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RESUMEN SUMMARY

El leiomiosarcoma de laringe es una neoplasia extremada- Laryngeal leiomyosarcoma is a very rare malignant neo-
mente rara. El primer caso reportado de un leiomiosarcoma plasm. The first case of a laryngeal leiomyosarcoma was
de laringe fue en 1941 por Frank y hasta la actualidad se reported by Frank in 1994. Approximately 37 cases have
han reportado aproximadamente 37 casos. La been reported in the literature. Immunohistochemical
inmunohistoquimica y la microscopia electrénica son analysis and electron microscopic studies are essential
esenciales para lograr el diagnostico de certeza. A for diagnosis. We present the case of a 57 year old male
continuacion se presenta el caso de un paciente masculinowith a diagnosis of pleomorphic laryngeal leiomyosar-
de 57 afios con diagnéstico de un leiomiosarcoma pleo- coma treated surgically with total laryngectomy.

morfico de laringe, al cual, se le realiz6 como tratamiento

una laringectomia total.
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INTRODUCCION

| cancer de laringe corresponde al
2 % de todas las neoplasias repor-
tadas?. Mas del 95 % de todos los
tumores malignos de lalaringe son
carcinomas de células escamosas,
el resto son sarcomas, adenocarci-
nomas, tumores neuroendocrinos y otros tipos
Recibido: 20/09/2003 Revisado: 11/10/2003 @), Los sarcomas de Iaringe son extremadamente
Aprobado para Publicacion: 3011/2003 raros y corresponden a menos del 1 % de todas
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Leiomiosarcona de laringe - Juan Francisco Liuzzi y col. 157

aproximadamente 37 casts A continuacion En la biopsia del tumor se observd la
se presenta el caso de un paciente masculino depresencia de células fusiformes entrelazadas,
57 afios con diagndéstico de un leiomiosarcoma con gran cantidad de mitosis y pleomorfismo

pleomoérfico de laringe. nuclear (Figura 2) y se diagnostic6 un tumor
maligno de estirpe mesenquimal compatible con
CASO CLiNICO un fibrohistiocitoma maligno o un leiomiosar-
coma.

por presentar disfonia de 4 meses de evolucion.
Habia acudido a facultativo, el cual, le realiz6

una laringoscopia indirecta donde evidenciaba =
una lesion a nivel de laringe glética, por lo que | 1% 0
posteriormente se le practicé una laringoscopia g LT, 2

Paciente masculino de 57 afios quien consulto ﬁf‘
ol
7

e
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directa méas toma de biopsia del tumor, M K i
reportandose un carcinoma sarcomatoide, por ';,::;‘:,h‘:‘?#:. )

lo que es referid_o al Hospital Oncolc’:gic.o Padre . = . '-‘:.‘.i'ﬁ,rﬁnf'j'
Machado. El paciente erafumador en la juventud ) o -.-"-ﬁﬁ;

de 10 cigarrillos al dia por 20 afios hasta los 34 Gt BTN 5
afos.

Al examen fisico de ingreso no se palpaban Figura 2. Microfotografia de la lesién, donde se
adenopatias cervicales. En la nasofibroscopia evidencia células fusiformes entrelazadas, con gran
se evidenciaba un tumor laringeo exofitico que cantidad de mitosis y pleomorfismo nuclear.
obstruia en un 80 % su luz; ubicado en la glotis,
hacia la comisura anterior, ocupando ambos La inmunohistoquimica fue positiva para
ventriculos y, con poca movilizacion de ambas desmina y actina de musculo liso y negativa
cuerdas vocales (Figura 1). El resto del examen para proteina S-100 y queratina, y se confirmé
fisico no evidenciaba otras lesiones. el diagndstico histolégico de leiomiosarcoma

pleomarfico de laringe (Figura 3).

Figura 3. La inmunohistoquimica fue positiva para
desmina y actina de musculo liso y negativa para
proteina S-100 y queratina.

Figura 1. Nasofibroscopia donde se evidencié un
tumor laringeo. R: cuarda vocal derecha. L: cuarda
vocal izquierda. T: tumor.
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158 Leiomiosarcona de laringe - Juan Francisco Liuzzi y col.

La radiologia de térax se encontraba sin
lesiones. La tomografia axial computada del
cuello reportaba una lesion de partes blandas
ubicada en la comisura anterior de la glotis, de
aproximada-mente 2 cm de didmetro, sin
extension local o regional (Figura 4).

