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RESUMEN

Los sarcomas representan el 1 % a 2 % de todos los
tumores malignos de cabeza cuello. La localizacién y
el tipo histolégico mds comin en adultos es en tejidos
blandos (60 %) y el histiocitoma fibroso maligno seguido
del fibrosarcoma (35 %). El estudio inmunohistoquimico y
labiologia molecular permiten la confirmacién diagndstica
de estas neoplasias. El tratamiento curativo es la reseccion
local amplia, seguido de radiacién adyuvante, por lo dificil
de obtener un margen amplio por las estructuras vitales
adyacentes al tumor. No se recomienda la diseccion
ganglionar de rutina por lo poco frecuente de diseminacién
ganglionar. Presentamos un caso infrecuente ubicado
en orofaringe (4 %) y de tipo sinovial (2,5 %). Paciente
masculinode 21 afios con disfagia que progresa a odinofagia,
que acude a facultativo tomando biopsiaincisional de lesion
en orofaringe, con estudio inmunohistoquimico positivo
para sarcoma. A pesar de que el tratamiento inicial de
estas lesiones es quirtdrgico, en vista de infiltracion de
espacio prevertebral, se indicaradioterapiay quimioterapia
con posterior resolucién quirtdrgica obteniendo margenes
negativos. Hacemos revisién de la literatura.
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SUMMARY

The sarcomas represent 1 % to 2 % of all malignant head
and neck tumors. The most common location and the
histological type in adults is soft tissue (60 %) and malignant
fibrous histiocytoma followed by the fibrosarcoma (35 %).
The immunohistochemistry study and the molecular biology
allow diagnostic confirmation of these neoplasms. The
curative treatment is wide local resection, followed by
adjuvant radiation, since it is difficult to obtain a wide
margin due to the vital structures adjacent to the tumor.
The routine lymph node dissection is not recommended
because of the rarity of lymph node spread. We present
an infrequent case located in the oropharynx (4 %) and
synovial type (2.5 %). A 21-year-old male patient with
dysphagia that progressed to odynophagia, who went to the
doctor for an incisional biopsy of an oropharyngeal lesion,
with a positive immunohistochemistry study for sarcoma.
Although the initial treatment of these lesions is surgical,
in view of infiltration of the prevertebral space, radiation
therapy and chemotherapy are indicated with subsequent
surgical resolution, obtaining negative margins. Wereview
the literature.

KEY WORDS: Head and neck, synovial sarcoma,
oropharynx, radiation therapy, chemotherapy.
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INTRODUCCION

0s sarcomas son un grupo hete-

rogéneo de neoplasias malignas

mesenquimatosas, que repre-

sentan del 1 % al 2 % de todos

los tumores malignos de cabeza
y cuello, mientras que entre el 4 % y el 10 %
de todos los sarcomas en adultos ocurren en la
cabezay el cuello,localizdndose principalmente
en los tejidos blandos, siendo la orofaringe un
lugar poco comun (Figura 1) @,

Son mas frecuente en el sexo masculino, entre
los 50-60 afos. El tipo histol6gico méds comun
en esta region, es el sarcoma de tejido fibroso
(histiocitoma fibroso maligno y fibrosarcoma
35 %), seguido de sarcoma de Kaposi (25 %),
angiosarcoma (10 %), condrosarcoma (6 %),
osteosarcoma (5 %), sarcoma sinovial (2,5 %),
entre otros. En edad pedidtrica son maés
frecuentes, el rabdomiosarcoma (embrionario,
alveolar) y el fibrosarcoma @. EIl sarcoma
radio inducido més frecuente en cabeza y cuello
corresponde al histiocitoma fibroso maligno.

Se reportan metdstasis ganglionares cervi-
cales entre el 2 % al 5 % de los casos y estan
asociadas a tumores de alto grado y a ciertos
tipos histolégicos como el sarcoma sinovial,
sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras,
fibrohistiocitoma maligno y rabdomiosarcoma.

