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Resumo

Objetivo: Identificar fatores progndsticos do
Sarcoma de Tecidos Moles de Cabega e Pescogo.
Avaliar a sobrevida relativamente a localizagdo e
tratamento.

Desenho do estudo: Retrospetivo Observacional
Material/métodos: Andlises dos dados dos doentes
com Sarcoma de Tecidos Moles Cabega e Pescogo
seguidos no servigco de ORL do IPO-LFG entre 1980
e 2022.

Resultados: Elegeram-se 59 doentes (64% homens)
com idade média de 47,2 anos. Condrossarcoma
e rabdomiossarcoma foram os tipos histolégico
mais diagnosticados e a laringe foi o local
mais afetado. 83% foram operados e 12% fez
radioterapia exclusiva; 28% recidivou localmente
e 10% teve metdstases. Os doentes que fizeram
exclusivamente RT morreram. A taxa de sobrevida
especifica da doenga ao 5° ano foi de 83%, tendo
sido o fusocelular com os piores resultados.
Conclusdo: Sarcomas de Cabecga e Pescogo tém
outcomes inferiores aos de outras localizagdes.
O sarcoma fusocelular e o tratamento primario
com RT foram associados a maior mortalidade. O
tratamento cirurgico precoce é fundamental.
Palavras-chave: sarcomas, cabega e pescogo,
tumores

Introdugdo

Sarcomas da Cabeca e Pescoco sdo neoplasias
com origem no mesénguima embrionario
e gue podem ser divididas, de acordo com
a sua origem, em Sarcomas dos Tecidos
Moles ou Sarcomas Osseos! Todos eles
sdo extremamente raros (incidéncia anual
estimada de 5 por 100000 pessoas), sendo
que 5 a 15% dos casos de sarcomas sao na
regidao cabeca e pescoco e sao associados a
morbimortalidade significativa.'>® Os fatores
gue influenciam o prognéstico incluem o
tipo e o grau do tumor, as margens cirdrgicas
e o local anatdmico.* No entanto, os varios
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subtipos histolégicos dificultam o estudo
rigoroso desta classe de neoplasias.

O tratamento preferido realizado é a
resseccao cirdrgica em bloco com margens
negativas combinadas com tratamentos neo
ou adjuvantes.! Pela dificuldade na completa
resseccao do tumor nesta localizacao
anatémica, os sarcomas da cabecga e pescoco
sao conhecidos por ter maiores taxas de
recidiva local e taxas inferiores de sobrevida
global comparativamente aos de outras
localizagbes.*

Este estudo analisa os doentes com
Sarcoma de Tecidos Moles de Cabeca e
Pesco¢co encaminhados para o Servico de
Otorrinolaringologia (ORL) do Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco
Gentil (IPO-LFG), centro de referéncia, de
forma a identificar fatores prognosticos destes
tumores, avaliando a sobrevida relativamente
ao subtipo histolégico e tratamento.

Material e Métodos
Para realizar este estudo, foram revistos
os dados dos processos clinicos (fisicos e

Grdéfico 1
Subtipos histolégicos de sarcomas identificados

informaticos) dos doentes com Sarcoma dos
Tecidos Moles de Cabeca e Pescoco seguidos
no servico de ORL do IPO-LFG de 1980 a 2022.
Posteriormente foi realizada uma analise
estatistica através do Microsoft Excel® e
SPSS®.

Resultados

Foram elegiveis 59 doentes, 64% do sexo
masculino e 36% do sexo feminino, com
idade meédia de 472 anos (intervalo 1-94
anos), sendo que 18% (n=11) dos casos
eram pediatricos. 20% e 17% dos casos
tinham habitos tabagicos e alcodlicos
respetivamente. O seguimento médio foi
de 61 meses (0-406 meses). O diagnodstico
histoldgico foi variado. Como se pode ver no
Grafico 1, os mais diagnosticados foram o
condrossarcoma (n=16), rabdomiossarcoma
(n=14) e o fusocelular (n=6), seguidos de
lipossarcoma (n = 3), sinovial (n=3), sarcoma
pleomorfico (n=3), indiferenciado (n=3),
sarcoma de Kaposi (n=2), sarcoma sinonasal
(n=2), reticulossarcoma (n=1), fibrossarcoma
epitelioide  esclerosante (n=1), sarcoma
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epitelioide (n=1), tumor fibroso solitario (n=1)
e tumor de células reticulares fibroblasticas
(TCRF) e sarcoma de células dendriticas
foliculares (SCDF) (n=1). Em dois casos o
subtipo tipo histolégico ndo foi identificado.
Relativamente aos doentes pediatricos, 82%
(n=9) apresentava rabdomiossarcoma e 18%
(n=2) sarcoma sinovial. Os sintomas mais
referidos foram disfonia, dispneia, massa
indolor e epistaxis com uma apresentacao
meédia de 5 meses. Os tumores mais
indolentes foram o condrossarcoma, sarcoma
de Kaposi e Epitelioide com duragao média de
apresentagaodelb,8ebmesesrespetivamente.
Os sarcomas com tempos de apresentacao
mais curtos foram o sinonasal e o pleomérfico
com 1 més e o Rabdomiossarcoma com 3,7
meses de duracao. A origem destas lesdes foi
mais frequentemente na laringe, seguida das
fossas nasais e seios perinasais. Na tabela T,
agrupa-se os varios subtipos histoldgicos por
regidao anatémica.