Figura 5. Fotografia de la pieza quirlrgica.
Laringectomia total. La lesion ocupaba casi la
totalidad de laluz laringeade 2,5cmx 1,5cmx1cm
de diametro, ubicado en la cuerda vocal derecha,
comisura anterior y ventriculo derecho.

Posterior al tratamiento quirdrgico se asocié
radioterapia externa como tratamiento adyu-
Figura 4. Tomografia axial computada donde se Vvante recibiendo un total de 6 500 cGy.
evidencia lesion de partes blandas ubicada en la A |os 27 meses del tratamiento quirdrgico,
comisura anterior de la glotis, de aproximadamente ge evidencié un tumor subcutaneo ubicado en la
2 cm de diametro. region infraclavicular derecha, el cual, fue
resecado en su totalidad con estudios de

Con el diagnéstico de un leiomiosarcoma anatomia patolégica y de inmunohistoquimica
pleomorfico de laringe se decidi6 realizar una 9due reportaron un leiomiosarcoma pleomorfico
laringectomia total. La decisién se tomé en Mmetastasicocon margenes libres. En vista de tal

base al tamafio de la lesion, la cual, ocupabaha‘”aZg0 se realiz6 una tomografia axial
casi la totalidad de la luz laringea, y al alto Ccomputadade térax con evidenciade unaimagen

grado histolégico que presentaba este tumor. €n €l 16bulo superior del pulmén derecho. Al
El hallazgo macroscépico en la pieza opera- paciente se le realizé una toracotomia derecha

: mas reseccion de dicha lesién con reporte de
toria fue untumorde 2,5cmx1,5cm x 1 cm de " P . . .
- . anatomia patol6gica de la pieza sin neoplasia.
diametro, ubicado en la cuerda vocal derecha

. . . "En conjunto con el Servicio de Oncologia
comisura anterior y ventriculo derecho, de con- _, s T .
. o ) . Médica se decidié6 no ofrecer guimioterapia
sistencia firme y color blanquecino (Figura. 5). . :
: - . . debido a los pocos resultados obtenidos en este
El examen microscopico reportdé un leiomio-

o T tipo de tumor.
sarcoma pleomorfico, el cual, se confirmé por )
estudios de inmunohistoquimica. Actualmente, el paciente presenta 8 meses

de seguimiento, sin enfermedad local, regional

La evolucién posoperatoria fue satisfactoria . .
0 a distancia.

egresando al segundo dia, sin complicaciones.
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DISCUSION pared posterior de la trdquea, reportandose
algunos casos en el tracto sino-nasal, cavidad

Los tumores mesenquimales malignos de oral, lengua, hipofaringe y eséfago cervi€al

laringe son extremadamente raros presentandose  L0S tumores de musculo liso son raros, tanto
entre 0,3 9% al 1% de todos los tumores ma“gnos en el tracto reSp|rat0r|0 inferior como superior
de laring€!39. De todos los sarcomas de laringe, (13, La patogénesis del leiomiosarcoma del tracto
el condrosarcoma es el mas comun: otros respiratorio esincierta; algunos autores sugieren
tumores menos frecuentes son los osteosarco-qué estos tumores se derivan del tejido
mas, fibrosarcomas y rabdomiosarconia® mesenquimal indiferenciado, de la tinica me-
En cuanto al leiomiosarcoma de laringe, es una dia de los vasos sanguineos o de las células

lesién mucho menos frecuente que otros sarco- Mioepiteliales en las glandulas submucosas del
mas laringeos. tracto respiratorio; algunos reportes en la

literatura rara vez refieren su origen como

En la casuistica del Hospital Oncolégico - )
P g Itumores radioinducido®.

Padre Machado se han diagnosticado, previo a

caso presentado en nuestra publicacion, sélo  El primero en reportar un caso de leiomio-
dos sarcomas de laringe, uno de ellos corres- sarcoma de laringe fue Frank en 1941Desde

pondia a un condrosarcoma y otro a un fibro- entonces se han reportado aproximadamente 37

histiocitoma malignd®. casos, con los dos ultimos casos publicados por
Paczona y col®, sin embargo, el diagnéstico

I definitivo del primer caso y de otros
subsecuentes pudieran ser debatidos, ya que, en

y, en el area de cabeza y cuello, corresponde ala!gunos} casos no se disponia Qe inmuno-
histoquimica, con el probable diagndstico

