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Presentacion del caso

M ujer de 29 afios de edad, originaria y residente del
Distrito Federal, sin antecedentes de tabaquismo,
toxicomanias ni exposicion laboral; refirié alcoholismo social
sin llegar al estado de ebriedad; el resto de los antecedentes
sin datos patolégicos de importancia.

Inicio su padecimiento seis semanas antes de su ingreso
al hospital con odinofagia, tos himeda productiva y expec-
toracion hemoptoica, que se acompafié de expulsion de
fragmentos del tumor por cavidad oral; disfagia a soélidos,
disfonia intermitente que se agudizé dos dias antes del
ingreso hospitalario, otalgia derecha esporadica, asi como
pérdida de 4 kg de peso y disnea ocasional.

Fig. 1. La tomografia axial computarizada muestra un tumor
originado en la hemilaringe derecha extendiéndose por el
repliegue aritenoepiglético.

A la exploracion fisica se corrobor6 disfonia franca,
predominantemente inspiratoria, estridor laringeo, tiraje
supraclavicular y eritema discreto de la mucosa orofaringea.

Por laringoscopia se aprecié un tumor de crecimiento
exofitico que obstruia parcialmente la supraglotis y que en
apariencia dependia de la pared lateral derecha de la farin-
ge. Por lo anterior se realiz6 tomografia axial computarizada
(Figura 1), que indicd lesion dependiente de hemilaringe
derecha. El resto de la exploracién, asi como la telerradio-
grafia de toérax, biometria hematica y quimica sanguinea no
mostraron alteraciones (Cuadro I).

Cuadro I. Estudios delaboratorio

Biometria hematica

Hemoglobina 13.8g/dl
Hematdcrito 38%
VCM 86 fl
CMHB 34 g/100 ml
HCM 30pg
Leucocitos 6300/mm?
Linfocitos 30%
Neutrdfilos 65 %
Eosindfilos 0.8%
Monocitos 4%
Basofilos 0.2%
Plaquetas 185 mil
Quimicasanguinea

Glucosa 80 mg/dl
Urea 30 mg/dl
Creatinina 0.6 mg/dl
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Sarcoma sinovial
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Fig. 2. Neoplasia hipercelular, constituida por células pequefias,
con nucleos redondos y cromatina granular gruesa (HE, 40x).
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Durante la estancia hospitalaria, la paciente present6
incremento de la disnea, por lo que se le practicd nueva
laringoscopia (15 dias después de la inicial); en esta ocasion,
la neoplasia obstruia 75 % de la supraglotis. La primera
posibilidad diagnostica fue de pdlipo laringeo.

Diagnoéstico anatomopatoldgico

El tejido tumoral expectorado por la paciente se envio de
primera instancia al Laboratorio de Patologia, donde se
identificaron multiples fragmentos tumorales irregulares, de-
leznables, blanco-grisaceos, con dimensiones de 1 a 2.5 cm.
En el estudio microscoépico se observé una neoplasia hiperce-
lular, con células pequefias, escaso citoplasma y nucleos
redondos, algunos ligeramente alargados (Figura 2). El diag-
nostico inicial fue carcinoma neuroendocrino. Por el diagnos-

mes organizadas en haces cortos (HE, 40x).
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Fig. 3. Hemilaringectomia derecha, que muestra un tumor
irregular, blando de 5 x 5cm, en el repligue aritenoepiglético
derecho.

tico histopatologico se decidié practicar hemilaringectomia
parcial derecha con diseccion radical de cuello ipsolateral.

La reseccién quirdrgica extraida fue enviada al Servicio
de Patologia, donde se registrd haber recibido una hemila-
ringectomia derecha de 8 x 4 cm, con neoplasia ubicada en
el repliegue aritenoepiglético derecho, de aspecto nodular,
con dimensién de 5 x 5 cm (Figura 3). Al corte, la superficie
era de color café rojizo, con areas extensas de hemorragia
y necrosis.

Los nuevos cortes histologicos de la lesion mostraron
una neoplasia hipercelular, con areas poco diferenciadas
compuestas por células redondas, pequefias, que alterna-
ban con células fusiformes con alto grado nuclear y numero-
sas figuras mitésicas (Figura 4). En este segundo espécimen
se planted la posibilidad diagnéstica de sarcoma sinovial, por
lo que se efectu6 un panel de inmunohistoquimica que
incluyé cocktail de citoqueratinas (CK), antigeno leucocitario
comun (ALC), BCL-2, CD99, TLE 1 y marcadores neuroen-
docrinos (Cuadro I1).

