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Sarcomas de cabezay
cuello. Melanoma de
cabeza y cuello. Linfoma en
cabezay cuello



Introduccion / Definicion

Los sarcomas son tumores malignos derivados de estructuras mesenquimales, son poco frecuentes
e incluyen mas de 100 subtipos histoldgicos diferentes. Los sarcomas de cabeza y cuello son
tumores muy infrecuentes por lo que su aproximacion terapéutica proviene de series retrospectivas y
de sarcomas localizados en otras partes del cuerpo. Existe mucha diversidad en subtipos
histolégicos y comportamientos clinicos. Las caracteristicas de localizacion en cabeza y cuello y su
proximidad a estructuras vitales dificultan el tratamiento habitual de margenes amplios.

El melanoma cutaneo es un tumor de naturaleza maligna y agresiva, que sin embargo presenta
altas posibilidades de curacion cuando existe un diagnéstico precoz. No obstante, en estados
avanzados de la enfermedad, su prondéstico es malo. El melanoma es la forma mas letal de cancer de
piel, y puede asentar bien en piel o bien en las superficies mucosas de las vias aerodigestivas
superiores.

La palabra linfoma es un término genérico que engloba a un grupo de patologias malignas
linforeticulares. Representa un 5% de las neoplasias de cabeza y cuello siendo la segunda neoplasia
mas frecuente en esta localizacion tras el carcinoma escamoso. Es la masa cervical maligna mas
frecuente en nifos (50-59% de las neoplasias de cabeza y cuello en edad pediatrica). Se divide en
dos categorias por su diferente clinica y prondéstico: Hodgkin (LH) y no Hodgkin (LNH).



Etiologia

El antecedente de radiacién es una causa bien conocida de los sarcomas. Existen otros factores
asociados o predisponentes: predisposicion genética (sindromes de Li-Fraumeni, de Gardner,
retinoblastoma y neurofibromatosis tipo 1), quimioterapia, productos quimicos (arsénico, cloruro de
vinilo, herbicidas fenoxilos o dioxinas), edema crénico, irritacion crénica o traumatismos,
inmunodeficiencias, virus EB (tumores del musculo liso) y VIH (sarcoma de Kaposi).

El melanoma que aparece en la piel esté directamente relacionado con factores exégenos,
fundamentalmente la radiacién solar, mientras que los melanomas de las mucosas son idiopéticos, y
generalmente implican un peor pronéstico. El principal factor etiol6gico implicado en la aparicién del
melanoma es la exposicion solar. Los pacientes que presentaron quemaduras en su infancia tienen
un riesgo aumentado. Otros factores de riesgo incluyen el fototipo I-1lI de Fitzpatrick (piel y ojos
claros, pelo rubio o pelirrojo, pecas), pacientes con gran cantidad de nevus, nevus displasicos, nevus
gigante congénito melanocitico, aquellos con antecedentes familiares o historia de melanomas
previos, inmunosupresion, uso de camas de bronceado, queratosis actinica y xerodermia
pigmentosa.

Los linfomas son enfermedades hematol6gicas, de origen en células sanguineas que presentan
mutaciones que hacen que proliferen anormalmente.



Epidemiologia

Los sarcomas constituyen el 2% de los tumores malignos de cabeza y cuello. Entre el 4-10% de los
sarcomas en adultos se localizan en el cuello. Aproximadamente el 30% de los sarcomas de cabeza
y cuello aparecen en nifios, la mayoria de ellos son rabdomiosarcomas. En EEUU se diagnostican
unos 1000 casos al afio.

Los tipos histolégicos mas frecuente en nifios son: rabdomiosarcoma, osteosarcoma, condrosarcoma
y angiosarcoma.

En adultos: sarcomas de tejidos blandos (fibrohistiocitoma maligno, sarcoma pleomérfico
indiferenciado, liposarcoma, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial), hemangiosarcoma,
sarcoma de Kaposi y tumores malignos de la cubierta de nervios periféricos. En algunas series se
incluyen el tumor desmoides (fibromatosis agresiva) y el dermatofibrosarcoma protuberans, los
cuales proporcionalmente son frecuentes. Otros sarcomas de menor frecuencia:
hemangiopericitoma, sarcoma de Ewing y sarcoma alveolar de partes blandas.

