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Clinicopathological study of patients with head and neck sarcomas

Avaliacdo clinico-patologica de pacientes com sarcomas em cabeca e pesco¢co
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arcomas are rare tumors, mainly stemming from the embryonic mesoderm, with a high grade of

morbidity and mortality. Objective: To carry out a retrospective study of head and neck sarcoma
cases between 1999 and 2008 in three specialized centers. Materials and Methods: Data collection
was based on the charts of the patients in the study. For statistical analysis purposes we used the
chi-square associations and the z test for proportions. Results: We found records of 36 patients,
and the most affected ones were adult brown males, in the age range between 20 and 59 years
- mean age of 39.7. The man/woman ratio was 1.76:1. The most prevalent histological type was
the rhabdomyosarcoma and their most common locations were the face and the neck. Most of the
sample was made up of live patients without evidence of the disease in the last visit - 41.6% of
the cases. The most common treatment modes were the combination of surgery + radiotherapy +
chemotherapy and surgery + radiotherapy, with 27.8% of the cases each. Conclusion: Sarcomas
have a great histological variability and may have numerous locations. Since these are rare and
not well-known lesions, new epidemiological studies must be carried out in order to enhance our
understanding of the disease.

neoplasms,
radiotherapy,
sarcoma.

Palavras-chave: Resumo

neoplasias de

cabeca e pescoco, S

quimioterapia, arcomas sao tumores raros originados predominantemente do mesoderma embriondrio e que
apresentam elevado grau de morbidade e mortalidade. Objetivo: Realizar estudo retrospectivo dos
casos de sarcomas em cabeca e pescoco no periodo de 1999 a 2008 em trés centros especializados.
Material e método: A coleta de dados teve base nos prontudrios dos pacientes estudados. Para
analise estatistica, foram utilizados os testes de associacoes qui-quadrado e o teste z para propor-
coes. Resultado: Foram encontrados registros de 36 pacientes, sendo os individuos mais acometi-
dos homens adultos, da raca parda, na faixa etaria de 20 a 59 anos, com idade média de 39,7. A
relacio homem/mulher foi de 1,76:1. O tipo histolégico mais prevalente foi rabdomiossarcoma e as
localizacdes mais comuns foram face e regiao cervical. A maior parte da amostra foi de pacientes
vivos sem evidéncia de doenga na ultima consulta, com 41,6% dos casos. As formas mais comuns
de tratamento foram a combinacao de cirurgia+radioterapia+quimioterapia e cirurgia + radioterapia,
com 27,8% dos casos cada. Conclusdo: Os sarcomas apresentam grande variedade histologica e
podem acometer diversas localizacdes. Por se tratar de lesoes raras e pouco conhecidas, novos es-
tudos epidemiologicos devem ser realizados para que se aumente o conhecimento sobre a doenca.

radioterapia,
sarcoma.

1 Mestre em Odontologia, Cirurgia dentista do Instituto de Previdéncia do Municipio de Fortaleza.
2 Doutora em Farmacologia, Professora adjunta da disciplina de Patologia Bucal da Faculdade de Farmdcia, Odontologia e Enfermagem da Universidade Federal do Ceara.
3 Doutor em Farmacologia, Professor adjunto das disciplinas de Patologia Bucal e Estomatologia da Faculdade de Farmdcia, Odontologia e Enfermagem da Universidade Federal do
Ceard.
“ Doutor em Saude Publica, Professor adjunto do Centro de Ciéncias da Satude da Universidade Estadual do Ceara.
° Especialista em cirurgia oncoldgica com énfase em cabega e pescogo, Médico assistente do servigo de Ci|rurgia de cabega e pescogo da Santa Casa de Misericordia.

% Especialista em Cirurgia de Cabega e Pescogo, Médico cirurgido de cabega e pescogo do Instituto do Cancer do Ceara.

7 Doutor em Patologia Bucal, Professor Adjunto das disciplinas de Patologia Bucal e Estomatologia da Faculdade de Farmécia, Odontologia e Enfermagem da Universidade Federal
do Ceara.
Universidade Federal do Ceara.
Endereco para correspondéncia: Isabela Alves Pacheco Rua Gilberto Studart 1705 apto. 601 Bairro Cocé 60.192-095.
Este artigo foi submetido no SGP (Sistema de Gestdo de Publicagdes) da BJORL em 3 de setembro de 2010. cod. 7304
Artigo aceito em 13 de outubro de 2010.

