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Condrosarcoma de cricoides de células
claras

Clear cell cricoid chondrosarcoma.

Massiel Maria Cepeda-Uceta,! Rafael Moya-Martinez,? Vanessa Zerpa-Zerpa,?
Francesc Tresserra-Casas,® lvan Doménech-Juan?

Resumen

ANTECEDENTES: Los condrosarcomas conforman un grupo de tumores con amplio
espectro de hallazgos clinicos y anatomopatoldgicos, que tienen como caracteristica
comun la produccién de cartilago neopldsico de causa desconocida. Constituyen
el 10% de los tumores 6seos malignos, de éstos entre el 2 y el 5% se ubican en
la region de la cabeza y el cuello. En las lesiones de localizacion laringea la mas
frecuente es en el cricoides, el principal signo clinico es la disfonia, disnea o
ambas. Los estudios complementarios de imagen no permiten la distincién entre
condromas y condrosarcomas, necesitando un diagnéstico histolégico de certeza
mediante una biopsia.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 68 afios con disnea en esfuerzo, en quien tras
tratamiento quirdrgico se diagnosticé mediante examen histopatolégico un condrosar-
coma de cricoides de células claras y posteriormente tuvo metdstasis intercostal; tumor
que ha destacado por su baja frecuencia en el area de la cabeza y el cuello.

CONCLUSIONES: El tratamiento cldsico de los condrosarcomas de la laringe es la
cirugia radical con margenes negativos teniendo un excelente prondstico si se efectda
una reseccion adecuada.
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Abstract

BACKGROUND: Chondrosarcomas make up a group of tumors with a wide spectrum
of clinical and pathological findings, which have as a common characteristic the pro-
duction of neoplastic cartilage of unknown cause, they constitute 10% of malignant
bone tumors, of these between 2% and 5% are located in the head and neck region. In
laryngeal lesions, the most frequent is at the level of the cricoid, the main clinical sign
is dysphonia and/or dyspnea. Complementary imaging studies do not allow the distinc-
tion between chondromas and chondrosarcomas, requiring a histological diagnosis of
certainty through a biopsy.

CLINICAL CASE: A 68-year-old female patient with dyspnea on exertion, who after
surgical treatment was diagnosed by histopathological examination as a clear cell
cricoid chondrosarcoma and later presented an intercostal metastasis; tumor that has
been highlighted due to its low frequency in the head and neck area.

CONCLUSIONS: The classic treatment of chondrosarcomas of the larynx is radical
surgery with negative margins, with an excellent prognosis if adequate resection is
performed.
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ANTECEDENTES

Los condrosarcomas son tumores malignos de
origen cartilaginoso. Constituyen el 10% de los
tumores 6seos malignos y representan el segundo
tumor 6seo maligno mas frecuente.! La principal
localizacion es en los huesos largos y la pelvis
y entre el 2 y el 5% se ubican en la regi6n de la
cabeza y el cuello.?

El condrosarcoma se origina en el cartilago hiali-
no sin evidencia de afectacion del tejido elastico
de la laringe,? afectando al cartilago cricoides en
su porcién posterolateral en el 75 al 78% de los
casos, al cartilago tiroides en el 17 al 18%, a los
aritenoides en el 5% y en el 3% a la epiglotis y
cartilagos accesorios.>

La edad pico de manifestacion de este tumor
es entre la sexta y séptima décadas de la vida,
coincide con el momento en el que la osifi-
cacion del cartilago cricoides es mayor y es
precisamente en la [dmina posterior de este
cartilago donde se produce la osificacién v,
por tanto, también la mayor frecuencia de
condrosarcomas.??

En términos macroscépicos, la mayor parte de
estos tumores muestra invasion a los tejidos
blandos circundantes. Al corte se muestran de
consistencia crujiente, lobular y brillante con
un color gris azulado, semitranslicido y con
material mixoide-mucinoso.

El tratamiento clasico de los condrosarcomas
de la laringe es la cirugia radical con margenes
negativos. El tratamiento endoscépico estd indi-
cado en caso de lesiones pequenas.?

