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Rabdomiosarcoma laringeo en un adulto, descripcion

de un caso y revision de la literatura

Adult laryngeal rhabdomyosarcoma. Case report and literature review

Andrés Gonzilez F', Ignacio Sanhueza T.', Diego F. Regalado B.%, Alba Larrea R

Resumen

El rabdomiosarcoma laringeo es un cancer infrecuente en cabeza y
cuello, y ain mads en adultos. Describimos el caso de un varén de 55
afios con un rabdomiosarcoma del musculo cricoaritenoideo poste-
rior izquierdo tratado mediante laringectomia total y linfadenectomia
funcional bilateral.
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Abstract

Laryngeal rhabdomyosarcoma is an uncommon cancer in head and neck,
especially in adults. We report a 55 years old male with a rhabdomyo-
sarcoma from the left posterior cricoarytenoid muscle treated with a total
laryngectomy and double functional cervical lymphadenectomy.
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Introduccion

El rabdomiosarcoma es un cdncer poco
frecuente de células mesenquimales que siguen
una diferenciacién muscular’. Un 35% ocurre
en cabeza y cuello, aunque su desarrollo en
estructuras no orbitarias ni parameningeas, es
de solo el 10%?*°. Existen tres variantes histo-
l6gicas: embrionario, alveolar y pleomérfico,
siendo el primero especialmente frecuente en
nifos y el ultimo casi exclusivo de adultos>*>.
Su tratamiento es multidisciplinario, y de-
pende, fundamentalmente, de determinadas
caracteristicas prequirdrgicas y posquirtrgicas.

Caso Clinico

Varé6n de 55 anos que acude por disfonia
y odinofagia discreta. En la exploracién naso-
fibrolaringoscdpica se aprecia desplazamiento
contralateral de la hemilaringe izquierda con
pardlisis de la cuerda vocal. Se realiza tomo-

grafia computada (TC) cervical donde se
objetiva lesién de 37 mm de didmetro en re-
gién retrocricoidea izquierda, que se extiende
inferiormente sobrepasando el limite inferior
del cricoides (Figura 1A).

Lalesion se biopsia, hallando una neoplasia
constituida por células agrupadas en forma de
nidos, pleomorfas, y fuertemente positivas para
vimentina, desmina y actina muscular, com-
patible con rabdomiosarcoma. El estudio con
PET-TC, encuentra ganglios hipercaptantes
en ambas cadenas yugulo-carotideas (Figura
1B). Se determina en comité oncolégico mul-
tidisciplinario el tratamiento quirdrgico con
laringectomia total, mdas linfadenectomia fun-
cional bilateral, sin posibilidad de tratamiento
adyuvante quimioterdpico por insuficiencia
hepdtica grave debida a una hepatitis C. La
anatomia patoldgica definitiva de la pieza
quirtrgica, lo clasifica como un rabdomio-
sarcoma embrionario fusocelular del musculo
cricoaritenoideo posterior izquierdo (Figura 2)

7

207


mailto:andresgonfer@hotmail.com

Rabdomiosarcoma laringeo en un adulto, descripcion de un caso y revision de la literatura - A. Gonzalez F. y cols.

CASO CLINICO

Figura 1. En (A) mostramos la imagen de TC previa a la cirugia, donde se puede ver una lesion retrocricoidea izquierda de 37,1 mm de
didmetro maximo. En B, mostramos la captacion patoldgica en ambas cadenas yugulo-carotideas.

Figura 2. En A y B se puede
identificar una lesion retrocri-
coidea que sobrepasa en limite
inferior del cartilago cricoides.
En C, D, Ey F, se muestran cor-
tes histoldgicos positivos para
desmina, miogenina, actina
muscular y MyoD1, respecti-
vamente.
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con margenes libres. No hay ganglios linfaticos
invadidos.

Tras 23 meses de supervivencia libre de
enfermedad, aparece recidiva en la unién
faringo-esofdgica con metdstasis multiples
cerebrales, pulmonares y abdominales. Actual-
mente, se encuentra con tratamiento paliativo.

Discusion

El rabdomiosarcoma es un tumor de ori-
gen mesenquimal, poco comun en cabeza y
cuello**%, suponiendo menos del 1% del total
de neoplasias en estas regiones’. Se clasifican
segtin su naturaleza histoldgica en embrionario
(ERMS), alveolar (ARMS) y pleomédrfico (o
no clasificable en los otros grupos”®). Recien-
temente se han anadido otros tipos, como la
forma botrioide y el de células fusiformes y es-
clerosantes con mutacién MyoD1. En relacién
a nuestro paciente, el ERMS es mas habitual
en nifios’, siendo extremadamente infrecuente
en adultos*'?, donde tiene peor prondstico'’.