Se informé por primera vez del sarcoma
sinovial en cabeza y cuello en el afo 1954 @,
correspondiendo a una variedad infrecuente,
que representa el 8 % de todos los sarcomas de
tejidos blandos, afectando con mayor frecuencia
a las extremidades y se consideran tumores
de alto grado, a pesar de que existen criterios
de clasificacién histolégica como el sistema
francés (FCCLCC) @®. “Sinovial” indica el
parecido microscopico cercano de estos tumores
con el sinovio, sin embargo, se origina a partir
de células mesenquimatosas pluripotentes y
no de estructuras sinoviales . Esta variante

histolégica, es mas frecuente en hombres y
adultos jovenes de mediana edad ©.

El sarcoma sinovial afecta varios sitios
dentro de la region de la cabeza y el cuello,
siendo la hipofaringe y espacio parafaringeo
los mas afectados; los tumores en esta ultima
area, generalmente surgen de los musculos para
espinales, presentando buen prondstico .

Aproximadamente el 90 % de los sarcomas
sinoviales tienen la translocaciéon cromosémica
t (X; 18), que da como resultado la formacién
de un producto de fusién entre el gen de la
sinaptotagmina 1, SY7'/, en el cromosoma 18 y
el gen del miembro 1 de la familia SSX, SSX/,
o miembro de la familia SSX 2 gen, S5X2, en
el cromosoma X @,

En los sarcomas que no surgen en la
cabeza y el cuello, su mortalidad estd dada
principalmente a través de la enfermedad
metastasica (generalmente pulmonar),en cambio
en los pacientes con sarcomas de cabeza y el
cuello lo hacen principalmente secundario a
recurrencias locales, esto generalmente se ha
atribuido a la proximidad con las estructuras
vitales y puede estar relacionado con ladificultad
inherente para obtener margenes amplios durante
la reseccion quirdrgica y limitar la morbilidad
concomitante ®.

Las recurrencias corresponden al 41 %
aproximadamente y en los casos en los que no
se emplee adyuvancia puede llegar a 60 %. La
mediade supervivenciade los sarcomas de cabeza
y cuello es aproximadamente de 5 a 6 afios,
siendo posibles largos periodos de supervivencia,
incluso con la existencia de metdstasis. La
supervivencia del sarcoma sinovial de cabeza
y cuello, a los 5 afos es del 36 % al 54 %,y a
los 10 afios es del 20 %, debida a la aparicion
de metastasis.

Histol6gicamente se clasifican en monofa-
sicos o bifasicos en funcién de la presencia de
un componente de células fusiformes o de un
componente epitelial y de células fusiformes
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respectivamente; el tipo monofasico es mas
comun (50 %-60 %), en el que predomina
el componente mesenquimdtico, las células
presentan un nucleo ovoide y palido, estroma
rosado. El patréon bifasico (20 %-30 %) tiene
un componente epitelial y mesenquimatico, las
células epiteliales pueden formar gldndulas y
puede predominar, ocultando los elementos
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Figura 1. Distribucién de

cabeza y cuello @,

El diagnéstico comprende la historia clinica,
donde la presentacién mas comun en orofaringe,
es una masa indolora que ocasionalmente se
asocia con disfonia, disfagia, odinofagia y/o
sangrado ®. El dolor se presente hasta en un
20 %. Se debe realizar el examen fisico general,
ademas de lanasofibrofaringolaringoscopia que
nos permitird evaluar el tracto aerodigestivo
superior. Se debe solicitar estudios de imagen
como tomografia y resonancia magnética para
evaluar la extension de la lesion. Es importante
la confirmacion histolégica através de la biopsia
para le evaluaciéon por H&E, sin embargo, es
indispensable el uso de técnicas complementarias
como la inmunohistoquimica (Cuadro 1) y/o
patologia molecular para confirmacién
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celulares mesenquimaticos, dando la apariencia
de un adenocarcinoma. También esta descrito
el tipo pobremente diferenciado (15 %-25 %),
que tiene elevada actividad mitética 15-20 x
10HPF, grandes areas de necrosis y compromiso
perivascular . A pesar de estos patrones, no
existe evidencia que indique mayor agresividad
de un tipo sobre el otro.

