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Sarcomas de partes blandas: Analisis de
la experiencia de diez anos del equipo
de cirugia de cabeza y cuello en el
Hospital Sétero del Rio
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Epidemiology and Outcomes of Soft Tissue
Sarcomas: Insights from a Decade of Head
and Neck Surgery at Sotero del Rio Hospital,
Santiago, Chile

Background: Soft tissue sarcomas (STS) are rare malignant tumors of
mesenchymal origin. They are associated with genetic and environmental
risk factors. Their clinical manifestations are nonspecific, requiring a high
level of suspicion. The first-line treatment is surgical. Positive margins are the
only independent predictor of local recurrence and worse survival rates. Strict
Sfollow-up is recommended due to its high recurrence rate. Aim: Analyze the
casuistry of STS treated with curative intent by the head and neck surgery team
at the Sotero del Rio Hospital (HSR) at Santiago, Chile between 2013 and 2023.
Methods: A retrospective, descriptive study of patients with STS managed by
the HSR head and neck surgery team. Clinical presentation, diagnostic and
therapeutic tools, and oncological results are analyzed. Results: 26 patients
were included, 84.6% female, with an average age of 61.7 years. Only 30.8%
presented identifiable risk factors. The most common histology was undiffe-
rentiated pleomorphic sarcoma (26.9%), and the predominant location was
extremities (46.2%). 77.8% of head and neck sarcomas and 58.8% of trunk
and extremity sarcomas occurred in advanced stages. Disease-free survival
was 66.6%; 68.2% in patients with negative surgical margins, and 60.0% in
positive margins at five years. Conclusions: STS is an infrequent pathology.
This study corresponds to the first retrospective research on STS in Chile. We
require establishing a specialized multidisciplinary team to optimize the ma-
nagement and follow-up of STS patients.

(Rev Med Chile 2023; 151: 1559-1566)
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RESUMEN

Introduccion: Los sarcomas de partes blandas (SPB) son tumores malignos
de origen mesenquimdtico infrecuentes. Se asocian a factores de riesgo genéticos
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y ambientales. Su clinica es inespecifica, requiriendo un alto indice de sospecha.
El tratamiento es quirirgico. Los mdrgenes positivos son el iinico predictor
independiente de recidiva local y peor sobrevida. Se recomienda seguimiento
estricto por su alta tasa de recidiva. Objetivo: Analizar la casuistica de SPB
tratados con intencion curativa por el equipo de cirugia de cabeza y cuello
del Hospital Sotero del Rio (HSR) entre 2013-2023. Materiales y Métodos:
Estudio descriptivo-retrospectivo de pacientes con SPB manejados por el equi-
po de cirugia de cabeza y cuello de HSR. Se analiza la presentacion clinica,
herramientas diagnosticas, terapéuticas y resultados oncologicos. Resultados:
Se incluye 26 pacientes, 84,6% de sexo femenino, con edad promedio 61,7
afios. Solo 30,8% presento factores de riesgo identificables. La histologia mds
frecuente fue sarcoma pleomdrfico indiferenciado (26,9%) y la ubicacion
predominante fue extremidades (46,2%). El 77,8% de sarcomas de cabeza y
cuello y el 58,8% de sarcomas de tronco y extremidades se presentaron en etapas
avanzadas. La sobrevida libre de enfermedad fue de 66,6% a 5 afios; 68,2% a
5 afios en pacientes con mdrgenes quirirgicos negativos y 60,0% a 5 afios en
mdrgenes positivos. Conclusion: Los SPB son una patologia infrecuente. El
presente estudio corresponde al primer trabajo retrospectivo a nivel nacional
de SPB. Se requiere conformar equipos multidisciplinarios especializados para

optimizar su manejo y seguimiento.

Palabras clave: Cirugia General; Recurrencia Local de Neoplasia; Sar-

coma.

vados de células mesenquimaticas. Son

infrecuentes, con tasas de incidencia de 5
en 100.000 habitantes'. La edad promedio de pre-
sentacion es 60 afos, sin diferencia por sexo. Se
describen > 50 subtipos. Se dividen en sarcomas
de partes blandas (SPB) y sarcomas dseos. Los
SPB se dividen topograficamente en: cabeza y
cuello, tronco y extremidades, y retroperitoneo y
abdomen. Las ubicaciones, segin frecuencia, son
extremidades (59%), tronco (19%), retroperitoneo
(13%) y cabeza y cuello (9%)> Las histologias
mds frecuentes dependen de los reportes de casos
analizados. Usualmente destacan el sarcoma pleo-
morfico indiferenciado (UPS) (antes denominado
histiocitoma fibroso maligno), leiomiosarcoma y
rabdomiosarcoma®.

