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CONDROSARCOMA LARINGEO: UNA PATOLOGIA POCO USUAL

Laryngeal chondrosarcoma: a very unusual patholopgy
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Resumen

El condrosarcoma es el tercer tumor mds frecuente de
los huesos, luego del mieloma y el osteosarcoma, y cons-
tituye aproximadamente el 20% de todos los tumores
6seos malignos. Generalmente se localiza en los huesos
largos y de la pelvis y tan s6lo 2 a 5% se ubican en la
cabeza y el cuello, principalmente en el maxilar. Los
sintomas iniciales suelen ser muy bizarros y en ocasio-
nes s6lo la sensacion de masa del cuello hace que el
paciente acuda al médico. Por la intima relacién de la
laringe y de la glandula tiroides, este tumor puede llevar
auna falsa impresion diagnéstica. Como ocurri6 en este
caso, una paciente que consulté por masa del nivel VI
(zona central del cuello), con ecografia de nédulo tiroideo
y aspiracién con aguja fina (ACAF) positiva para un
bocio tiroideo. En la TAC por infiltracion del cricoides
se sospech¢ la presencia de un carcinoma tiroideo
invasivo, y solo hasta la intervencién quirtrgica en orien-
tacion con la biopsia por congelacién intraoperatoria y
el estudio definitivo de patologia se realizé el diagndsti-
co de condrosarcoma bien diferenciado (Grado 1). Como
es un caso de dificil diagndstico y una patologia muy
infrecuente se reportd y se reviso el tema.
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Summary

Chondrosarcoma is the third most frequently occurring
bone tumor, following myeloma and osteosarcoma; it
accounts for around 20% of all malign bone tumors. They
are usually localized in the long bones and the bones of the
pelvis; only 2% to 5% are located in the head and neck,
mainly in the maxillary bone. Initial symptoms are usually
very bizarre and sometimes only a sensation of having a
neck mass means that a patient goes to see a doctor. Due to
the larynx’s intimate relationship with the thyroid gland,
this tumor may give a false diagnostic impression. As
happened in this case, a patient consulted due to level 4
mass (central neck area), echography of the thyroid nodule
and fine needle aspiration (FNA) having proved positive
for thyroid goiter. The presence of an invasive thyroid
carcinoma was suspected in the TAC due to infiltration of
the cricoid cartilage; a well-differentiated diagnosis of
chondrosarcoma (grade 1) was only made during surgical
intervention orientated by biopsy following intraoperation
exposure and the definitive study of the pathology. This
case has been reported and the topic reviewed as it was
difficult case to diagnose and involved a very infrequently
occurring pathology.
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Introduccion

Las masas de cuello son un motivo de consulta
frecuente, debido a que son normalmente visi-
bles para el paciente y para los médicos. En
Colombia, es frecuente que la primera consulta
médica sea realizada por un médico general,
quién cominmente cuenta con escaso tiempo
para evaluar en forma detallada la historia clini-
ca, lo que lleva a una interpretacion dificil de los
sintomas y signos por parte del profesional que
inicia el estudio de los pacientes.

Por la localizacién de las masas del cuello se
puede hacer la impresioén diagndstica, sin em-
bargo en la regién medial se encuentran dife-
rentes estructuras como son la gldndula tiroides,
lalaringe, la faringe, la trdquea y el es6fago. En
el examen fisico, en ocasiones es dificil diferen-
ciar si un tumor depende de una u otra estructu-
ra; por lo que es importante la ayuda de méto-
dos diagndsticos como la ecografia, la TAC o
estudios con equipos de endoscopia, lo que ayu-
da a caracterizar de una mejor forma la lesiéon
neopldsica.