En la zona mediterranea se ha constatado un aumento de la incidencia de los melanomas de piel en
cabeza y cuello durante las ultimas décadas. El melanoma localizado en cabeza y cuello supone
entre el 25 y 40% del total de los melanomas. Son ligeramente mas frecuentes en varones, y la
mediana de edad al diagndstico es de 55 afos. No obstante, un 25% de los melanomas son
diagnosticados en pacientes menores de 40 afos, y hay que tener en cuenta que es el cadncer mas
frecuente en pacientes entre los 25 y 29 afos de edad. Respecto a los melanomas que asientan
sobre mucosa, cabe destacar que son mucho més frecuentes los de la region nasosinusal que los de
cavidad oral.

El linfoma Hodgkin (LH) suele presentarse como una masa supraclavicular o cervical sin otra
clinica Afecta mas a hombres que a mujeres (casi igual durante adolescencia) y tiene dos picos de
incidencia en la vida: la tercera y la octava décadas. Afecta mas frecuentemente al cuello que el LNH
y tiende a diseminacion por contiguidad entre ganglios linfaticos.La afectacion extranodal es rara. Se
divide en LH clasico (>95%) y LH de predominio linfocitico nodular.

El LH clasico se divide a su vez en cuatro tipos histolégicos:

1. Con esclerosis nodular (la mas frecuente, >70%).
2. Celularidad mixta.
3. De predominio linfocitico.

4. Depleccidn linfocitica.

El linfoma no Hodgkin (LNH) presenta diseminacion hematogena y un 23-30% tiene afectacion
extranodal al diagnoéstico. Los lugares mas frecuentes de la misma son el aparato digestivo, cabeza y
cuello, pulmén, médula 6sea e higado. En cabeza y cuello, el anillo de Waldeyer es el lugar mas
frecuente de afectacion; en él aparecen mas de la mitad de los linfomas de cabeza y cuello



extranodales.
Tipos histolégicos: linfoblastico, células gigantes e indiferenciado.
Los ganglios cervicales pueden verse afectados en cualquier tipo de linfoma: los tipos de LNH que

mas habitualmente afectan a ganglios cervicales son B-linfoblastico, linfocitico de células pequenas,
folicular, de células del manto, MALT, Burkitt y difuso de células B grandes.



Clinica

La edad media al diagnéstico de los sarcomas es de 55-59 anos (50-54 anos si se incluyen nifios).
Pueden aparecer en cualquier localizacion de cabeza y cuello.

Sintomas: masa, cambios en la piel o sintomas especificos segun la localizacién (disfonia, disfagia,
epistaxis, obstruccion nasal, alteracion en pares craneales).

El osteosarcoma es mas frecuente que se presente en la mandibula con sintomas de masa, dolor o
alteraciones dentarias.

El condrosarcoma es mas frecuente en localizaciones fuera de la mandibula y el maxilar, asi como
en la laringe.

El rabdomiosarcoma es predominantemente una lesién de nifios y puede producir masa cervical o
facial, proptosis, rinorrea, cefalea, vémitos, hipoacusia o sintomas que afecten a la visidn, deglucién,
habla o respiracion.

El angiosarcoma es un tumor muy agresivo que se localiza predominantemente en el cuero
cabelludo y la cara, su aspecto es el de una lesién color purpura o azulada de meses de evolucién,
en casos avanzados se ulcera o sangra.

El dermatofibroma protuberans es mas frecuente en adultos que en nifios y se presenta como un
nodulo cutaneo de 2 a 5 cm de aspecto firme, solitario y lento crecimiento.

Generalmente los melanomas son lesiones hiperpigmentadas, de coloracidon marrén, negruzca o
azulada, pero también pueden presentar coloracion roja o rosada o zonas palidas que se
corresponden a zonas de regresion tumoral. Suelen presentarse como lesiones asimétricas de
bordes y color irregular. Los sintomas habituales incluyen dolor, prurito y sangrado.