Se describen multiples factores de riesgo. Den-
tro de los factores ambientales destaca el antece-
dente de radioterapia. La exposicién a radiotera-
pia se asocia a riesgo de desarrollar sarcomas de
0,4%-1% a 15-20 afos, generalmente con dosis >
40 Gy. El 5,5% de pacientes con SPB tendrian di-
cho antecedente*’. Otros factores son exposicion
a quimicos (cloruro de vinilo y arsénico), edema
e irritacidn crénica, antecedente de mastectomia,

I 0s sarcomas son tumores malignos deri-
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trauma, cuerpos extraiios e infecciones virales.
Ademas, se describe su asociacion con sindromes
genéticos. 11%-17% de pacientes con sindrome
Li-Fraumeni desarrollan SPB, y 10% de pacientes
con neurofibromatosis tipo 1 desarrollan un tipo
de sarcoma llamado tumor maligno de vaina de
nervio periférico®.

La clinica es inespecifica. Se deben sospechar
en lesiones > 5 cm, tumores profundos o de cre-
cimiento rapido’. Otros signos son cambios cu-
taneos y masas palpables. Puede haber sintomas
segun ubicacion. Los sarcomas de cabeza y cuello
pueden presentar disfonia, disfagia, epistaxis,
obstruccion nasal o déficits de pares craneanos.
Las metastasis son principalmente hematogenas,
presentes en 15%-17% de pacientes’, y su sitio
mas frecuente es el pulmoén. También pueden
presentar metdstasis ganglionares, infrecuentes,
y relacionadas con sarcomas miogenos, sinovia-
les y UPS. El estudio de SPB incluye resonancia
magnética (RM) con y sin contraste, que puede
acompafiarse de tomografia computada (TC).
Se recomienda realizar imagenes pulmonares
buscando metastasis. La tomografia con emision
de positrones (PET) se recomienda en osteosar-
comas, sin consenso en SPB.
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El tratamiento de SPB es quirurgico. Dada
las altas tasas de recurrencia se han incorporado
tratamientos complementarios como radioterapia,
quimioterapia e inmunoterapia. El tratamiento
dependerd del tamafio del tumor, grado de dife-
renciacion y profundidad®. A nivel internacional
se han publicado guias con recomendaciones de
seguimiento estricto para la identificacion y tra-
tamiento precoz de recidivas™.

El objetivo del presente estudio es analizar la
casuistica de sarcomas de partes blandas tratados
por el equipo de Cirugia de Cabeza y Cuello del
Hospital Sétero del Rio (HSR) entre 2013-2023.

Materiales y Métodos

Se realizd un estudio descriptivo-retrospectivo
de pacientes con SPB tratados quirturgicamente
con intencidn curativa por el equipo de cirugia
de cabeza y cuello del HSR entre 2013-2023.
Los pacientes fueron seleccionados a partir del
registro quirurgico electronico del Hospital. Se
excluyen pacientes tratados en otros centros de
salud, que no recibieron tratamiento quirurgico,
o que recibieron tratamiento paliativo.

Este estudio cuenta con aprobacién del Co-
mité de Etica. Los datos se obtuvieron de la ficha
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clinica. Se analizan datos demograficos, asi como
datos relacionados a SPB como: factores de riesgo,
tipo histolégico, localizacion, herramientas diag-
ndsticas, etapificacion, tratamiento y resultados
oncoldgicos. Se presentan en la Tabla 1.

Los datos se registraron en una base anoni-
mizada. La informacion fue analizada mediante
estadistica descriptiva con medidas de tendencia
central. La sobrevida global (SG) se calculd desde
el diagndstico histoldgico hasta la muerte por
cualquier causa. La sobrevida libre de enfermedad
(SLE) se calculé desde la reseccién quirturgica
hasta la recidiva local. Los datos de SG y SLE se
analizaron mediante el método de Kaplan-Meier
y test de Mantel-Cox.