A biépsia forneceu o resultado histopatolégico
correto em 72% dos casos, sendo que o

condrossarcoma foi o que teve uma menor
percentagem de diagndsticos corretos com a
bidpsia (67%). Foi realizada citologia aspirativa
poragulhafina (CAAF)em 33%doscasos,sendo
gue em apenas 37,5% dos casos deu o subtipo
histolégico correto. Em 12,5% detetou sarcoma,
mas deu o subtipo histolégico do sarcoma
incorreto; em 12,5% detetou células malignas,
mas nao fez o diagndstico de sarcoma; em
12,5% deu resultado inconclusivo e em 25% dos
casos foi negativo para malignidade. A bidpsia
core-cut foi realizada apenas em 2 casos, nao
tendo dado o diagndstico correto de neoplasia
num caso e No outro caso deu o diagndstico
de sarcoma, mas o subtipo histolégico que
revelou foi incorreto. Relativamente ao
estadiamento dos condrossarcomas, 56%
eram grau |, 25% grau I, sendo que em 19%
dos casos nao foi identificado o grau. Nenhum
caso foi identificado como grau Il nem V.

No que concerne aos outros tumores, 20%
eram T1, 40% T2, 30% T3 e 10% T4. 28,6% dos
casos apresentavam metastases regionais e
10% apresentava metastases a distancia.

Tabela 1

Localizagao de subtipos histoldgicos de sarcomas identificados

Histologia Base do Nariz & SP Parétida e Face Traquela/ Laringe/ ouvido
Cranio Pescoco Faringe

Condrossarcoma
Rabdomiossarcoma 2 7
Sarcoma fusocelular 1 4

Lipossarcoma

Sarcoma sinovial

Sarcoma pleomérfico 1

Sarcoma Indiferenciado 1
Sarcoma de Kaposi

Sarcoma Sinonasal

Nao especificado 2
Reticulosarcoma

Fibrosarcoma EE

Sarcoma epitelioide

Tumor fibroso solitario
maligno

SCDF+TCRF 1

1 2
1 2
2
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Apenas 17% dos doentes nao teve a cirurgia
como tratamento primario, isto porque 1
doente recusou cirurgia, 5% foram submetidos
aquimioeradioterapiael2%foramsubmetidos
a radioterapia, sendo que 29% destes fizeram
este tratamento com intuito paliativo. Todos
os sarcomas nao diferenciados e 66% dos
sarcomas fusocelulares foram  tratados
primariamente com radioterapia. Todos os
doentes que realizaram exclusivamente
RT com intuito curativo morreram. 8% dos
doentes fizeram quimioterapia neoadjuvante
(66% dos casos de sarcomas sinoviais e 21%
dos casos de rabdomiossarcomas).

Os procedimentos cirdrgicos mais realizados
foram: bidpsia excisional (22%), parotidectomia
total, microcirurgia da laringe com debulking
da lesdo (procedimento realizado sé6 em
condrossarcomas) (16%), laringectomia parcial
(14%), maxilectomia (6%), petrosectomia lateral
(2%) e faringetomia parcial (2%). Em 8% dos
casos foi realizado esvaziamento ganglionar
cervical unilateral — 50% casos de sarcoma
sinovial, 25% fusoceular e 25% de subtipo nao
especificado. O estudo histopatoldgico apds
cirurgia evidenciou margens cirdrgicas com
tumorem12% dos casos e excisdojusta-lesional
em 4% dos casos. 17% fez RT adjuvante, 2% fez
QT e RT adjuvantes e 2% fez quimioterapia
adjuvante.