Los melanomas amelanociticos son lesiones no pigmentadas, y por tanto, mas dificiles de
detectar, y suelen presentarse como nddulos de crecimiento rapido con tendencia a la ulceracion y al
sangrado. Los datos que aparecen de forma mas temprana y que hablan a favor de un melanoma
son cambios en color, tamafio y forma, y el sintoma mas frecuente es el prurito. Otros signos mas
tardios son el sangrado y la ulceracion.

En el caso de los melanomas mucosos, suelen presentar sintomas como epistaxis, obstruccion
nasal unilateral persistente, cambios en la vision o molestias orales.

La presentacion tipica de un linfoma de cabeza y cuello es una masa cervical de consistencia
gomosa con crecimiento progresivo, generalmente indolora. Ganglios linfaticos mayores de 1 cm o
que persisten mas de 4-6 semanas en ausencia de infeccion deberian ser evaluados
histologicamente. También es posible que se presente como afectacion extranodal de alguna
estructura.

Las més frecuentemente afectadas en cabeza y cuello (>50%) son las asociadas al anillo de
Waldeyer (amigdalas palatinas, linguales, tubaricas y faringeas), que habitualmente presentan



también un crecimiento progresivo y no doloroso. Debe sospecharse linfoma en un paciente adulto
con un crecimiento progresivo de una amigdala o asimetria amigdalar. Ambos tipos (LH y LNH)

pueden presentar también los llamados “signos B”: fiebre >38°C en tres dias consecutivos, pérdida
de peso >10% en 6 meses, sudoracién nocturna.



Diagnostico / Pruebas

La exploracion completa del territorio de cabeza y cuello es obligada en los sarcomas, prestando
especial atencién a los pares craneales. La RM es la prueba principal, complementada por la TC
sobretodo en los tumores de origen 6seo. TC toracico para descartar metastasis y analitica,
incluyendo fosfatasa alcalina. La utilidad de la PET-TC no esta demostrada en los sarcomas de
tejidos blandos, si se recomienda en el osteosarcoma, junto a la gammagrafia 6sea. La biopsia con
aguja gruesa es preferible a la PAAF por el bajo rendimiento diagndstico de ésta ultima. La biopsia
incisional es necesaria en ocasiones dada la heterogeneicidad de los tejidos pero debe ser
convenientemente planificada para no comprometer el tratamiento quirdrgico. Existe una clasificacién
TNM que se aplica a todos los sarcomas excepto a los angiosarcomas, rabdomiosarcomas
embrionarios y alveolares y al sarcoma de Kaposi (tabla 1) y otra clasificacién para los sarcomas

Oseos (tabla 2).

Tabla 1. Clasificacion TNM sarcomas tejidos blandos
T
Tx No se identifica
Tl hasta 2 cm
T2 >2cm hasta 4 cm
T3 >4cm
T4 Invasion de estructuras adyacentes
T4a | Invasion de érbita, base de craneo/duramadre, visceras del
compartimento central, esqueleto facial o musculos
pterigoideos
T4b | Invasidon del parénquima cerebral, musculatura prevertebral,
SNC a través de los nervios periféricos o rodea la carétida
N
NO Sin adenopatias o no detectadas
N1 Metastasis ganglionar
M
MO No metastasis a distancia
M1 Metéstasis a distancia

AJCCUICC 2017




Tabla 2. Clasificacion TNM osteosarcomas huesos faciales

T

Tx No se identifica

TO No evidencia de tumor primario

T1 hasta 8 cm en su dimensidon mayor

T2 Mayor de 8 cm en su dimensién mayor
T3 Tumor discontinuo en su localizacion dsea primaria
N

NO Sin adenopatias o no detectadas

N1 Metdstasis ganglionar

M

MO No metastasis a distancia

M1 Metastasis a distancia

Mila | Pulmén
M1b | Hueso u otras distantes
G (grado histolégico)

Gx No se puede determinar

G1 Bien diferenciado, bajo grado

G2 Moderadamente diferenciado, alto grado
G3 Pobremente diferenciado, alto grado
AJCC UICC 2017

La mayoria de los melanomas son detectados por el mismo paciente o sus familiares. Sin embargo,
aquellos que se detectan por primera vez en la consulta del médico especialista, tienden a ser
lesiones mas incipientes. Es bien conocido el acronimo ABCD propuesto por la American Cancer
Society, y es muy util para la autodeteccion; sin embargo, existen subtipos de melanoma que no
cumplen estos criterios.