Resultados

Se identifican 26 pacientes que cumplen cri-
terios de inclusion. De ellos, 84,6% eran de sexo
femenino. La edad promedio fue 61,7 afios [24-
85 afos]. S6lo 30,8% (8/26) presentd factores de
riesgo identificables, resumidos en la Tabla 1. Las
histologias de SPB fueron variables (Tabla 2).

La ubicacién mds frecuente fue extremidades
(46,2%; 12/26), cabeza y cuello (34,6%; 9/26) y
tronco (19,2%; 5/26). La distribucion de sarcomas

Tabla 1. Caracteristicas demograficas y factores de riesgo

Sexo

Masculino

Femenino

Factores de riesgo

Antecedente de radioterapia

Antecedente de sindromes
Poliposis adenomatosa familiar
indrome de Li-Fraumeni
Mutacién patogénica en gen POLE
Hija con Neurofibromatosis tipo |

Otros factores de riesgo

Antecedente mastectomia

Antecedente de tabaquismo

Antecedente de trauma

Antecedente lipoma operado

Exposicion a pinturas y fundicion

n
6
20

%
23,1
76,9

11,5
15,4
3,8
3,8
3,8
3,8

11,5
7.7
3,8
3,8
3,8
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Tabla 2. Tipos histologicos de sarcomas de partes blandas encontrados en nuestra serie.

Histologia

Sarcoma pleomorfico indiferenciado (UPS)
Liposarcoma desdiferenciado

Carcinoma fusocelular

Angiosarcoma

Mixofibrosarcoma

Dermatofibrosarcoma protuberans
Leiomiosarcoma

Tumor maligno vaina nervio periférico - MPNST

Fibrosarcoma

n %
26,9
15,8
11,5
11,5
7,9
7.9
7.9
7,9
3,8

N NN N W WD

Tabla 3. Distribucion por segmentos en sarcomas de cabeza y cuello

Ubicacion
Cuello
Mandibula
Maxilar

Mejilla

Cuero cabelludo
Frente

Tiroides

Hipofaringe

n
2
1

%
6,7
3,3
3.3
3,3
3,3
3.3
3,3
3.3

de cabeza y cuello se describe en la Tabla 3.

La presentacion clinica fue variable. La mayo-
ria present6 masa palpable (92,3%; 24/26), tumo-
res de crecimiento rapido (61,5%; 16/26), tumor
profundo (34,6%; 9/26), lesion dolorosa (15,4%;
4/26) y cambios cutaneos (7,7%; 2/26) como
eritema y ulceracion cutanea. El 88,5% presento
tumor > 3 cm, con tamaiio promedio de 8,95 cm.

El estudio preoperatorio incluyé iméagenes y
biopsia. Del total, 53,8% (14/26) fue estudiado
con TC y 34,6% (9/26) con RM. Dos pacientes
contaban con PET. El 57,7% (15/26) tuvo iméage-
nes pulmonares preoperatorias. En 88,5% (23/26)
se obtuvo biopsia diagndstica previo al tratamien-
to definitivo: 26,1% (6/23) por puncién con aguja
gruesa, 43,5% (10/23) incisional y 30,4% (7/23)
excisional. Del 11,5% restante (3/26), en un pa-
ciente el diagndstico fue un hallazgo y en dos no
se cuenta con registro de biopsia preoperatoria en
la ficha clinica.

De acuerdo al sistema de etapificaciéon del
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American Joint Committee on Cancer (AJCC)*,
los pacientes se clasifican segun tamafo tumoral
(T), metdstasis linfatica (N), metéstasis a distancia
(M) y grado histolégico (G), (Tabla 4). Del total,
un paciente presentd metdstasis linfatica y otro
evolucion6 con metastasis pulmonar posterior al
tratamiento. En siete pacientes no se logré deter-
minar el G a partir del informe anatomopatoldgi-
co (Tabla 5).

En 80,8% se logré margenes negativos (> 1
mm). En ningln paciente se realizé diseccion
ganglionar. El 73,1% (19/26) recibi6 radioterapia;
84,2% (16/19) adyuvante y 15,8% (3/19) neoadyu-
vante. 7,7% (2/26) recibié quimioterapia. Ningun
paciente recibié inmunoterapia. El 11,5% (3/26)
presentd complicaciones post-radioterapia; fistula
traqueo-cutanea (n = 1), tlcera cutdnea (n = 1), y
melanoma en zona irradiada (n = 1).

