarcoma 6 pacientes (8%),
Leiomiosarcoma 5 pacientes (6%), Liposarcoma 5 pacientes (6%), Osteosarcoma 3
pacientes (4%), Otro 2 pacientes (3%) y Condrosarcoma 1 paciente (1%).
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Gréfico 4.

Distribucion de subtipos histologicos
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Fuente: Ficha de recoleccion de datos. DFSP*. Dermatofibrosarcoma protuberans.

Fibrohistiocitoma maligno.

MFH**:

En la distribucion de los Sarcomas de cabeza y cuello, de los 80 pacientes
atendidos en 10 afios, 70 de ellos equivalentes al 88% del total corresponden a los
tumores tejidos blandos y 10 de ellos equivalentes al 13% del total corresponden a

tumores 6seos.

Gréfico 5.

Sarcomas de cabezay cuello

m Sarcomas de tejidos
blandos

m Sarcomas 6seos

Fuente: ficha de recoleccién de datos.
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Dentro de la localizacién de los Sarcomas de cabeza y cuello, 25% corresponde a
piel cabelluda, 23% en cuello, 14% cara, 10% laringe/faringe, 6% cavidad

nasal/senos, 4% o6rbita, 6% en otra localizacién y 13% 0seos .

Gréfico 6.
Sitios anatémicos
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Fuente: ficha de recoleccién de datos.

De los 85 pacientes estudiados, encontramos 10 pacientes correspondientes a
sarcomas 0seos. Segun la localizacion anatémica de los mismos, el 50% se

encontro en hueso maxilar, 40% en hueso mandibular y 10% en hueso temporal.

Gréfico 7.

Localizacion anatoOmica de sarcomas
0seos
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.
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El grado histopatolégico es uno de los factores prondsticos mas importante en el
comportamiento de la enfermedad, siendo de vital importancia que este se vea
reflejado en el reporte histopatoldgico. En los datos estudiados encontramos que 39
pacientes (45%) no tenian datos, 29 pacientes (34%) alto grado, 6 pacientes (8%)
grado intermedio y 11 pacientes (14%) bajo grado.

Gréfico 8.

Grado Histolégico

50% r 45%

40% |
34%

30% |

20% F
14%

| . -
0%

Bajo Intermedio Alto Sin dato

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

Subtipos histoldgicos asociados a los grados de diferenciacion se distribuyeron de la
siguiente manera: Fibrohistiocitoma maligno 67% bajo grado y 33% sin datos;
Angiosarcoma 50% alto grado, 33% sin datos, 8% bajo grado y 8% grado
intermedio; Sarcoma neurogénico 50% grado intermedio, 50% alto grado y 38% sin
datos; Dermatofibrosarcoma protuberans 50% alto grado, 38% sin datos y 13%
grado intermedio; Fibrosarcoma 50% bajo grado, 33% sin datos y 17% alto grado;
Leiomiosarcoma 60% sin datos, 20% bajo grado y 20% alto grado; Sarcoma sinovial
50% alto grado, 20% sin datos, 20% bajo grado y 10% grado intermedio;
Liposarcoma 40% sin datos, 20% grado intermedio, alto y bajo respectivamente;
Sarcoma (NOS) 57% sin datos y 43% alto grado; Rabdomiosarcoma 38% alto grado
y sin datos respectivamente y 25% grado intermedio; Otros 100% alto riesgo,
Condrosarcoma 100% alto riesgo y Osteosarcoma 100% sin datos.
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Gréfico 9.

Subtipos histologicos - Grado de diferenciacion
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

De los 85 pacientes estudiados, el 74% de las muestras de patologia se realizaron
estudios de inmunohistoquimica, en el 26% de las mismas no se realizo
inmunohistoquimica.

Gréfico 10.

Estudio de inmunohistoquimica
80%
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30%
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No Si

Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

Dentro del tamafio del tumor la mediana fue de 4.0, hombre de 4 cm y mujeres 3.5
cm.
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Tabla 2.