Indicadores de lesion sospechosa

A Asimetria

B Bordes irregulares

C Color irregular de la lesion

D Diametro mayor de 6 mm

E Evolucion o cambios de la lesion

Dentro del diagndéstico diferencial se encuentran distintas patologias dermatoldgicas: queratosis
seborreica, hemangioma, nevus azul, nevus de Spitz, carcinoma pigmentado de células basales,
carcinoma de células escamosas, etc. Cualquier lesion que cumpla alguno de los criterios ABCD o
que tenga una apariencia distinta a la de los nevus circundantes, precisa de un andlisis histolégico.
La biopsia de piel idealmente debe contener a la lesion completa con margenes de 1-2 mm. En caso
de no ser posible, por la localizacién anatémica o por tener un tamafio muy grande, se puede realizar
una biopsia incisional o0 mediante un punch en su zona mas profunda. Es importante que esto sea
asi, ya que la profundidad de la lesion (indice de Breslow) va a determinar el tratamiento y el
pronéstico en muchos casos. Las biopsias mediante puncién-aspiracion o biopsias parciales estan



desaconsejadas, ya que son incapaces de determinar el indice de Breslow de la lesién. También se
desaconseja realizar biopsias con margenes amplios con intencion diagnéstico-terapéutica, ya que
esto dificulta el estadiaje linfatico mediante técnicas de ganglio centinela. En caso de lesiones
incipientes (estadios tumorales I-11), normalmente no se aconsejan estudios complementarios por su
muy baja rentabilidad. En estadios tumorales mas avanzados, o cuando existe sospecha de
afectacion ganglionar metastasica, esta indicada la PAAF y la realizacion de pruebas de imagen
complementarias para detectar metastasis a distancia (radiografia toracica, TC, PET o RM).
Respecto a los melanomas mucosos, suelen ser diagnosticados de forma tardia debido a su
localizacion anatomica y la dificultad que supone la exploracion de las regiones donde asientan.
Ademas, los melanomas mucosos son multifocales 0 amelanociticos en una proporcién mucho mayor
gue los cuténeos, lo cual supone una dificultad diagnostica anadida. Cuando se descubre una lesién
sospechosa en algun area mucosa de cabeza y cuello, es importante distinguir si es una lesion
primaria, o si realmente es una lesién metastasica con origen en otra region de la cabeza y cuello,
por lo que se debe realizar una exploracion minuciosa de todas las areas cutaneas y cuero
cabelludo.

En los linfomas, la biopsia excisional proporciona el mayor rendimiento diagnéstico. El ganglio
extirpado debe estar intacto (no puncionado previamente, y con capsula integra). Esta prueba si
permite un analisis de la arquitectura ganglionar y de parametros inmunohistoquimicos, con lo que se
puede conocer el subtipo de linfoma. La clasificacién inmunofenotipica se hace mediante analisis
inmunoquimico o citometria de flujo, y es esencial para terminar de caracterizar el linfoma. La
mayoria de los linfomas de células B presentan el antigeno CD20, mientras que los linfomas T
expresan CD3. Ambos suelen ser positivos para CD45. El LH carece de antigenos de células By T,
para su diagndstico se precisa la presencia de células de Reed-Sternberg, que suelen ser positivas
para CD15 y CD30. La estadificacion de los linfomas se realiza segun el sistema de Ann Arbor; este
tiene en cuenta multitud de factores, como el recuento sanguineo completo, la funcién hepatica, VSG
y electrolitos. También se debe obtener una muestra de médula ésea (generalmente de la cresta
iliaca) porque se afecta en un 18% de pacientes con LNH.