Graéfico 2
Estadiamento dos condrossarcomas

% Doentes

M Graul M Graull M Nao Identificado

Tabela 2
Estadiamento dos restantes sarcomas

I S R TV

1(20%) NO (71,4%) MO (90%)
2 (40%) N+ (28,6%) M+ (10%)
3 (30%)
4 (10%)

O rabdomiossarcoma foi o Unico subtipo
histopatoldgico que realizou quimioterapia
adjuvante.

28% dos doentes apresentou recidiva/
persisténcia loco-regional com um periodo
médio de 5 meses. 66% dos sarcomas
pleomorficos, 50% dos sarcomas fusocelulares,
50% dos tumores sinonasais e 38% dos
condrossarcomas apresentaram  recidiva/
persisténcia. Nos condrossarcomas, a cirurgia
foi o tratamento escolhido nas recidivas. Nos
restantes casos, 40% realizou quimioterapia,
40% radioterapia e 20% (n=1-sinonasal) foi
tratado com fotdes fora do servico.

10% dos casos apresentou metastases
a distancia, sendo que destes todos
apresentaram metastizagao pulmonar. Um
caso apresentou ainda metastases hepaticas
e retroperitoneais. O tumor mais associado
a recidiva foi o fusocelular (66% dos casos),
seguido do rabdomiossarcoma (7%).

Ataxa de sobrevida livre de doenca foi de 91,3%
e 83,05% ao 1° e 5° ano respetivamente. No
entanto, quando calculadas especificamente
para cada tumor, o sarcoma fusocelular,
rabdomiossarcoma e pleomorfico foram os
que tiveram piores resultados. O sarcoma
fusocelular apresentou 67% e 33%, O
rabdomiossarcoma apresentou 86% e 71% e o
sarcoma pleomérfico apresentou 67% e 67%
de sobrevida livre de doencga ao 1° e 5° anos
respetivamente. O condrossarcoma foi o que
teve melhores taxas — 100% no 1° e 5° anos.
Especificamente calculada na populagao
pediatrica, a taxa de sobrevida livre de doenca
foi de 100% e 81% ao 1° e 5° ano.

A taxa sobrevida global foi de 91,3% e 79,66%
ao 1° e 5% ano respetivamente.
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Discussao

Este estudo representa um esforco para
descrever as caracteristicas, os outcomes e
identificar importantes fatores de progndstico
desta patologia tdo heterogénea numa
amostra contemporanea do nosso pais. O IPO-
LFG é um centro de referéncia de patologia
oncoldgica e assim o servico de ORL acaba
por absorver um numero consideravel de
Sarcomas de Cabeca e Pescoco, apesar de ser
uma entidade rara.
Relativamenteascaracteristicasdemograficas,
0s Nnossos resultados foram semelhantes a
outros estudos como o americano de Tejani
MA et al, com idade média de diagndstico
de 50 anos, sendo que 10 a 20% dos casos
sao pediatricos e com uma proporcao de
2 homens para 1 mulher?*> Teoricamente,
o rabdomiossarcoma, neuroblastoma e
fibrossarcoma sao os subtipos histolégicos
Maisassociadosaidade pediatrica.?Realmente
Nna nossa série 82% dos casos pediatricos foram
rabdomiossarcomas.

Apesar dos 2 sintomas mais referidos terem
sido a disfonia e dispneia, seguidos de massa
indolor e epistaxis no nosso estudo. Estes dois
ultimos sao os sintomas mais frequentemente
documentados na literatura.?® No entanto,
Nno nosso estudo temos mais casos de
condrossarcomas do que neste estudo e,
portanto, tal justifica o facto dos 2 sintomas
laringeos serem mais frequentes na nossa
amostra.

Aanalise histopatoldgica apds bidpsia éa unica
técnica fiavel atualmente disponivel que pode
levaraumdiagndsticodefinitivo,noentantono
nosso estudo apenas forneceu o diagndstico
correto em 72%, sendo que esta percentagem
foi menor no caso dos condrossarcomas, no
qual as bidpsias nao deram o diagndstico
correto em 33% dos casos.*” Apesar da CAAF
ser um procedimento facil, rapido e pouco
dispendioso, nao da um diagndstico exato
numa percentagem consideravel dos casos
e nao permite a classificagdo tumoral, sendo
gue no nosso estudo nao foi positivo para
células malignas em 37,5% dos casos.* Apesar
da bidpsia core-cut ter sido realizada em

apenas 2 casos Na nossa série, € uma boa
alternativa por permitir obter tecido suficiente
para o diagndstico exato, incluindo a sua
classificacdo.® As bidpsias excisionais devem
ser reservadas as lesdes inferiores a 3 cm em
diametro.”

