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Extirpacion de Sarcoma Sinovial Laringeo con
Técnica Endoscopica en un paciente de 14 afios:

caso clinico
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Resumen

El articulo describe la extirpacion de un sarcoma
sinovial laringeo en un adolescente. Para el trata-
miento de la paciente, en este caso, se realizé una
cirugia endolaringea asistida por videoendoscopia.
La misma resulta ser una cirugia minimamente
invasiva y permite preservar las funciones de de-
glucién, habla y respiracion. El abordaje integral de
esta patologia, incluyendo cirugia, quimioterapia y
radioterapia, le ha permitido a la paciente volver a
una vida plena en menos de un afio posterior al tra-
tamiento quirdrgico.

Palabras clave: sarcoma sinovial, laringe, videoen-
doscopia, cirugia minimamente invasiva.

Abstract

The article describes the removal of a laryngeal sy-
novial sarcoma in a teenager. For the treatment of
the patient, in this case, an endolaryngeal surgery
assisted by videoendoscopy was performed. The
latest is a minimally invasive surgery and allows
to preserve the swallowing, speech and breathing
functions. The integral approach, which includes
surgery, chemotherapy, and radiation therapy,
allowed the patient to return to a full life less than a
year after surgical treatment.

Keywords: synovial sarcoma, larynx, videoendos-
copy, minimally invasive surgery.
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Resumo

O artigo descreve a remogao de um sarcoma sino-
vial laringeo em um adolescente. Para o tratamento
do paciente, neste caso, foi realizada uma cirurgia
endolaringea assistida por videoendoscopia, que
acaba por ser uma cirurgia minimamente invasiva
e que permite preservar as fungdes de degluticao,
fala e respiracdo. A abordagem abrangente, incluin-
do cirurgia, quimioterapia e radioterapia, permitiu
que a paciente retornasse a uma vida plena menos
de um ano apds o tratamento cirurgico
Palavras-chave: sarcoma sinovial, laringe, videoen-
doscopia, cirurgia minimamente invasiva.

Introduccion

Los sarcomas de tejidos blandos son un grupo
raro de tumores malignos que se desarrollan a partir
de diferentes tipos de tejido conectivo. De acuerdo
con las recomendaciones clinicas para los sarcomas
de tejidos blandos en Rusia, la incidencia de tumo-
res malignos primarios de tejidos blandos es de 1,81
casos por 100 mil habitantes, lo que se corresponde
con los datos de incidencia en otros paises”.

El sarcoma sinovial (SS) es un tumor de células
fusiformes mesenquimales con diferenciacion epi-
telial variable, incluidas las formaciones glandula-
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res; tiene translocaciones cromosdémicas especificas
t (x; 18) (P11, gll), asi como la presencia de una
transcripcion SYT-SSX. Ocurre en el 5%-10% de los
casos de todos los sarcomas de tejido blando, tanto
en el grupo de pacientes de edad temprana como en
la cohorte de adolescentes. En el 90% de los casos
ocurre antes de los 50 afios, con mayor frecuencia
en el intervalo entre 15 y 35 afios. Es mas frecuen-
te en hombres que en mujeres® ?. Se caracterizan
por un curso clinico extremadamente agresivo y un
prondstico desfavorable.

En la poblacién infantil, los sarcomas sinoviales
solo son superados en frecuencia por los rabdomio-
sarcomas®”. La localizacion mas frecuente del SS
son los tejidos blandos de las extremidades (hasta
en un 80% de los casos); localizaciones significativa-
mente mads raras son las de cabeza y cuello® . Los
sarcomas sinoviales pertenecen a los sarcomas de
alta malignidad®?” y son propensos a generar me-
tastasis en los pulmones, los ganglios linfaticos, la
pleura y los huesos; igualmente frecuentes son sus
recurrencias®.

El tratamiento del SS se basa en la terapia adapta-
da al riesgo, con un enfoque multimodal que inclu-
ye tanto a la poliquimioterapia como a las opciones
de control local. Dentro estas ultimas el tratamien-
to quirtrgico es fundamental, especialmente en
las formas localizadas. El alcance del tratamiento
quirargico es variable y estd determinado, en gran
medida, por la localizacién del tumor primario, la
prevalencia local y la experiencia del equipo quirtr-
gico. En aquellos casos en los que no es posible rea-
lizar la reseccion RO, es viable el uso de radioterapia
externa; sin embargo, debe considerarse que esta tl-

tima esta directamente asociada con el desarrollo de
reacciones y complicaciones posradiacion graves.

El pronodstico depende tanto del tamarfio del tu-
mor primario como de la extension del proceso tu-
moral por afectacion de nddulos linfaticos regiona-
les y formacion de focos de metastasis a distancia.
Aquellos tumores primarios con un tamano inferior
a 5 cm poseen una tasa de supervivencia a 5 afos
del 90%; tamarfios superiores a 5 cm, presentan una
tasa de supervivencia a 5 afios del 40% 9.

Caso clinico

Paciente femenina de 14 afios, acudio al servicio
de Cirugia de Cabeza y Cuello del Centro Nacio-
nal de Investigacion de Hematologia, Oncologia e
Inmunologia Pediatrica Dmitry Rogachev (Moscd,
Rusia), luego de que se le realizara una traqueosto-
mia de emergencia en la unidad de otorrinolarin-
gologia del lugar de residencia. Tras su exploracién
a través de una tomografia computarizada (TC) de
cuello con contraste, se observo una tumoracion en
la orofaringe de 30 mm x 27 mm con signos de infla-
macion, neumotorax parietal bilateral y un enfise-
ma intermuscular de los tejidos blandos del cuello y
la pared toracica.