El diagndstico definitivo fue sarcoma sinovial poco diferen-
ciado, corroborado mediante estudio citogenético que reveld
translocacion caracteristica en t (x:18). Los ganglios linfaticos
de la diseccion de cuello no presentaron metastasis.

Cuadroll. Paneldeinmunohistoquimica

Anticuerpo Resultado
CD20 Negativo
CD45 Negativo
CK5/6 Negativo
CKAE1/AE3 Negativo
Sinaptofisina Negativo
Cromogranina Negativo
Desmina Negativo
WT1 Negativo
Vimentina Positivo focal
CD56 Positivo
CD99 Positivo focal
BCL2 Positivo
TLE1 Positivo
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Cuadrolll.Revision delaliteraturade sarcomas sinoviales delaringe

Autor, afio Edad/sexo Sitio del tumor Tratamiento Evolucion Seguimiento
Jernstrom, 1954 21H Hemilaringeizquierda, hipofaringe  Ninguno Muerte 0
Pricolo, 1957 37MH Hemilaringeizquierda, hipofaringe ~ Tumorectomia, RT Desconocido Desconocido
Miller, 1975 23/M  Aritenoide derecho, regioninterari- ~ Tumorectomia, laringectomia Sinenfermedad 12 afios
tenoides parcial, laringectomiatotal
Gatti, 1975 28/H Hemilaringe izquierda, hipofaringe Faringolaringectomia, QT,RT Metastasis pul- lafio
monares, muerte  2.5afios
Geahchan, 1983 24/H Aritenoidesizquierda, repliegueari-  Laringectomiaparcial,laringec- Recurrencia,me- 4 afios
tenoepiglético tomiatotal tastasis pulmo- 6afios
nares
Quinn, 1984 76/H  Hipoglotis derecha Hemilaringectomia Sinenfermedad 12 afios
Kitsmaniuk, 1985 15/H  Glotisderecha, aritenoides, epiglo-  Laringectomiatotal Sinenfermedad 8 meses
tis, seno piriforme
Kleinsasser, 1988 58/M  Subglotis Reseccion parcial Recurrencia 7 afios
Pruszczynski, 1989 28/M  Replieguearitenoepigléticoderecho,  Tumorectomia, radioterapia Sinenfermedad 3afios
cuerdavocalfalsa (66 Gy)
Ferlito, 1991 28/H Replieguearitenoepigléticoderecho,  RT (25 Gy) preoperatoria, di- Sinenfermedad 16afios
epiglotis seccionde ganglios de cuello,
RT (50 Gy) posoperatoria
Danninger, 1994 53/H Repliegue aritenoepigloticoderecho  Laringectomia radical, disec- Sinenfermedad 1.3 afios
cién de cuello, RT (64 Gy)
Morland, 1994 14/H Aritenoide izquierdo Tumorectomia, laringectomia Recurrencia,sin  3afios
total, QT, RT (60 Gy) enfermedad 10 meses
DeiTos, 1998 27H Repliegue aritenoepigléticoderecho  Escision, hemilaringectomia Recurrencia, 3meses
despuésdelarecurrencia,QT, sinenfermedad 9 meses
RT (62Gy)
Bilgic, 2003 24/H Repliegue aritenoepigldticoizquier-  Tumorectomia, hemilaringecto- Recurrencia, lafio
do, epiglotis mia, laringectomiatotal, disec- metéastasis pul- 10meses
cionde cuello, RT (45 Gy), QT monares,
sinenfermedad  3.5afios
Papaspyrou, 2003 16/H Repliegue aritenoepiglético Reseccion con laser CO,, RT Sinenfermedad 2 afios
(50 Gy)
Boniver, 2005 Repliegue aritenoepigloticoderecho  Reseccion con laser CO, Sinenfermedad  3afios
Capelli, 2007 59/H  Ventriculoizquierdo Reseccion conlaser CO, Sinenfermedad 15 meses
Mhawech-Fauce- 79/M  Replieguearitenoepigléticoderecho,  Laringectomiatotal Sinenfermedad 3 meses
glia,2007 cuerda vocal falsa derecha, arite-
noides
Valencia Cedillo, 29/M Repliegue aritenoepigloticoderecho  Hemilaringectomia, laringecto- Sinenfermedad 5meses

2009

miatotal,RT

H = hombre, M = mujer, Qt = quimioterapia, RT = radioterapia.

