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r e s u m e n

Introducción: Los sarcomas son tumores malignos poco frecuentes, siendo raros en cabeza y

cuello. En su etiología se involucran factores como agentes químicos, radiación, inmunosu-

presión y síndromes y anomalías genéticas.

Caso clínico: Varón de 64 años, que presenta lesión en piel de mejilla derecha de un año de

evolución, localización en la que presentó hace veinte años un carcinoma basocelular tra-

tado con radioterapia. Tras descartar existencia de metástasis, se realizó exéresis de la lesión

con márgenes de seguridad y reconstrucción con colgajo de Mustardé. Se complementó el

tratamiento con radioterapia.

Discusión: El diagnóstico es anatomopatológico, siendo fundamental descartar afectación

metastásica. Para mejorar la supervivencia y disminuir su elevada tasa de recidiva, deberían

tratarse de forma multidisciplinar (cirugía, radioterapia y/o quimioterapia).

Conclusión: A pesar de su baja frecuencia, los sarcomas deben estar presentes en el diagnós-

tico diferencial de toda lesión que aparezca en zonas radiadas previamente, especialmente

en la piel facial.

© 2011 SECOM. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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a b s t r a c t

Introduction: Sarcomas are malignant tumors that are infrequent, being rare in the head

and neck. Factors such as chemical agents, radiation, immunosuppression, and genetic

syndromes and abnormalities are involved in their etiology.

Case report: A 64-year-old man developed a skin lesion on the right cheek one year earlier

at the site where he had presented a basal cell carcinoma 20 years earlier that was treated

with radiation therapy. After ruling out the existence of metastasis, the lesion was treated by

surgical resection with safety margins and reconstruction with the Mustardé flap. Treatment

was supplemented with radiation therapy.

Discussion: The diagnosis of sarcomas is histopathologic and it is essential to rule out

metastasis. To improve survival and reduce the high rate of recurrence, a multidisciplinary

approach to treatment should be used (surgery, radiation therapy and chemotherapy).
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Conclusion: Despite the low frequency of sarcomas, these tumors must be considered in the

differential diagnosis of any lesion that appears on previously irradiated areas, especially

on facial skin.

© 2011 SECOM. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

Los sarcomas constituyen un grupo de tumores bien definido.

Se trata de un tumor maligno derivado de tejido mesenquimal,

motivo por el cual puede desarrollarse en cualquier región de

la economía corporal. A pesar de ello son muy poco frecuentes

en cabeza y cuello1 (5% de todos los sarcomas, predominando

en esta localización en cuello y piel facial). Epidemiológica-

mente es una neoplasia rara2, siendo su incidencia menor al

1% de los tumores malignos en adultos. De ellos, hasta un

10-15% se dan en la edad pediátrica. Su frecuencia incrementa

con la edad, habiendo un pico de incidencia a los 50 años. En

cuanto a su etiología, la mayoría de sarcomas aparecen espon-

táneamente y su origen es desconocido. Sin embargo se han

involucrado, entre otros4, factores ambientales como la expo-

sición a radiación (por ejemplo, en forma de radioterapia) o

agentes químicos con efecto carcinogénico (como el arsénico,

las dioxinas o los andrógenos anabolizantes). También se han

descrito numerosas anomalías genéticas y síndromes que pre-

disponen al desarrollo de sarcomas, como son el síndrome

Li Fraumeni, la neurofibromatosis tipo 1, el retinoblastoma

o el síndrome familiar de tumores estromales gastrointes-

tinales (GIST). Otros posibles factores etiológicos5 serían la

inmunosupresión, traumatismos previos, irritación crónica y

el linfedema. Categóricamente suelen diferenciarse5 los sar-

comas de tejidos blandos de los de tejidos duros. A su vez los de

tejidos blandos se han clasificado tradicionalmente según sus

características de diferenciación y su origen tisular (liposar-

coma, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, rabdomiosarcoma, etc.);

para otros su denominación refleja su patrón histológico (sar-

coma de células claras, sarcoma alveolar de partes blandas,

sarcoma epitelioide, etc.).De ellos el más frecuente en cabeza

y cuello es el fibrosarcoma (20% de todos los sarcomas)6. Clí-

nicamente pueden presentarse como una amplia gama de

lesiones, únicas o múltiples, desde máculas, pápulas, y pla-

cas hasta nódulos de crecimiento variable, generalmente con

una característica coloración eritematoviolácea, dolorosa por

compresión nerviosa u ósea; otras veces son asintomáticos.

