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RESUMEN

Elleiomiosarcomalaringeo es un tumor extraordinariamente
infrecuente, constituyen menos de 1 % de las neoplasias
de la cabeza y el cuello en adultos, con menos de 50
casos descritos en la literatura mundial. Su diagndstico
es definitivo por inmunohistoquimica, con prondstico
incierto. Hasta la actualidad su tratamiento es quirtrgico.
Presentamos un caso clinico de paciente femenino de 50
afios,con diagnéstico de leiomiosarcomade laringe de bajo
grado, con tratamiento quirdrgico conservador y recaida a
los 2 afios, finalizando con laringectomia total. Revisamos
la literatura y casos similares; se discuten los avances en
terapia oncoldgica.
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SUMMARY

Laryngeal leiomiosarcoma is an extremely rare tumor,
constituting less than 1 % of the neoplasms of the head
and neck in adults, with less than 50 cases reported
in the world literature. Its diagnosis is definitive by
immunohistochemistry, with uncertain prognosis. Until
now treatment is surgical. Here is a new case, 50 years
female patient, diagnosed with leiomiosarcoma of the
larynx classified how low grade, with conservative surgical
treatment and relapse at 2 years,ending in total laryngectomy
is presented. We review the literature study similar cases,
and we discussion about the advances in cancer therapy.

KEY WORDS: Cancer, leiomiosarcoma, larynx,
immunohistochemistry, surgery.

INTRODUCCION

os leiomiosarcomas (LMS) son
neo-formaciones malignas que se
originan del musculo liso. Dado
que estos tumores pueden
originarse de la pared, tanto de grandes vasos
como de los pequeiios vasos, en teoria podemos
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hallarlos en cualquier parte del cuerpo y se
estudian dentro del conjunto de todos los tumores
malignos derivados del mesénquima. En cabeza
y cuello son menos frecuentes, debido a que no
existe proporcionalmente tanto musculo liso,
aunque por este motivo, se pueden encontrar en
esofago y trdquea y por supuesto, en los
numerosos vasos sanguineos de laregién. Dentro
de todos los sarcomas, los LMS escasamente
suponen una incidencia menor del 10 % .

Conceptualmente en cabeza y cuello, el
LMS puede aparecer como tumor primario o
metastasico. Dentro del territorio cabezay cuello,
en el lugar ® que con mayor frecuencia aparecen
casos de LMS es fundamentalmente en lamucosa
oral, la mandibula, los senos paranasales y en
tejidos blandos superficiales, como el cuero
cabelludo ®. También hay casos descritos,
aunque en menor nimero, en mucosa nasal,
en faringe y laringe “*. Los leiomiosarcoma
en laringe son muy escasos a nivel mundial,
hasta la actualidad solo contamos con reportes
de casos mundiales menores de 50 ©. En
cancer de laringe mas del 95 % corresponden a
carcinomas de células escamosasy el 5 % restante
comprenden los sarcomas, adenocarcinomas,
tumores neuroendocrinos, y otros.

El primer caso de LMS fue reportado por
Jacksonycol.,”en 1939y luego posteriormente
fue en 1941, por Frank DL ®, y desde entonces
el pilar angular como estrategia terapéutica
sigue siendo la cirugia, como todo sarcoma, con
reseccion quirdrgica con margenes adecuados,
y la extensiéon dependera de la lesién y su
localizacidn,asilograrun adecuado control local.
La radioterapia todavia se considera como una
terapia complementaria posoperatoria segun sea
el caso, la quimioterapia con escasos aportes.

A continuacién le presentaremos un caso
clinico tratado en nuestra institucién, de LMS.
Se revisa la literatura haciendo hincapié en
los problemas diagndsticos y las controversias
terapéuticas. Nuestro objetivo principal mostrar
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el comportamiento biolégico de esta neoplasia
maligna,de bajo grado a su consecuente recaida,
habiéndole ofrecido unacirugia 6ptimade control
local y conservadora a la paciente.