BRAZILIAN JOURNAL OF OTORHINOLARYNGOLOGY 77 (3) Maio/Junuo 2011
http://www.bjorl.org.br / e-mail: revista@aborlccf.org.br

385



INTRODUCAO

Sarcomas sio um grupo heterogéneo de tumores
raros que se originam predominantemente do mesoderma
embriondrio!, podendo ser categorizados como tumores
originados primariamente de ossos, cartilagens ou de
partes moles?, como tecido fibroso, adiposo, muscular,
sinovial, vascular ou neural®*. Apresentam incidéncia de
7.400 novos casos e 4.200 mortes por ano somente Nos
Estados Unidos>®, sendo um importante grupo de tumores
pelo alto grau de morbidade e mortalidade.

Os sarcomas representam apenas 1% de todos os
casos de cancer'”. Menos de 20% de todos os sarcomas
acometem a regido de cabeca e pescoco em adultos® e
35% acometem pacientes pedidtricos. A relacio homem/
mulher é de 1,42:12%

As lesdes orais sao ainda mais raras. Gorsky e
Epstein®, em estudo sobre sarcomas em tecidos moles,
verificaram que os sarcomas orais representavam 0,14%
de todos os canceres de cabeca e pescoco, o que mostra
a raridade desse tipo de tumor. Lajer et al.® verificaram em
seu estudo que os sarcomas orais representavam 27,7% dos
sarcomas em cabeca e pescoco e Penel et al.” encontraram
essa frequéncia de 10,7%.

Os sarcomas apresentam grande variabilidade de
localizacao e de apresentacao histopatologica®*®. Mais
de 50 subtipos histologicos ja foram identificados?. Pos-
suem um grande espectro de atividade clinica, variando
de um crescimento relativamente lento a um crescimento
agressivo e destrutivo local e regional, com potencial para
metastases sistémicas'.

A maioria dos sarcomas de cabeca e pescoco en-
volve tecidos moles, sendo os sarcomas de tecidos duros
bastante raros', representando somente 20% dos casos’.
Os tipos histopatologicos mais comuns em cabeca e pesco-
¢o sa0 os rabdomiossarcomas, seguidos dos histiocitomas
malignos, fibrossarcomas e neurofibrossarcomas.?

O tratamento dos sarcomas em cabeca e pescoco €
baseado no tipo de tumor, estadio, localiza¢ao, tamanho
e idade do paciente. Geralmente, sio usadas terapias
combinadas de cirurgia, quimioterapia e radioterapia’!#!4.

Comparados com outras localizacdes, os sarcomas
de cabeca e pesco¢o apresentam um progndstico pior,
jA que a remocao cirdrgica completa do tumor € dificul-
tada pela proximidade com estruturas vitais*>!°, o que
aumenta o risco de recidivas e as deformidades estéticas
e funcionais’.

Pela sua grande diversidade e raridade, ainda é
escasso o conhecimento sobre os sarcomas. Apesar de
serem tumores raros, 0s sarcomas em cabeca e pescoco
apresentam grande morbidade e mortalidade, precisando
ser bem conhecidos pelos profissionais de saude, objeti-
vando diagnosticos precoces e tratamentos mais eficazes.
Este artigo tem o objetivo de contribuir para um melhor

entendimento dessa doenca, determinando o perfil cli-
nicopatologico de pacientes portadores de sarcomas em
regiio de cabeca e pescoco atendidos em trés centros
especializados do municipio de Fortaleza, Ceara.

MATERIAL E METODO

Esta ¢ uma pesquisa transversal, descritiva, com
dados retrospectivos. Foram incluidos pacientes portadores
de sarcomas primarios em regiao de cabeca e pescoco,
atendidos no intervalo entre 1999 a 2008, nos servicos
de Cirurgia de Cabeca e Pescoco dos seguintes centros:
Santa Casa de Misericordia de Fortaleza, Centro Regional
Integrado de Oncologia (CRIO) e Hospital do Cancer do
Ceard. Foram excluidos pacientes portadores de sarcomas
de Kaposi, por apresentarem diferencas clinicas em relacao
aos demais sarcomas, ja que sao relacionados ao herpes
virus humano tipo 8, e pacientes com dados incompletos
nos registros.