Recientemente, se traté una paciente en el Insti-
tuto Nacional de Cancerologia (INC), quién con-
sultd por la presencia de una masa tumoral de la
region central baja del cuello. Por la historia clini-
ca, por el examen fisico y por los exdmenes
paraclinicos se interpreté como un tumor depen-
diente de la glandula tiroides con infiltracién de la
laringe. Finalmente, la cirugia y la patologia diag-
nosticaron un condrosarcoma de la laringe.

Debido a que los nédulos tiroideos son causa
habitual de consulta, y el condrosarcoma de la-
ringe por sus signos y sintomas inespecificos po-
dria ser un diagnéstico diferencial, es importan-
te reportar este caso clinico, el cual fue de dificil
interpretacion inicial; ademds por ser una pato-
logia muy infrecuente (1).

Cadena E. y cols.

I

Caso clinico

Una paciente de 51 afios quién consulté por pre-
sencia de una masa de la region central del cue-
1lo de seis meses de evolucidn, asociada a sinto-
mas de disfagia leve. Con antecedente de
hipotiroidismo en tratamiento por seis afios con
levotiroxina sdica. Durante el examen fisico del
ingreso, se detectd una masa paratraqueal iz-
quierda de 5 cms muy firme y con adherencia a
planos profundos. En la laringoscopia indirecta
se detectd pardlisis de la hemilaringe izquierda
con abultamiento del seno piriforme izquierdo.

Con la impresién diagndstica de una lesion
tumoral de la gldndula tiroides se estudié con
ecografia de cuello que demostré una masa sé-
lida heterogénea con microcalcificaciones en su
interior con medidas de 26x24,6x20,7 mm. La
biopsia aspiracion con aguja fina (ACAF) se in-
terpreté como un bocio coloide Bethesda II del
2009 (2).

El estudio de broncoscopia evidencié una masa
con compresion extrinseca del seno piriforme
con desplazamiento del aritenoides izquierdo,
subglotis sin comprometer la mucosa, biopsia de
esta zona tejido inflamatorio sin malignidad. La
endoscopia digestiva alta, demostré una tume-
faccion del seno piriforme. La TAC con con-
traste de cuello, visualiz6 una masa aparente-
mente dependiente del 16bulo izquierdo de la
tiroides comprometiendo el cartilago cricoides
del lado izquierdo, con extension hacia el seno
piriforme ipsilateral, con luxacién del cartilago
aritenoides (Figuras 1,2,3).

Debido a lo anterior se decidi6 realizar cirugia,
durante la induccién de anestesia no fue posible
realizar entubacién orotraqueal, por la presen-
cia de una masa submucosa de la pared lateral
y posterior de la hipofaringe, al igual que de la
pared lateral izquierda de la subglotis con dismi-
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Figura 1. Escanografia de cuello: lesion tumoral recha-

zando el seno piriforme izquierdo

Figura 2. Escanografia de cuello: lesion tumoral con

infiltracion del cartilago cricoides.

Figura 3. Escanografia de cuello: Lesion tumoral infil-

trando la gldndula tiroides.

nucion del calibre de la via area a este nivel de
mads del 60%. Se practicé traqueostomia con
anestesia local.

Los hallazgos intraoperatorios demostraron una
lesién profunda a los musculos constrictores del
lado izquierdo, la cual comprometia el cartilago
cricoides y con desplazamiento de la glandula
tiroides pero sin compromiso de la misma. Por
lo que se envié a biopsia por congelacién
intraoperatoria, un fragmento de la lesién que
presentaba un aspecto mucinoso. La biopsia fue

Figura 4. Pieza quirirgica de laringectomia total: Se ob-

serva la mucosa del seno piriforme y de la supraglotis con

desplazamiento pero sin infiltracion tumoral.

interpretada como un tumor de célula grande
con componente basofilico (mucinoso/condroide)
probable condrosarcoma con diagndstico defi-
nitivo diferido a multiples cortes en tejido inclui-
do en parafina.