CASO CLiNICO

Se trata de paciente femenino de 50 afios de
edad, hipertensa,fumadora,con antecedentes de
traqueotomia a los 9 y 21 afios, no precisa causa
sin aportes médicos. Quien inicia enfermedad
actual hace 4 afios, cuando empieza a presentar
odinofagia, disfagia a soélidos y disnea que
progresa de grandes a pequenos esfuerzos.
Ingresa a la emergencia del Hospital Central de
Valencia (Ciudad Hospitalaria Enrique Tejera)
en agostode 2012,donde realizan traqueotomia,
por presentar insuficiencia respiratoria aguda;
ademads toman biopsia de tumor laringeo, por
este motivo es referida a este centro.

Ella acude por primera vez a nuestro centro,
por el servicio de cabeza y cuello, el 30/8/2012
donde se evidencia traqueotomia, con discretos
signos de inflamacion, no se palpan adenopatias
cervicales. A la laringoscopia indirecta, se
observa lesion exofitica papilomatosa en supra-
glotis, no se precisa su origen, sin aparente
compromiso de cuerda vocal. Trae consigo una
tomografia axial computarizada de cuello del
15/08/2012. Reporta imagen de gran LOE que
ocupa practicamente toda la laringe, se extiende
desde la epiglotis hasta el espacio supra-glético,
impresiona respetar las cuerdas vocales (Figura
1y?2).

Con nasofibrolaringoscopia (NFL) del
15/08/12 que concluye tumor de gran tamano
en supraglotis que cubre luz laringea casi en
su totalidad, no se logra visualizar las cuerdas
vocales (Figura 3).

Se solicitaradiografiade térax lacual muestra
normalidad, sin evidencia de enfermedad
metastésica (Figura 4).

Se recibe resultados de biopsia tumor
laringeo 12-03-918. Lesion polipoide de
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Figura 1 y 2. TAC donde se evidencia tumor en
supra-glotis, siendo sus medidas de 28 mm x 32 mm x
61 mm. Las cuerdas vocales impresionan conservan
su morfologia y densidad normal.

Figura 4. RX térax normal.

Figura 3. NFL se evidenciaimagen polipoide mévil,
que ocupa casi la totalidad de luz laringea.

aspecto epitelioide, sugestivo de sarcoma de
bajo grado (Figura 5). Por lo cual se decide
solicitar inmunohistoquimica a la biopsia
obtenida. Inmunohistoquimica 929-12:
hallazgos compatibles con leiomiosarcoma
epiteliode (amle positivo).

Figura 5. Biopsia.

Al revisar todos los estudios de la paciente,
incluyendo clinica y estudios de extension; se
decide llevar a quiréfano el 7 de noviembre
de 2012, donde los hallazgos fueron lesion
polipoideaenrepliegue aritenoepiglético derecho
que ocupa cara medial del seno piriforme, de 4
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cmaproximadamente. Se lerealizacervicotomia
lateral més faringectomia lateral con reseccion
de la lesion.

Biopsia definitiva 0701-12 de la cirugia
fue: lesién supra-gldtica derecha, sarcoma
fusocelular de grado histolégico intermedio.
Actividad mitética de 2 a 4 x 10 campos de
alto aumento. Compatible con leiomiosarcoma
epitelioide. Ligamento aritenoepiglético:
sarcoma fusocelular de grado histolégico
intermedio, bordes laterales y profundos sin
tumor.

Se decide en servicio mantener la conducta
sin anexar ningun tratamiento complementario
y mantenerla en vigilancia oncoldgica estricta,
con consultas sucesivas, valoracion clinica e
imaginolégica, se mantiene asintomatica hasta
el presente afilo cuando posterior a realizacion
de control, se evidencia enresonancia magnética
nuclear de cuello del 28/5/2014, lesién de
ocupacién de espacio a nivel de articulacién
cricoaritenoides lobulada de aproximadamente
2 cm que realza moderadamente con la
administracién de contraste con afeccidn
del miusculo laringo-faringeo y reduccién
de la luz faringea (Figura 6). Se solicita
nasofibrolaringospia la cual reporta: condicion
posterior a laringectomia supra-glética sin
evidencia de lesién, con colgajo mucoso que
ocupa el tercio posterior laringeo (Figura 7).