Tamano tumoral

Desv.
N Media Mediana Estandar Min Max
Muestra
Completa 85 4.6 4.0 3.0 1 14
Hombre 45 4.8 4.0 3.2 1 14
Mujer 40 4.5 3.5 2.9 1 14

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

De los sarcomas blandos encontramos en la estadificacion con la AJCC 7ma edicion
gue 20 pacientes(29%) fueron noclasificacles, dentro de los que se encuentran
rabdomiosarcoam, sarcoma sinovial y angiosracomas; 6 paciente(9%) EC-IA; 3
pacientes (4%) EC-IB; 31 pacientes (44%) EC-IIA; 2 pacientes (3%) EC-IIB; 7
pacientes (10) EC-lll y 1 paciente en EC-IV.

Gréfico 11.
Estadios Clinicos: Tumores Blandos
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Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

De los 85 pacientes, 10 de ellos corresponden a los sarcomas 0seos. El 50% de los
casos con 5 casos corresponde al EC-IIA, seguido de 30% con 3 casos en EC-IIB y
10% respectivo a EC-IA y EC-IVB.
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Gréfica 12.

Estadios Clinicos: Tumores Oseos
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

En las opciones de tratamiento de esta patologia la cirugia acompafiada de otras
terapias, siendo estas radioterapia y quimioterapia,corresponde al 94% del
tratamiento recibido en nuestros pacientes y el 6% fue tratamiento no quirdrgico.

Gréfico 13.

Tipo de Tratamiento

Tratamiento no
Quirdrgico
6%

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

De los 85 pacientes estudiados, 80 de estos recibieron tratamiento quirlrgico se
distribuy6 de la siguiente manera: Cirugia sola 38 pacientes, Cirugia/Radioterapia
36 pacientes, Cirugia/ Quimioterapia adyuvante 1 paciente,
Cirugia/radioterapia/Quimioterapia 4 pacientes, Quimioterapia neoadyuvante 1
paciente.
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Gréfico 14.

Tratamiento quirdrgico
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

De los 85 pacientes estudiados en el periodo de 10 afos, solo 5 pacientes
recibieron tratamiento no quirdrgico, siendo este 4 Quimioterapia y radioterapia y 1
paciente Quimioterapia paliativa.

Gréfico 15.
Tratamiento no Quirurgico
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

El estado de los margenes es un factor determinante en la respuesta del paciente a
la terapia recibida, dentro de los pacientes que no recurrierron el 62% presentaron
margenes libres y 38% margenes compromedidos. Y de los pacientes que
recurrieron el 73% tenian margenes comprometidos y 27% margenes libres.
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Gréfico 16.

Recurrencia - Estado de méargenes
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

Dentro de los pacientes estudiados 55 eran virgenes al tratamiento y 30 ya habian
recibido tratamiento en otras unidades. De los pacientes virgenes a tratamiento:
69% sin recurrencia y 31% presentaron recurrencia. De los pacientes con
tratamiento externo el 46 % no presento recurrencia y 54% presento recurrencia.

Gréfico 17.
Recurrencia - Estado inicial de
tratamiento
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Fuente: Ficha de recoleccién de datos.
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Correlacionando la sobrevida de los pacientes con el estado inicial del tratamiento,
encontramos que el grupo que recibié tratamiento externo el 68% esta muertos y del
grupo virgen a tratamiento el 62% estan vivos.

Gréfica 18.
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Fuente: ficha de recoleccién de datos.

Se revisaron los diagnosticos iniciales y el diagnoéstico final correspondieron el 46%
y no correspondieron en 54%. Dentro de la correlacion clinico patolégico 78%
concordaron y 23% no correspondieron.

Gréfico 19.
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Ficha: fuente de recoleccién de datos.

En cuanto a la sobrevida global de los pacientes, el 53% de estos estan fallecidos y
el 47 % estan vivos.

Gréfico 20.