Su tasa de recidiva tras la cirugía es alta (hasta un 30%)2,

mientras que las metástasis ocurren en un 20-40% de los

pacientes, siendo la localización más frecuente el pulmón (por

diseminación hematógena) y más raramente el hígado o la

diseminación sistémica (sarcomatosis). Si bien hay numerosos

factores pronósticos, como el tamaño tumoral, la presencia

de alteraciones y mutaciones genéticas, el principal factor es

el grado histológico2. La supervivencia media suele ser de un

50-60% a los cinco años. Para su diagnóstico son útiles prue-

bas de imagen que nos den el verdadero tamaño y extensión

del sarcoma, atendiendo sobre todo a la existencia o no de

metástasis, para lo cual nos valemos de la tomografía com-

putarizada (TC), la resonancia magnética nuclear (RMN) y la

tomografía por emisión de positrones (PET). Pero la prueba

diagnóstica definitiva es el análisis anatomopatológico de la

lesión. En su diagnóstico diferencial se incluyen tanto neo-

plasias malignas (tales como los carcinomas basocelular o

epidermoide) como benignas (tumor desmoide, lipoma atípico

y neuroma). La adecuada planificación del tratamiento indivi-

dual en cada caso es de vital importancia en el pronóstico del

paciente. Es fundamental el abordaje multidisciplinar3, siendo

el eje principal la resección quirúrgica siempre que sea posible.

Así, la radioterapia juega un papel importante en el manejo de

estos tumores, incluso de forma intraoperatoria7. Por último

la quimioterapia también forma parte de este abordaje múl-

tiple (aunque existen múltiples regímenes de tratamiento,

tradicionalmente los antineoplásicos más usados han sido

la doxorrubicina, ifosfamida y dacarbacina, ya sea de forma

adyuvante o neoadyuvante)2,3, sobre todo ante la existencia

de enfermedad metastásica.

Caso clínico

Paciente varón de 64 años, que nos es remitido por el derma-

tólogo a las consultas externas de Cirugía Oral y Maxilofacial

del Hospital Infanta Cristina de Badajoz para valoración

de lesión en piel de mejilla derecha, de un año de evolu-

ción, que es informada en la biopsia previa como «sarcoma

posradiación».Como antecedentes clínicos, es diabético tipo

II, hipertenso, hiperuricémico y broncópata (EPOC en trata-

miento con broncodilatadores). Además refiere que veinte

años atrás presentó un carcinoma basocelular coincidiendo

con la localización de la lesión actual, que fue tratado con

radioterapia. Clínicamente afirma que la lesión le produce

intenso prurito y edema hemifacial derecho ocasional, pero

no sangrado. A la exploración, el paciente presenta una lesión

cicatricial en mejilla derecha, lineal, de bordes romos, indu-

rada a la palpación, sin sangrado ni supuración (fig. 1). No

presenta signos de afectación del nervio facial. Tampoco se

palpan adenopatías a nivel cervical ni subclavio. Como prueba

diagnóstica inicial se solicita TC cervicofacial en el que no se

observan signos radiológicos de infiltración del hueso malar

Figura 1 – Imagen de la lesión.
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Figura 2 – Imagen de la resección de la lesión con

márgenes de 1 cm.