Os dados dos pacientes foram coletados a partir
dos livros de registros das cirurgias de cabega e pescoco e
dos prontudrios dos centros avaliados. Foram pesquisadas
as variaveis idade, sexo, raca, procedéncia, localizacao
anatomica primdria da neoplasia, diagnéstico anatomo-
patologico, tipo de terapéutica oncologica utilizada e
condicio do paciente na dltima consulta. Esta pesquisa foi
submetida 2 apreciacio do Comité de Etica em Pesquisa
do Hospital do Cancer / Instituto do Cancer do Ceara,
tendo sido aprovada sob protocolo 015/09.

Os resultados foram dispostos sob a forma de Tabe-
las e submetidos a analise estatistica. Foram utilizados os
testes de associacdes qui-quadrado e o teste z para pro-
por¢oes, sendo considerado estatisticamente significativo
um valor de p menor do que 0,05.

RESULTADOS

No periodo analisado, foram encontrados 51 pa-
cientes com sarcomas em regido de cabeca e pescoco,
tendo sido excluidos dez por apresentarem sarcoma
de Kaposi e cinco por exibirem dados incompletos nos
prontudrios, tendo assim a amostra final de 36 pacientes.
O acompanhamento médio desses pacientes foi de 27,6
meses (variacio 1-84 meses).

Dessa amostra, 23 (63,9%) eram do sexo masculino
e 13 (36,1%) do sexo feminino, com diferenca estatistica-
mente significante (p=0,040). A relacao homem/mulher foi
de 1,76:1. Em relacdo a idade, a faixa etdria mais acometida
foi a de adultos de 20 a 59 anos, representando 41,6% dos
casos, como se pode ver na Tabela 1, porém nao hou-
ve diferenca estatisticamente significante entre as faixas
etarias. A idade média dos pacientes foi de 39,7 (£25,1).

Em um total de trés (8,3% dos casos), nio houve
especificacao da raga nos prontudrios. Do total especifi-
cado, a raca mais acometida foi a parda, tendo 72,3% dos
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Tabela 1. Caracterizacdo da amostra

Variavel N %
Faixa Etaria p=0,756
0-19 1130,6
20-59 15 41,6
=60 10 27,8
Sexo p = 0,046
Feminino 13 36,1
Masculino 23 63,9
Raca p = 0,004
Branca 9 27,7
Parda 24 72,3
Procedéncia p = 0,999
Capital 18 50
Interior 17 47,2
Nao especificado 1 2,8

Fonte: dados da pesquisa

casos, seguida da branca, com 27,7%, havendo diferenca
estatisticamente significante (p=0,004). Houve semelhanca
em relacio a procedéncia dos pacientes, sendo metade
da Capital e aproximadamente a outra metade do interior
do estado, com um paciente sem especificacio quanto a
procedéncia (Tabela 1).

Em relacio ao diagnostico anatomopatoldgico,
foram encontradas 12 variacdes histopatologicas de sar-
comas, sendo o tipo mais comum o rabdomiossarcoma,
representando 25% dos casos, seguido de dermatofibros-
sarcoma protuberans e fibrossarcoma, tendo cada um
frequéncia de 13,8%. Esses diagndsticos foram concluidos
mediante andlise histopatolégica e imuno-histoquimica nos
centros pesquisados. As localizacoes mais frequentes foram
face e regiao cervical, cada uma representando 22,2% dos
sarcomas, seguido do couro cabeludo, com 19,4% dos
casos. As lesoes intraorais tiveram frequéncia de 13,8%.
A distribuicao da amostra quanto ao tipo histolégico e a
localizacao pode ser vista na Tabela 2.