= Puely teydos blandos 60%
Hoesos de crineo y facales 11%
Cavidad sinonasal 5%

Cavidad oral 10%

Orofaringe y hipofaringe 4%

sarcomas en region de

El tratamiento de los sarcomas en cabeza
y cuello es semejante a la de los sarcomas de
extremidades, sin embargo, la complejidad
anatomica de esta drea hace que su manejo
quirdrgico sea dificil, pues para obtener mar-
genes adecuados suelen ameritarse cirugias
extensas con grandes secuelas funcionales y
estéticas. El tratamiento curativo es lareseccion
local amplia, seguido de radiacién adyuvante,
por lo dificil de obtener un margen amplio.
Siempre que seafactible lacirugiaes el elemento
central del tratamiento de los sarcomas de partes
blandas, constituyendo el pilar de la terapia. No
se considera necesaria la realizacion rutinaria
de una diseccion radical de cuello si no existen
adenopatias, sobre todo por la baja frecuencia
de infiltracién ganglionar.
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Cuadro 1. Inmunohistoquimica caracteristica de sarcoma.

SARCOMA

PANEL POSITIVO

PANEL NEGATIVO

Sarcoma sinovial

Sarcoma sinovial bifasico
Sarcoma sinovial monofasico

Histiocitoma fibroso maligno

Fibrosarcoma

Sarcoma de Kaposi

Vimentina, BCL-2,EMA,CD99 (60 %-
70 %), TLE-1 (97 %)

Queratina 7, 19, AE1/AE3 (90 %)
Vimentina, BCL-2, Queratina 40 %

Vimentina, alfa 1-antitripsina, CD68,
lisozima

Vimentina, CD34, coldgeno tipo I

CD31,CD34,D2-40, antigeno nuclear
asociado alatencia (LANA-1)el VHHS,
F VIII, VEGFR-3

CD34 (tumor fibroso solitario,
hemangiopericitoma), S100

Queratina, actina,desmina, BCL-2

CK AE1/AE3

Angiosarcoma CD31,CD34, F VIII

Rabdomiosarcoma Desmina, vimentina, miogenina CD34 (tumor fibroso solitario,
MyoD1 GIST), S100

Osteosarcoma Ezrina, SMA CK AE1/AE3

Condrosarcomas S-100, CD99, Vimentina gléll‘\?égm’ ETV4, WT1, BCOR,

Sarcoma Ewing

CD99 (100 %), NKX2.2 (95 %)

Si bien la quimioterapia se ha convertido
en un tratamiento altamente eficaz para ciertos
sarcomas, incluidos el rabdomiosarcoma, el
sarcoma de Ewing y el osteosarcoma, la eficacia
de la quimioterapia en forma neoadyuvante y
adyuvante para otras histologias en la mejora
de la supervivencia general sigue siendo objeto
de debate. Por otro lado, la radioterapia es un
componente importante de la terapia multimodal,
particularmente en el tratamiento de pacientes
con tumores de alto grado, mérgenes estrechos
o positivos después de la reseccion quirdrgica
y la infiltracién de estructuras anatémicas
adyacentes ©.

Debidoalacercaniaconestructuras vitales,los
sarcomas de cabezay cuello presentan dificultad
quirdrgicay dependiendo de suubicacion pueden
ser manejados con mayor o menor dificultad.
Los tumores ubicados en partes blandas del

cuello o en cuero cabelludo suelen ser de mas
f4cil tratamiento, no asi los tumores ubicados
en senos paranasales, los cuales tienden a estar
en la cercania del encéfalo, lo cual hace mas
complejo su tratamiento, asi como los de la
orofaringe, especificamente en su pared lateral,
por laproximidad con el paquete vascular,esto se
traduce en una mayor probabilidad de margenes
estrechos después de la cirugia.

Se han descrito diferentes abordajes quirtr-
gicos para los tumores de orofaringe, entre ellos
tenemos abordaje el cervical y transoral.

Abordajes cervicales

- Swing mandibular: estd indicado en tumores
grandes de la orofaringe (pared posterior,
amigdalas palatinas,base delengua), teniendo
laventajade obtener un gran campo quirtrgico.
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Se puede hacer mediante mandibulotomia
lateral, mediana y paramediana. La lateral
puede presentar eventualidades como, seccion
delnervioalveolary suubicaciéon en el campo
de irradiacion; la mandibulotomia mediana,
requiere la extraccion de los incisivos y la
seccion de los miusculos con inserciéon en
apofisis geni, lo que puede ver afectada la
masticacion y la deglucién @V,

- Faringotomialateral: empleada generalmente
en tumores de base lengua, tumores en la
vallécula, surco glosoamigdalino y pared
posterior orofaringe .