A cirurgia mantém-se como o tratamento
de escolha, pois tal como neste e noutros
estudos, mostrou ter melhores outcomes
comparativamente a radioterapia.2*

Na verdade, na nossa série, todos os casos
que foram submetidos a radioterapia
exclusivamente, tiveram um outcome fatal.

O tamanho e as margens cirudrgicas tiveram
implicagdes na sobrevivéncia, consistente com
a literatura. Portanto, devem ser feitos todos
os esforcos para ressecar completamente
o tumor. No entanto, pela complexidade
anatdémica e pelas estruturas anatdmicas vitais
na regiao cabeca e pescoco, a resseccao ampla
com margens adequada nao é possivel em
todos os casos e logo o tratamento escolhido
acaba por ser muitas vezes cirdrgico com
radioterapia adjuvante.2®? Dai que também seja
importante que estes doentes sejam desde
logo tratados num centro com experiéncia
em cirurgia reconstrutiva, de forma a diminuir
a morbilidade destes doentes.

A radioterapia adjuvante ¢é indicada nos
casos de tumores de alto grau, margens
cirdrgicas positivas, lesdes superiores a 5 cm
e recidivas.?* Recidivas sao a Unica indicagao
para radioterapia neoadjuvante.®
Quimioterapia exclusiva nao é indicada no
tratamento dos sarcomas de tecidos moles
da cabeca e pescoco e de fato no nosso
estudo retrospetivo nenhum doente o fez.4"
No entanto, os sarcomas de cabeca e pescoco
tém boa resposta a quimioterapia combinada
com radioterapia quando nao é possivel fazer
a ressecao do tumor ou Nos casos com maior
risco para metastases a distancia.?™ Também
pode estar indicada com radioterapia e
cirurgia para sarcomas de tecidos moles de
alto grau. Quimioterapia é por vezes realizada
previamente ao procedimento cirdrgico
de forma a reduzir a dimensao de grandes
sarcomas, principalmente aqueles que se
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encontram proximos a estruturas vitais.??"

Os sarcomas de cabega e pescoco tém
metdstases ganglionares cervicais em cerca
de 3%, fazendo com que o esvaziamento
ganglionar cervical nao seja realizado
rotineiramente. Apenas € indicado em casos
adenopatias cervicais palpaveis ou nos casos
de grande risco de metastases ganglionares.?
Enquanto que o sarcoma sinovial e o
fusocelular foram os Unicos subtipos onde
foram realizados esvaziamentos ganglionares
cervicais na nossa populacdo, as metdastases
ganglionares sdo mais frequentes nos
casos de rabdomiossarcoma embrionario,
sarcoma epitelioide, sarcoma células claras,
células sinoviais e vasculares, segundo a
literatura internacional.? Tal como na nossa
série, o pulmao é o local mais comum para
metastases.?

A sobrevida global ao 1° e 5° foi de 91% e
79% respetivamente, superior a taxa do 5°
ano relatada na literatura de 46 a 55%.249101
Controlo local e metastases a distancia sao
os fatores mais importantes em relagcdo
a sobrevivéncia dos sarcomas de tecidos
moles. Como ao contrdrio de outras séries,
onde o rabdomiossarcoma foi o tumor mais
encontrado, no nosso o condrossarcoma
foi o tipo histolégico mais diagnosticado.
Neste é raro haver doenca a distancia e ha
uma maior facilidade no controlo local, o
gue pode explicar em parte a nossa maior
sobrevida global.?* Tal também é corroborado
pelo fato da taxa de sobrevida especifica de
doenca ao 5° ano ser menor na populagao
pediatrica, grupo no qual nao houve nenhum
condrossarcoma diagnosticado. No entanto,
0s sarcomas de cabeca e pescoco revelam
maiores taxas de recidiva local e menores
taxas de sobrevida global quando comparado
com estes mesmo tumores doutras regides
anatémicas, principalmente pela anatomia
que limita a resseccao completa funcional. 4"

Conclusdo

O tratamento dos Sarcomas de Cabeca e
Pescoco € complexo e os outcomes sao
inferiores aos de outras localizacdes. Apesar de

bons resultados poderem ser alcangcados com
a cirurgia precoce, a complexidade anatémica
circundante representa um desafio. Como
o tratamento cirdrgico precoce e eficaz
influencia as taxas de recidiva e prognéstico, é
fundamental que estes casos sejam tratados
em centros terciarios especializados com
equipas multidisciplinares.
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