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RESUMEN

Los sarcomas son neoplasias poco vistas en el territorio maxilofacial, donde
la baja frecuencia de casos y los cambios de nomenclatura, han dificultado su
estudio. Una de las variables de este tipo de lesiones corresponde a un tumor
conocido como sarcoma pleomorfico indiferenciado, del cual se sabe muy poco

pues se describe una incidencia de 1:1000000.

Corresponde a un tumor maligno con caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas de crecimiento invasivo y destructivo; la confirmacion diagndstica
se realiza por medio de una biopsia en base al estudio histoloégico e
inmunohistoquimico. Aparece principalmente en el tracto nasosinusal y su manejo
terapéutico se basa en la cirugia con amplios margenes de seguridad y
radioterapia o quimioterapia segun corresponda. No presenta metastasis locales

pero si a distancia con gran afinidad por el pulmoén

Se reporta un caso de sarcoma pleomarfico indiferenciado de alto grado de
maxilar diagnosticado en la Unidad de Patologia Oral y Maxilofacial del Hospital
las Higueras de Talcahuano durante el afio 2014, que a diferencia de la mayoria
de los casos reportados, producto de su extension, fue tratado con radioterapia
paliativa. Ademas, se realizé una revision de la literatura disponible en diversas

bases de datos con lo cual se obtuvo informaciéon de casos ya reportados.

Actualmente resulta dificil producto de la baja cantidad de casos descritos
poder hacer proyecciones en cuanto a su prondéstico o evolucién, sin embargo hay

consenso de que el manejo interdisciplinario, diagndstico precoz y la confirmacién



de este por medio de examenes complementarios son fundamentales para su

adecuado tratamiento.

Palabras Claves: Sarcoma, cabeza y cuello, sarcoma pleomorfo indiferenciado.

ABSTRACT

Sarcomas are neoplastic lesions rarely observed in the maxillofacial region.
Due to the few cases reported and to changes in nomenclature of these tumors
their study has been difficult. One of the variants of this kind of lesion corresponds
to a tumor currently known as undifferentiated pleomorphic sarcoma, which there is

scarce knowledge of. In fact the incidence described is about 1:1000000.

This one corresponds to a malignant tumor with image and clinical features
as invasive and destructive growth, the confirmation of diagnostic is carried out by
performing biopsy based on histologic and immunohistochemical studies. Appear
mostly in the nose and sinusal tract. Its therapeutic management is based on
surgery with wide security margins and radio or chemotherapy when is proper. No

local metastases but distant one are found and highly affined with lungs.

We report a case of an advanced undifferentiated pleomorphic sarcoma
diagnosed at Oral and maxillofacial pathology unit of Hospital Las Higueras in
Talcahuano at 2014, which in spite of most of the reported cases in literature;
because of it extent has been treated with palliative radiotherapy. Also has been
made review of the available literature in different databases with which information

of the reported cases was obtained.



Nowadays, due to the low amount of cases described it results hard to
establish projections in terms of prognosis or evolution. However there is
consensus that interdisciplinary management, early diagnose and such

confirmation by complementary exams are essential for an appropriate treatment.

Keywords: Sarcom, Head and neck, undifferentitated pleomorphic sarcoma

INTRODUCCION

Los sarcomas corresponden a una patologia neoplasica infrecuente, que
puede adoptar variados patrones morfolégicos en base a la estirpe celular del cual

proceden y el grado de diferenciacion que alcanzan.

En el area de cabeza y cuello estos tumores muy poco comunes, alcanzan
solo el 1% de los sarcomas primarios®, y entre el 4 y 10% de los sarcomas en

general, todo ellos con origen en células mesenquimaticas?.

Este tipo de tumores resultan complejo en el area maxilofacial, puesto que
si bien han sido estudiados en mayor profundidad en otras regiones como
extremidades, los conceptos generales sobre el manejo de sarcomas no son

universalmente aplicados en cabeza y el cuello®.

De forma genérica se pueden dividir en sarcomas de tejidos blandos y

sarcomas osteocartilaginosos®.

Estas neoplasias puede tender a la malignizacion, en la medida que pierden
las caracteristicas de diferenciacion celular propias de su célula de origen, con

presencia de pleomorfismos y altos grado de indiferenciacion, un ejemplo de
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aquello es un tumor conocido como sarcoma pleomorfo indiferenciado, cuyo

reporte de un caso es motivo de este estudio.