Sobre a condi¢ao do paciente na ultima consulta,
foi verificado que a maior parte dos casos (15 casos,
41,6%) foi de pacientes vivos sem evidéncia de doenca,
seguida de pacientes vivos com doenca local (nove casos,
25%). O tipo histolégico responsavel pelo maior nimero
de 6bitos foi o rabdomiossarcoma, com quatro Obitos
(11,1%), enquanto o dermatofibrossarcoma protuberans foi
o tipo histologico com maior nimero de pacientes vivos
sem evidéncia de doenca, com cinco casos (13,8%). Ja a
localizacao com maior nimero de Obitos foi a face, com
cinco casos (13,8%), e a localizacao com maior nimero
de pacientes vivos sem evidéncia de doenca foi o couro
cabeludo (cinco casos, 13,8%). A distribuicao da amostra

quanto ao tipo histologico, localizacio e condi¢ao do
paciente na ultima consulta pode ser vista na Tabela 3.

As formas de tratamento mais utilizadas foram ci-
rurgia + radioterapia + quimioterapia (dez casos, 27,8%)
e cirurgia + radioterapia (dez casos, 27,8%), como mostra
a Tabela 4.

DISCUSSAO

Sarcomas representam um grupo de doengas bas-
tante raras e com grande diversidade, o que dificulta os
estudos de levantamentos, restringindo, assim, o conhe-
cimento sobre esse tipo de doenca.

A literatura apresenta alguns estudos de levantamen-
tos de sarcomas em regido de cabeca e pescoco!? 11121422
que analisam principalmente o perfil dos pacientes e os
fatores prognosticos da doenca.

Neste estudo, houve maior prevaléncia em homens,
com diferenca estatisticamente significante, concordando
com outros levantamentos”!+1%%, Bentz et al.' encontraram
prevaléncias bastante semelhantes entre os sexos, e Bree et
al.! acharam maior frequéncia no sexo feminino. A relacio
homem/mulher encontrada neste estudo (1,76:1) é seme-
lhante a de outros autores, como Le et al."? e Singh et al.??,
que encontraram relacao de 1,9:1 e 2:1, respectivamente.

Em relacio a idade, houve maior ocorréncia na faixa
etdria de 20 a 59 anos. A idade média dos pacientes foi
de 39,7 (£25,10), semelhante a encontrada por Dudhat et
al.’® que foi de 37 anos, e 2 de Gorsky e Epstein'!, que foi
de 40,4 anos. Em extensa revisio de literatura, incluindo
estudos de 1972 a 2000, Mendenhall et al.*! encontraram
idades médias de 50 a 55 anos. A literatura mostra que,
em cabeca e pescoco, os sarcomas geralmente acometem
pacientes mais jovens do que os carcinomas espinocelula-
res®, incluindo criancas e adolescentes, e que fatores de
risco como o tabaco nao tém sido relacionados a esses
tumores.?

O maior acometimento da raca parda neste estudo,
representando 72,3% dos casos, pode ser explicado pela
grande miscigenaciao encontrada no Nordeste do Brasil.
Arndt & Crist* mostraram que a incidéncia de um tipo
especifico de sarcoma, o rabdomiossarcoma, em criangas
brancas ¢ duas vezes maior do que em criangas negras,
porém, a maioria dos estudos sobre sarcomas nao mostra
relacdo com a raga.

Observando o equilibrio no nimero de pacientes
procedentes da Capital e do interior, surge a preocupagao
em relacdo ao deslocamento necessario pelos pacientes
do interior para a realizacao do tratamento oncologico.
Nos paises em desenvolvimento, como é o caso do Brasil,
ainda € precdria a atencao especializada nas macrorregioes
localizadas no interior dos estados. Os pacientes, assim,
precisam se deslocar necessariamente para a capital para
ter acesso a servicos especializados. Destaca-se, também, o
fato de que, muitas vezes, os pacientes precisam instalar-se
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Tabela 2. Distribuicdo da amostra, de acordo com tipo histolégico e localizacao.