Se decide en el servicio llevar a quir6fano
a una laringoscopia directa y toma de biopsia,
donde se evidencia lesién tumoral encapsulada
de mucosa, bien delimitada, mévil que ocupa la
luz laringea, y se extiende a pared faringea. Se
toma biopsiay decide realizar traqueotomia. La
biopsia concluye sarcoma de bajo grado.

Actualmente paciente asintomatica en espera
de turno quirdrgico arealizar laringectomia total,
por el servicio de cabeza y cuello.
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Figura 6. Lesion lobulada de 2 cm, con captacion de
contraste y a nivel de articulacion cricoaritenoides.

Figura 7. Lesién compatible a colgajo cutdneo por
antecedente quirdrgico.

DISCUSION

La revision bibliografica en un caso
infrecuente como este, nos puede resultar muy
util para orientar nuestra actitud terapéutica.
El LMS se presenta en la quinta década de la
vida y la forma de presentacion es similar a los
carcinomas escamosos de laringe ©-!3,
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La aparicion del LMS es atipica, las causas se
desconocen,porque no se haencontrado relaciéon
entre el habito tabaquico o la ingesta de alcohol
y la aparicion de este tumor El factor prondstico
mads importante, inherente al tratamiento es
lograr una resecciéon completa. El grupo con
prondstico favorable incluye tumores grado I,
localizacién superficial y tamafio menor de 5
cm de didmetro. Con sobrevida a los 5 afios de
80 % a 90 %, siempre y cuando los margenes
quirdrgicos de reseccién sean negativos, como
lo fue también el caso presentado.

Segun autores @'V, el prondstico del LMS,
viene correlacionado con el tamafio y actividad
mitdtica, pero sobre todo con la profundidad:
pues mientras que las localizaciones superficiales
raramente metastatizan, las profundas de partes
blandas lo hacen en un 30 % de los casos.
Los factores predictivos de mayor riesgo de
recurrencia local fueron: positiva o incierta
reseccion de margenes, localizacién en cabeza
y cuello o en partes profundas del tronco,
pacientes mayores de 65 afios, histopatologia
de histiocitoma, neurogénico o epitelioide,
medida del tumor superior a 10 cm y el grado
histopatolégico.

Es dificil encontrar series amplias de LMS,
que nos orienten sobre el prondstico clinico, que
asegurael tratamiento quirdrgico,todos los casos
revisados mantienen la cirugia como principal
conducta,el dilema se presentaen ser conservador
o iniciar con una conducta radical, esto se debe a
lo dificultoso por la anatomia laringea de lograr
un adecuado manejo de los margenes quirdrgicos,
por lo que tenemos que recurrir al estudio en
conjunto de todos los sarcomas, aunque estos
constituyen, como sabemos, es un grupo de
enfermedades demasiado heterogéneo 2. La
radioterapia como tratamiento solitario, tanto
del tumor primario como de las metastasis, no
ha mostrado utilidad en las pocas ocasiones que
se ha utilizado. Y el tratamiento sistémico es
cuestionable los resultados y se dejan para casos

inoperables y metastasicos ®.

Podemos concluir que nos encontramos ante
un diagnéstico de LMS reciente y, por tanto, es
un caso clinico abierto. Se trata de un tumor raro
en el area cabeza y cuello. El patélogo sigue
siendo el principal protagonistaen el diagndstico
de los tumores, sea cual sea su origen. El area
cabeza y cuello es asiento de tumores raros
cuyo comportamiento es radicalmente distinto
segun su estirpe. El prondstico de estos LMS,
depende de la histologia, de la profundidad de
localizacién, del tamaiio, asi como de la posible
extensién en otros lugares del cuerpo.

La cirugia sigue siendo la terapéutica inicial
recomendada, hacerla funcional dependeréd de
la experiencia y los factores prondsticos. La
cirugia radical o laringectomia total ofrece el
mayor control local.
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