3 % 12, Los leiomiosarcomas aparecen a ) do d . d Ul
cualquier edad, pero son mélsfrecuentesdespuéseqUIVOCa 0 de un carcihoma de celulas

. : i (13)
de la tercera década de la vida y ocurren en fusiformes®s. _
igual proporcién en hombres y mujeréd La edad mas frecuente de presentacion del

En general, los leiomiosarcomas pueden ser Ide|olm|qzarcomade Larlng%es en Iatqgmtadecada
divididos en 3 grupos de acuerdo a su e lavida, aunque han sido reportados casos en

localizacién en el cuerpo. El primero de ellos se la_infancia. LaN mayoria de los pacrle.ntes €s
presenta en el tracto genital femenino, en las menor de 50 anos (con una (~adad minima d_e, 8
paredes gastrointestinales o retroperitoneo, es anos y una maxima de 87 afos) y Ia_ relacion
el mas frecuente de todos. El segundo grupo Sehqmb_re:mUJer, Con”a”g a otros tlpos_ de
presenta en los tejidos cutaneos y subcuténeos,Ie'om'os.'?rcomas’ €s de_ 4?1 No se ha deSCI’I,tO.
este grupo en particular posee buen pronéstico. asociacion entre este tipo de tumor y el habito
El dltimo grupo corresponde a los tumores de de fumar o el alcohdp.

etiologia vascular, los cuales se originan en las  La forma de presentacion clinica es similar
paredes de los vasds!®. Sin embargo, los al del carcinoma de células escamosas de laringe,
leiomiosarcomas también pueden localizarse con sintomas como disfonia, disnea, y en
en otros 6rganos y en varios sitios de las partes 0casiones disfagia y dolév.

blandas. En la region de cabeza y cuello, los  Cuando el tumor se ubica en la supraglotis
leiomiosarcomas usualmente se hallan los sintomas son sensacion de cuerpo extrafo,
localizados en los sitios que poseen musculo disfagia y otalgia; en cambio los tumores
liso, como en las paredes de las venas y lasgléticos, dependiendo de su tamafio y
arterias, en el musculo piloerector de la piel y la localizacién, pueden producir estridor y

Los leiomiosarcomas son neoplasias
malignas del muasculo liso que corresponden a
7 % de todos los sarcomas de partes blaffdas
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160 Leiomiosarcona de laringe - Juan Francisco Liuzzi y col.

diferentes grados de disnea. Mientras mayor Latincion inmunohistoquimica para musculo

sea la infiltracién tumoral, los sintomas liso es esencial para documentar la diferen-
obstructivos y compresivos seran de mayor ciacion muscular; puede haber positividad a la
intensidad®. desmina, a la actina especifica para musculo

Los leiomiosarcomas, como otras lesiones liSoy alavimentinay negatividad a la mioglo-
malignas de tejidos blandos, producen bina, miosina de musculo esquelético, queratina,
metastasis por via hematica hacia los pulmones antigeno epitelial de membrana y proteina S-

- . 1001,13,16,17
y el higado y lo hacen en una frecuencia del 30 -
% al 50 % de los casos, mientras que las  Otros métodos para el diagnostico son la
metastasis linfaticas tempranas son rars inmunorreactividad del antigeno nuclear de

A través de la laringoscopia indirecta o Ce€lulas proliferantes (PCNA) el cual puede ser
endoscépica se puede evaluar las caracteristicasde utilidad para conocer el potencial biol6gico
del leiomiosarcoma, el cual es usualmente un del tumor y diferenciarlo del leiomioma, asi
tumor submucoso; los tumores supragléticos €OMo la reaccién con proteina de resistencia a

son por lo general de base ancha y los gléticos Multidroga-1 (MDR-1) la cual puede ser nega-
son pediculado&?. tiva, aunque este aspecto no ha sido completa-

. iad®
Para conocer la extension del tumor puede mente estudiad®.

usarse una tomografia axial computada y/o  Uno de los principales diagnosticos diferen-
resonancia magnética nuclear, y asi, observarIaC'_ales_ que posee e_I Ielomlosar_coma es el
posible destruccién del cartilago laringeo o la |€iomioma. Los leiomiomas de laringe pueden
infiltracion del espacio paraglético y/o preepi- Ser dificiles de distinguir de los leiomiosarcomas
glético para poder planear el tratamieffto de bajo grado en ausencia de metastasis. La
En la histologia de esta rara lesion, se puede distincion entre estos tumores se hace en base al

observar que macroscopicamente es un tumort""r,:;\";ligo’CI pr:]eizto,rtr?orflslm\(j Sucle?r, ielulsrlidag,
de color rojo-grisaceo, de superficie lisa y ac a otica elevada y la presencia de