57



Sobrevida global

Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

En cuanto a la sobrevida en las modalidades de tratamiento, se distribuyeron de la
siguientemanera: Cirugia sola- 22 pacientes muertos y 14 vivos; Cirugia +
radioterapia- 15 pacientes muertos y 18 vivos; Cirugia + Quimioterpia adyuvante- 1
paciente muerto, Quimioterapia/ Radioterapia/Cirugia 2 pacientes vivos y 2
pacientes muertos; Quimioterapia neoadyivante 1 paciente muerto.

Grafica 21.
Sobrevida - Tipo de tratamiento
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Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

Correlacionando los subtipos histologicos con la sobrevida global, se distribuyeron
de la siguiente forma: Fibrohistiocitoma maligno 2 muertos y 1 vivo, Angiosarcoma 6
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muertos y 6 vivos, sarcoma neurogenico 6 muertos y 2 vivos, dermatofibrosarcoma
protuberans 4 muertos y 6 vivos, fibrosarcoma 2 muertos y 4 vivos, leiomiosarcoma
2 muertos y 3 vivos, sarcoma sinovial 5 muertos y 5 vivos, liposarcoma 2 muertos y
3 vivos, sarcomas (NOS) 4 muertos y 3 vivos, rabdomiosarcoma 6 muertos y 2
vivos, otros 1 muerto y 1 vivo, condrosarcoma 1 muerto y osteosarcoma 2 muerto y

1 vivo.
Grafica 22.
Sobrevida - Subtipos histolégicos
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Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

Analisis de supervivencia

Tabla 3.
Medias y medianas para el tiempo de supervivencia
Media® Mediana
Intervalo de confianza de Intervalo de confianza de
95 % 95 %
Error Limite Limite Error Limite Limite
Estimacion | estandar inferior superior Estimacion | estandar inferior superior
31.941 2.068 27.888 35.994 30.000 3.221 23.686 36.314

a. La estimacion esta limitada al tiempo de supervivencia mas largo, si esta censurado.
Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

En nuestros datos, tuvimos una sobrevida de 31.91 meses con un intervalo de
confianza del 95%. Se realiz6 prueba de igualdad de distribuciones de supervivencia
para los distintos niveles de sexo, pero no fue significativo.
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Tabla 4.

Medias y medianas para el tiempo de supervivencia

Media® Mediana

Intervalo de Intervalo de

confianza de 95 confianza de 95

% %
SUBTIPO Error Limite [ Limite Error Limite [ Limite
HISTOLOGICO Estimacion | estandar | inferior | superior | Estimacion | estandar | inferior | superior
MFH 45.333 7.356 30.916 |59.751 |39.000 1.633 35.799 |42.201
ANGIOSARCOMA 20.462 3.633 13.340 |27.583 |20.000 2.339 15.416 |24.584
SARCOMA

3 37.111 7.129 23.139 |51.083 |34.000 13.416 |7.704 60.296

NEUROGENICO
DFSP 46.800 6.501 34.058 |59.542 |46.000 3.953 38.252 |53.748
FIBROSARCOMA 38.167 7.153 24,147 |52.186 |29.000 5,511 18.198 |39.802
LEIOMIOSARCOMA 21.600 4.331 13.111 |30.089 [21.000 2.191 16.706 |25.294
SARCOMA SINOVIAL | 29.000 6.054 17.134 |40.866 |26.000 1.708 22.653 |29.347
LIPOSARCOMA 23.600 4.611 14.563 |[32.637 |[30.000 16.432 |.000 62.206
SARCOMA (NOS) 28.857 5.958 17.180 [40.535 [25.000 2.619 19.868 |30.132
RABDOMIOSARCOMA | 32.125 7.220 17.975 |46.275 |30.000 11.314 | 7.825 52.175
OTRO 22.500 19.500 |.000 60.720 |3.000
CONDROSARCOMA | 51.500 18.500 |[15.240 |87.760 |33.000
OSTEOSARCOMA 33.667 10.914 [12.276 |55.058 |27.000 6.532 14.197 |39.803
Global 31.941 2.068 27.888 |35.994 |30.000 3.221 23.686 |36.314

a. La estimacion esta limitada al tiempo de supervivencia mas largo, si esta censurado.
Fuente: Ficha de recoleccién de datos.