La clinica aparece precozmente y se relacio-
na directamente con la localizacion y afectacién
de estructuras deglutorias y fonatorias, lo que
ofrece ventaja sobre otras localizaciones donde
los sintomas son méds tardios''. El protocolo de
diagndstico incluye estudio de extension local
por TC o resonancia magnética y confirmacién
por biopsia y estudio histopatoldgico e inmu-
nohistoquimico. Esto tltimo es fundamental
por la determinacién de proteinas especificas

CASO CLINICO

del musculo como actina, miosina, desmina,
mioglobina, proteina de banda Z y MyoDI.
El 99% de los rabdomiosarcomas poseen tin-
ciones positivas para desmina; mientras que
la actina especifica de musculo, la miogenina
y la mioglobina son positivas en 95%, 95% y
78% respectivamente’. La presencia de mioge-
nina es mds habitual en neoplasias alveolares
que en embrionarias, y supone un factor de
mal prondéstico, independiente de la variante
histolégica y del estadio’. Pese a su origen
mesenquimal, hasta 40% de los rabdomiosar-
comas expresan proteinas epiteliales aberrantes
como la citoqueratina e incluso marcadores
neuroendocrinos como la enolasa especifica
neuronal y la proteina s-100, positivas hasta en
el 19% de los casos’. El estudio ultraestructural
con microscopio electrénico de transmisién
puede ser de gran ayuda en los casos en los
que la microscopia convencional y la inmuno-
histoquimica sean inconcluyentes’. En el caso
del paciente anteriormente descrito, el perfil
inmunohistoquimico principal de la pieza
presentaba fuerte positividad para desmina,
actina especifica muscular y para miogenina,
suponiendo un factor de mal prondstico’.
Todos los marcadores epiteliales y neuroen-
docrinos fueron negativos.

En relacién al tratamiento, se realiza en
base a las directrices del Intergroup Rhabdo-
myosarcoma Study Group'", con la guia de
tratamiento IRS-IV. Incluye una clasificacién
prequirdrgica que se divide en 4 etapas (Tabla
1), y una posquirtgica, con 4 grupos (Tabla 2).

Tabla 1. Etapas prequirurgicas del rabdomiosarcoma

Etapa Localizacion de la neoplasia Tumor Tamano Afectacion Afectacion a
(T) ganglionar (N) distancia (M)

Etapa | Orbita, cabeza y cuello (no regiones parameningeas) T10T2 AoB Nx, NO o N1 MO
y tracto genitourinario (no préstata ni vejiga)

Etapa Il Prostata, vejiga, extremidad, craneo, regién T10T2 A Nx o NO MO
parameningea, tronco, retroperitoneo u otras

Etapa Il Préstata, vejiga, extremidad, craneo, region T10T2 A N1 MO
parameningea, tronco, retroperitoneo u otras B Nx, NO o N1

Etapa IV Cualquiera T1oT2 AoB NO o N1 M1

T1 implica que la neoplasia estd confinada a su localizacién primaria, mientras que T2 conlleva invasiéon o fijacion a
estructuras vecinas; A supone un tamano inferior o igual a 5 cm, mientras que B implica un tamaro superior a 5 cm; Nx
conlleva el desconocimiento de afectacion de ganglios linfaticos préximos, NO la ausencia de afectacion de los mismos, y
N1 la invasién de éstos; MO implica la ausencia de metastasis a distancia, M1 supone la presencia de metéstasis a distancia.
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Tabla 2. Grupos posquirurgicos del rabdomiosarcoma

Grupo Descripcion
Grupo 1 Enfermedad localizada, reseccién completa sin
cancer microscopico residual
A Cancer confinado a la localizacién original,
completamente extirpado.
B Cancer infiltrante, completamente extirpado
Grupo 2 Reseccion subtotal
A Reseccion subtotal con enfermedad
microscopica residual
B Reseccion completa con ganglios linfaticos
afectados
C Enfermedad residual microscépica y/o
ganglionar
Grupo 3 Resecciéon incompleta, o biopsia posquirdrgica
con gran residuo neoplasico
Grupo 4  Metéstasis al diagndstico
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En relacién a nuestro caso, es un paciente
con una etapa [ y un grupo 1A. De la combi-
nacién de estas dos clasificaciones, surge el
tratamiento adyuvante éptimo'%. En nuestro
paciente, la terapia complementaria consiste
en quimioterapia con vincristina y actinomi-
cina (protocolo VA). La ausencia de invasion
de ganglios linfaticos tras la extirpacién de las
cadenas yugulo-carotideas, hace innecesaria la
adicién de ciclofosfamida; que si estaria indica-
da y administrada junto a los otros quimiote-
rapicos (protocolo VAC) en caso de existir en-
fermedad en ganglios'?. Por el mismo motivo,
y por lograr una reseccién con margenes libres
de enfermedad, no estd indicada la adicién de
radioterapia a la terapia. Su insuficiencia he-
pética no hizo posible su tratamiento éptimo.
La recidiva, tras los casi dos afios después de la
intervencién podria justificarse por no haber
recibido el tratamiento idéneo segtin su etapa
prequirdrgica y su grupo posquirurgico.

La supervivencia global de este tipo de
tumores ha mejorado desde la apariciéon de
la IRS-IV, con una supervivencia de aproxi-
madamente 78% a 5 afios para los ERMS de
prondstico medio. Esto probablemente porque
la dosis de ciclofosfamida en mayor que en la
IRS-1IT, demostrando la utilidad de este agente
alquilante en el ERMS.

Conclusion

El rabdomiosarcoma embrionario de ca-
beza y cuello es un tumor poco habitual en el
area de otorrinolaringologia. Para su correcto
diagnéstico, son necesarios estudios de ima-
genes, estudio histolégico e inmunohistoqui-
mico. La clasificacién pre y posquirurgica son
esenciales para el correcto enfoque terapéutico
de esta patologia.
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