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Introducao

- Sao neoplasias raras de origem meso&mig\
-Sua incidéncia anual nos E.U.A € menor que'
10.000/ano ‘
-15% dos casos ocorrem na regiao da CP "
-Correspondem a menos de 1% dos canceres 4
desta regiao

-Tratamento em centros de referéncia
-Grande defeito cosmeético e funcional -

-
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Introducao

-A classificacao é reproduzivel para tumées Iwm
diferenciados
- O sarcoma de partes moles mais comum éo
fibrohistiosarcoma maligno ‘
-Diferenciacao miogénica dar prognostlco plor
relacao a recidivas
-O rabdomiosarcoma e o angiosarcoma incidem na
regiao da face e couro cabeludo -
-O hemangiopericitoma na regiao nasosinusal

- . 4
-0 dermatofibrosarcoma protuberantes na regiao
dérmica

‘em
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Fatores etiologicos

- Exposicao a radiacao, incidéncia apos
quimioterapia em criancas com leucemia
-Exposicao quimica

-Rabdomiossarcoma associado a anormalidades
no trato urinario

-Risco de malignizacao na neurofibromatose 1
-Osteossarcoma em pacientes com D. Paget,
displasia fibrosa,

-Gene Rb aumento incidéncia de sarcomas de
partes moles e 6sseos

-Alteracoes no gene pS53 em familias com
sindrome de Li-Fraumeni
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Angiosarcoma

-E um tumor raro de alto grau de maligneade‘:om
origem nas ceélulas do endotelio vascular ,
-Compreendem menos de 0,1% dos canceres p(e
CP Pl

- 15% dos angiosarcomas cutaneos ocorrém na
regiao da CP '

-03 subtipos histologicos: angiomatoso (canais
vasculares), células fusiformes e indiferenciado:

(padrao solido) J
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Rabdomiossarcoma

-Sarcoma mais comum na faixa etaria pﬁa’trica
-Histologia- presenca de células com estrias
dentro do citoplasma fibrilar de formato fusiforme
- Imunoistoquimica- marcadores para celulas

miogénicas > 8 7
-Subtipos embrionario (70% dos casos), alveolar
(cerca de 20% dos casos) .
- No embrionario existe anormalidade no

cromossoma 11 e no alveolar translocacoes
R
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Dermatofibrosarcoma Protuberante
-Lesao bem circunscrita
-imunoistoquimica-CD34 sugere diferenc
neural

¥

= - <

-Presenca de translocacao cromossomica e P
produtos geneticos :
- - RN

Sarcoma sinovial “

-Caracteristicas histologicas nao usuais
-Apresenta tipicamente translocacao no t(x;1 8)‘
com fusao de genes SSX1 e SYT em 2/3 dos casos

podendo apresentar fusao do SSX2 e o SYT )
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Sarcomas Osseos

Osteossarcoma fé, '
-Originado de tecido osteoblastico o
-As celulas malignas demonstram conter fosfafase
alcalina b

- Pode ser de alto e baixo grau > 8 7
- O osteossarcoma é mais freqiiente em ossos
longos, na CP a mandibula e a maxila saoos »
0sso0s mais afetados

-Na CP 1/3 sao de baixo grau
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Crondrossarcomas

, e o,

-10% dos tumores 6sseos e
-Varias séries com aumento na incidencia” do
crondrossarcoma de 1 até 12 % -8

-60% crescem no tecido 6sseo da CP e mandibula
sendo nesta a incidéncia de 8%, quase Y%
crescem nas cartilagens laringotraqueais .
-Muitos tumores sao invariavelmente de baixo grau

-Metastase a distancia eé quase excepcional.
1
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Sarcoma de Ewing

-RaronaCPcercade 2 a1% &
-Origem mesenquimal ‘ ve
-Diagnostico por microscopia, -
imunoistoquimica e analise citogenetica . &
-Glicose detectada pela reacao do acido de™ .
Schiff ‘
-imunoistoquimica presenca glicoprotéeina 2
MIC-2 ou CD-99

-80% dos Ewings exibem translocacao

i1(11;22) (924;q12) entre o EWNS gene no 1
cromossoma 22 e o FLI1 no cromossoma 11
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Diagnostico

-Historia clinica
Predisposicao geneética e exposicao a
agentes cancerigenos
Avaliacao de crescimento dos neurofibromas
Dor e deformidade exuberante na doenca de

Paget

-Exame clinico
Avaliar invasao profunda
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Exames Complementares

-Biopsia incisional X biopsia excisional
-PAAF

-TC e a RMN sao muito utilizadas
-Angiografia

-PET SCAN

-Cintigrafia com tecnécio

-A biopsia de medula 6ssea é necessaria nos
rabdomiossarcomas

-Analise do liquor em lesdoes parameningeas.