- Faringotomia lateral transmandibular: usual-
mente utilizada en tumores de orofaringe con
infiltracién 6sea mandibular y tumores de
amigdala palatina con infiltracién a trigono
retromolar; esta intervencion va a consistir en
la exéresis en bloque de laregion orofaringea
con el segmento de mandibula afecta por
tumor .

- Abordaje suprahioideo o faringotomia
anterior: indicada en tumores en base de
lengua.

- Abordaje Pull-through: para tumores en la
region central de labase delalengua. También
esta descrito el Pull-through modificado, que
empleaun abordaje combinado oral y cervical,
para tumores de regién amigdalina,el trigono
retromolar, la porcién posterolateral de la
lengua, la base de la lengua, la pared lateral
de la faringe préxima al pilar posterior, el
velo del paladar.

Abordajes transorales: estin indicados
principalmente en tumores T1 y T2 vy
contraindicados en casos de limitacion para
la apertura bucal, ya que se requiere el uso de
sistemas que permitan una buena exposicion
del campo 42,

- Electrobisturi transoral: utilizado en tumores
T1 y T2, ubicados principalmente en
amigdalas palatinas, paladar blando y pared
faringea posterior V.
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- Microcirugia transoral laser: esta permite la
coagulacion de vasos sanguineos menores de
0,5 mm, lo que significa que se puede regular
el sangrado, proporcionando una excelente
visiéon durante la cirugia, ademas presenta
buena rehabilitacion de la deglucidén y la voz.

- Cirugia robdética transoral (TORS, por sus
siglas en inglés, Transoral Robotic Surgery):
se puede usaren tumores T1-T2,de preferencia
menoresde 3 cm. Sinembargo,en los tltimos
afnos se ha ampliado su uso en casos muy
seleccionados de tumores T3 y T4a con
ganglios negativos o positivos. También se ha
empleado en tumores de nasofaringe y espacio
parafaringeo '?. Contraindicado en caso de
limitaciones en la apertura bucal (trismo),
retrognatia (r), extension cervical limitada,
compromiso tumoral de base de lengua y
pared faringea posterior >50 %, visualizacién
parcial del tumor, infiltracién mandibular y
compromiso de fascia prevertebral.

- Cirugia ultrasénica transoral (TOUSS, por
sus siglas en inglés, Transoral Ultrasonic
Surgery): consiste en el uso de bisturi de
ultrasonidos (armonico), el cual vaporiza
el agua intracelular y rompe paredes
celulares, produce desnaturalizacién de
proteinas rompiendo los enlaces de hidrégeno.
Empleada en tumores T1-T2 de orofaringe y
también se puede usar en lesiones de cavidad
oral y el espacio supraglético.

En cuanto a los factores prondsticos de los
sarcomas, tenemos los estadios avanzados (II1'y
IV), presencia de met4stasis ganglionar, género
masculino,tamafo tumoral mayora5 cm,margen
positivo y estrecho, histologia de alto grado, la
invasion de estructuras adyacentes, como dseas,
vasos y/o nervios afectan de forma adversa y
significativa la supervivencia de los pacientes.

Hay falta de evidencia sobre el prondstico de
los sarcomas sinoviales de cabeza y cuello, con
frecuencia se asume que tiene peor prondstico
que el sarcoma sinovial primario en otras
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localizaciones. Sin embargo, varios informes
indican que el prondstico es mejor que el que
surge en las extremidades (supervivencia global:
47 %-82 %) V.

En cancer de cabeza y cuello estdn definidos
criterios de irresecabilidad, que corresponde a
aquellos tumores que infiltran la arteria carétida
comiun e interna, sistemanervioso central ,espacio
prevertebral y el mediastino (grasa mediastinica,
el cayado adrtico y los troncos supra-adrticos,
traquea y el es6fago) 1. Sin embargo, estos se
definieron principalmente paraciancer escamoso,
que corresponde al tipo histolégico mas frecuente
en cabeza y cuello. En el caso de los sarcomas,
que constituyen el 1 %-2 % de los tumores de
esta region , no existen suficientes estudios
que precisen estos criterios, extrapolando los
empleados para cdncer escamoso.