El sarcoma pleomorfo indiferenciado, antes nombrado como histiocitoma
fibroso maligno, se ha establecido como una entidad patolégica desde el afio 2002
en la clasificacion de la OMS de tumores de partes blandas. Antiguamente la
descripcion de “histiocitoma fibroso maligno” abarcaba la mayoria de los tumores
malignos de tejidos blandos que no tenian componentes distintivos, incluyéndose
asi aproximadamente al 40% de estos; sin embargo, con el cambio de
nomenclatura propuesto por la OMS solo alcanzan el 5%, y los tumores que
surgen en la cabeza y el cuello contribuyen solo alrededor de 1-3% de todos los
sarcomas pleomorficos indiferenciados®. Si bien la actual clasificacién de la OMS
mantiene el término histiocitoma fibroso maligno como sin6nimo de sarcoma
pleomorfico indiferenciado el primer término sera probablemente eliminado puesto
gue este tumor no presenta origen histiocitico, ni diferenciaciéon con dichas
caracteristicas®. Por su parte, los sarcomas pleomorfos indiferenciados de cabeza

y cuello son extremadamente inusuales, con una incidencia de 1:1.000.000°.

Se han definido cinco subclases de sarcomas pleomorfos indiferenciados: el
tipo pleomdérfico estotiforme, mixoide, angiomatoide, inflamatorio y de células

gigantes, siendo el mixoide y el pleomérfico estotiforme los mas comunes’.

La etiologia exacta de los sarcomas de cabeza y cuello aun no se sabe, sin

embargo existe una tendencia a que podria ser idiopatica, haber una



predisposicion genética, exposicion a la radiacion, agentes virales y quimicos

cancerigenos®.

El diagnéstico se basa en las caracteristicas e historia clinica de la lesion

apoyada en estudios imagenologicos, histologicos e inmunohistoquimicos.

Clinicamente corresponden a aumentos de volumen cubiertos por mucosa,
de crecimiento rapido e infiltrativo, que no causan mayor dolor. Se presenta como
masas sésiles, suaves, elasticas y cubiertas por mucosa, con caracteristicas

osteoliticas y bordes bien definidos, pudiendo ser estos intra o extradseos®.

Histolégicamente se observan células fusadas, pleomoérficas y mitosis
atipicas y al estudio inmunohistoquimico solo resulta positivo para vimentina, un

marcador con gran afinidad para sarcomas y tejidos mesenquimaticos® °.

Los estudios imagenologicos indicados son la resonancia nuclear
magnética (RM) y la tomografia computarizada (TC), donde se observa como una
masa sdlida, con un centro atenuado debida a la necrosis, y pudiendo haber
hemorragia o presencia de material mixoide'®. En la RM se observa una intensidad
de sefial heterogénea, lo que refleja los componentes histolégicos complejos del
tumor, sin haber diferencias significativas entre los subtipos. Se observa como
origen mas frecuente el tracto nasosinusal, y tanto en TC como en RM se observa

invasion de tejidos blandos y destruccion ésea, su aspecto es similar a misculo™.

El diagndstico definitivo se basa en el examen histopatoldgico, por medio de
una biopsia, que puede ir desde una técnica poco invasiva como la aspiracion con
aguja fina, la cual muestra una sensibilidad de un 60 a 80%*2, o bien una biopsia
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incisional la cual es de bajo costo y produce una cantidad suficiente de tejido tanto
para la histologia convencional como para las pruebas con diversos marcadores

inmunohistoquimicos™®.

El camino para llegar a un sarcoma pleomorfico indiferenciado, considera
una pérdida de la diferenciacion de las células que originalmente formaron el
tumor, llegando a un punto en que no puede ser reconocida la estirpe celular
inicial, lo que se evidencia al dar positivo para marcadores de p53, que es un
marcador tumoral, y Ki-67, que es indicativo de proliferacion celular; algunos
investigadores han informado que esta malignizacion podria ser secundaria a un
trauma o una infeccién crénica, donde la hipotesis se sustenta en la llegada de
fibrocitos y otras células madres (indiferenciadas) al sitio de la lesién®. A nivel
molecular, se cree habria alteraciones a nivel de los genes INK4A y INK4B, de la

ciclina D1y del cromosoma 178.

La clasificacion de estos se basa en el sistema TNM propuesto por el
American Joint Committee on Cancer (AJCC) y la International Union Against
Cancer (UICC), en base al tamafio del tumor, el compromiso de linfonodos y la

presencia de metastasis a distancia’**°.