Dado que es una enfermedad sistémica, se deben hacer pruebas de imagen de cuello, térax,
abdomen y pelvis para la estadificacidn; estas seran ademas de utilidad para comprobar la eficacia
del tratamiento y si hay recidivas. La tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM)
no permiten diferenciar si un ndédulo se corresponde con LH o LNH; se acepta que ganglios de >1cm
en su eje corto son patolégicos. Los ganglios necréticos se ven con mas frecuencia en LNH de alto
grado. El LH suele afectar a un unico ganglio o grupo ganglionar, y se extiende por contigtidad. Los
grupos mas afectados son los cervicales profundos y mediastinicos. EI LNH involucra mas de un
grupo ganglionar y suele tener afectacion extranodal. Debemos sospechar LNH siempre que haya
ganglios afectados que no pertenecen a las cadenas cervicales: occipitales, parotideos,
submandibulares... La tomografia por emisiéon de positrones (PET) también sirve para estadificar la
enfermedad y evaluar la respuesta al tratamiento. Permite ademas diferenciar entre la fibrosis post-
tratamiento y la enfermedad activa. Se ha visto que la captacion del 18F-fluorodesoxiglucosa por la
lesion primaria se asocia a mejor supervivencia.



Tratamiento

La cirugia es tratamiento seleccionado como primera opcién en los sarcomas, intentando conseguir
la resecciéon completa con el mayor margen de reseccion y la menor morbilidad posible, lo que en el
territorio de cabeza y cuello es complicado. La cirugia reconstructiva es esencial. No esta indicado el
tratamiento quirdrgico profilactico del cuello. Puede utilizarse la radioterapia postoperatoria en casos
de tumores de alto grado, gran tamafo o con margenes de reseccion positivos o cercanos (< 1cm).
La quimioterapia adyuvante basada en cisplatino podria estar indicada en osteosarcomas de alto
grado. La quimioterapia con o sin radioterapia preoperatoria puede estar indicada en algunos casos
de angiosarcomas muy avanzados con la finalidad de reducir una cirugia muy mutilante. En casos de
dermatofibrosarcoma protuberans recidivante, irresecable o metastésico, estéd aprobada la utilizacion
de imatinib.

El tratamiento quirdrgico es la estrategia terapéutica de eleccion para el melanoma cutaneo de
cabeza y cuello. Por norma general, se acepta que la lesion ha de resecarse con un margen de al
menos 10 mm. El &rea de cabeza y cuello muchas veces presenta complicaciones a la hora de
obtener margenes adecuados debido a las secuelas estéticas, la piel mas fina y la localizacién
anatomica. Al contrario que en otros tumores, el tamano de la lesion primaria no es un factor
pronostico, sino que lo es el espesor de la lesion, medida mediante el indice de Breslow. Incluso mas
importante que la lesién primaria, a nivel prondstico, es la afectacion ganglionar metastasica. Los
ganglios parotideos constituyen el primer lugar de drenaje en la mayoria de los tumores de oreja,
cara y cuero cabelludo anterior. En caso de existir metastasis a este nivel, esta indicado realizar
parotidectomia y vaciamiento cervical regional. Sin embargo, en pacientes con lesiones sin
afectacion ganglionar, existe controversia sobre si se debe realizar un vaciamiento cervical
profilactico. Los resultados arrojados por estudios recientes sugieren que la linfadenectomia cervical
profilactica no aporta beneficio a los pacientes con enfermedad no diseminada, ni siquiera en
aquellos con micrometastasis ocultas. Cuando no existe evidencia clinica-radiologica preoperatoria
de metastasis, se recomienda realizar un estadiaje ganglionar regional mediante linfadenectomia
selectiva de ganglios centinela. Es importante tener en cuenta que el rico drenaje linfatico del area de
cabeza y cuello implica que normalmente se obtengan varios ganglios centinela. Los dos datos
pronésticos mas importantes en cuanto a la afectacién ganglionar son el nimero de ganglios
linfaticos afectos y su afectacion (micro o macroscépica). De forma general, la biopsia del ganglio
centinela estéa indicada cuando el indice de Breslow es igual o mayor a 1 mm, cuando existe
ulceracién de la lesion, presenta un indice mitético elevado, invasion angiolinfatica o edad joven del
paciente. Los melanomas son tumores radiorresistentes, y no se ha observado que la radioterapia
tenga un impacto en la supervivencia de estos pacientes. Fundamentalmente, la radioterapia se
emplea en pacientes con lesiones muy extensas que no sean candidatos a cirugia, o como terapia
paliativa, sobre todo cuando existe afectacion intracraneal u 6sea. De la misma forma, la eficacia de
la quimioterapia es limitada, y su uso queda relegado a tratamientos paliativos cuando existe
enfermedad con diseminacion sistémica. Recientemente se estan ensayando terapias moleculares
dirigidas, con aparentemente buenos resultados.