Las recurrencias locales fueron frecuentes. La
sobrevida libre de enfermedad fue 66,6% a 5 afios.
En promedio, se presentaron a los 8,9 meses, con

Rev Med Chile 2023; 151: 1559-1566
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Tabla 4. Etapificacion de acuerdo a AJCC 2017 segun ubicacion

Sarcomas de Cabeza y Cuello Sarcomas de Tronco y Extremidades

Tamano tumoral (T)

T1 <2cm <5cm
T2 2-4cm 5-10cm
T3 >4.cm 10-15cm
T4 Invasion a estructuras vecinas > 15cm

Metéstasis linfatica (N)
NO ¢ ¢

N1 (+) (+)
Metastasis a distancia (M)

MO ¢ ()

M1 (+) (+)

Grado histolégico*

GX No evaluable No evaluable

G1 23 2-3

G2 4-5 4-5

G3 6-8 6-8

*De acuerdo a grado de diferenciacién, indice mitético y porcentaje de tejido necrético.

Tabla 5. Etapificacion de los pacientes de acuerdo a AJCC 2017 segun ubicacion

Sarcomas de Cabeza y Cuello Sarcomas de Tronco y Extremidades
(n=9) (n=17)

n % n %
Tamano tumoral (T)
T1 1 1M1 3 17,6
T2 1 11.1 4 23,5
T3 7 77,8 8 471
T4 0 0 2 11,7
Metastasis linfatica (N)
NO 8 88,9 17 100
N1 1 1M1 0 0
Metastasis a distancia (M)
MO 8 88,9 17 100
M1 1 1.1 0 0
Grado histologico
G1 0 0 3 17,6
G2 3 33,3 5 29,4
G3 3 33,3 5 29,4
No evaluable 3 33,3 4 23,5
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rango 4-16 meses. La ubicacién segin recurrencia
fue variable; 55,6% en extremidades, 22,2% en
tronco y 22,2% en cabeza y cuello. Analizando se-
gun mdrgenes quirurgicos, SLE en pacientes con
margenes negativos fue 68,2% a 5 afios, mientras
que en pacientes con mdrgenes quirdrgicos posi-
tivos dicha tasa fue 60,0% a 5 afios. El tratamiento
de las recidivas fue variable; 44,4% recibi6 cirugia
y radioterapia. Otras alternativas consideraron ci-
rugia y quimioterapia (n = 1), radioquimioterapia
paliativa (n = 1), cirugia paliativa (n = 1), radio-
terapia paliativa (n = 1) y quimioterapia paliativa
(n=1).

Discusion

Los SPB son una patologia infrecuente y hete-
rogénea. La informacién que se maneja proviene
de reportes de casos y estudios retrospectivos'!,
dificultando la comprensién de su comporta-
miento y manejo dptimo.

En Chile, s6lo se ha publicado una revision
de doce casos de pacientes con osteosarcoma'?,
que es una patologia de enfrentamiento distinto a
SPB. Actualmente, no existen estudios retrospec-
tivos a nivel nacional que analicen la experiencia
local en SPB.

Entre 2013-2023, el equipo de cirugia de ca-
beza y cuello de HSR ha tratado con intencién
curativa a 26 pacientes con SPB. Es un ntimero
bajo de pacientes, reafirmando lo infrecuente de
SPB. El equipo de cabeza y cuello trata pacientes
con patologias en diversas ubicaciones del cuerpo,
pero existe la posibilidad de que otros pacientes
con sarcomas hayan sido derivados y manejados
por otros equipos. Ademas, se excluyé del analisis
a pacientes tratados de forma paliativa.