ni presencia de adenopatías cervicales patológicas. El estu-

dio radiológico se complementa con TC toracoabdominal, que

descarta la existencia de metástasis a distancia. Se decide

como opción terapéutica inicial la quirúrgica, bajo aneste-

sia general e intubación orotraqueal, mediante exéresis de la

lesión con márgenes de seguridad de 1 cm (dada la histolo-

gía del tumor y la localización del mismo, cercana a la órbita)

(figs. 2 y 3). La extirpación se lleva a cabo hasta obtener tejido

macroscópicamente sano, en este caso hasta el tejido celular

subcutáneo. Durante la misma se realiza ampliación del mar-

gen profundo, que es enviada como biopsia intraoperatoria y

es informada como «ausencia de malignidad». Como técnica

reconstructiva se opta por un colgajo de Mustardé (figs. 4 y 5).

Se realiza sutura por planos con material reabsorbible y seda

para la piel, así como colocación de drenaje tipo Penrose.

Sin embargo, el informe anatomopatológico definitivo de la

pieza operatoria es «sarcoma pleomórfico con diferenciación

divergente muscular y fibrohistiocitario, que coincide con el

borde quirúrgico», debido a lo cual y tras presentar el caso

en sesión clínica con el servicio de Oncología Radioterapéu-

tica se decide complementar el tratamiento con radioterapia,

mediante treintaitrés sesiones y una dosis total de 66 Gy sobre

la zona intervenida. Tras un postoperatorio sin incidencias,

se aprecia como secuela cicatricial ectropión y lagoftalmos

en párpado inferior derecho (fig. 6). Como solución a dichas

Figura 3 – Pieza quirúrgica.

Figura 4 – Elevación del colgajo de Mustardé.

Figura 5 – Colgajo de Mustardé en postoperatorio

inmediato.

secuelas, se realiza 18 meses después de la resección tumoral,

bajo anestesia local y sedación intravenosa una plastia en el

párpado inferior derecho, mediante colgajo de interposición

de párpado superior a párpado inferior (fig. 7). En el momento

actual, dos años después de la intervención, el paciente se

encuentra sin signos de recidiva locorregional.

Figura 6 – Aspecto de la cicatriz tres semanas después de la

intervención. Puede apreciarse como secuela

postoperatoria la presencia de ectropión cicatricial en

párpado inferior derecho.
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Figura 7 – Resolución de ectropión tras realización de

colgajo de interposición de párpado superior a inferior.

Discusión

Los sarcomas constituyen un grupo de tumores malignos

de muy baja incidencia (1% de todos los tumores malig-

nos, siendo esta proporción aún menor para los sarcomas

de cabeza y cuello). Su etiología aún no es del todo clara3, si

bien se involucran en su origen y desarrollo una constelación

de factores4,5 tales como traumatismos, agentes químicos,

radiación, inmunosupresión, así como anomalías y síndro-

mes genéticos. Clínicamente pueden manifestarse como una

amplia gama de lesiones, dolor por infiltración regional o

compresión nerviosa. No obstante, pueden ser asintomáticos,

y la metástasis como forma de inicio es rara. Su diagnós-

tico es anatomopatológico, siendo de gran importancia la

realización de estudios adicionales para descartar la afec-

tación metastásica. Con el fin de mejorar la supervivencia

y disminuir la elevada tasa de recidiva (de hasta un 30%)2,

debería planificarse su tratamiento mediante un abordaje

multidisciplinar3, basado en la cirugía, la radioterapia y/o qui-

mioterapia.

Conclusión

Ante el creciente aumento de las neoplasias de cabeza y cuello

(y particularmente en la región facial) en las que se administra

radioterapia como opción terapéutica, ya sea como trata-

miento principal, o de forma adyuvante a la cirugía, se debe

tener en cuenta el riesgo de desarrollo de sarcomas radioin-

ducidos. Por ello, a pesar de su baja frecuencia, deben estar

presentes en el diagnóstico diferencial de toda lesión que apa-

rezca en zonas radiadas previamente, especialmente en la piel

facial.
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