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Presentacion de un caso de sarcoma maligno
laringeo, tratado mediante laringotomia
transversa y revision de la literatura.
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Resumen. Los sarcomas de la laringe son neoplasias que constituyen me-
nos del 1% de los tumores malignos, y su tratamiento habitual es quirirgico
que incluye la laringectomia parcial o total y la cordectomia endoscépica con
laser, con recurrencias de hasta 20%. Debido a experiencia positiva en nuestro
pais con la laringotomia transversa en casos de aritenoidectomia para tratar
paralisis bilateral de las cuerdas vocales como consecuencia de tiroidectomia
total, el propésito de este reporte fue el de informar el resultado obtenido con
esta técenica de laringotomia transversa a un caso raro de sarcoma glotico en
un médico de 47 afios que tenia cuatro meses de disfonia moderada sin dis-
nea, disfagia ni estridor y sin historia de radioterapia o quimioterapia previas.
La lesion fue evaluada por endoscopia y tomografia laringea que mostraron un
tumor del lado derecho de la glotis de 3 a 4 em de tamano no ulcerado. El in-
forme patolégico fue de un fibrohistiocitoma maligno. Cinco anos después el
paciente estd bien y sin evidencia de enfermedad.
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Abstract. Sarcomas of the larynx are rare neoplasmas that consitute less
than 1% of laryngeal malignancies, and their usual treatment is surgery in-
cluding partial and total laryngectomy and endoscopic laser cordotomy with
reported 20% recurrence. Due to previous positive experience from
transversal laryngotomy in patients who underwent aritenoidectomy to treat
bilateral cord paralysis after total thyroidectomy, the purpose of this work was
to report on the surgical treatment of this rare case with such technique.
Thus, a 47 year-old physician who complained of hoarseness for four months
without dyspnea, stridor, or dysphagia and with no history of irradiation or
chemotherapy was operated after both endoscopic and tomographic studies
showed a 3 to 4 cm glotic tumor in its right side, with no ulceration. The pa-
thology proved to be malignant fibrous histiocytoma. Five years after surgery

the patient is alive with no evidence of disease.
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INTRODUCCION

Desde que Stout describié y acuiié el
término  “Fibrohistiocitoma  maligno”
(FHCM) hace mas de medio siglo (1), se
han descrito algunas series con pocos casos
de esta patologia, y es considerado como la
forma mas comun de sarcoma del adulto
(2-4). En el area de la cabeza y el cuello se
ubican aproximadamente el 10% de la tota-
lidad de los sarcomas de partes blandas del
cuerpo (3, 5, 6). Los sarcomas son un gru-
po raro neoplasias, y constituyen menos de
1% de las neoplasias de la cabeza y el cuello
en adultos (2-4). Estos tumores se derivan
de tejido blando mesodérmico con gran va-
riedad de formas clinicas debido a varios ti-
pos de clasificaciones patoldgicas (5). Su
causa no es bien conocida y parece estar re-
lacionada a exposiciones de radiaciones io-
nizantes en altas dosis. Igualmente no se

han determinado otras influencias ya sean
virales, habito de fumar, mutaciones o am-
plificaciones genéticas en su etiologia
(7-9). Asi mismo, los sarcomas tienen un
comportamiento variable, que depende de
su tipo, variedad histolégica, grado y sitio
de presentacién. Sin embargo, adquieren
un patréon de diseminacion local agresiva,
diseminacion paralela a estructuras anato-
micas y la via hematdgena sobre todo hacia
los pulmones (2-4, 10, 11).

El FHCM usualmente se desarrolla en
los adultos y la localizaciéon mas frecuente
esta en las extremidades y el retroperito-
neo, pero 3 a 10% de los casos se consiguen
en la cabeza y el cuello. El sitio mas comtin
en el tracto acrodigestivo es la zona sinona-
sal en aproximadamente el 30%, de los ca-
sos en la cavidad oral 5 al 5%y 10 a 15% se
ubican en la laringe (2, 4, 12). Barnes y col.
(2) reportaron 12 pacientes con FHCM de
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la cabeza y el cuello, de los cuales 4 se ori-
ginaron en el tracto sinonasal, 2 en la cavi-
dad oral y 1 en la laringe. Este tipo de neo-
plasia del tracto aerodigestivo superior, al-
gunas veces aparece en adultos jovenes y es
raro en ninos y los sintomas estan relacio-
nados con la localizacion y tamano del tu-
mor (13). Asi mismo, Penzin y col. (12), re-
portaron 7 mujeres y 2 hombres con FHCM
de la cabeza y el cuello, con localizacion
mas frecuente en el drea sinonasal, y en
otra revision de la literatura se consiguie-
ron 16 pacientes con localizacion laringea y
con edad promedio de 40 anos, y 12 de
ellos eran en hombres (14); una revisién en
China mostré 1.389 pacientes con cidncer
de laringe, de los cuales 10 fueron sarco-
mas y 1 solo caso de FHCM fue en un hom-
bre de 70 anos (10).