Hasta la fecha, se han descrito menos de 100
casos de sarcoma sinovial en cabeza y cuello.
Lazos y col., informaron 29 casos de sarcomas
de cabeza y cuello, siendo mas comtn en
tejidos blandos del cuello (24,1 %) y el sarcoma
neurogénico (27,5 %), solo se describié 1 caso
de sarcoma sinovial (34 %) y ninguno en
orofaringe 9.

Nazary col,describieronen el caso de sarcoma
sinovial bifdsico en orofaringe, en un paciente
masculino de 20 afios, con un tamafio tumoral
de 7 cm x 6 cm x 2 cm, manejado con reseccion
quirdrgica y radioterapia posoperatoria 7).

Garcia J y col., reportaron sobre un caso
de sarcoma sinovial en tejidos blandos
latero cervical derecho monofasico, en un
paciente masculino de 28 afios. Fue tratado
quirdrgicamente, recibiendo radioterapia y
quimioterapia adyuvante ¥,

Gac P y col., presentaron el caso de un
paciente masculino de 16 afios con tumor
intraoral en mucosa yugal, de 3,5 cm, tratado
quirdrgicamente, cuya biopsia reporté por H&E
adenocarcinoma de alto grado de malignidad y
en inmunohistoquimica se concluye como sar-
coma sinovial monofésico .

En nuestra institucion, en el afo 2016 se
publicé por Liuzzi J y col., la experiencia
durante 25 afios en sarcomas de cabeza y cuello,
encontrando hasta la fecha una poblacion de 62
pacientes, con edad promedio de 44 afos, la
ubicacion mas frecuente fue en partes blandas del
cuello (25,3 %) y el tamaiio tumoral promedio
fue de 7,1 cm; el diagndstico mas comun fue el
sarcoma pleomorfo indiferenciado (25,5 %) y
en su mayoria fueron estadio IIT (41,4 %). En
cuanto al tratamiento recibido, el 79 % recibi6
cirugiay el restante no fue susceptible al mismo.
Solo encontraron 1 caso en orofaringe (1,6 %)
y 2 casos de sarcoma sinovial (3,2 %), pero no
localizados en orofaringe ©@%.

Presentamos el caso clinico de un sarcoma
sinovial en orofaringe, el cual es una variante
histolégica poco frecuente en cabeza y cuello
y mds aun en la regién de orofaringe, como se
describi6 en la revision de la literatura.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 21 afios de edad, que
refiere inicio de enfermedad actual en septiembre
de 2020 cuando presenta disfagia, nduseas y
vomitos posprandiales, tos seca esporadica,
posteriormente odinofagia, por lo cual acude a
especialistaque evidencia al examen fisico lesién
en orofaringe, tomando biopsia incisional, que
reporta neoplasia infiltrante poco diferenciada
sarcomatoide, por lo cual refieren a nuestra
institucion para evaluacion y conducta.

Paciente sin antecedentes médicos ni de
radiacién previa, niega habitos tabaquicos y
etilicos. Dentro de los antecedentes familiares,
hermana con leucemia. Al examen fisico
de ingreso en nuestra institucién, Karnofsky
100 %, cabeza y cuello: cuello simétrico, con
movilidad conservada, sin lesiones en piel,
tiroides no visible ni palpable; cavidad oral: sin
trismo, mucosa oral sin lesiones, lengua mévil,
a nivel de orofaringe en pared posterolateral
izquierda se visualiza lesién exofitica, no
ulcerada,no se palpan adenomegalias cervicales.
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Nasofibrofaringolaringoscopia: se observalesion
exofitica que protruye a nasofaringe, originada
en pared posterior de orofaringe, sin ulceracién,
con presenciade vascularizacién en su superficie,
cuerdas vocales sin lesion funcional ni organica,
senos piriformes libres (Figura 2). Resto del
examen fisico sin alteraciones aparentes.
Dentro de los estudios de imagen presenta
tomografia de cuello con contraste endovenoso
en la cual se aprecia imagen hipodensa difusa
que compromete la pared lateral izquierda de

orofaringe con un didmetro de 4,28 cm x 2,83
cm, que disminuye la luz de la orofaringe y con
realce heterogéneo luego de la administraciéon
del contraste, sin ganglios patolégicos (Figura 3).
En RMN de cuello se evidencia lesion solida, en
pared posterior de orofaringe con obliteracion
delaluz,de 4,3 cmx 3,71 cm, infiltrando fascia
prevertebral y misculos prevertebrales adyacente
a cuerpo vertebral de C2 (Figura 4). Estudios
de extension pulmonar y hepatico sin lesiones
sugestivas de metdstasis.

