Caso Clinico

Condrosarcoma

cricoideo

Cricoid chondrosarcoma

El condrosarcoma es una de las neoplasias malignas mas
infrecuentes en la laringe. Se caracteriza por su crecimien-
to lento y escasamente sintomatico, lo que hace que, en
el momento de su diagnéstico, pueda haber alcanzado ya
gran tamafo. Los sintomas mas frecuentes son los tipicos
de toda neoplasia laringea: disfonia, disnea, disfagia 6 la
aparicion de una masa palpable en cuello.

El diagnostico se realiza por técnicas de imagen, y de
ellas, la de eleccién es la TC. El tratamiento es la exéresis
quirurgica total de la tumoracién, intentando mantener
la funcionalidad laringea. Describimos el caso de un con-
drosarcoma que requirié una laringuectomia total debido
a su gran tamano.
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SUMMARY

Chondrosarcoma is one of the most unusual malignant
neoplasias in the larynx. It grows slowly and causes few
symptoms, it’s because of this, that its size is big in the
moment of the diagnosis. The symptoms are hoarseness,
dipnea, disphagia and mase in neck.

TC is the best technique for the diagnosis, and total sur-
gical excision is the treatment of choice, as conservative
as it can be. We describe the case of a chondrosarcoma
that was treated with total laryngectomy because of its
big size.
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Caso Clinico

Presentamos el caso de un paciente de 50 afios de
edad, exfumador desde hace 20 afos, que acude a la con-
sulta presentando disfonia de un afio de evolucién.

En la exploracion, por fibroendoscopia flexible, sélo se
aprecia una pequefa protrusion en la zona subglética. La
TC cervical evidencia una tumoracién de 25 mm de dié-
metro originada en el cartilago cricoides, que protruye en
la parte posterior de la laringe y la trdquea. Existe buena
delimitacién periférica, lo que en un principio sugiere
benignidad. Se propone la intervenciéon quirurgica para
extirpar la lesién, pero el paciente, ante la escasez de sus
sintomas, prefiere postponerla y continuar con revisiones
periodicas.

Se realiza una nueva TC a los 2 meses, tras aumentar la
disfonia del paciente y haber aparecido disnea y trastorno
en la motilidad de la cuerda vocal izquierda. Se observa
una masa de partes blandas que disminuye ligeramente
la luz traqueal, se origina en el 1/3 externo del cartila-
go cricoides, y presenta multitud de calcificaciones que
adoptan una morfologia irregular. No existen adenopatias
cervicales.

Ante estos hallazgos, se biopsia la lesion mediante
laringofisura, siendo imposible diferenciar histolégicamen-
te en el estudio peroperatorio entre condroma con signos
proliferativos, 6 condrosarcoma de bajo grado. Se decide la
exéresis quirurgica de la tumoracién bajo anestesia gene-
ral, proponiendo al paciente una laringuectomia parcial 6

total seglin la extensién del tumor en el acto quirurgico.
En el momento de la intervencién es necesario realizar
laringuectomia total debido al gran tamafo tumoral y a la
practica totalidad de oclusién de la luz traqueal. El estudio
anatomopatolégico de la pieza operatoria nos informa de
un condrosarcoma de bajo grado de 3 cm de didmetro, con
margenes de reseccion libres de tumor.

Tras una buena evolucion en el postoperatorio el
paciente es dado de alta, y controlado con sucesivas y
exhaustivas revisiones.

Discusion

El condrosarcoma laringeo es un tumor muy infre-
cuente. Sélo un 2-5% de los condrosarcomas de todo el
cuerpo aparece en la region de cabeza-cuello!. De todos
los tumores malignos de cabeza y cuello, el condrosarcoma
laringeo representa tan sélo el 0'2%'2, y constituye, a su
vez, menos del 1% de todos los tumores malignos larin-
geos234. A pesar de estas cifras, es la neoplasia no epitelial
mas frecuente de la laringe2.56.

Su incidencia es de 2 casos por cada milléon de habitan-
tes>. Aparece mas frecuentemente en hombres entre 50 y
80 afios de edad457, con una relacién de 3:1 frente a las
mujeres2.

La etiologia podria estar relacionada con una altera-
cién en el proceso de osificacion de los cartilagos laringeos,
lo que produce una reaccion que puede desencadenar
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Figura 1: Imagen de TC donde se observa el crecimiento tumoral con
multiples calcificaciones.