La cirugia es la piedra angular del tra-
tamiento en estos casos. La reseccion radi-
cal del tumor con o sin radioterapia
post-operatoria, es el tratamiento mas em-
pleado. La quimioterapia se ha dejado para
recidivas locales extensas y metastasis (4,
14). Desafortunadamente en algunas oca-
siones, la localizacion dificulta la reseccion
adecuada con margenes amplios tridimen-
sionales, con el consecuente alto indice de
recurrencias locales (9, 10, 14).

En Venezuela, la primera laringotomia
transversa la realizaron Garriga-Michelena y
col. en 1995 (15), para llevar a cabo una
aritenoidectomia en vez de una aritenoido-
pexia en un paciente con paralisis bilateral
de cuerdas vocales postiroidectomia total, y
basado en esta experiencia se empezo a uti-
lizar esta técnica operatoria en el Servicio
de Cirugia Oncolégica del Hospital Univer-
sitario de Maracaibo (Venezuela). Por lo an-
tes expuesto, el propoésito de este reporte
tiene la doble intencion de agregar otro
caso muy raro de este tipo de tumor malig-
no a la literatura existente, y de dar a cono-
cer la experiencia con la téenica quirtirgica
mencionada y sus ventajas.

PRESENTACION DEL CASO

Un médico de 47 anos, en diciembre
de 2000 comenzé a presentar disfonia leve
y cuatro meses después consulté por disfo-
nia moderada, que no habia mejorado con
tratamiento médico general. No habia pre-
sentado tos ni disnea a pequenos, medianos
o grandes esfuerzos, ni con cambios de po-
sicion. Se realiz6 una fibronasolaringosco-
pia flexible, que evidencié un tumor glético
derecho que desplazaba al seno piriforme;
era movil y afectaba la fonacion pero no la
hendidura glética. Media de 3 a 4 e¢m de
diametro y estaba cubierto por mucosa lisa
aparentemente sana (Fig. 1). El tumor fue
confirmado por una tomografia axial com-
putarizada (TAC), que revel6 un tumor soli-
do de 4 em de diametro, bien circunscrito,
en ¢l lado derecho de la glotis y que ocupa-
ba parte del seno piriforme del mismo lado
y las comisuras anterior y posterior de la la-
ringe estaban normales (Fig. 2).

En dos oportunidades se intenté in-
fructuosamente su extirpaciéon y toma de
biopsia adecuada, por métodos endolarin-
geos convencionales. Por consiguiente, en
junio de 2001, se realiz6 la laringotomia
transversa, con traqueotomia inherente al
acto anestésico general.

El procedimiento quirtirgico para el
abordaje del ventriculo laringeo (Fig. 3),
comenzo con la incisién horizontal de la
piel del cuello a la altura del tercio medio
del cartilago tiroides, la cual fue de un bor-
de anterior a otro del musculo esternoclei-
domastoideo y compromete todos los ecle-
mentos anatémicos hasta llegar al pericon-
drio de dicho cartilago. Se seccioné ademas
en forma vertical un segmento de los
musculos constrictores inferiores de la la-
ringe en su insercion en el borde posterior
del cartilago tiroides. Seguidamente, se
secciond el cartilago tiroides en toda su an-
chura con sierra manual y en forma trans-
versal, que en el hombre se lleva a cabo a

Vol. 49(1): 105 - 110, 2008



106

Pérez y col.

Ci arg'la‘g(.}:‘Aritcnoidcs

Y

Fig. 1. Tlustracion de la glotis a través de la na-
solaringoscopia flexible pre-operatoria
(diagnostica). SPD = Seno piriforme
derecho, abombado pero no infiltrado;
CVV = C(uerdas vocales verdaderas.
Obsérvese al tumor en su sitio, demar-
cado por las flechas blancas, y los po6li-
pos en la CV derecha (flecha superior
derecha), probablemente debidas al
esfuerzo de la voz.