_ a o a0 N . .

encapsulado; al corte es liso en su superficie y mertast?sdli§ . ,Elticrlteéloldleimr?])i/orerpor:]tanual

posee diseminacién submucdsa para €l diagnostico del lelomiosarcoma es la
Al mi o | leiomi presencia de mitosis; segun Stout y M| los

5 mlcroscoplc; 0S elzlomlosar;:omgs Sil tumores benignos presentan 4 0 menos mitosis

observan como fasciculos entrelazados de . campo de alto poder mientras que los

células fusiformes. Las células tipicas son

_ leiomiosarcomas poseen mas de 4 mitosis por
alargadas, con abundante citoplasma y puede

. . . - campo de alto poder.
ser comdn [a presencia de celulas multi- Otros tumores que deben distinguirse del
nucleadas; existe también pleomorfismo q 9

nuclear, atipias, nucleos grandes picnéticos y Iem_mmsarcomason aguellosque posean cell_JIas
Mmitosis 1:512.14) fusiformes como los fibrosarcomas, rabdomio-

L . (a el . la | sarcomas, fibrohistiocitoma maligno, sarcoma
_La microscopla electronica y la Inmuno-  qjnqyia|, proliferacion fibrosa benigna, tumores
histoquimica han mejorado la exactitud en el

di b histoloai de | q neurales y carcinomas de células fusiformes
| '6‘_9”05‘12)00 Istologico de los sarcomas de (3.6 | g diferencia a veces es muy dificil, por
aringe %),

lo que se impone la realizacion de microscopia
La microscopia electronica es de utilidad electrénica e inmunohistoquimic®; asi

para evaluar la diferenciacion muscular, con la tenemos que el rabdomiosarcoma es positivo

presencia de filamentos paralelos de actina, para la tincién con desmina, mioglobina y

cuerpos fusiformes densos y vesiculas miosina de musculo esquelético y negativa para
pinocitéticas, desmosomas y miofibrill&$316) actina especifica para musculo liso. El
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fibrohistiocitoma maligno es positivo a alfa-1- En cuanto al uso de la radioterapia, se ha
antiquimiotripsina, alfa-1-antitripsina y a des- descrito que estos tumores no son muy radio-
mina focalmente, y negativa para miogloBitfa sensibles, sin embargo la radioterapia utilizada

Debido a lo poco comin de los leiomio- €n forma postoperatoria puede permitir una
sarcomas de laringe, existe poca informacion eseccion quirirgica mas conservadora®.
sobre una modalidad terapéutica efectivay poca EIl uso de la radioterapia como tratamiento
estadistica sobre la sobrevidda Como no primario posee un valor limitado y no ha tenido
existen estudios sistematicos de sarcomas debuenos resultados. Manaray cé¥, reportaron
cabeza y cuello, los lineamientos en el el caso de unleiomiosarcoma laringeo con una
tratamiento se extrapolan de aquellos de las probable metastasis a nivel yugulodigastrico, el
lesiones de extremidades. El tratamiento de cual, rechazé la posibilidad de cirugia por lo
estas lesiones se basa en lareseccion adecuadague recibid radioterapia sin obtener respuesta
usualmente seguida por radioterapia. En tumoral.

ocasiones es imposible obtener margenes  E|valor de la quimioterapia es cuestionable
amplios de reseccion y es por esta razon que por |a poca sensibilidad que el leiomiosarcoma
casi todos los pacientes deben recibir radio- presenta a ésta El rol de la quimioterapia
terapia posoperatorié®. adyuvante posterior al tratamiento quirargico
Lacirugiaeslabase fundamental de laterapia es controversial presentando desacuerdos en
del sarcoma de laringe, siendo la reseccidn series actualesy en estudios aleatorizadl®&s (
quirurgica con margenes adecuados el principal Eluso de la misma para la paliacién en presencia
tratamiento®. de enfermedad metastasica posee una mayor
La extensién de la cirugia dependera de la Utilidad, pero mucha de esta evidencia esta
localizacion de la lesién y del grado de basadaenlosregimenes de quimioterapia usados
diferenciacion. La laringectomia total es el €n leiomiosarcomas abdominafés
tratamiento mas agresivo que asegura margenes El prondstico del leiomiosarcoma es impre-
negativos. Los cirujanos de cabeza y cuello decibley se relaciona con varios factores, entre
prefieren este tipo de reseccion como manejo ellos el grado de diferenciaciéon histoldgica, el
inicial en mas de una tercera parte de los casostamafio tumoral, la actividad mitotica, la
publicados®. presencia de margenes libres de tumor posterior