El propésito de este articulo es comunicar un
caso clinico infrecuente de esta neoplasia en el
cartilago cricoides.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 68 afos, con antecedente
patolégico de carcinoma de mama izquierda
tratada con quimioterapia mas radioterapia de
6 anos de evolucion en remisién completa, sin
otros antecedentes personales, quirdrgicos ni
habitos téxicos. Llegd a nuestra consulta por
padecer disnea de esfuerzo progresiva de dos
afos de evolucién. Al examen fisico por larin-
goscopia se visualizé una lesion blanquecina
rosada subglética que ocupaba mas del 70% de
la luz traqueal con movilidad conservada de las
cuerdas vocales.

La resonancia magnética cervical (Figura 1) evi-
dencié una neoformacién subglética de origen
condrogénico ubicada en el cartilago cricoides
sin evidenciarse extension extralaringea ni
adenopatias patoldgicas. Ante los hallazgos de
gran tumoracién que englobaba al cricoides y
provocaba gran obstruccién de la via aérea, se
decidio6 hacer una primera intervencién de forma
programada para obtener biopsia de la lesién
mediante microcirugia laringea con traqueo-
tomia; tras el estudio de anatomia patolégica
se informé condrosarcoma de células claras en
el cricoides con extension al primer anillo tra-
queal (Figura 2). Posteriormente, se complet6 el
tratamiento con laringectomia total, obteniendo
una lesién de 2.5 x 2 cm en la porcién posterior
y lateral derecha del cricoides con margenes
de reseccion libres de lesion que confirmaron
un condrosarcoma de células claras. A los tres
meses de la cirugia la tomografia computada
por emisién de positrones (Figura 3) mostrd
una imagen sugerente de metdstasis costal que
se complementaba con resonancia magnética
de térax, precisando una tumoracion sélida de
la pared toracica anterior izquierda, moderada-
mente agresiva, compatible con el diagnéstico
de condrosarcoma de células claras, metastasico
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Figura 1. Neoformacién que afecta el cartilago cri-
coides en su totalidad, condicionando estenosis de
la via aérea moderada a severa, caudalmente hasta
el nivel del segundo anillo traqueal. La lesién es de
bordes bien definidos, parcialmente calcificada y
muestra captacion tras la administracion de contraste,
mide 17 x 19 x 22 mm en dimensiones transversal,
anteroposterior y craneocaudal.
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Figura 2. A. Tumoracién constituida por nidos de cé-
lulas claras en medio de trabéculas 6seas inmaduras
y areas condroides. La tumoracién estd en contacto
con cartilago hilaino maduro (H&E x 40). B. La tumo-
racion esta formada por células de citoplasma claro o
microvesiculado con ndcleos estrellados, irregulares,
hipercromaticos y con nucléolo prominente (H&E
x 400).

o sincrénico. Esta segunda lesion tordcica fue
intervenida por cirugfa tordcica con reseccion
completa, confirmando por anatomia patologia
metdstasis de condrosarcoma de células claras,
Actualmente la paciente, tras dos afios de trata-
miento, esta estable y sin recidivas.
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Figura 3. Imagen pseudonodular, heterogénea, parcial-
mente calcificada e hipermetabdlica (SUV max: 6) en
la region posterior del espacio intercostal del séptimo
y octavo arcos anteriores izquierdos moderadamente
agresiva compatible con el diagnéstico de condro-
sarcoma de células claras, metastasico o sincrénico.

DISCUSION

Los condrosarcomas son tumores malignos infre-
cuentes de origen cartilaginoso de crecimiento
lento.* El 10% de estos tumores ocurren en la
cabeza y el cuello, los sitios mas comunes son
el maxilar (43%), la mandibula (25%), las fosas
nasales, el etmoides, la base del craneo y la
laringe (1%).°

El condrosarcoma de laringe es una de las
neoplasias malignas de origen cartilaginoso
menos frecuentes dentro de la enfermedad

tumoral laringea (0.2%), pero constituye el
tumor maligno no epitelial de la laringe mas
frecuente, comprendiendo el 75% de los sar-
comas laringeos.®