Tipo histolégico

Localizagao

Face

Regiao Regiao Cervical

Cavidade Oral Couro Cabeludo Orbital Cervical

Ossos
gnaticos

Espaco
Parafaringeo

Total (%)

Rabdomiossarcoma
Dermatofibrossarcoma
Fibrossarcoma
Fibro-histiocitoma maligno
Lipossarcoma
Carcinossarcoma
Sarcoma de bainha neural
Osteossarcoma
Mixossarcoma

Sarcoma de Ewing
Sarcoma fusocelular
Sarcoma nao classificado

Total

4

1 - 1 3
- 3 - 1

9 (25)

36 (100)

Fonte: dados da pesquisa

Tabela 3. Distribuicdo da amostra, de acordo com tipo histoldgico, localizagdo e condicao na Ultima consulta.

Condigao do paciente na Ultima consulta

Vivo sem doenca Vivo com doenca local Vivo com metastase

Obito

Tipo histolégico
Rabdomiossarcoma
Dermatofibrossarcoma
Fibrossarcoma
Fibro-histiocitoma maligno
Lipossarcoma
Carcinossarcoma
Sarcoma de bainha neural
Osteossarcoma

Sarcoma de Ewing
Sarcoma fusocelular
Mixossarcoma

Sarcoma nao classificado
Localizacao

Face

Cavidade oral

Couro cabeludo

Regido orbital

Regiao cervical

Ossos gnaticos

Espaco parafaringeo

—_
—_
'

Fonte: dados da pesquisa
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Tabela 4. Distribuicdo da amostra, de acordo com tratamento e condi¢éo na Ultima consulta.

Condicao do paciente na Ultima consulta

Vivo sem doenca Vivo com doencga local Vivo com metastase Obito
Tratamento
Cirurgia 6 1 - -
Radioterapia - - i 1
C+R 6 4 - -
c+Q - 1 - -
R+Q - 2 1 4
C+R+Q 1 3
Total 15 9 8
C=Cirurgia, R= Radioterapia, Q= Quimioterapia.
Fonte: dados da pesquisa
em casas publicas de apoio, longe de seus lares e de suas de 25%, semelhante ao estudo de Tran’, com 21,3%. Os
familias, tornando ainda mais dificil o periodo de recupe- 6bitos ocorreram em 22,2% dos casos, semelhante ao es-
racdo. A distancia também prejudica o acompanhamento tudo de Huber", no qual essa ocorréncia foi de 18,19%.
a longo prazo desses pacientes, que, por vezes, desistem Outros estudos mais antigos mostraram frequéncias bem
das consultas de retorno. Além do prejuizo no tratamen- maiores de 6bitos, como os de Tran’, Djkstra®®> e Kraus'®,
to e proservacdo, todas essas dificuldades prejudicam a que encontraram prevaléncia de 33,5%, 34,5% e 33,3%, res-
realizacdo de estudos epidemiolédgicos, que demandam pectivamente, o que conduz a inferir-se que os avancos da
longo acompanhamento dos pacientes. Medicina tém melhorado o prognéstico desses pacientes.
Neste estudo, foram encontradas 12 variacoes histo- O rabdomiossarcoma foi o tipo histologico que
patolégicas de sarcomas, o que mostra a grande variedade apresentou maior nimero de 6bitos (11,1%). Esse subtipo
histologica desses tumores. A Organizacao Mundial de de sarcoma possui historicamente um prognéstico muito
Saude definiu mais de 50 subtipos de sarcomas®. Lajer et al.? pobre, porém os avancos nas multiplas modalidades de
encontraram numero igual de pacientes (36) deste estudo, terapia fizeram com que melhorasse bastante o desfecho
porém com 15 variagdes histopatologicas. O subtipo mais clinico desses pacientes’. Ji os dermatofibrossarcomas
comum em nosso levantamento foi o rabdomiossarcoma, protuberans apresentaram maior nimero de pacientes vi-
representando 25% dos casos, frequéncia igual a encontra- vos sem evidéncia de doenca (13,8% dos casos). Segundo
da no estudo de Penel et al.?. Outros estudos mostraram Bree et al.!,esse € um neoplasma geralmente de baixo grau,
menores prevaléncias: 8%", 10%*, 16%*. Dermatofibros- sendo essa graduacao de acordo com nimero de mitoses,
sarcoma protuberans e fibrossarcoma apresentaram a se- pleomorfismo nuclear, necrose e celularidade. Tumores de
gunda maior frequéncia, 13,8% dos casos cada. Le et al."? baixo grau apresentam melhor comportamento clinico e
encontraram prevaléncias de 6% e 15%, respectivamente, biolégico, com melhor resposta ao tratamento e prognoés-
para os dois subtipos. tico. Sturgis et al.” afirmam que o dermatofibrossarcoma
Em relacao a localizacao do tumor primdrio, face e protuberans possui comportamento local agressivo, mas
regido cervical foram as regides de maior acometimento, normalmente nio metastatiza.
com 13,8% dos casos. Kraus et al.*¥ também encontraram as A localizacdo que apresentou maior nimero de
duas regides como mais frequentes em cabega e pescogo. obitos foi a face (13,8%), enquanto a localizacdo com
Penel et al.? encontraram maior acometimento em regifo maior ndmero de pacientes vivos sem doenga foi o couro
cervical, com a frequéncia de 39,3%. cabeludo (13,8%). Em cabeca e pescoco, um fator que
Sobre a condi¢do do paciente na ultima consulta, dificulta bastante o prognostico dos sarcomas € a loca-
foi verificado que 41,6% dos pacientes estavam vivos sem lizacdo, jd que esses tumores normalmente invadem os
evidéncia de doenca. Esse valor é semelhante ao encon- tecidos normais, dificultando a ressec¢ao adequada sem
trado por Tran et al.> em levantamento de 164 pacientes causar uma significante deformidade estética e funcional'?.
com sarcomas em cabeca e pescoco, no qual a prevaléncia Assim, a localizacio do tumor influencia na selecio das
de pacientes vivos sem doenca foi de 45,1%. O estudo opgodes cirdrgicas, no potencial de obter margens livres
de Nasri et al.® encontrou essa frequéncia de 54%, e o e na condicao funcional do paciente'. Isso pode explicar
de Huber et al."* frequéncia de 50%. Em nosso estudo, o prognostico ruim em localizacdes como a face, mas o
os pacientes vivos com doenca local tiveram prevaléncia nimero de pacientes deste estudo e de outros estudos
—
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publicados € provavelmente muito baixo para identificar
a localizacao como fator progndstico.