13 mm del borde inferior del cartilago y en
la mujer a 11 mm, puesto que esta altura
coincide con el ventriculo de Morgagni. Se
abri6 cuidadosamente la hendidura creada a
efectos de identificar a la mucosa y sus vasos
sanguineos, ligarlos y proceder al abordaje
de la endolaringe; debe tenerse cuidado de
respetar la comisura posterior. Se encontrd
un tumor solido de 3 a 4 ¢m de diametro,
que ocupaba sin infiltrar los misculos intrin-
secos derechos de la glotis, y se procedié a
la extirpacion del tumor en cuestién pero no
su enucleacién, con margenes sanos segin
el estudio histolégico preoperatorio. El tu-
mor no pediculado fue extirpado completa-
mente (Fig. 4). El lecho quirargico fue cui-
dadosamente revisado, asi como su hemosta-
sia y la indemnidad de las estructuras mus-
culares y de la mucosa regional, a fin de evi-
tar dano funcional de las mismas.

El cierre del cartilago tiroides se llevo
a cabo con catgut cromico 3-0 a puntos se-
parados respetando la mucosa y la comisura
anterior de la laringe; la sintesis de los

i

Fig. 2. Tlustracion de la glotis a través de la To-
mografia Axial Computarizada pre-ope-
ratoria (diagnoéstica). Se observan las
estructuras descritas en la Fig. 1, inclu-
yendo el tumor circunscrito por las fle-
chas, y marcado por un asterisco (¥).

Fig. 3. Acto quirtrgico: Corte transversal de
area de la laringe a nivel de la glotis (la-
ringotomia transversa). CVF = Cuerdas
vocales falsas; CVV = Cuerdas vocales
verdaderas, desplazadas por el tumor
que se encuentra en la CV derecha, y a
la derecha se observa un polipo proba-
blemente debido al esfuerzo vocal. En la
porcion inferior derecha se observa al
Cartilago tiroides.

miusculos prelaringeos, tejido subcutaneo y
piel, se realizé igualmente a puntos separa-
dos. No fue necesario colocarle al paciente
sonda de alimentacion nasogastrica y el cui-
dado y retiro del traqueostomo fue monito-
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reado por cambios progresivos del diametro
del mismo y bajo evaluacion periddica de la
funcion laringea a través de fibronasolarin-
goscopia.

La biopsia por congelacion per-opera-
toria reporté un tumor mesenquimal malig-
no, con margenes microscopicamente libres
de enfermedad, y el estudio anatomopatolo-
gico resulté en un FHCM (Figs. 5y 6), de
acuerdo a la clasificacion del American
Joint Committee on Cancer (16), comple-
tamente extirpado.

El paciente ha evolucionado adecuada-
mente 5 anos después de la intervencion
quirtargica, recuperd la casi totalidad de su
funcion vocal con ayuda foniatrica, no ha
habido evidencia de recidiva o persistencia
de enfermedad, tanto endoscépica como to-
mograficamente (Figs. 7 y 8), y el resto de
la exploracion fisica y complementaria es
normal. Se debe hacer notar que por deci-
sion del equipo médico, el paciente no reci-
bi6 tratamiento adyuvante con quimiotera-
pia ni radioterapia. La revision exhaustiva
de la literatura, no mostré ninguna publica-
cion sobre la indicacién y ejecucion de esta
técnica en este tipo de tumor.

DISCUSION

La introduccién de la broncoesofagos-
copia (17-19) ha sido un factor fundamen-
tal para el diagnoéstico de procesos neoplasi-
cos de laringe, y tanto la TAC como la reso-
nancia magnética nuclear (RMN), son prue-
bas complementarias, no excluyentes una
de otra, para evaluar la extensién y plantear
su tratamiento previa confirmacion histolo-
gica. (Figs. 5 y 6), aunque la TAC provee
mayor informacion en los FHCM torécicos,
abdominales y de la cabeza y el cuello (20),
y en el caso presentado fue concluyente
para la orientacion diagnéstica preoperato-
ria (Figs. 1y 2) confirmado después por la
histopatologia que produjo los elementos
claves (Figs. 5y 6).

Fig. 4. Aspecto macroscépico del tumor inme-
diatamente después de extraido com-
pletamente. Obsérvese la regularidad de
sus contornos, su forma de nédulo y su
tamaiio de 3 a 4 cm.

Fig. 5. Aspecto microscépico del tumor. Se ob-
servan areas de proliferacion fibroblasti-
ca con células fusiformes presentando 5
nicleos hipercromiticos e irregulares.
Tincion de HE, 200x.
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Fig. 6. Aspecto microscépico del tumor a ma-
yor ampliaciéon. Se observa estroma fi-
broblastico con abundantes células his-
tiocitarias malignas binucleadas o mul-
tinucleadas con ndcleos muy bizarros y
pleomérficos tipicos del FHCM. Tincién
de HE, 400x.

