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RESUMEN

El leiomiosarcoma laringeo es una neoplasia maligna derivada del
musculo liso, muy infrecuente en dicha localizacién. El diagnostico
es histoldgico y para él son necesarias las pruebas inmunohistoqui-
micas. A continuacion presentamos un caso de un paciente varén
de 70 afnos diagnosticado de leiomiosarcoma laringeo al que se le
realizo una laringectomia total. El paciente esta libre de enfermedad
tras un ano de seguimiento.
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ABSTRACT

Laryngeal leiomyosarcoma is a malignant neoplasm of the smooth
muscle cells highly infrequent in this location. The diagnosis is histo-
logical and based on immunohistochemical studies. We are report-
ing a case of a 70-year-old male patient with a leiomyosarcoma of
the larynx treated by total laryngectomy. He remained disease-free
one year after the opetaration.
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INTRODUCCION

El leiomiosarcoma es un tumor mesenquimatoso malig-
no, derivado del musculo liso, que se localiza raramente
en las vias respiratorias superiores, y sélo de forma ex-
cepcional en la laringe'.

Dentro de los tumores malignos de la laringe, el
95% corresponde a carcinomas epidermoides?y > entras
que los sarcomas de laringe suponen menos del 1 % de
todas las neoplasias de dicha localizacién* >V,

El primer caso reportado de un leiomiosarcoma de
laringe fue en 1941 por Frank’, y hasta la actualidad,
apenas existen publicados medio centenar.

CASO CLINICO
Paciente varon, de 70 afos, que acude a Urgencias re-
mitido por su médico de cabecera por hematuria. Du-
rante la anamnesis se pone de manifiesto una disfonia
de unos 2 meses de evolucién que no habia sido filiada,
por lo que se avisa a nuestro Servicio para valoracion. El
paciente, aparte de la disfonia, no referfa disfagia, odi-
nofagia ni disnea, aunque si un sindrome general (con
asteniay pérdida de peso que no sabia precisar de cuan-
tos kilogramos).

Dentro de los antecedentes personales del enfermo des-
tacamos que es ex-fumador desde hacia 30 afos y sin habito
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alcohdlico, padece diabetes mellitus insulin dependiente y
fue intervenido de una apendicectomia y una nefrectomia
izquierda en la juventud por una pielonefritis complicada.

En la exploracién endocavitaria otorrinolaringolégica
se observa una lesion exofitica, de aspecto abollonado,
no ulcerada, que emerge a nivel de la comisura anterior
entre ambas cuerdas vocales que conservan una movili-
dad normal. El resto de nuestra exploracién es anodina y
a nivel cervical no se palpan adenopatias.

Ante dicha lesidn, se decide solicitar una TC cervical
y un estudio preoperatorio (analitica general, radiografia
de térax y ECG que resultan normales), para la realizaci-
6n de una microcirugia laringea bajo anestesia general
para toma de biopsia.

En la microcirugfa de laringe se observa una lesion
exofitica, blanda y friable, que afecta a la comisura an-
terior y desde ella se extiende a méas de 1 cm de la pared
anterior de la subglotis.

El estudio anatomopatoldgico informa que los halla-
zgos de la biopsia sugieren la posibilidad de un sarcoma
con diferenciacion muscular, pero dada la rareza de este
tumor en la laringe, no se pueden descartar otras posibi-
lidades mientras no se realice un estudio completo de la
pieza. Se evidencian células fusiformes en fasciculos, con
moderada atipia y frecuentes mitosis, muchas de ellas ati-
picas. El citoplasma es alargado eosindfilo. El estudio de
inmunohistoquimica revela positividad difusa para vicenti-
na en mas del 50% de las células tumorales y para actina
de musculo liso. El CD68 y la proteina S100 tifien células
aisladas. Han resultado negativas las tinciones para cito-
gueratinas AET-AE3 y CAM 5.2, mioglobina y desmina.

En la tomografia computerizada de evidencia una
masa en comisura anterior de predominio izquierdo con
extension transglotica y dudosa afectacion del cartilago
tiroides. No se observan adenopatias (Figura 1).

Figura 1| TC preoperatorio a nivel de la glotis en el que se eviden-
cia una masa en comisura anterior bilateral de predomi-
nio izquierdo.

Se barajan varias opciones terapeuticas, descartan-
do en primer lugar la radioterapia ya que se trata ini-
cialmente, de un tumor no radiosensible. Por lo tanto se
le propone al paciente tratamiento quirdrgico mediante
laringectomia total, que el paciente rechaza en primera
instancia.

Tras el paso de dos meses el enfermo acepta el tra-
tamiento quirlrgico y se solicita una ecografia cervical
para descartar la presencia de adenopatias cervicales no
palpables.

Se le una practica laringectomia total, sin complica-
ciones en el postoperatorio. (Figura 2)

Figura 2 | pieza quirdrgica tras su reseccion.

La anatomia patoldgica de la pieza quirdrgica es in-
formada como leiomiosarcoma, de 2.5 cm de diametro
maximo, que ulcera el epitelio superficial e infiltra tejidos
musculares y porcién superficial de cartilago laringeo.
Sin evidencia de permeacién vascular, ni infiltracion pe-
rineural, y respetandose los margenes de reseccion. El
estudio inmunohistoquimico demuestra inmunopositi-
vidad de las células tumorales para actina de musculo
liso, actina de musculo especifico (HHF35) y vimentina
e inmunonegatividad para citoqueratinas AE1-AE3, des-
mina, CKity S100. (Figuras 3y 4).

El indice de proliferacion medio con el MiB1 es alto.
Actualmente el paciente presenta un afio de seguimien-
to postquirtrgico, sin enfermedad local, regional o a
distancia.
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Figura 3 | HHF35x20. Inmunopositividad para actina musculo
especifico.