El condrosarcoma de laringe fue descrito por
Travers en 1816, pero el término condrosarcoma
lo introdujo New en 1935.*

Es de causa desconocida. Existe una teoria
que trata de explicar cémo la osificacion de
los cartilagos relacionados con la edad adulta
desencadena una reaccion que puede generar
cambios metaplasicos en el tejido.” Existe rela-
cién entre la sobreexpresion del gen P53 con la
aparicion de sarcomas de grado Ill. Otra teorfa
vincula la progresiva osificacién de la laringe
con el estimulo mecénico producido por la
contraccién de los musculos extrinsecos de la
misma.®

No se ha encontrado una relacién directa con
el tabaquismo o el consumo de alcohol.? Suele
manifestarse entre la sexta y séptima décadas de
la vida. Los hombres son afectados en promedio
entre dos y tres veces mas que las mujeres.*

En 1977 se reportaron tres grados de diferencia-
cién de estos tumores que miden cudn rapido
crecen; el grado mas alto es el menos diferencia-
do, con baja supervivencia, altamente agresivo y
capacidad para producir metastasis en el pulmén
y los ganglios linfaticos cervicales.”

Algunos condrosarcomas tienen caracteristicas
microscopicas distintivas.® Estos subtipos de
condrosarcoma a menudo tienen un prondstico
diferente:

e Los condrosarcomas desdiferenciados
comienzan como condrosarcomas co-
munes, pero luego algunas partes del
tumor se transforman en células como
las de un sarcoma de alto grado.
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e Los condrosarcomas de células claras
son poco comunes y crecen lentamente.
Pocas veces se propagan a otras partes
del cuerpo, a menos que hayan rea-
parecido varias veces en la ubicacion
original.® Constituyen aproximadamen-
te el 2% de los condrosarcomas. Segtn
Garcia y colaboradores, cuando esta
variedad de tumores se localiza en la
laringe tienen un prondstico clinico me-
jor que cuando lo hacen en cualquier
otra localizacién del esqueleto axial.

* Los condrosarcomas mesenquimatosos
pueden crecer rapidamente, son sen-
sibles al tratamiento con radiacion y
quimioterapia.’

Normalmente la evolucion es lenta, con frecuen-
cia se llega al diagnéstico 2 afios después de la
aparicion de los datos clinicos, que inicialmente
son disfonia (47%), disnea (25%) y masa palpa-
ble en el cuello (9.5%).1°

La laringoscopia directa generalmente muestra
una tumoracién subglética firme, de forma
redondeada u ovalada, dura con mucosa in-
tacta o eventualmente dura, que puede causar
parélisis de la cuerda vocal por el dano del
nervio laringeo recurrente o de la articulacion
cricoaritenoidea.’

Ferlito y colaboradores, referidos por Meyer-
Breiting y Burkhart, recogieron 149 casos de la
bibliografia donde el lugar mas frecuente de apa-
ricion del condrosarcoma laringeo es la porcion
dorsal del cartilago cricoides. Desde alli el tumor
puede extenderse hasta el eséfago y en ciertos
casos ocasionar disfagia antes que disnea.*'

El hipertelorismo aritenoideo (los aritenoides
estan separados ampliamente) es el signo inicial
reconocible mads comdn al examen fisico de
condrosarcoma cricoideo."

2022; 67 (3)

Los estudios complementarios de imagen no
permiten la distincién entre condromas y con-
drosarcomas." La tomografia axial computada
(TAC) suele mostrar una masa bien circunscrita,
hipodensa, con calcificaciones moteadas del
cartilago afectado (popcorn — palomitas),” des-
plazamiento de las estructuras y destruccion del
cartilago. En otros estudios se muestra la superio-
ridad de la resonancia nuclear magnética (RNM)
debido a su precision para distinguir el tumor de
los tejidos paralaringeos;' sin embargo, su espe-
cificidad para identificar calcificaciones de tejido
condroides es baja. La tomografia con fluoro-
deoxiglucosa F-18 por emisién de positrones
(FDG-PET) es Gtil para la correcta estadificacion
de los tumores, la deteccion de metéstasis vy el
diagndstico de recidivas locales.>”'>

