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RESUMEN

Objetivo. Los sarcomas sinoviales son tumores de origen mesenquimal
que pueden localizarse en cualquier parte del cuerpo. Los sarcomas a
nivel de cabeza y cuello son raros, ya que representan aproximadamente
el 1 % de todas las neoplasias malignas en esta localizacién. La ubicacién
de esta patologia representa un reto terapéutico, tanto para el manejo
quirtrgico como para la radioterapia, dada la morbilidad y el riesgo de
lesién de las estructuras adyacentes al tumor. Nuestra serie de casos tiene
como propdsito compartir la experiencia de cuatro pacientes tratados
con radioterapia en el Instituto Nacional de Cancerologia, haciendo una
correlaciéon de la presentacién clinica, imaginoldgica e histopatolédgica y
la respuesta al tratamiento. Métodos. Serie de 4 casos con diagndstico de
sarcoma sinovial de cabeza y cuello, tratados con (SE) radioterapia y basados
en los desenlaces clinicos reportados en las historias clinicas. Resultados. Los
pacientes tenian entre 21 a 48 afios (media de 38 afios), con predominio del
sexo masculino. Dos de los pacientes tuvieron afectacion en la hipofaringe.
Tres pacientes tuvieron una supervivencia libre de recaida entre 4 - 6 afos.
Uno de los pacientes fallecié por progresién de la enfermedad durante el
primer afo de seguimiento. Conclusiones. Consideramos que la serie
gue presentamos apoya el tratamiento con radioterapia en los sarcomas
sinoviales de cabeza y cuello, consiguiendo control local con seguimientos
de hasta 6 afos, y sigue siendo una opcién para un correcto tratamiento
curativo. Disminuyendo la probabilidad de recidiva local y con un buen perfil
de toxicidad.

Palabras clave: sarcoma sinovial; neoplasia cabeza y cuello, radioterapia;
enfermedad rara; tratamiento (Fuente: DeCS - BIREME).

ABSTRACT

Objective. Synovial sarcomas are tumors of mesenchymal origin that can
arise anywhere in the body. Sarcomas of the head and neck are uncommon,
accounting for approximately 1 % of all malignant neoplasms in this location.
Itis a therapeutic challenge both for surgical resection and radiation therapy,
given the morbidity and risk of injury to the structures adjacent to the tumor.
The purpose of our case series is to share the experience of four patients
treated with radiotherapy at Instituto Nacional de Cancerologia, making
a correlation of clinical, imaging, and histopathological presentation and
the response to treatment. Methods. Four patients with a histologically
confirmed diagnosis of synovial sarcoma of the head and neck treated with
radiation therapy are described, emphasizing local control and treatment-
associated morbidity reported on medical records. Results. Patients were
between 21 and 48 years old (median 38 years), with male predominance.
Two of the patients had hypopharyngeal involvement. Three patients had
relapse-free survival between 4 to 6 years. One of the patients died due
to disease progression during the first year of follow-up. Conclusions. We
consider that our case series supports radiotherapy treatment in synovial
sarcomas of the head and neck, showing local control at ups to 6 years, and
it is an option for curative treatment, decreasing the probability of local
recurrence with an adequate toxicity profile.

Keywords: Synovial sarcoma; head and neck neoplasms; radiotherapy; rare
diseases; therapy (Source: MeSH - NLM).
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INTRODUCCION

Los sarcomas son una variante rara que representan
apenas el 1 % de todas las neoplasias malignas a nivel de
cabezay cuello ™. El sarcoma sinovial es un subtipo de
tumor maligno que se origina del tejido periarticular o
de las células madre mesenquimales de otras partes del
cuerpo 3, En 1954, Jernstrom informé el primer caso de
sarcoma sinovial de cabeza y cuello (SSCC) “; actualmente
representan hasta un 10 % de todos los sarcomas primarios
de cabeza y cuello ®. A menudo se localiza en los planos
parafaringeo, retrofaringeo y prevertebral, desde la base
del craneo hasta la hipofaringe ©, siendo esta ultima la
localizacién mas comun. Estas localizaciones se asocian
con diversos grados de complejidad para la reseccién
quirdrgica, y con importante morbilidad asociada al
tratamiento con radioterapia”.