Figura 2. Nasofibrofaringolaringoscopia, visualizando lesién exofitica en orofaringe que protruye hacia

nasofaringe (a). sin lesién orgdnica en laringe (b).

Figura 3. Corte axial de tomografia, donde se aprecia tumor en pared lateral izquierda de orofaringe (a), corte

sagital, donde se aprecia tumor en orofaringe solido (b).

Rev Venez Oncol
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Figura 4. Corte axial de resonancia magnética, con tumor en orofaringe y infiltracién de fascia prevertebral y
musculos prevertebrales, sin infiltrar cuerpo vertebral (a), corte sagital (b).

Biopsia incisional de tumor de orofaringe,
reporta neoplasia infiltrante poco diferenciada
sarcomatoide, a la cual se le realiza revision
institucional que concluye tumor maligno poco
diferenciado con 4reas de patrén epitelioide
y fusocelular, embolismo tumoral vascular
linfatico no observado. Se realiza estudio
inmunohistoquimico que concluye neoplasia
mesenquimadtica maligna sugestiva de
rabdomiosarcoma (Cuadro 2).

El caso es discutido en reunién multi-
disciplinaria con servicios de cabeza y cuello,
neurocirugia y oncologia médica, en vista de
infiltracién de espacio prevertebral se decide
referir para tratamiento con quimioterapia
mas radioterapia, recibiendo esquema VAC
(Vincristina, Adriamicina, Ciclofosfamida) por
3 ciclos concurrente con radioterapia 5 000 cGy.

Se reevalda paciente al culminar tratamiento,
observando al examen fisico de cabeza y cuello:
cavidad oral con xerostomia, mucosa y lengua
sin lesiones. Se aprecia en pared posterior de
orofaringe lesién tumoral exofitica, superficie
irregular,noulceradade 4 cmaproximadamente.
Nasofibrofaringolaringoscopia: en pared

Cuadro 2.Inmunohistoquimicade biopsiaincisional
de tumor de orofaringe.

MARCADOR INMUNORREACCION
Vimentina Positiva multifocal
Miogenina Positiva multifocal
Desmina Positiva focal
MYO D1 Positiva multifocal
Actina musculo

especifica Negativa
Citoqueratina

AE1/AE3 Negativa
Citoqueratina 7 Negativa
Citoqueratina 5/6 Negativa

TTF 1 Negativa

CD3 Negativa

CD20 Negativa

CD 68 Negativa
Sinaptofisina Negativa

Melan A Negativa

posterior de orofaringe lesion exofitica de
superficie irregular, no ulcerada, mide 4 cm
de didmetro aproximadamente, sin otras
alteraciones.
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En tomografia de cuello con contraste
endovenoso posterior a quimio/radioterapia, se
aprecia tumor aspecto heterogéneo y densidad
sélidaen orofaringe,sinevidenciade infiltracion
del espacio prevertebral ni de estructuras 6seas
adyacentes, sin adenomegalias. En RMN con
contraste de cuello se visualiza lesién que capta

contraste localizado en la pared faringea posterior
que mide 3,8 cm x 1,9 cm, impresiona tener
planos de clivaje con estructuras adyacentes,
sin infiltracién de espacio prevertebral, que
al comparar con estudio previo, se determina
reduccién de tamaiio de lesion (Figura 5).

Figura 5. Corte axial de RM pre quimioterapia, con tumor en orofaringe de 23,7 mm x 46,0 mm, que infiltra
fascia prevertebral y musculos prevertebrales (a). Corte axial de R posterior a quimioterapia, con reduccion de

tamano de lesién tumoral, de 19,1 mm x 38,4 mm (b).