El tratamiento es la reseccion quirdrgica con
mdrgenes negativos, la controversia se centra en
los casos de bajo grado y pequefio tamafio en los
que puede ser posible realizar un procedimien-
to conservador, incluso algunos recomiendan
curetaje endolaringeo o reseccién parcial del
cartilago afectado y reconstruccion con injertos
de cartilago costal. En casos mas avanzados que
afecten mas del 50% del cartilago cricoides es
clara la indicacién de laringectomia total.’® La
diseccion cervical electiva no estd indicada. La
indicacion de radioterapia es muy controvertida
debido a que los condrosarcomas son resisten-
tes a la radiacién y podria tener cabida en las
recidivas en forma neoadyuvante o posopera-
toria. El consenso estd a favor de realizarla en
caso de margenes positivos después de cirugia
o en tumores de tipo anaplasico y en pacien-
tes inoperables o recidivas que no puedan ser
resecadas adecuadamente. La quimioterapia se
prescribe también Gnicamente con intencion
paliativa.”

En 2017 Chin y su grupo realizaron una revi-

sion sistémica de 592 casos de condrosarcoma
laringeo donde practicaron en 178 pacientes
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escision local, en 174 pacientes laringectomia
total, en 5 dieron radioterapia y en un paciente
quimioterapia como tratamiento primario. En
16 casos radioterapia y hubo 2 casos con qui-
mioterapia coadyuvante sin que se observaran
diferencias en los resultados de supervivencia
a cinco ahos.'°

Un estudio realizado por el Mount Sinai Medical
Center, entre 1993 y 2004, evidenci6é que de
479 pacientes diagnosticados histol6gicamente
con tumores laringeos malignos; el 1.7% pade-
cia condrosarcoma, lo que demuestra que son
excepcionales los casos registrados.?

Existe el debate sobre si los condromas son
lesiones precursoras benignas que se trans-
forman en condrosarcomas. De 592 casos de
condrosarcoma laringeo del estudio de Chiny
colaboradores, 20 casos resultaron con biopsia
inicial de condroma, pero mas tarde se diagnos-
ticé un condrosarcoma.’'®

Las metastasis locales, regionales y a distancia
ocurren aproximadamente entre el 1.9y el 10%,
el sitio mas frecuente es el pulmon, especialmen-
te cuando son de alto grado y a nivel 6seo.”"

Las tasas de recurrencia son del 18 al 40%
y estan ligadas a las resecciones quirtrgicas
incompletas y a los grados altos de diferencia-
cioén. Existe buena correlacion entre el grado de
diferenciacion y la supervivencia posoperatoria:
90% para el grado |, 81% para el Il y 43% para
el Ill. El pronéstico estd dado por el grado de
diferenciacién, localizacion y resecabilidad de
la lesion.”

En nuestro caso clinico aumenta el interés para
nosotros el hecho de que haya aparecido en una
mujer cuando estos tumores son mds frecuentes
en hombres y con diagndstico histolégico de
condrosarcoma de células claras, siendo una
afeccion menos frecuente y que posteriormente

padeciera una metastasis 6sea, siendo el pulmén
la localizacién mas frecuente.

CONCLUSIONES

El condrosarcoma, a pesar de su rareza, es
el tumor mesenquimal mas frecuente de la
laringe. Las técnicas de imagen y la estrecha
colaboracién de los anatomopatélogos con los
cirujanos han permitido a través de los afios que
el nimero de casos diagnosticados haya crecido
de forma considerable. Es importante un alto
indice de sospecha de condrosarcoma laringeo
en pacientes en quienes la endoscopia evidencia
una masa submucosa, con mucosa de apariencia
normal, con o sin parélisis de cuerdas vocales.
El tratamiento consiste en la reseccién local,
laringectomia total o ambas segln el tamafio
de la lesién y los resultados de supervivencia de
los pacientes con esta neoplasia maligna suelen
ser favorables.

Esta investigacion no ha recibido ayudas especifi-
cas provenientes de agencias del sector piblico,
sector comercial o entidades sin &nimo de lucro.
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