Se realizé una laringectomia total, con diseccidén
de los ganglios del nivel central del cuello (Figu-
ra 4). La evolucién postoperatoria fue satisfac-
toria y sin complicaciones. La patologia definiti-
va fue un condrosarcoma bien diferenciado (Gra-
do 1) originado en el cartilago cricotiroideo de
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1.

Figura 5. Patologia: se reconoce lobulos hipercelulares

de tejido condroide neopldsico. (H&E 4x)

2.5 cm de didmetro mayor. Histolégicamente la
lesién estaba constituida por 16bulos de tejido
cartilaginoso con ligera hipercelularidad, leve atipia
nuclear de los condrocitos, ausencia de mitosis y
cambio muco-mixoide focal (Figuras 5, 6) con
infiltracién del tejido fibroconectivo adyacente. La
gldndula tiroides evidenciaba cambios de bocio
coloide sin infiltracién por el tumor.

Discusion

Las diferentes estructuras de la zona central de
cuello pueden afectarse por diferentes patolo-
gias tumorales, en el caso de la laringe y debido
a su conformacion por cartilagos, las neoplasias
mesenquimales son un diagndstico a tener en
cuenta. El condrosarcoma es la mds habitual
entre ellas, pero sélo es entre el 0,5 al 1% de los
tumores de este 6rgano (1,3). Afecta especial-
mente a hombres entre los 60 y 70 afios, la inci-
dencia es de dos casos por cada millén de habi-
tantes (3,4).

Este tumor es el tercero méas frecuente en los
huesos, precedido por el mieloma y el
osteosarcoma, constituyendo aproximadamente
el 20% de todos los tumores 6seos malignos (5).
Generalmente se localizan a nivel de huesos

Cadena E. y cols.
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Figura 6. Patologia: a mayor aumento se observa nu-

cleomegalia asociado a hipercromatismo. (H&E 40x)

largos y de la pelvis y tan solamente entre el 2 y
el 5% se ubican en la region de la cabeza y el
cuello, principalmente en el maxilar (1). En la-
ringe, las neoplasias condroides constituyen el
0.07-0.2% de todos los tumores (6), el
condrosarcoma es la malignidad no epitelial més
frecuente y ala vez el 75% de todos los sarcomas
laringeos (7,8).

Igualmente, es un tumor maligno de origen
cartilaginoso el 10% ocurren en la cabeza y el
cuello, los sitios mas comunes son el maxilar
(43%), lamandibula (25%), las fosas nasales, el
etmoides, la base del crdneo y la laringe (1%)
(1,9,10).

Existian hasta el afio 1995 sélo 250 casos repor-
tados (11). Posteriormente, Thompson y Gannon
publicaron el afio 2002; 111 casos con
condrosarcoma de laringe diagnosticados entre
1970y 1997 contenidos en el registro “The Armed
Forces Institute of Pathologic” (AFIP) (1).

Los factores etiol6gicos no son claros, un tercio
de los pacientes ha fumado y por lo general no
tienen antecedentes de exposicién a radiacio-
nes (1). Se ha especulado que un desorden de la
osificacién del cartilago laringeo puede ser el
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factor causal de esta neoplasia (1,10). Igualmen-
te, los cambios isquémicos en un condroma tam-
bién pueden ser otro factor causal para el desa-
rrollo de un condrosarcoma, especialmente en
los huesos largos. Finalmente, las inyecciones
con teflén al parecer se correlacionan con la
presentacion de este tipo de neoplasia (1).

La dificultad en el diagndstico inicial, obedece a
que sus primeros sintomas son debidos a la afec-
tacion de los 6rganos adyacentes a la laringe.
Normalmente la evolucidn es lenta y los pacien-
tes consultan en repetidas ocasiones por sinto-
mas inespecificos, en promedio por dos afios,
hasta que la masa compromete la via drea (2).
Finalmente, los pacientes acuden al médico por
disnea, como sintoma principal, seguido de
disfonia, disfagia y masa, por lo general con una
laringe normal a la exploracién inicial. El tama-
fo de la lesion puede oscilar entre 3 y 20 cms
con un promedio de 7 cms, el dolor es poco usual
solo el 18% de los pacientes suelen presentarlo
(11). Esta neoplasia tienen crecimiento lento y
las personas pueden tener estos sintomas por
varios afos antes del diagndstico esto especial-
mente en los condrosarcomas del cartilago
tiroides que se manifiestan como una masa cen-
tral asintomatica (9,10).