En vista de hallazgos, se discute en
reuniéon de servicio multidisciplinaria y se
decide llevar a mesa operatoria, realizandose
reseccion oncoldgica de tumor en orofaringe
a través de abordaje por swing mandibular

por mandibulotomia lateral (Figura 6), maés
reseccion de fascia prevertebral y musculos pre
vertebrales adyacentes mdas drilaje de cortical
anterior de C1, C2 y C3, méas colocacién de
material de osteosintesis mandibular con placa

Figura 6. Mandibulotomia lateral izquierda (a). Swing mandibular con visualizacién de orofaringe (b).
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de titanio 2,0 (Figura 7), traqueostomia y
gastrostomia. Paciente permanece en unidad de
terapia intensiva para cuidados posoperatorios,
seguidamente en drea de hospitalizacion,
egresando sin eventualidades.

En resultado de biopsia definitiva, se
concluye como sarcoma sinovial fusocelular
(monofasico) de orofaringe (Figura 8), de 4,5
cmx39cmx 1,5 cm, grado 2 de FNCLCC, sin
invasion linfovascular, margenes quirirgicos y
ampliacion libres de neoplasia. Serealizaestudio

inmunohistoquimico (Cuadro 3), que indica
sarcoma sinovial fusocelular (monofasico).

Se discute caso en reunion multidisciplinaria
y se concluye: Sarcoma sinovial fusocelular
(monofésico) grado 2 pT3NOMO Estadio IIIB. Se
indica adyuvanciaque cumple con quimioterapia
sistémica mediante esquema VAC (Vincristina
+ Adriamicina + Ciclofosfamida) x 3 ciclos.
Paciente actualmente tolerando via oral, sin
lesiones en controles.

Figura 7. Colocacién de material de osteosintesis mandibular con placa de titanio 2,0 (a). sintesis final de

piel (b).

Figura 8. Patrén hipo e hipercelular (a). Mitosis (b).
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Cuadro 3.Inmunohistoquimica de biopsia definitiva.

MARCADOR INMUNOREACCION %
Vimentina Positivadifusa, 70 de las células
BCL-2 Positiva difusa, 80 de las células
CD99 Positiva, 30
EMA Positiva, 40
PS100 Positiva, 10
CKAE 1/AE3 Positiva, 3
Calponina Positiva, 15
B-catenina Negativa
Desmina Negativa
MYO D1 Negativa
Miogenina Negativa
MDM?2 Negativa
CD34 Negativa
DISCUSION

Los sarcomas de cabeza y cuello son
poco frecuentes y heterogéneos, con un
comportamiento biolégico diferente, segin
los subtipos histolégicos @. Se localizan
principalmente en los tejidos blandos, siendo la
orofaringe uno de los sitios menos comunes .

Generalmente corresponden al histiocitoma
fibroso maligno y fibrosarcoma en adultos con
35 % y el sarcoma sinovial solo representa el
2.5 % @. Se observan sobre todo en hombres
y adultos jovenes ©, como el caso clinico que
presentamos, que correspondié a un paciente
masculino de 21 afios. En los estudios de Gac
Py col. vy, de Garcia J y col. “®, también
se describi6 sarcoma sinovial en pacientes
masculinos con 16 y 28 afios respectivamente.

El sarcoma sinovial es poco comin en cabeza
y cuello, y aiin mds en orofaringe, por lo que
presentamos el caso ya descrito, ubicado en la
pared posterolateral izquierda de orofaringe.
Nazar R y col., también describieron un caso
en pared de orofaringe, pero de tipo bifdsico, en
cambio el nuestro fue monofasico 7.
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Clinicamente suelen aparecer como una
masa de crecimiento lento y no dolorosa. Solo
en un 20 % de los casos aparece dolor, también
puede producir disnea, disfagia y disfonia @.
El paciente que presentamos manifesté disfagia
y odinofagia, ademds del examen fisico es
importante complementar la evaluacién con
la nasofibrofaringolaringoscopia, para evaluar
infiltracion de otros elementos anatémicos
adyacentes como la laringe e hipofaringe.

El manejo de estos tumores sigue siendo un
importante desafio para el equipo oncolégico
multidisciplinario debido a la poca frecuencia
de su presentacion, a la diversidad de tipos
histolégicos que posee y a lo complejo del
tratamiento teniendo en cuenta las estructuras
vitales del area de cabeza y cuello que se
encuentran en las cercanias del tumor. A pesar
de esto el tratamiento quirtrgico es el pilar
fundamentalmente asociado a radioterapia
adyuvante, esta ultima particularmente en
tumores de alto grado, margenes estrechos o
positivos después de la reseccién quirdrgica
y la infiltracién de las estructuras anatomicas
adyacentes . Las recurrencias corresponden al
41 % aproximadamente y en los casos en los que
no se emplee adyuvancia puede llegar a 60 %.