Dentro de la sobrevida por subtipos histolégicos encontramos que los pacientes con
angiosarcoma Yy leiomiosarcoma presentaron menor sobrevida, primero 20.46
meses y el segundo con 21.6 meses. Dentro de los que presentaron mayor
sobrevida encontramos a Fibrohistiocitoma maligno con 453 meses vy
condrosarcoma con 51.6 meses.

Tabla 5.
Comparaciones globales
Chi-cuadrado gl Sig.
Log Rank (Mantel-Cox) 22.318 12 .034

Prueba de igualdad de distribuciones de supervivencia para los distintos niveles de SUBTIPO HISTOLOGICO.
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Gréfica 23.
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Tabla 6.
Medias y medianas para el tiempo de supervivencia
Media® Mediana
Intervalo de Intervalo de
confianza de 95 % confianza de 95 %
MARGEN Error Limite Limite Error Limite Limite
QUIRURGICO Estimacion | estandar | inferior superior | Estimacion | estandar | inferior superior
MARGEN
32.452 3.362 25.863 39.040 30.000 5.565 19.093 40.907
LIBRE
MARGEN
32.442 2.674 27.202 37.683 30.000 3.203 23.723 36.277
INFILTRADO
Global 32.446 2.081 28.368 36.524 30.000 3.541 23.060 36.940

a. La estimacion esta limitada al tiempo de supervivencia mas largo, si esta censurado.

No encontramos diferencia significativa en los pacientes con margen libre e

infiltrado.
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DISCUSION DE RESULTADOS

La presente investigacion ha buscado conocer la experiencia Médico quirdrgica en
Sarcomas de Cabeza y Cuello en el servicio de Oncologia en el Hospital General de
México "Dr. Eduardo Liceaga“ por un periodo de 10 afios, comprendido del 2007-
2017. Los sarcomas de cabeza y cuello son tumores poco comunes, que
representan alrededor del 2 por ciento de todas las neoplasias malignas de cabeza
y cuello y del 4 al 10 por ciento de todos los sarcomas. En nuestro estudio se
incluyeron 85 pacientes que cumplieron con los criterios de la investigacion.

La edad promedio en el momento del diagndstico es de 55 a 59 afios cuando no
estan incluidos los nifios®, si estos se incluyen la cohorte disminuye a 50-54 afios”.
En nuestro estudio rango de edades fue de 18 a 85 afios, con mediana de 46 afnos.
El rango de edades donde tuvimos el 40% de la poblacion en estudio fue 41-60
afos, siendo menor que la la descrita en la literatura.

Dentro de los factores pronésticos mas importantes se encuentran: el sexo, el
grado, tamafio del tumor, el estadio de los margenes, el subtipo histoldgico y el
estado ganglionar*®. Un estudio de méas de 12,000 pacientes de la base de datos del
SEER identifico el sexo masculino, el estadio tumoral avanzado y el tratamiento
anterior al afio 2000 como factores prondsticos adversos en el analisis variado. En
la distribucion por sexo encontramos que el 53% correspondié a hombres y 48% a
mujeres, al igual que lo describe la literatura.

Del total de nuestra pobacion el 88% correspondia a sarcomas de tejidos blandos y
13% a Sarcomas 0seos. La entidad de los Sarcomas de Cabeza y Cuello engloba
un grupo de patologias heterogéneas, dentro de los 85 pacientes encontramos los
siguientes subtipos histoldgicos: Angiosarcoma 15%, Dermatofibrosarcoma
protuberans 13%, Sarcoma sinovial 13%, Sarcoma neurogénico 10%,
Rabdomiosarcoma 10%, Sarcoma 9%, Fibrosarcoma 8%, Leiomiosarcoma 6%,
Liposarcoma 6%, Osteosarcoma 4%, condrosarcoma 1% y otros 3%.