En comparacién con otros sarcomas sinoviales, se
cree que los localizados a nivel de cabeza y cuello
tienen un mayor potencial de metastasis regional y
a distancia, siendo la via hematdgena la forma mas
comun de diseminacién; con frecuencia metastatizan
a los pulmones y se asocian con tasas de supervivencia a
10 aflos menores al 50 % ®9, A continuacidn, se presenta
el caso clinico de 4 pacientes diagnosticados y tratados
en el Instituto Nacional de Cancerologia, haciendo una
correlacién de la presentacion clinica, imaginolégica e
histopatoldgica, y la respuesta al tratamiento multimodal
desde el enfoque de la radioterapia.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Se presentan 4 pacientes con diagnéstico de SSCC, sin
antecedentes de importancia adicionales, los cuales se
trataron con radioterapia externa de intensidad modulada
(IMRT, por sus siglas en inglés). Para ello se realizaron
imégenes de simulacion de tratamiento con tomografia,
obteniendo cortes de 3 mm, desde el vértice hasta el
torax. Los pacientes fueron posicionados en decubito
supino e inmovilizados con mascara termoplastica facial,
para lograr una radioterapia precisa y reproducible.

Se realizé fusion con imagenes de resonancia magnética
para determinar con mayor precision el volumen a tratar.
La delimitacion de los volimenes del plan de tratamiento
(PTV, por sus siglas en inglés) se determiné agregando
un margen geométrico de 0,5 cm al volumen tumoral
clinico (CTV, por sus siglas en inglés), para contrarrestar
las incertidumbres de posicionamiento del paciente
durante el tratamiento. En cuanto a la evaluacién del
plan de tratamiento, se definié una cobertura minima
del 95 % del PTV con al menos el 95 % de la dosis de
radiacion total prescrita. Las dosis totales de radiacién
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administradas estuvieron entre los 6000 - 6600 cGy al
volumen tumoral.

El primer caso corresponde a un paciente masculino
de 48 afos, con diagnostico en agosto/2017 de sarcoma
sinovial monofésico en hipofaringe, T3NOMOGS3 (estadio
[1). Se le realiz6 hemilaringectomia supraglética ampliada,
faringolaringectomia y vaciamiento ganglionar cervical
radical. Con tumor de 55 mm, en contacto directo con
carétida interna y yugular; se definié realizar radioterapia
adyuvante, 33 fracciones de tratamiento, hasta una dosis
total de 6600 cGy concomitante con quimioterapia
esquema MAI (mesna, adriamicina, ifosfamida),
homologando el tratamiento de sarcomas profundos
de alto grado en otras localizaciones y el tratamiento
de los carcinomas de cabeza y cuello. En el seguimiento
hasta el 2018, el paciente se encontré asintomatico, sin
complicaciones, sin visualizacion de lesiones recurrente/
persistentes durante la evaluacién con fibrobroncoscopia.

El segundo caso corresponde a un paciente masculino
de 42 aios, con diagnéstico de sarcoma sinovial bifasico
en hipofaringe (IA), quien fue llevado a laringectomia
radical mas vaciamiento cervical en el (SE) 2014. La
patologia reporté compromiso de tejidos blandos
perilaringeos y cuerda vocal izquierda. Recibié manejo
adyuvante con radioterapia externa, técnica IMRT con
30 fracciones hasta 6000 cGy, finalizadas en el 2014.
En el seguimiento imagindlogico a octubre/2020 con
cambios postquirdrgicos, sin signos de recaida tumoral
local, considerado como buena respuesta al tratamiento.

El tercer caso corresponde a una paciente femenina de
21 afos, con cuadro de masa cervical derecha, llevada a
tumorectomia el octubre/2014 con patologia compatible
con sarcoma sinovial pT2aNxMxG3 (estadio Ill). Recibe
tratamiento adyuvante con radioterapia externa técnica
IMRT 6000 cGy en fraccionamiento de 200 cGy, finalizando
en junio/2015. Con adecuada evolucién, con mucositis
severa controlada con férmula magistral. En seguimiento
clinico e imaginoldgico en julio.2019 sin evidencia de
recaida local.