Figura 2: Pieza de laringe tras su extirpacion. Se aprecia el gran tamafo
del tumor y su crecimiento hacia la via aérea.

cambios metaplasicos en el cartilago'3.7.89. Esta osificacion
comienza a partir de la tercera década de edad, y afecta
a cartilago hialino mas frecuentemente que al elastico®1°,
Se ha comprobado que los puntos de osificacién coinci-
den con las areas de insercion de los musculos laringeos
intrinsecos y extrinsecos, lo que corresponde a la ldmina
posterior del cricoides e inferolateral del tiroides. Este esti-
mulo mecanico de los musculos al contraerse conlleva la
progresiva osificacién de la laringe'.7.9.

Se localiza, en el 75% de los casos, a nivel del cartilago
cricoides, lo que parece apoyar la teoria de su etiologia,
seguido del cartilago tiroides en mas de un 20% de los
casos, y es muy raro encontrarlo en los aritenoides y en la
epiglotis(2,5,7,10).

Se trata de un tumor de bajo grado de malignidad,
tanto clinica como histolégicamente38.19, su comporta-
miento es mucho menos agresivo, en cuanto a la capacidad
de recidivar y metastatizar, que los condrosarcomas locali-
zados en el resto del cuerpo. Crece lentamente, y los sinto-
mas pasan desapercibidos durante mucho tiempo antes de
llegar al diagnostico, en parte debido a una compensacion
de la funcién por parte de la laringe37. La disfonia es el
sintoma mas frecuente, apareciendo en un 75-79%738. Es
causada por disminucién de la movilidad laringea, 6 inclu-
so por paralisis de una cuerda vocal, por compresion, mas
que por infiltracién del nervio recurrente0. También se
observa disnea en el 50%, por estrechamiento de la via
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aérea, disfagia en un 25-28%, cuando el crecimiento es
extralaringeo, y aparicion de una masa palpable en cue-
llo en el 10-15% de los casos'23.810, cuando se afecta el
cartilago tiroides. A veces el paciente se va adaptando al
progresivo estrechamiento de la via aérea, hasta el punto
en que a veces se requiere una traqueotomia urgente por
un compromiso agudo de la via respiratoria?.

El diagnostico se obtiene mediante la exploracion fisica
del paciente y las técnicas de imagen. En la fibrolaringos-
copia observamos una tumoraciéon subglética lobulada,
de consistencia dura, submucosa, recubierta por mucosa
laringea de aspecto normal’. En ocasiones se  puede
observar un defecto en el cierre de la parte posterior de
la glotis, quedando los aritenoides demasiado alejados, un
estrechamiento asimétrico de la glotis, o como ya hemos
comentado, paralisis de una cuerda vocal. A veces la larin-
ge desarrolla mecanismos para compensar estos defectos,
como puede ser la fonaciéon mediante la abduccién de
bandas3.

En cuanto a las técnicas de diagnodstico por la imagen,
en la radiografia simple se observan unas calcificaciones
muy sugestivas de malignidad, pero el método de elec-
cién es la TC, en la que vemos el tumor localizado en el
espacio subglético, su extension, su relaciéon con estructu-
ras vecinas y el grado de compromiso de la via aérea. Lo
mas caracteristico es el hallazgo de dichas calcificaciones,
gruesas, difusas en el interior del tumor, que se realzan
moderadamente tras contraste intravenoso. Se encuentran
en el 80% de los casos de condrosarcoma, por lo que,
cuando aparecen, representan un elevado indice de sos-
pecha'’357.10, La RMN muestra la infiltraciéon de tejidos u
érganos adyacentes, pero su especificidad para identificar
calcificaciones del tejido condroide es menors8.

Para obtener la confirmacion histolégica se debe tomar
una biopsia de la lesion, bien por laringoscopia directa, por
puncién con aguja fina guiada con TC helicoidal, 6 mediante
laringofisura, como fue el caso de nuestro paciente, cuando
las otras alternativas no son posibles. Se usan los criterios
histolégicos de Lichtenstein y Jaffe, basados en la celula-
ridad, atipia y pleomorfismo nuclear, aparicion de células
multinucleadas, nucleos hipercromaticos, necrosis y actividad
mitotica. Segun esto, se clasifica en condrosarcoma de bajo,
medio y alto grado 6 indiferenciado'.2.58. Estas caracteristi-
cas pueden variar de un area a otra dentro del mismo tumor,
por eso, ante una clinica de sospecha, debemos desconfiar si
la PAAF no indica signos de malignidad>7.8, sabiendo que el
diagnostico definitivo no lo obtendremos hasta analizar la
pieza completa®. El grado histolégico estd muy relacionado
con la tendencia a metastatizar, pero no con la recurrencia’.
También depende de dicho grado la supervivencia postqui-
rargica: 90% en grado |, 81% en grado Il y 43% en grado IlI5.
De todos los condrosarcomas laringeos, los de alto grado 6
indiferenciados constituyen el 1%, son mas agresivos y con
mayor capacidad de recurrencia y metastatizacién, lo que
los hace tener peor prondstico, con una supervivencia de
10-18% a los 5 afiosé.