La mayoria de SPB son esporadicos™; 69,2%
no presentd factores de riesgo atribuibles, con-
cordante con lo descrito en la literatura. Su pre-
sentacion inespecifica, baja incidencia y el desco-
nocimiento general de esta usualmente retrasa el
diagndstico, identificindose en etapas avanzadas.
Se debe tener un alto indice de sospecha, espe-
cialmente en tumores de crecimiento sostenido,
profundos o de gran tamailo. Estos deben ser de-
rivados a centros de referencia precozmente para
ser evaluados por equipos multidisciplinarios con
experiencia en su estudio y tratamiento, lo cual ha
demostrado mejorar el prondstico®.
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El estudio preoperatorio incluye imagenes
y biopsia”''. La imagen mas utilizada fue TC
seguido por RM. Sélo dos pacientes tenfan un
PET preoperatorio, pues nuestro Hospital no
cuenta con dicho equipo. En 88,5% se realizé una
biopsia diagnéstica previo a la excisién quirargica
completa, dado que inicialmente se sospecharon
otros diagnosticos preoperatorios. Se recomienda
contar con biopsia preoperatoria para determinar
la histologia y grado histolégico lo cual tiene un
rol pronostico, permite definir la extension qui-
rurgica y necesidad de terapias complementarias.

La mayoria de SPB en nuestro centro se diag-
nosticaron en etapas avanzadas. El objetivo del
tratamiento es lograr la mayor sobrevida, evitar
la recurrencia local y maximizar la funcionalidad
con la menor morbilidad posible. La cirugia es
el tratamiento principal de SPB y el tnico con
potencial curativo por si sola. No existe consenso
internacional respecto al margen oncoldgico
optimo en la reseccién primaria de SPB. Se ha
publicado que 1 cm o la resecciéon hasta una
barrera anatémica como la fascia profunda seria
adecuado™. Sin embargo, otros grupos consideran
necesarios margenes macroscopicos de 2-3 cm de
tejido normal. La presencia de margenes positivos
se considera el unico predictor independiente de
recidiva local a largo plazo y peor sobrevida en
andlisis multivariado’. En nuestra cohorte, todos
recibieron tratamiento quirtrgico, asociado o
no a radioterapia (73,1%), logrando margenes
negativos en 80,8%. En estos ultimos, la SLE fue
de 68,2% a 5 afios, mientras que en aquellos con
margenes positivos dicha tasa fue 60,0% a 5 afos
(p = 0,820).

La radioterapia busca mejorar el control local
de la enfermedad. Se indica en tumores de alto
grado, > 5 cm, profundos o cuando no se puede
lograr margenes negativos. En nuestra cohorte
se administré de forma adyuvante en 84,2% y
neoadyuvante en 15,8%. La SLE en pacientes
que recibieron tratamiento quirurgico y radio-
terapia (adyuvante y neoadyuvante) fue 58,6% a
5 afios, en contraste a SLE de 85,7% en quienes
recibieron cirugia exclusiva. Los pacientes que
recibieron tratamiento quirtrgico exclusivo
tenian un tamano tumoral similar al grupo que
recibi6 radioterapia (9,7 vs 7,8 cm), pero sin fac-
tores de riesgo identificables. Los pacientes que
recibieron radioterapia neoadyuvante presentaron
tumores de mayor tamafo con promedio de 14,7

Rev Med Chile 2023; 151: 1559-1566
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cm, y mayor grado histologico (G2-3), con SLE
de 66,7% a 1 afo, disminuyendo a 0% a 5 afios.
En cambio, aquellos que recibieron radioterapia
adyuvante tenian tumores de 7,8 cm en promedio,
de crecimiento rapido, dolorosos y presentaban
factores de riesgo identificables (50%), con SLE
de 85,7% a 1 afo, y 35,7% a 5 afos (p = 0,0402).
Dicho resultado se explica dado el perfil de pa-
cientes en que se prefirié radioterapia adyuvante
sobre neoadyuvante. Actualmente, no existen
reportes en la literatura que comparen las tasas
de recurrencia con radioterapia neoadyuvante y
adyuvante en SPB.

Dos pacientes recibieron quimioterapia
con doxorubicina, que se ha asociado a menor
recurrencia local, a distancia y mejor SLE, es-
pecialmente en sarcomas de extremidades'>¢.
Estudios recientes han sefialado que el trata-
miento combinado de Doxorrubicina+Ifosfamida
disminuye la recurrencia a distancia (RR 0,61;
IC95%: 0,41-0,92) y aumenta sobrevida (RR 0,56;
IC95%: 0,36-0,85)"” especialmente en sarcomas
de extremidades y tronco de alto riesgo (> 5 cm,
profundos, grado histoldgico G3). Sin embargo,
actualmente no hay consenso sobre el rol de la
quimioterapia en el tratamiento de SPB. Diversos
estudios y metaanalisis han mostrado resultados
contradictorios, por lo que no se considera parte
del tratamiento estandar. Su indicacién debe ser
evaluada caso a caso.