En este caso, la paciente habia sido manejada
por hipotiroidismo durante algin tiempo y la
tumoracién del cuello fue el motivo de consulta
inicial; ésta se interpreté como un nédulo tiroideo,
sin sintomas de disfonfa, disfagia ni disnea. Sélo
hasta que se realizé laringoscopia indirecta se
document¢ la pardlisis de la hemilaringe izquier-
da, que en un principio se tuvo como impresion
diagnéstica un tumor maligno de la tiroides con
infiltracién al nervio laringeo recurrente. Lo usual
es que la masa sea de la regién subglética, sin
compromiso visible de la mucosa, en los casos
mds avanzados se suele presentar tos con he-
moptisis y dolor cervical. La disfonia se debe a

pardlisis del pliegue vocal por infiltracién del
nervio laringeo recurrente o por compromiso de
la articulacidn cricoaritenoidea (9).

El diagnéstico se sospecha con la TAC, por la
presencia de calcificaciones en moteado del
cartilago comprometido (“Popcorn”- palomitas,
crispeta,etc) (1,4,9,10,12). La tumoracién suele
tener diferentes densidades, aunque por lo ge-
neral es una masa radioldcida expansiva y bien
definida, puede estar confinada a la laringe o
invadir las estructuras extralaringeas con creci-
miento circunferencial. La invasién mucosa es
muy poco frecuente y sélo se presenta en los
casos mds avanzados (1,10). La aspiracién con
aguja fina (ACAF) es de dificil realizacién por
la dureza del tejido y de mayor dificultad en la
interpretacion histolégica. Lo normal es que se
deba esperar a la cirugia para lograr obtener un
fragmento de tejido, sin embargo la biopsia por
congelacién intraoperatoria es un reto mayor para
el especialista de patologia, obteniéndose el diag-
néstico definitivo en los cortes de parafina.

Los condrosarcomas laringeos usualmente se
encuentran en el cartilago cricoides (78 %), carti-
lago tiroides (18%) y el resto de los casos en los
cartilagos aritenoides y cartilago epiglético (10).

Los criterios diagndsticos y de graduacién de
los condrosarcomas laringeos son los mismos
utilizados para los tumores de localizacién sea
(1,4) y son basados en los ya histéricos
pardmetros de Liechtenstein y Jaffe (13) des-
critos desde 1943 que incluyen una alta densi-
dad celular de nicleos agrandados, més de una
célula binucleada de nicleos agrandados y cé-
lulas condroides gigantes con niicleo volumino-
S0, Unico o mdltiple con acimulos gruesos de
cromatina (13).

La graduacion se realiza segtin los criterios de
Evans y se divide en 3 grados: grado 1 o bien
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diferenciado (bajo grado) caracterizado por cé-
lulas condroides tumorales de niicleos peque-
flos, con cromatina homogénea y a menudo con
multiples ndcleos dentro de una laguna; grado 2
o moderadamente diferenciado (grado interme-
dio) muestra aumento de celularidad con gran
cantidad de células con nicleos de tamaiio mo-
derado, pero con un bajo indice mitético dado
por menos de dos mitosis por campo de alto po-
der (CAP); grado 3 o mal diferenciado (grado
alto) evidencian mas de dos mitosis/CAP y
nucleomegalia (tamaifio nuclear en general, ma-
yor que la observada en el grado 2 (14).