En los reportes de patologia, conocer el grado histolégico es fundamental, debido a
gue nos cambia los estadios de los sarcomas de cabeza y cuello. Sin embargo
hemos encontrado que en el 45% de los casos en los reportes de patologia no esta
reflejado el grado histologico, el 34% correspondio a alto grado, 8% grado
intermedio y 14% bajo riesgo. En la mayoria de las series, el prondstico es peor en
pacientes con tumores de mayor grado y de mayor tamafio.

En un estudio de 122 sarcomas de cabeza y cuello, los pacientes con lesiones de
alto grado tuvieron una supervivencia significativamente peor en comparacion con
aquellas lesiones de grado bajo y locorreginalmente las tasas de recurrencia fueron
mucho mas altas para lesiones mayor de 10cm de diametro en comparacion con
tumores menores de 5 cm. En nuestro estudio encontramos que la media del tumor
fue de 4.6 cm, con una desviacion estandar de 3.0.
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Dentro de la distribucion de los sitios anatomicos, el mas frecuente fue piel
cabelluda con 25%, seguido por cuello en 23%, laringe/faringe en 10% y los 6seos
correspondieron al 10% de todos los sarcomas. De los 10 sarcomas 6seos 50% se
encontrd en hueso maxilar, 40% en mandibula y 10% en hueso temporal.

No estéa claro que un sitio primario de cabeza y cuello constituya un factor de riesgo
independiente para un peor prondstico per se. Mas bien la compleja anatomia
funcional de la cabeza y cuello hace que sea mucho mas dificil realizar una
reseccion con margenes negativos. Y esta falla en obtener margenes negativos se
asocia con un prondstico muy pobre. Establecimos una correlacion entre las
recurrencias y el estado de los margenes en la que encontramos que: pacientes que
no recurrieron el 62% tenian margenes libres y 38% margenes comprometidos; sin
embargo los pacientes que recurrieron presentaron 27% con margenes libres y 73%
con margenes comprometidos.

En general, la historia natural de estos tumores es similar a la de sus contrapartes
en el resto del cuerpo, pero con una mayor tasa de recurrencia local después del
tratamiento. No esta claro si la tasas de supervivencia general son mas bajas con
los primarios de cabeza y cuello; los datos disponibles son contradictorios. Estas
neoplasias en forma general son de mal prondstico y con elevado riesgo de
recurrencias. En el estudio se observd recurrencia en 34 pacientes,
correspondiendo al 40%, en lo publicado por la literatura el rango vari ade 5-41%, y
en pacientes que solo se sometieron a cirugias se eleva hasta en un 60%.

Otro aspecto a relacionar con la recurrencia es el estado inicial de tratamiento, si los
pacientes eran virgenes al tratamiento o si habian recibido tratamiento externo.
Dentro de los datos encontramos los pacientes con tratamiento externo el 54%
mostro recurrencia, sin embargo los que eran virgenes al tratamiento solo el 31%
recurrio. Lo que se relaciona a que los pacientes que recibieron tratamiento externo
sin criterio oncologico, lo que repercute en el prondstico de su enfermedad.

Correlacionamos las recurrencias con el estadio de los margenes de reseccion de
cada paciente. Encontramos recurrencias en 34 pacientes (40%). De estos el 73%
tenian margen comprometido y el 27% margen libre; siendo uno de los factores
prondsticos mas importantes.

El tratamiento de este grupo de patologias es mutidisciplinario, siendo necesario
estas especialidades: Cirugia oncoldgica, radio-oncologia, oncologia médica, cirugia
plastica, terapeuta del habla y reconstruccién, prétesis maxilofacial y nutricionista.
Siendo esenciales para obtener un resultado quirdrgico 6ptimo. Debido a su
proximidad con estructuras vitales y al espacio relativamente pequefio de la region
de la cabeza y cuello, la reseccién quirargica tiene difcultad para lograr margenes de
reseccion negativos. Se debe de tomar en cuenta el ocasionar la menor morbilidad
posible. La radioterapia esta indicada en el post operatorio, a diferencia al resto de
los sarcomas que tienen indicacion preoperatia. El beneficio de la radioterapia es
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controvertido, no hay ensayos aleatorizados que demuestren el beneficio, tiene el
objetivo de tener mejor control local. Dentro de las indicaciones para recibir esta
modalidad: tumores mayor de 5cm, alto grado, o de bajo grado con margenes
positivos.