Figura 4 | Vimentina x 20. Inmunopositividad para vimentina
(anticuerpo monoclonal especifico para tejidos mesenqui-
matosos).

Figura 5| MiB1x20. Alto indice de proliferacion.

DISCUSION

El leiomiosarcoma supone del 2 al 7% de los tumores
malignos de tejidos blandos®Y 8. La localizacién habitual
es a nivel del tracto genital femenino (sobre todo Utero),
paredes gastrointestinal o retroperitoneo, tejido cutdneo
y subcutédneo, y tejido vascular>¢v8. Es poco frecuente su
hallazgo en cabeza y cuello y aparece fundamentalmen-
te en la lengua y cavidad oral, cuero cabelludo, tejidos
blandos superficiales, senos y fosas nasales, piel, traquea
y eséfago cervical® > 6810,

La localizacion predominante de los leiomiosarco-
mas en la laringe es a nivel de la glotis y supraglotis'3,
aunque también se han publicado casos de afectacién
subglotica'.

Debido al bajo nimero de casos registrados en la
literatura, apenas unos 50 casos en la literatura mundial,
y s6lo una serie de dos casos'?, no se puede establecer
un patron de presentacion valido. En lo que respecta a
la edad media de presentacion encontramos discordan-
cias de unas publicaciones a otras, Pérez Villa hace una
referencia de una media de edad de 42,5 anos®, Marioni
también habla de una edad media de unos 49 anos'3,
mientras que otros autores como Skoulakis hablan de
una media de edad de 62 afos®. En lo que respecta al
sexo, parece haber una clara predileccion por el sexo
masculino.

No se conoce ningun factor de riesgo asociado, ni
siquiera el habito tabaquico o endlico™. Algunos autores
defienden una posible relacion con irradiaciones previas,
o la presencia de algunos sindromes como la esclerosis
tuberosa, la enfermedad de von Recklinghausen, neuro-
fibromatosis, sindrome de Gardner, retinoblastoma'® y
virus de Epstein Barr en relaciéon con inmunosupresion’.

El diagnéstico morfoldgico con microscopia Optica
puede ser dificil. En el pasado, los leiomiosarcomas de
laringe eran frecuentemente confundidos con otros tu-
mores laringeos de células fusiformes. Actualmente se
consideran imprescindible para el diagnéstico las prue-
bas de inmunohistoquimica, en las que se pone de ma-
nifiesto una positividad para la actina musculo especifica
y la inmunonegatividad para citoqueratinas'v 6.

El diagndstico diferencial con el leiomioma es por la
tasa mitdtica > 5/10 campos de alto aumento y el grado
de atipia, moderado-severo'’.

Debido a lo poco comun de los leiomiosarcomas de
laringe, existe poca informaciéon sobre una modalidad
terapéutica efectiva. La cirugia es la base fundamental
de la terapia del sarcoma de laringe, siendo la resec-
ciéon quirdrgica con margenes adecuados el principal
tratamiento?. La extensién de la cirugia dependera de
la localizacion y tamafo de la lesiéon, la laringectomia
total es el tratamiento mas agresivo que asegura marge-
nes negativos'®, pero pueden realizarse laringectomias
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parciales convencionales, asi como cirugfas transorales Eur Arch Otorhinolaryngol. 1997;254:66-9.
0 reseccion endoscépica con laser carbonico en aquellos 15. Lge ES, Locker J, Nalesnik M, Reyes J gt al. The association of Epstgln»Barr virus
B - ., ) with smooth-muscle tumours occurring after organ transplantation. N Engl J
tumores de pequefio tamafo'> '°. La afectacion del carti- Med 1995;332:19-25.
Iago indico la Iaringectomia total en nuestro caso. 16. Kainuma K, Kikukawa M, Itoh T et al. Leiomyosarcoma of the larynx: emergency
El leimi rcom | mportar m n tumor tracheostomy. J Laryngol Otol 2001; 115:570-2.

€ } osarcoma suele co .pO arse CO ou umo 17. Lan M-Y, Guo Y-C, Chu P-Y et al. Pathology quiz case 2. Leiomyosarcoma of the

muy agresivo, con gran tendencia a la recidiva local, entre larynx. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2001;127:1503-5.

un 35y un 50%'8. La diseminacién metastasica es usu- 18. Abbas A, lkram M, Yagoob N. Leimyosarcoma of larynx: A case report. Ear, Nose

| t . , haci Imé higad & Throat Journal; Jul 2005; 84, 7: 435-40.
aimente via sanguinéa hacia puimon & nigado, pero se 19. Mckiernan DC, Watters GWR. Smooth muscle tumours of the larynx. J Laryngol

encuentran pocos casos con metastasis ganglionares es- Otol 1995;109: 77-9.
pecialmente en fases tempranas, por lo que el vaciamiento
cervical solo suele indicarse en aquellos casos en los que
existen adenopatias en el momento del diagnostico®.
En cuanto al uso de la radioterapia, se ha descrito
gue estos tumores no son muy radiosensibles, sin em-
bargo la radioterapia utilizada en forma postoperatoria
puede permitir una resecciéon quirirgica mas conserva-
dora, o completar el tratamiento en pacientes en los que

los limites de reseccion quirirgica se encuentran infiltra-
dOSB, 58,12y 18.

El valor de la quimioterapia es cuestionable por la
poca sensibilidad que el leiomiosarcoma presenta a ésta.

El prondstico es desfavorable, con una supervivencia
media de aproximadamente 16 meses® y parece que el
factor prondstico mas importante es el grado de diferen-
ciacién tumoral's.
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