El manejo terapéutico de estos cuadros se resume principalmente a la
reseccion quirargica complementada con radioterapia pre 0 postoperatoria o

guimioterapia segun las caracteristicas del tumor.



La mayoria de los sarcomas pleomoérficos indiferenciados recidivan
localmente, siendo las metéstasis a distancia mas comunes que las locales y con

mayor frecuencia en pulmén**.
PRESENTACION DEL CASO.

Paciente sexo masculino de 69 afos, sin antecedentes médicos previos,
consulta por aumento de volumen, de 5 meses de evolucién en zona posterior del
maxilar izquierdo luego de una exodoncia de la pieza 2.7, la cual presentaba
notable movilidad y habia sido diagnosticada con periodontitis cronica marginal

(figura 1).

Al examen clinico, se observaba una masa sésil, cubierta por mucosa con

zonas ulceradas, indolora, con leve hemorragia y de consistencia elastica.

A la TC se observa una masa sélida expansiva ocupando todo el seno
maxilar izquierdo, comprometiendo piso de orbita y seno esfenoidal, que capta en
forma heterogénea contraste e infiltra planos grasos y musculares vecinos con
destruccion del hueso adyacente. Presenta 7,7 cm en el eje mayor y no se

visualizan adenopatias (figura 2).

Se realiza biopsia para estudio histolégico, donde se observa con tincién de
hematoxilina eosina, presencia de pleomorfismo celular, con células sin
caracteristicas de diferenciacion evidentes, de aspecto fusiforme en una matriz
aparentemente mixoide. La confirmacion diagnostica se realiza por medio de
marcadores inmunohistoquimicos dando positivo para vimentina y negativo para

actina, CD34, CD68, CK7, CK20, desmina, HMB45, KE13, melanina y S100, salvo
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Ki67 para el cual dio positivo en un mas de un 8% (figura 3), por lo que se
diagnostica como sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grado, de maxilar.
Se realiza radiografia de torax con lo cual se descarta presencia de metastasis

pulmonares a distancia.

Producto del tamafio de la lesién se descarta tratamiento quirdrgico en una
primera instancia y se planifica radioterapia, se determinan los volimenes
tumorales, se analizan las areas a irradiar y se establece una dosis de entrada de

50 a 60 Grey,

Luego de 40 sesiones de radioterapia, el tumor remite considerablemente
en tamafo, desprendiéndose fragmentos de este constantemente; se indica
control al mes de finalizada la radioterapia para analisis de un esquema
quimioterapéutico paliativo, sin embargo, aun cuando el tumor remitia de forma
favorable, el paciente fallece a causa de una neumonia aguda pocos dias después

de finalizada la radioterapia.
DISCUSION.

El manejo terapéutico de estos cuadros se resume principalmente a la
reseccion quirdrgica complementada con radioterapia o quimioterapia segun las

caracteristicas del tumor.

La resecciéon quirdrgica es dificil de conseguir, aumentando el riesgo de
recidivas, ademas la delicada anatomia de la cabezay el cuello limita la capacidad
de obtener margenes quirargicos amplios, razén por la cual hay una mayor tasa de
recidiva local en sarcomas de cabeza y cuello en comparacién con otros sitios *°
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1718 La mayoria de los sarcomas pleomérficos indiferenciados recidiva

localmente, siendo las metéstasis a distancia mas comunes que las locales y con

mayor frecuencia en pulmén*!

Respecto a la etapa en la cual aplicar la radioterapia, la incidencia de
complicaciones microvasculares y de la cicatrizacién no fue significativamente
diferente pre y post quirdrgicas, sin embargo, existen controversia en estudios que
demuestran que los pacientes que recibieron radioterapia preoperatoria
experimentaron menos complicaciones del sitio que aquellos que recibieron

terapia de radiacién postoperatoria®®.

En cuanto al prondstico de estas lesiones, debido a la rareza de los
sarcomas de cabeza y cuello en los adultos y el pequefio nimero de centros de
tratamiento que reportan dichos casos, no hay datos clinicos basados en la
evidencia suficiente para proporcionar un numero de pacientes que permita
identificar factores pronosticos o influencias asociadas al grado de

supervivivencia®®. No obstante hay consenso en que su manejo debe ser

multidisciplinario?.

Figura 1. Aspecto clinico
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Figura 2. Estudio imagenoldégico (TAC), se
observa compromiso de espacios

paranasales

Figura 3. Estudio inmunohistoquimico con Ki67 (A) y vimentina (B).
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