Como vemos en los casos descritos de
sarcomas de cabeza y cuello por Liuzzi J y col.,
el tratamiento principal es el quirdrgico, mediante
lareseccion local amplia,en este estudioel 79 %
de los pacientes recibi6 cirugia .

El Swing mandibular, corresponde a un
abordaje quirtrgico cervical que estd indicado
entumores grandes de laorofaringe, permitiendo
obtener un gran campo quirdrgico V. Se puede
hacer mediante mandibulotomia lateral, mediana
y paramediana. Enel paciente que se presento se
utiliz6 este abordaje, mediante mandibulotomia
lateral, lo cual facilit6 la accesibilidad a la lesion
y el campo operatorio, sin eventualidades.

Se reportan metastasis ganglionares cervicales
entre el 2 % al 5 % de los sarcomas y estdn
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asociadas a tumores de alto grado y a ciertos
tipos histolégicos como el sarcoma sinovial,
sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras,
fibrohistiocitoma maligno y rabdomiosarcoma.
Sin embargo, no se considera necesaria la
realizacién rutinaria de una diseccién radical
de cuello si no existen adenopatias sospechosas.

Al evaluar los estudios de imagen, tenemos
que determinar la resecabilidad de la lesion,
teniendo en cuenta que en caso de sarcomas de
cabeza y cuello no existen suficientes estudios
que precisen los criterios de irresecabilidad,
extrapolando los empleados para cancer
escamoso. Nuestro paciente presentdinicialmente
infiltraciéon del espacio prevertebral, por lo
cual se indicé tratamiento con radioterapia
y quimioterapia preoperatoriamente, con
reduccion del tamafio delalesiony sininfiltracién
de este espacio en los estudios posteriores, lo
cual probablemente permitié que se obtuvieran
margenes quirurgicos libres, que corresponde a
uno de los factores prondsticos fundamentales.

Dentro de estos factores tenemos los estadios
avanzados (III y IV), presencia de metdstasis
ganglionar, género masculino, tamafio tumoral
mayor a 5 cm, margen positivo y estrecho,
histologia de alto grado,lainvasién de estructuras
adyacentes, como Oseas, vasos y/o nervios
afectan de forma adversa y significativa la
supervivencia de los pacientes.

Lamediade supervivenciadelos sarcomasde
cabezay cuelloes aproximadamente de 5 a6 anos,
siendo posibles largos periodos de supervivencia,
incluso con la existencia de metdastasis. La
supervivencia del sarcoma sinovial de cabeza
y cuello, a los 5 afios es del 36 % al 54 %,y a
los 10 afios es del 20 %, debida a la aparicion
de met4stasis.

Se resalta que la base para el diagndstico y
tratamiento de los sarcomas de cabezay cuelloes
el equipo de trabajo multidisciplinario formado
por el cirujano oncdélogo de cabeza y cuello, el
patélogo, el radioterapeuta, el oncélogo y el
cirujano plasticoreconstructivo. Concluimos en:

Los sarcomas de cabeza y cuello son poco
comunes y mas aun en la orofaringe.

El sarcoma sinovial se localiza generalmente
enextremidades,siendo infrecuente los de cabeza
y cuello.

El examen fisico, los estudios de imagenes
y la microscopia convencional no entregan
elementos diagnésticos definitivos, porlo que es
indispensable el uso de técnicas complementarias
como la inmunohistoquimica y/o patologia
molecular para confirmacién diagndstica.

El tratamiento principal comprende la
reseccion quirdrgica seguida de la radioterapia
adyuvante por la dificultad de obtener margenes
amplios, debido a la proximidad con elementos
anatémicos vitales.

No esta indicada de rutina la diseccién gan-
glionar, sino existen adenopatias sospechosas.

Deben tomarse en cuenta los factores
prondsticos de mayor importancia (margen
positivo o estrecho, tamafio tumoral mayor de 5
cm,tumores de alto grado), paradeterminar cuales
lesiones deben considerarse potencialmente
recurrentes y asi elegirel régimen de tratamiento
mads efectivo.
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