El cuarto caso corresponde a un paciente masculino
de 42 ainos, con sarcoma sinovial de parétida derecha,
irresecable, tratado inicialmente con quimioterapia (MAI)
y radioterapia IMRT con dosis de 6600 cGy, finalizadas
en diciembre.2017. Se evidencia progresion de la
enfermedad, tanto a nivel local como hepatica, por
lo cual se decidié realizar cambio de quimioterapia
a trabectedina y pazopanib. En enero 2018 ingresa a
urgencias por cuadro ictérico en mal estado general y
fallece dado estado oncolédgico avanzado.
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DISCUSION

Nuestra serie de casos tiene como objetivo compartir la
experiencia de cuatro pacientes diagnosticados y tratados
con éxito en el Instituto Nacional de Cancerologia, Bogots,
Colombia; y expresamos los desafios de la condicion
descrita y la rareza de la enfermedad, asi como la respuesta
al tratamiento basado en radioterapia, quimioterapia
o cirugia.

La literatura médica sobre SSCC es limitada; por
lo tanto, las recomendaciones de tratamiento se
basan principalmente en la extrapolacién de ensayos
realizados en sarcomas de las extremidades. La cirugia
con reseccion local amplia sigue siendo la piedra angular
del tratamiento con intencion curativa, pero, a menudo, es
dificil lograr margenes amplios, requiriendo radioterapia
y quimioterapia adyuvante %, No se conocen factores de
riesgo asociados; no obstante, la mayoria de los pacientes
son adultos jévenes, con predominio del sexo masculino,
con una relacién 2:1 (hombre: Mujer) "; y una mediana
de edad al momento del diagnoéstico de 30 afos.

En el andlisis de las caracteristicas clinicas de los
pacientes de nuestra serie se evidencia que tenian
edades entre 21 a 48 afios (media de 38 afios), con
predominio en el sexo masculino. Dos de los pacientes
tuvieron afectacion en la hipofaringe, siendo el sitio
mas comun de presentacion descrito en la literatura
médica “; uno con localizacién de glandula parétida y
otro a nivel paracervical.

El tratamiento mas comun fue la cirugia, seguida de la
radioterapia en tres de los casos descritos. La decision de
llevar a los pacientes a adyuvancia estuvo basada en: el
tamano tumoral, el grado histoldgico, la edad, el sexo, el
estado de los margenes quirdrgicos y la dosis de radiacion,
que han sido catalogados como factores indicadores
de prondstico en sarcomas de otras localizaciones y
de otras histologias de cabeza y cuello '*'%, La tasa de
supervivencia global a 5 afios se encuentra en un rango
entre 40 - 50 % "y las tasas de recurrencia a 2 afos
después de una cirugia éptima y radioterapia se reportan
en un 50 %, aproximadamente 9,

Al realizar seguimiento clinico e imaginoldgico, tres
pacientes tuvieron una supervivencia libre de recaida
entre 4 y 6 aios. Uno de los pacientes fallecié por
progresion de la enfermedad durante el primer afio
de seguimiento.

Los resultados clinicos reportados en nuestros pacientes
demuestran una respuesta exitosa a la terapia propuesta,
con buen control de la enfermedad, inclusive en este tipo
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de SSCC que se supone que tendria un comportamiento
agresivo. Consideramos que la serie que presentamos
apoya el tratamiento con radioterapia adyuvante o
en concomitancia con quimioterapia para los SSCC,
consiguiendo un control local de la enfermedad en el
seguimiento de hasta 6 aflos, dado que es una opcién
terapéutica con intencién curativa con un buen perfil
de toxicidad.

Conclusiones

El sarcoma sinovial con localizacién en cabeza y cuello
plantea un desafio, tanto diagndstico como terapéutico,
que requiere estudios enfocados a la estandarizacion,
tanto en el manejo quirdrgico, quimioterapéutico y
radioterapéutico, con el objetivo de obtener el mejor
control local con los menores efectos secundarios posibles.
En ese sentido, nuestra serie de casos ilustra el beneficio
de incorporar la radioterapia externa como herramienta
fundamental para el tratamiento de pacientes en este
espectro de patologia.

Finalmente, se invita a los lectores y potenciales
investigadores a desarrollar protocolos de investigacion
centrados en la integracion de la radioterapia como
parte del tratamiento multimodal de esta patologia,
para esclarecer su impacto terapéutico y posibles efectos
adversos a corto y largo plazo, asi como los posibles
efectos asociados al mismo.
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