Agrupamos las modalidades de tratamiento en quirargicos correspondientes al 94%
y no quirdrgicos correspondientes al 6%. Dentro de los tratamientos quirdrgicos
encontramos: Cirugia como Unica modalidad de tratamiento en 38 pacientes,
Cirugia mas radioterapia adyuvante en 36 pacientes, cirugia con radioterapia
adyuvante y quimioterapia adyuvante en 4 pacientes, cirugia y quimioterapia
adyuvante 1 pacientes y quimioterapia neoadyuvante y cirugia en 1 paciente.

En muchos estudios, los pacientes que reciben radioterapia ademas de la cirugia
para los sarcomas de cabeza y cuello mejora el control local. En un analisis
poblacional de 11,481 pacientes adultos y 1,244 sarcomas pediatricos de cabeza y
cuello informados en la base de datos de Vigilancia, Epidemiologia y Resultados
finales (SEER) entre 1973 y 2010 la radioterapia adyuvante dio como resultado una
reduccion del 80% de la supervivencia de pacientes en relacion a los que no
recibieron este tipo de terapia adyuvente®. Sin embargo este resultado es un sesgo
de seleccion negativa, ya que los pacientes que reciben adyuvancia tiene factores
desfavorables por ser de mayor tamafo, con peor pronéstico. Por otro lado, en
series retrospectivas sugieren un beneficio al agregar radioterapia adyuvante a la
cirugia en los pacientes con sarcomas de tejidos blandos de cabeza y cuello,
particularmente en los que son de gran tamafio y de alto grado, o de bajo grado con
margenes positivos y/o cercanos®.

Dentro del tratamiento no quirdrgico tenemos: quimioterpia con radioterapia en 4
pacientes y 1 paciente recibié quimioterapia paliativa. La base de tratamiento en los
sarcomas de cabeza y cuello se centra en la cirugia, ya que las resecciones
oncoldgicas deben de considerar tener margenes libres, y crear las menores
secuelas funcionales y estéticas, que por el area es complicado de obtener. En
nuestro hospital, existe la politica de no rechazo de pacientes, por lo que se
atienden pacientes que recibieron tratamiento externo, en muchas ocasiones sin
criterio oncolégico. Siendo los sarcomas de cabeza y cuello tumores agresivos,
tienen un peor prondstico en este grupo de pacientes, encontramos que el 68 %
esta muerto. Al contrario de los paciente que llegaron a la unidad virgen al
tratamiento el 62% estan vivos.

Se analizaron los diagnosticos clinicos con los diagndsticos de patologia, quienes
correspondieron en 78% de los casos, lo que se relaciona que en la unidad se tiene
una sospecha diagnéstica adecuada en la mayoria de los casos. Hubo una variacion
en los diagndsticos histopatologicos iniciales y finales en el 54% de los casos. A
pesar de esta variacion, no a todos los tumores les realizan inmunohistoquimica,
solo al 74% de las mismas.
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No estéa claro si la localizacion del tumor primario sea en cabeza y cuello constituya
un factor de riesgo independiente para un peor prondstico per se. Asociado a que la
anatomia funcional de la cabeza y cuello hace que sea mucho mas dificil realizar
una reseccion con margenes negativos, y la falla en obtener margenes negativos se
asocia a un pronostico muy pobre. En referencia a la sobrevida global a los 5 afios
de los pacientes, el 53% se encontraron muertos y el 47% vivos. Correlacionamos la
sobrevida con el tratamiento recibido y se distribuyeron de la siguiente forma:
Cirugia como unica modalidad de tratamiento 52% estan fallecidos, Cirugia con
radioterapia dyuvante el 47% estan vivos, Cirugia con quimioterapia adyuvante 2%
estan fallecidos.