Freedman y col. (5) refieren que el tra-
tamiento y prondstico de los sarcomas de
partes blandas, depende de la evaluacién his-
tolégica previa al manejo definitivo y de los
subtipos tumorales que tendrian diferente
potencial para recurrencia, metastasis y re-
puesta al tratamiento. El grado de maligni-
dad histolégico debe ser evaluado en un in-
tento de predecir el comportamiento del tu-
mor. Los que estan sujetos a gradacion se-
rian fibrosarcoma, fibrohistiocitoma, neuro-
fibrosarcoma, leiomiosarcoma, hemangiope-
ricitoma y liposarcoma (3-5, 19). Otros sar-
comas que carecen de un rango de aparien-

Fig. 7. Tlustracion de la glotis a través de la na-
solaringoscopia flexible post-operatoria
(evolucion y seguimiento), 8 meses des-
pués del la intervencion, en la cual se
observa normalidad completa de las es-
tructuras y ausencia tumoral o nodular.

Fig. 8. Tlustracion de la glotis a través de la to-
mografia axial computarizada post-ope-
ratoria (evolucién y seguimiento), en la
cual se observa normalidad completa de
las estructuras y ausencia tumoral o no-
dular.

cia histolégica y por lo tanto una apariencia
uniforme no pueden ser confiablemente
gradados. Otros en los que al parecer no se
les toma en cuenta su apariencia y son arbi-
trariamente designados como de alto grado
de malignidad serian: rabdomiosarcoma, es-
tesioneuroblastoma, neuroblastoma, sarco-
ma de Ewin, sarcoma alveolar de paladar
blando, sarcoma indiferenciado, angiosarco-
ma y sarcoma sinovial (3-5, 7, 21).
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La mayoria de los FHCM de cabeza y
cuello es histologicamente de tipo plexifor-
me-estoriforme, compuestas por células de
tipo fibrobldstico, asi como por células poli-
gonales grandes que semejan histiocitos bi-
zarros, las cuales se disponen arremolina-
das; los ntcleos son pleomorficos e hiper-
cromdticos y a menudo contienen uno o
mas nucleolos prominentes, las mitosis son
comunes, y muchas de ellas son atipicas (2,
4), tal como resulté en este caso (Figs. 5y
6). Weber y col. (13) sin embargo, refieren
que en los sarcomas grado III deberia in-
cluirse el FHCM, por lo que esto hace que
el tratamiento sea muy variado institucio-
nalmente. Igualmente la excepcional pre-
sentacion de estos tumores en la laringe, su
tamano, ubicacion y abordaje quirdrgico,
planteé una dificil decision en el tratamien-
to adyuvante de este caso en particular.

El factor prondstico mds importante,
inherente al tratamiento es la capacidad de
lograr una reseccion completa (14) (Fig.
4). El grupo con prondstico favorable inclu-
ye tumores grado I, localizacion superficial
y tamafno menor de cinco centimetros de
diametro. En éstos la sobrevida a los cinco
anos es de 80 a 90%, siempre y cuando los
margenes quirdrgicos de reseccion sean ne-
gativos (2, 5), como lo fue también el caso
presentado.

El valor de los factores bioldgicos
como mutaciones de p53 (supresor tumo-
ral) y expresion de bel2 no ha sido determi-
nante en la patogénesis de sarcomas de par-
tes blandas (7). Por otra arte, Schapiro y
col. (9) y Makowska (8), no encontraron
ninguna relacion entre la infeccion viral
(VPH) o el habito de fumar, con la patoge-
nia de sarcomas de cabeza y cuello.

El tratamiento multimodal de cirugia,
radioterapia y quimioterapia pre y post-ope-
ratoria ha logrado cifras alentadoras sobre
todo en la poblacién infantil. La radiotera-
pia pre o post-operatoria tiene la capacidad
de mejorar el control local, pero no tiene

efecto en la supervivencia. Igualmente la
quimioterapia no tiene un claro papel en el
tratamiento de sarcomas de partes blandas
en el adulto. Caso especial lo constituyen
los rabdomiosarcomas alveolares y embrio-
narios (2) por lo raro que son en al area de
la laringe.

En conclusion, el diagndstico histopa-
tologico de la pieza quirargica resulto
FHCM, completamente extirpado (Fig. 4) y
con buena evolucién, y esta laringotomia
transversa se contrapone, por sus ¢éxitos
funcionales, a la laringofisura utilizada para
cirugia endolaringea en patologia glotica
(18, 19, 22-24). Las ventajas de esta técni-
ca quirtrgica pudieran plantearse a nivel
regional y nacional, para ser incluida en el
arsenal quirtrgico rutinario de la patologia
laringea.
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