Discusioén

Informamos sarcoma sinovial originado en la laringe de una
mujer de 29 afios de edad, con diagndstico inicial de carci-
noma neuroendocrino.

El sarcoma sinovial es una neoplasia que en la mayoria
de las ocasiones se presenta en las extremidades inferiores
de adultos jovenes (15 a 40 afios de edad).*® El segundo sitio
afectado por el sarcoma sinovial, pero con menor frecuen-
cia, eslaregion de la cabezay el cuello. De acuerdo con una
serie referida por McKinney y colaboradores,® de un grupo de
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345 casos de sarcomas sinoviales, los ubicados en la cabeza
y cuello solo representaron 9 %. Por otro lado, en la literatura
Unicamente se han informado 18 casos en laringe (Cuadro
1), la mayoria presenté disfonia y disnea. Nuestra paciente,
ademas de estas manifestaciones, expectord fragmentos
del tumor, lo cual se informa por primera vez.

El sarcoma sinovial muestra una morfologia caracteris-
tica, por lo cual en pocas ocasiones resulta de dificil diagnds-
tico, pero debido a que ocurre en ubicaciones poco comunes
y que puede ser poco diferenciado, la confirmacion diagnoés-
tica suele ser dificil.
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El sarcoma sinovial poco diferenciado puede mostrar
una morfologia similar a un linfoma, un tumor neuroectodér-
mico primitivo o un carcinoma, como sucedi6 en la paciente
descrita. Por lo tanto, es necesario llevar a cabo un panel
amplio de inmunohistoquimica para descartar las opciones
diagnosticas mencionadas.*

La sobrevida en pacientes con sarcoma sinovial a cinco
afios varia entre 23.5 y 45 %, mientras que a 10 afos es de
11.2 a 30 %.2

El sarcoma sinovial es positivo para BCL-2 y CD99,
como en este caso, sin embargo, dichos marcadores no son
especificos. En fechas recientes se ha descrito un nuevo
marcador, el TLE1,° gen que inhibe determinadas sefiales
celulares y tiene un papel fundamental en la represion de la
diferenciacion celular. Este gen puede evaluarse por méto-
dos de inmunohistoquimica y su especificidad en el sarcoma
sinovial es alta. Nuestra paciente fue positiva para el mismo,
hecho que aunado a las caracteristicas morfoldgicas descri-
tas, permitio llegar al diagnéstico definitivo. Sin embargo, el
dato mas fidedigno fue encontrar la translocacién caracteris-
tica en t (x:18), también positiva en nuestro caso.

De los pacientes con sarcoma sinovial laringeo, 50 % ha
desarrollado recurrencia 0 metastasis pulmonares en un
lapso de tres meses a siete afios. No existe un tratamiento
estandarizado para el sarcoma sinovial en esta localizacion,
pero se sugiere una laringectomia con margenes negativos;
dado que el tumor no involucra los ganglios linfaticos, la
diseccion de cuello no se recomienda.**° La radioterapia es
actualmente el método mas eficaz para el control de la
enfermedad, mientras que la eficacia de la quimioterapia es
controversial, no obstante que puede ser Util para tratar
metastasis a distancia.?

En los tejidos blandos, el tamafio del tumor (> 4 cm), la
edad (20 a 25 afios), las recurrencias locales, los altos
indices de proliferacién celular (Ki67), las mutaciones en p53
y el tipo de fusion diferente (SSX1), son indicadores de mal
pronéstico. Sin embargo, la validez de estos factores en
cabeza y cuello carece de sustento por los pocos casos
informados.”!
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A seis meses de seguimiento y tratamiento con radiote-
rapia, la paciente descrita actualmente esta viva y sin
evidencia de enfermedad.

Conclusiones

El sarcoma sinovial laringeo es una neoplasia inusitada, con
solo 19 casos referidos en la literatura (incluyendo el nues-
tro), que puede manifestarse con un cuadro de disfonia y
disnea, pero también con expectoracion de fragmentos del
tumor.

Es importante considerar al sarcoma sinovial como una
posibilidad diagnéstica cuando el patélogo se enfrente a una
neoplasia poco diferenciada y localizada en dicho érgano.
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