En tumores pequefios y con invasion limitada, @ la cirugia y la presencia de metastasis
al igual que en el carcinoma de células regionalesy a distancia.
escamosas, existe la posibilidad de resecciones Aungue los sarcomas sean de bajo grado
parciales, asi como larealizaciéon de una cirugia pueden metastizar o recurrir localmente muchos
transoral con la remociéon del tumor con afios después del tratamierte'c.
reseccién endoscépica con laserolarealizacion  wyile y col. @, determinaron que el tamafio
de una cirugia conservadora a través de unatymoral del leiomiosarcoma es uno de los

laringectomia parcia?*?. indicadores mas importantes para conocer su
Chen y col.®®, describen la realizacion de comportamiento tumoral, aunque es amplia-
una hemilaringectomia vertical mas radioterapia mente aceptado que, la cantidad de la actividad
como un abordaje quirurgico conservador, con mitética es el criterio mas correcto para predecir
un buen resultado postoperatorio. la posibilidad de metastasis de un leio-

. ., . . H 11
La diseccién ganglionar cervical es general- Miosarcomat.
mente innecesaria y sélo esta indicada cuando La incidencia de recurrencia local, regional
existe enfermedad ganglionar cervi€af 20, y a distancia es mas baja que la reportada en
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162 Leiomiosarcona de laringe - Juan Francisco Liuzzi y col.

otros sitios de cabeza y cueltoy, puede verse A diferencia de los sarcomas ubicados en
varios afios después de la terapia inicial, por lo otros sitios en los que los pacientes fallecen por
gue los pacientes con leiomiosarcoma requieren enfermedad metastasica diseminada, en el area
de un seguimiento prolongado clinico y de cabezay cuellola causa de muerte se asocia
radiologico 329, La recaida en los ganglios afallalocal, lacual puede ocurrirhastaenun4l
regionales puede ocurrir tardiamente en un 10 % a los 5 afio§?.

% a 15 %®. Dos pacientes reportados por  predecir el prondstico final del leio-
Kleinsassery Glan2?, presentaron enfermedad miosarcoma es dificil, ya que s6lo hay un
CerVicaI; en el primer paCiente éstas ocurrieron paciente con un Seguimiento mayor a los 5 afios
dos afios después de la cirugia y la radioterapiaen |a litera-tur&.

con la presencia de verdaderas metéstasis
ganglionares, muriendo el paciente tres meses
después por enfermedad diseminada; el segundo
paciente desarrollé dos recurrencias en la piel y
en las partes blandas del cuello. Kawabe y
Kondo ©@®, publicaron un caso de un paciente
guien murié 4 afios después del diagnostico de
leiomiosarcoma de laringe con metastasis cer-
vical y pulmonar.

En conclusién, el leiomiosarcoma de laringe
es una entidad patolégica muy rara, cuyo
diagnostico definitivo se alcanza con el uso de
la microscopia electrénica y la inmuno-
histoquimica para poder diferenciarlo de otros
tumores de células fusiformes. La base del
tratamiento es la cirugia y la extensién de
reseccion, la cual podria ser parcial o total,
dependera del tamafio de la lesion y de su grado

La sobrevida actuarial reportada en algunas de diferenciacion. El empleo de la radioterapia,
series de los sarcomas de cabeza y cuello enpor |0 general, es en el posoperatorio, sobre
general es del 62 % a los 5 afios, siendo pobre sitodo si la cirugia efectuada es parcial, siendo
se les compara con los sarcomas de otros sitiosjneficaz el uso de la radioterapia primaria. La
22, Algunas series hacen la comparacion entre quimioterapia es de poco uso como terapia
la sobrevida de los sarcomas de cabezay Cue”0adyuvante y es de mayor utilidad cuando se
y la que se presenta en otros sitios como en lasemplea como tratamiento paliativo de las
extremidades observandose una sobrevida demetgstasis. El prondstico del leiomiosarcoma
49 % vs. 55 % a los 5 afios, siendo peor el de |aringe es impredecible y la mayoria de los
prongstico en los sarcomas de cabezay cti®llo  pacientes fallecen por recaida local o regional.
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