La influencia del subtipo histolégico sobre el prondstico se abord6 en un informe del
registro de sarcomas de cabeza y cuello, donde se informo los resultados del
tratameinto en 214 pacientes con sarcomas de cabeza y cuello. Donde la
supervivencia global sin enfermead residual fue de 56 por ciento a los 5 afios. Los
pacientes con condrosarcoma o0 dermatofibrosarcoma tuvieron una supervivencia
del 60-70 por ciento. En nuestro estudio encontramos que los dermatofibrosarcoma
tuvieron supervivencia del 60%, pero los condrosarcomas el 100% estaba fallecido.

En cuanto a los osteosarcomas y los angiosarcomas tuvieron la peor supervivencia,
menos del 50 por ciento a cinco afios. En nuetsro estudio los angiosarcomas
presentaron 50% de sobrevida y los osteosarcomas 33% de sobrevida, siendo meor
gue la literatura. Dentro de los sarcomas de cabeza y cuello, los mas agresivos son
rabdomiosarcoma y tumor maligno de la vaina del nervio periférico, correspondiendo
a los hallazgos del estudio. Sarcoma neurogenico sobrevida del 25% vy
rabdomiosarcoma del 25%.

En cuanto al analisis de sobrevivencia, enocntramos una sobrevida global de 31.91
meses con intervalo de confianza del 95%. Se realiz6 prueba de igualdad de
distribuciones de supervivencia para los distintos niveles de sexo, pero no se
encontroé significancia estadistica.

En la literatura encontramos que los margenes quirlrgicos positivos se asocian con
un mal pronostico. Representando los margenes positivos el uUnico predictir
independiente de supervivencia en el analisis multivariado. Ya que los margenes
negativos son dificiles de lograr en la regidon de cabeza y cuello por la localizacion y
la relacion cercana ocn estructuras vitales neurovasculares 0seas u otras. Sin
embargo en nuestra revision no tuvimos diferencia en los pacientes con margenes
negativos y margenes comprometidos, lo que puede estar en relaciébn que los
pacientes con margenes positivos se enviaron en un 100% a radioterapia
adyuvante.

Dentro de la supervivencia por los subtipos histologicos, se ha encontrado en series
de estudios que el condrosarcoma y el dermatofibrosarcoma protuberans tienen una
supervivencia del 100%. Histiocitoma fibroso maligno tienen una supervivencia del
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50%. En nuestros resultados los que tuvieron menor sobrevida correspondio a los
angiosarcomas y leiomiosarcomas, con 20.46 meses y 21.6 meses respectivo. Los
condrosarcomas con la supervivencia mas alta con 515 meses Yy los
fibrohistiocitoma maligno con 45.3 meses.
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CONCLUSIONES

La localizacion anatémica mas frecuente fue piel cabelluda.

Dentro de los factores prondsticos mas importantes encontramos: margenes
quirdrgicos, subtipo histologico y el grado tumoral. De los cuales el Unico
modificable es dar margen negativo. A pesar los datos reportados en la
literatura en nuestro andlisis no tuvimos diferencia en esta variable, sin
embargo esta asociado a que el total de los pacientes con margen quirdrgico
positivo recibieron radioterapia adyuvante.

Los reportes de patologia deben de incluir el grado tumoral.

Los pacientes deben de ser abordados por un equipo multidisciplinario, para
obtener mejores resultados.

Los paciente tratados con radioterapia adyuvante tuvieron una mayor
sobrevida que los que recibieron cirugia como Unica modalidad de
tratamiento.

Dentro de los subtipos histolégicos de sarcomas de cabeza y cuello,
evaluando la sobrevida global, los tumores con mejor sobrevida
correspondieron a condrosarcomas Yy fibrohistiocitoma maligno y en los
tumores con peor sobrevida encontramos a los angiosarcomas Yy
leiomiosarcomas.
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