Posteriormente, se evalud con una resonancia
magnética (RM) (figura 1-A), la cual permiti6 deter-
minar el origen del tumor en el pliegue aritenoepi-
glético izquierdo, obturando casi en su totalidad la
luz laringea; se evidenciaron también linfadenopa-
tias regionales.

Para el adecuado tratamiento de la neoplasia se
realizé una laringoscopia (figura 1-B) y se procedid

Figura 1. A: RM corte sagital. Formacién volumétrica en la regién laringea. B: visién endoscépica. Neoplasia laringea.
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a tomar biopsia de esta bajo anestesia general. El re-
sultado histologico fue sarcoma sinovial (SS). Eva-
luaciones posteriores no evidenciaron la presencia
de metastasis a distancia o en los ganglios linfaticos
regionales.

Se realiz6 una nueva TC de cuello y torax, la cual
demostré que la neoplasia se alojaba en el grosor
del pliegue aritenoepigldtico izquierdo con intima
adherencia al borde superior de la epiglotis y, par-
cialmente, al seno piriforme izquierdo; sus dimen-
siones eran de 14 mm x 13 mm x 27 mm.

Con el informe de la anatomia patoldgica, y
una vez estadificado (Sarcoma Sinovial Laringeo,
TINOMO), se inicié la poliquimioterapia neoadyu-
vante bajo el protocolo CWS-2009 (guidance for
SySa), en el cual, se administraron cuatro unidades
de quimioterapia bajo el régimen de i2VAd (ifosfa-
mide, vincristine, adriamycin). A la espera de los re-
sultados de la biopsia, se realiz6 otro bloque de po-
liquimioterapia bajo el protocolo CWS-2009 12VA
(ifosfamide, vincristine, actinomycin).

De acuerdo con las recomendaciones del proto-
colo, se iniciaron los preparativos para la etapa qui-
rurgica del tratamiento. Se realizé una esofagogas-
troduodenoscopia, la cual no mostré ningn tumor
esofagico. Posteriormente, a través de un acceso la-
ringoscopico directo asistido por videoendoscopia,
se realizo la extirpacion quirurgica de la neoplasia
con los debidos margenes de seguridad.

La neoplasia debi6 fragmentarse para su extrac-
cion a través de la luz estrecha del laringoscopio y
fue removida en su totalidad (figura 2-A). Se obser-
varon los bordes de la reseccién sin evidencia de
crecimiento tumoral. El resultado del estudio histo-
patolégico fue SS con evidencia de cambios morfo-
légicos inducidos por el tratamiento previo.

Para la nutricion en el periodo posoperatorio se
instalé una sonda nasogastrica intraoperatoria y un
tubo de traqueotomia con baldn, el cual evitd que la
saliva ingrese a la via aérea.

En el periodo de cicatrizacidn, se realizé un
examen fibrolaringoscopico de control 10 dias pos-
teriores a la cirugia, asi como también una video-
deglucién. A los 10 meses del posoperatorio, la pa-
ciente fue decanulada con éxito y se retird la sonda
nasogastrica.

La paciente debid realizar radioterapia bajo las
especificaciones superoxido dismutasa (SOD)-9,2
GY. Como consecuencia de la radiacion la paciente
presento una laringitis. A pesar de ello, el tratamien-
to fue satisfactorio. Se llevaron a cabo unidades 7,8

y 9 de quimioterapia bajo el protocolo Cooperative
Weichteilsarkom Studiengruppe (CWS)-2009-12VA
en el contexto de la terapia de acompafiamiento es-
tandar.

Después de un ano y de acuerdo con los resul-
tados del examen de control, no se han encontrado
signos de recidiva y se dio por terminado el trata-
miento (figura 2-B).

Figura 2. A: visién de la laringe posterior a la reseccién quirtr-
gica. Esquina superior derecha: se evidencian las cuerdas vo-
cales intactas. B: visién endoscoépica tres meses después de
la cirugia

Discusion
El SS laringeo en nifios es un tumor raro®* en
la cabeza y el cuello® %11, especialmente en el
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area de la laringe. En el presente caso clinico, el tu-
mor primario fue menor a 5 cm y, por lo tanto, el
pronostico se considera relativamente favorable. La
literatura internacional revela una supervivencia a
5 afios en pacientes pediatricos, con el tratamiento
realizado, superior al 90%?. Para ello es determi-
nante la reseccién quirtrgica.

Se han reportado casos similares en los que se
empled un abordaje laringeo lateral de Trotter, que
conlleva a la extirpacion laringea completa® 3. En
los casos en que se realizd la extirpacion y sin radio-
terapia adyuvante posterior, se ha producido una
recidivalocal que requirié una escision amplia y qui-
miorradioterapia’. Tales enfoques para eliminar
las neoplasias laringeas habitualmente conducen
a trastornos persistentes de la deglucién, el habla
y la respiracion, los cuales reducen significativa-
mente la calidad de vida. Posterior a un examen ex-
haustivo y descartdandose focos metastasicos, debe
escogerse el método menos agresivo para eliminar
la formacion, habilitandole al paciente conservar la
funcién de deglucion y el habla y, posteriormente,
descartar la traqueostomia. En el actual caso y luego
de 10 meses de realizada la cirugia, la paciente fue
decanulada y el ostoma satisfactoriamente cerrado.
Continua con controles regulares por el Servicio de
Oncologia.

Conclusion

La cirugia endolaringea minimamente invasiva
asistida por video de las neoplasias malignas, ha
permitido en el caso reportado de SS laringeo, el
control local de la enfermedad con una pronta recu-
peracion. La ausencia de una intervencion invasiva
o0 la remocién total de érganos funcionales, como es
la laringe, le ha permitido a la paciente preservar
sus capacidades y regresar rdpidamente a las activi-
dades cotidianas, una vez finalizado el tratamiento.

Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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