En general los condrosarcomas de laringe son
histolégicamente de grado 1 o 2, constituyendo
la mayoria de los casos, (11,16) con tan solo un
5% de casos de grado 3 (15). Sin embargo, aun-
que la clasificacién pareciese tener criterios
histolégicos claramente definidos para hacer el
diagnéstico y la graduacién de los condrosar-
comas, la distincidn entre una neoplasia benigna
(condroma) y un condrosarcoma de bajo grado
(Grado 1), continua siendo una de las principa-
les dificultades a la que se encuentra a diario
abordado un patélogo (9,16).

Un reciente articulo muestra explicitamente esta
dificultad en la clasificacién y diferenciacién de
los condrosarcomas, encontrando una variacién
considerable en la evaluacidn histolégica de los
tumores cartilaginosos (kappa ponderada =
0,78). La distincién entre el encondroma y el
condrosarcoma grado 1 mostré la mayor dis-
cordancia entre patélogos expertos (coeficiente
kappa=0,54). Dado lo anterior sugieren la apli-
cacion de una combinacién de cinco pardmetros
histolégicos y clinicos sobre el tumor que inclu-
yen la hipercelularidad, el “atrapamiento” dseo,
la cromatina abierta, cambio muco-mixoide de
la matriz celular en més del 20%, y la edad su-
perior a 45 afios; encontrando que la presencia
de estas variables aumenta la concordancia en-

Cadena E. y cols.

tre observadores diferentes y facilita la clasifi-
cacién del tumor para distinguir entre un
encondroma y un condrosarcoma grado 1.

Los autores finalmente confirman la dificultad del
diagndstico y de la diferenciacién de los
condrosarcomas y proponen un modelo de clasi-
ficacién que, combinado con una evaluacién cli-
nica y radiol6gica adecuada puede mejorar la fia-
bilidad del diagnéstico de los tumores cartilaginosos
(17). En este caso se favorecio el diagnostico de
un condrosarcoma grado 1 dada la hipercelu-
laridad del tumor, el cambio muco-mixoide de la
matriz y la infiltracién de los tejidos blandos aso-
ciado a la atipia nuclear de los condrocitos y la
ausencia de mitosis.

Las metéstasis locales, regionales y a distancia
ocurren aproximadamente entre el 1,9% y el
10%, el sitio més frecuente es el pulmén espe-
cialmente cuando son de alto grado (1,18).

El tratamiento es la reseccidén quirdrgica con
margenes negativos, la controversia se centra en
los casos de bajo grado en los cuales puede ser
posible realizar un procedimiento conservador,
incluso algunos recomiendan curetaje
endolaringeo o reseccion de parcial del cartilago
comprometido, reconstruccion con injertos de car-
tilago costal y en casos mds avanzados
laringectomia total. La diseccidn cervical electi-
va no estd indicada (3). El uso de la radioterapia
es muy controvertido y podria tener cabida en las
recidivas en forma neoadyuvante o postoperatoria.
El consenso estd a favor de realizarla en caso de
madrgenes positivos después de cirugia o en tu-
mores de tipo anapldsico. La quimioterapia se usa,
también con intencién paliativa (1,3).

Las tasas de recurrencia van entre el 18% y el
40%, y estan ligadas a las resecciones quirdrgi-
cas incompletas y a los grados altos de diferen-
ciacion (1). Existe una buena correlacién entre
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el grado de diferenciacién y la supervivencia
postoperatoria; 90% para el grado I, 81% para
el Il 'y 43% para el III (3). El prondstico estd
dado por el grado de diferenciacién, localizacién
y resecabilidad de la lesion (3).

En sintesis, el condrosarcoma laringeo es un tu-
mor poco frecuente y que se presenta con dis-
nea, disfagia y masa, més frecuente en hombres
mayores y con sintomas en promedio de dos afos.
El sitio més usual es el cartilago cricoides con
una medida en promedio de 3,5 cms.
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