En cuanto a los melanomas mucosos del area de cabeza y cuello, el tratamiento de primera
eleccién siempre es la cirugia con margenes libres. En casos en los que la reseccién completa no sea
posible, el tratamiento de eleccion es la radioterapia, bien sea adyuvante o paliativa. No se ha
demostrado que el tratamiento radioterapico suponga un aumento en la supervivencia, pero se
emplea con el fin de mejorar el control local de la enfermedad, que es complejo debido a la



localizacion anatomica, el diagnéstico normalmente tardio y a que la lesidn tiende a ser de naturaleza
multifocal. De la misma forma que en los melanomas de localizacién cutanea, la linfadenectomia se
recomienda solamente en caso de que exista presencia de adenopatias clinicamente sospechosas.

El tratamiento de los linfomas es eminentemente radioterapia y quimioterapia, en diferentes
combinaciones segun el tipo histolégico y el estadio tumoral. El papel del otorrinolaringdélogo suele
centrarse en la realizacion de la biopsia del ganglio cervical o de las estructuras extranodales afectas
para el diagnéstico y clasificacion histolégica e inmunofenotipica.



Resultados

Los sarcomas en cabeza y cuello presentan una mayor tasa de recidivas que en otras
localizaciones, aunque la supervivencia no esta claro que sea peor. La supervivencia especifica a 5
anos es del 66% en adultos y 73% en nifios. La complejidad de la anatomia funcional del territorio de
cabeza y cuello hace que sea mas dificil obtener margenes negativos, lo cual va asociado a un peor
pronéstico.

Las metastasis ganglionares son poco frecuentes (10%), principalmente en rabdomiosarcomas y
angiosarcomas.

La mayoria de las muertes se producen por recidiva local. Son factores de peor pronéstico: alto
grado histolégico, tamafo, margen de reseccién positivo, algunos subtipos histoldégicos
(fibrohistiocitoma maligno, fibrosarcoma, osteosarcoma o angiosarcomas), metéstasis cervicales y
sarcomas radioinducidos.

La mortalidad por melanoma tiene una relacion directa con el estadio en que se realice el
diagnéstico. Un estadio | (melanomas de 0,75 a 1,5 mm de espesor) tiene una supervivencia de mas
del 95%, mientras que un estadio Il (cualquier grosor mas metastasis ganglionares cervicales) o un
estadio IV (melanomas de cualquier grosor con metastasis regionales avanzadas o metéstasis a
distancia) tienen un pronéstico frecuentemente fatal.

La gran variedad de linfomas y sus diferentes comportamientos hacen dificil resumir el pronéstico
de estos tumores que deben ser considerados individualmente.



Complicaciones

Las principales complicaciones a las que se enfrenta el otorrino en el tratamiento de

los sarcomas y melanomas son aquellas derivadas del acto quirurgico, fundamentalmente las
infecciones y las secuelas estéticas. Debido a la localizaciéon anatémica y su importancia a nivel
estético, es frecuente que se realice una reconstruccion inmediata tras la escision de un cancer,
incluso a veces antes de que se documente la negatividad de los margenes resecados. Esto puede
dar lugar a que quede tejido tumoral fragmentado, lo cual puede dificultar aiun mas posteriores
escisiones y reparaciones.
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