Como marcadores inmunohistoquimicos se han com-
probado fuerte positividad para vimentina, positividad
focal para alfa 1 antiquimotripsina, alfa 1 antitripsina y
lisozima®é, y predominantemente negativa para citoquera-
tinas, S-100, desmina y actina musculoespecifica?0.
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El diagnostico diferencial se debe realizar principal-
mente con condroma, condrometaplasia y traqueopatia
osteoplastica’. Las diferencias histolégicas con el condro-
ma pueden ser muy sutiles, 6 limitadas a determinadas
areas dentro de la tumoracién, por lo que el diagnostico
diferencial en estos casos es sumamente dificil. La condro-
metaplasia se manifiesta como noédulos multifocales de
cartilago elastico de histologia normal, de menos de 1 cm
de didmetro, rodeados por un anillo fibroso. Se localizan
principalmente en las cuerdas vocales y se encuentran en el
2% de las laringes normales. Radiolégicamente puede ser
casi imposible distinguirla de condroma 6 condrosarcoma,
por lo que, para su diferenciacion, nos guiaremos por la
historia clinica y por el antecedente de trauma laringeo'!.
La traqueopatia osteoplastica se trata de hueso heterotro-
fico que afecta a anillos traqueales, lo que radiolégicamen-
te se manifiesta como multiples areas calcicas.

El tratamiento de eleccion del condrosarcoma es la exé-
resis total de la tumoracion, intentando preservar al maxi-
mo la funcionalidad laringea’. A pesar de dejar margenes
de reseccion libres, la tendencia del tumor es a la recurren-
cia locorregional5, habiéndose descrito tasas de recurrencia
de 55% tras excision local, y 16% tras laringectomia total
6 subtotal358. En el caso de recurrencia tras una técnica
parcial, se puede volver a realizar otra técnica parcial mas
agresiva, hasta llegar a la laringectomia total, sin que ello
afecte a la supervivencia del paciente29.

El cartilago cricoides es una pieza clave para el fun-
cionamiento normal de la laringe, por tanto la técnica de
reseccion estard en funcion de su grado de afectacién4.
El 50% de los condrosarcomas afectan sélo a un lado,
y el tumor suele expandirse al exterior mas que causar
obstrucciéns. El tratamiento de eleccion es la hemicricoi-
dectomia8, lo que permite una buena funcion fonatoria,
deglutoria y respiratoria sin comprometer la supervivencia
a largo plazo. Si se debe resecar mas del 50%, serad necesa-
rio reconstruir con cartilago costal 6 hueso hioides3.57. La
laringectomia total se debe reservar para los casos en los
que una técnica parcial no es suficiente por tratarse de un
tumor muy extenso que afecta a mas del 50% del cricoides
y dejaria riesgo de colapso por estenosis, si se trata de un
tumor de alto grado, 6 en el caso de multiples recurren-
cias>7.9. Hay autores que recomiendan un autotransplante
de traquea para reparar defectos tras hemilaringectomias
que afecten a mas del 50% de la circunferencia del cricoi-
des4. Este es un procedimiento que se realiza en 2 fases.
En una primera fase se revasculariza la traquea, y tras 14
dias se realizan la hemilaringectomia y el autotransplante,
consiguiendo asi conservar todas las funciones laringeas sin
necesidad de traqueotomia4. Otra alternativa es la extir-
pacion total del cricoides con anastomosis tirotraqueal y
colocacién de un stent®. No es necesario hacer vaciamiento
cervical®.La radioterapia y la quimioterapia no han demos-
trado ninguna efectividad'47.

La supervivencia tras realizar un tratamiento conserva-
dor, y cirugia de rescate en caso de recidiva es 87'3%. Este
porcentaje se eleva hasta un 952% si se hace laringecto-
mia total>.

Como hemos dicho, se trata de un tumor poco agresivo,
y las metastasis a distancia y regionales son raras. Aparecen
en un 10% de los casos, sobre todo en los casos de alto
grado'5, y se localizan principalmente en pulmén,

La mortalidad es rara, y cuando ocurre, se debe a un
crecimiento local incontrolable que afecta a estructuras
vitales del cuello?.

Como conclusion diremos que es un tumor infrecuente
en la laringe, habitualmente de bajo 6 intermedio grado
de malignidad, cuya imagen por TC es muy caracteristica.
El tratamiento de eleccién es la exéresis total del tumor
siendo lo mas conservador posible. El prondstico es bueno,
pero a pesar de una reseccion completa con margenes
libres, pueden existir recurrencias, por lo que el seguimien-
to tras la cirugia debe ser exhaustivo.
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