La inmunoterapia se ha planteado como alter-
nativa terapéutica. Estudios han senalado la uti-
lidad de Pembrolizumab y Nivolumab-+Ipilimu-
mab para UPS y liposarcoma desdiferenciado, y
targets de PDL-1 para SPB y tumores del estroma
gastrointestinal (GIST)”'®"°. Actualmente, no hay
inmunoterapia que haya mostrado superioridad.
Sin embargo, es de dificil acceso en los servicios
de salud publica de nuestro pais por su alto costo.
Ningun paciente analizado recibi¢ inmunotera-
pia.

A pesar de los avances terapéuticos, los SPB
son una enfermedad de mal prondstico, con altas
tasas de recurrencia y baja sobrevida global, espe-
cialmente en enfermedad avanzada. Se estima que
17%-25% recidivan, con una SG a 5 afios de 50%,
disminuyendo hasta 30% a 10 aflos’. En nuestra
cohorte, la SLE fue del 66,6% a 5 aflos, con una
SG de 79,7% a 5 afnos. Dichos pacientes presen-
taban tumores de mayor tamafo (11,8 versus 7,8
cm) y con un mayor porcentaje de tumores de

Rev Med Chile 2023; 151: 1559-1566
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crecimiento rapido (88,9% versus 50,0%) respecto
al grupo que no recidivé. E1 40% de pacientes con
recidiva se trataron con intencién paliativa.

Los SPB son heterogéneos. Su manejo se basa
en pautas y recursos locales. A nivel interna-
cional existen esfuerzos por conformar equipos
multidisciplinarios integrados por cirujanos,
oncologos, anatomopatdlogos, radioterapeutas, y
personal de enfermeria especializado en SPB. En
Espana, el Institute of Oncology Barcelona cuen-
ta con un equipo establecido y organizado para
favorecer el diagnoéstico precoz. Los anatomopa-
tologos estan entrenados y actualizados para in-
formar las muestras. Se realizan analisis genéticos
personalizados para evaluar la efectividad de nue-
vas generaciones de formacos. Ademas, cuentan
con un algoritmo de seguimiento que contempla
seguimiento clinico y de laboratorio cada tres
meses y RM anual®. Asimismo, existen unidades
de sarcoma en centros como el Royal Marsden
Cancer Charity de Reino Unido?, Centro de
Céncer de la Universidad de Stanford, entre otros.
El Sarcoma Alliance es una organizacion interna-
cional que entrega recursos y sefiala los centros
especializados en sarcoma a nivel mundial®. En
Chile, existe la Fundacién GISTChile. Dada la
baja incidencia de SPB, seria recomendable con-
tar con centros de referencia a nivel nacional que
acumulen la experiencia del pais para optimizar
el manejo y seguimiento de estos pacientes.

Este estudio cuenta con limitaciones. Por su
caracter retrospectivo, el registro no sistematico
de informacién en la ficha clinica incide en las va-
riables reportadas. Se debe enfatizar la busqueda
de factores de riesgo y manifestacion clinica para
mejorar nuestra comprension de SPB, evitando
retrasar su diagnoéstico y tratamiento. Por otra
parte, hubo discordancias y ausencia de datos en
los informes anatomopatologicos. Algunas mues-
tras requirieron evaluacién en centros de mayor
experiencia. Se requiere estandarizar el informe
anatomopatoldgico para sarcomas y concentrar
los casos en centros de referencia.

Por ultimo, los tratamientos ofrecidos fueron
principalmente cirugia y radioterapia. Existen
grupos internacionales en busqueda de nuevas
alternativas terapéuticas dirigidas como quimio-
terapia e inmunoterapia para sarcomas avanza-
dos®'>'8, Los programas de salud publica deben
considerar los avances médicos y proveer las
alternativas terapéuticas dptimas a su poblacion.
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Conclusion

Los SPB son una patologia infrecuente. El
presente estudio corresponde al primer trabajo
retrospectivo a nivel nacional de sarcomas de
partes blandas. Se requiere conformar equipos
multidisciplinarios familiarizados con esta pato-
logia para optimizar el diagndstico, tratamiento y
seguimiento de nuestros pacientes.
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