Por se tratar de uma doenca rara, torna-se dificil
estabelecer terapia padrao para os sarcomas em cabeca
e pescoco’. O tratamento geralmente inclui multiplas for-
mas de terapia, principalmente quando nao € possivel a
resseccao total do tumor pela proximidade de estruturas
nobres'; porém a melhor forma de tratamento € a ressec-
cao total do tumor®'. Em nosso estudo, a maior parte dos
pacientes recebeu como tratamento cirurgia + radioterapia
+ quimioterapia, representando 27,8% dos casos e cirur-
gia + radioterapia, também com 27,8% dos casos. Outros
autores encontram essas frequéncias menores. Penel et
al.?; 14,2% e 21,4% respectivamente, e Lajer et al.®, 16,6%

. . 11.
e 13,8%, respectivamente. A maioria dos estudos mostra
grande frequéncia de pacientes que passaram somente por
cirurgia como tratamento, como o estudo de Bentz et al.", 12
com 77% dos pacientes, e o de Lajer et al.?, com 52,7%.
= 13.
CONCLUSOES
14.
Os dados desta pesquisa demonstram que sarcomas
de cabeca e pescoco sio tumores raros, que apresentam s
grande variedade histolégica, podendo acometer varias ’
localizacdes anatdmicas. Os individuos mais acometidos
foram homens adultos, da raca parda, na faixa etdria de 16.
20 a 59 anos, com idade média de 39,7. O tipo histologico .
predominante foi o rabdomiossarcoma e as localizacoes ’
mais comuns foram face e regiao cervical. A maior parte
dos pacientes foi de pacientes vivos sem evidéncia de 18.
doenga na ultima consulta. As formas mais comuns de
tratamento foram a combinacio de cirurgia+radioterapia 19
+quimioterapia e cirurgia + radioterapia. Por se tratar de
lesdes raras e pouco conhecidas, novos estudos epide-
miologicos devem ser realizados para que se aumente o 20.
conhecimento sobre a doenca.
_ ; 21.
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