Sarcomas em Cabeca e
Pescogo

Estadiamento TABLE 30.5 International Union Against Cancer (UICC) and
American Joint Committee on Cancer (AJCO) TNM
Classification (6th Edition) of Soft Tissue Sarcomas

Primary tumor (1
TX Primary tumor cannot be assessed
TO No evidence of primary tumor
T1 Tumor 5 cm or less in greatest dimension
T1a superficial tumor
T2b deep tumor
T2 Tumor more than 5 cm in greatest dimension
T2a superficial tumor
; T2b deep tumor
gegional lymph nodes
NX Regional lymph nodes cannot be assessed
& NO No regional lymph node metastasis
N1 Regional lymph node metastasis
istant metastasis
MX Distant metastasis cannot be assessed
MO No distant metastasis
= M1 Distant metastasis
Blage grouping
: Tla, ibf2a, 2b NO
Tla, 1b} 2a NO
T2b NO
Any T N1
Any T NO

ated exclusively above the superficial fascia without
leep tumor is located either exclusively beneath the

cial to the fascia with invasion of or through the fascia, or
eath the fascia.

I'NM classification of malignant tumours, 6th ed. New
and Greene FL, Page D, Norrow M, et al. AJCC cancer
New York: Springer, 2002.

-_——— -
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Estadiamento

JMABLE 30.8 International Union Against Cancer (IUCC) and
' American Joint Committee on Cancer (AJCC) TNM
Classification (6th edition) of Bone Sarcomas

Pri ary tumor (T)
B TX Primary tumor cannot be assessed
L TO No evidence of primary tumor
B.T1 Tumor (maximum dimension) <8 cm at time of diagnosis
£ T2 Tumor (maximum dimension) >8 cm at time of diagnosis
13 Skip metastases—two discontinuous tumors in the same
bone with no other distant metastases
ggional lymph nodes (N)?
©NX Regional lymph nodes cannot be assessed
NO No regional lymph node metastasis
N1 Regional lymph node metastasis to be considered
‘ equivalent to distant metastatic disease (see M1b below
Distant metastasis (M)
£ MX Distant metastasis cannot be assessed
' MO No distant metastasis
M1 Distant metastasis
M1a, Lung only metastases
M1b, All other distant metastases including lymph
nodes
Blage grouping
Stage 1A G1,2 T1 NO
b Stage 1B G1,2 T2 NO
Stage lIA G3,4 T1 NO
I Stage 11B G3.,4 T2 NO
Stage 111 Any G T3 NO
B Stage IVA Any G Any T NO
I Stage |VB Any G Any T NO/N1
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Tratamento

-Cirurgia

-Cirurgia + Radioterapia
-Radioterapia pré ou pos operatoria
-Tele ou braqueterapia

-Associacao a quimioterapia
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HEAD AND NECK MASS

v

HISTORY AND PHYSICAL EXAMINATION

v

BIOPSY DIAGNOSIS

Y

HISTOLOGY REVIEW

Establish histologic subtype and grade
Establish microscopic margin status of excisional biopsies

EXTENT OF DISEASE EVALUATION

MRI or CT scan of head and neck
Chest x-ray for low, Intermediate and T1 high grade lesions
Chest CT for other lesions

Y Y

Metastat i Metastatic staging
negr;i?:g i mmltlve, including
. lymphadenopathy

Localized primary STS ‘
Assign AJCC/UICC TNM category [ *Curable’' metastasis |

v

‘ + |7Consider metastasectomy I

Surgery alone for Function sparing Radical surgery +/-RT
very favorable presentations surgery + RT for unfavorable presentations
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