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Carcinosarcoma de laringe: Reporte de dos casos

Carcinosarcoma of the larynx: Report of two cases

Mario Tapia C', Pablo Ortega R', Alexis Urra B', Geraldine Ayres H?, lison Sepiilveda A3.

RESUMEN

El carcinosarcoma de laringe es un tumor bifdsico raro que representa menos del
1% de todos los tumores malignos de laringe. Debido a su doble naturaleza epitelial y
mesenquimal esta neoplasia ha sido denominada de distintas maneras en la literatu-
ra, siendo indispensable el estudio mediante inmunohistoquimica para establecer un
diagndstico correcto. Se presentan 2 casos de carcinosarcoma de laringe, confirmados
mediante estudio con inmunohistoquimica, ambos tratados mediante laringectomia to-
tal. Se elabora una discusion de los principales aspectos clinicos, histopatoldgicos y
terapéuticos de esta infrecuente neoplasia.
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ABSTRACT

The larynx carcinosarcoma is a rare biphasic tumor that represents less than 1% of
all malignant tumors of the larynx. Because of its biphasic epithelial and mesenchymal
nature this neoplasm has been called in different ways in the literature being indispen-
sable the study by immunohistochemistry to establish a proper diagnosis. We present 2
cases of larynx carcinosarcoma confirmed by immunohistochemical study, both treated
with total laryngectomy. A discussion of the main clinical, histopathological and thera-
peutic aspects of this rare neoplasm is made.
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INTRODUCCION

El carcinosarcoma es un tumor maligno raro con
componentes carcinomatoso y sarcomatoso. Fue
descrito por primera vez por Virchow en 1863,
aunque como una neoplasia dual, y posteriormente
de manera definitiva en 1933"2. El carcinosarcoma
se puede presentar en diversos sitios anatomicos
siendo infrecuente en cabeza y cuello, y aun mas
raro en laringe e hipofaringe representando menos
del 1% de las neoplasias malignas en esta region
anatémica®. Aproximadamente la mitad de los
carcinosarcomas de cabeza y cuello se presentan
en laringe, sequido por la cavidad oral y faringe*.
Macroscdpicamente se presenta como una masa
voluminosa, pediculada y generalmente con una
superficie ulcerada cubierta con exudado®.

Histoldgicamente el carcinosarcoma corresponde
a un tumor bifasico®. Su histogénesis es controversial
existiendo distintas teorias al respecto®”. A pesar de
los primeros reportes en donde se postuld al carcino-
sarcoma como un tumor de colision, mucha evidencia
se ha acumulado a favor de que éste tenga un origen
monoclonal®. El carcinosarcoma se presenta general-
mente en pacientes masculinos de mediana edad a
edad avanzada y se asocia al consumo de tabaco y
alcohol®, no asi la infeccion por el virus del papiloma
humano™. La forma de presentacion mas comun es
disfonia, esto se debe a que la region comprometida
mas frecuentemente es la glotis®®. Thompson y cols
en su andlisis de 187 casos, describieron una sobre-
vida a 5 afios entre 64% y 94%, presentando una
mejor tasa de sobrevida los tumores gléticos®.

Esta entidad patoldgica se ha descrito de distintas
maneras existiendo una amplia lista de denomina-
ciones tales como carcinoma fusocelular, carcinoma
sarcomatoide o pseudosarcoma, las cuales no repre-

sentan a una misma entidad. Con el mayor desarrollo
de la inmunohistoquimica es posible lograr un diag-
nostico certero y consecuentemente una epidemiolo-
gia mas fehaciente'. En este articulo reportamos 2
casos de carcinosarcoma de laringe tratados median-
te laringectomia total, ambos confirmados mediante
estudio histopatol6gico con inmunohistoquimica.

Caso 1

Paciente masculino de 48 afios de edad con
antecedentes de tabaquismo sin mas antecedentes
morbidos  ni  quirGrgicos,  presenta  cuadro
caracterizado por disfonia progresiva de 3 meses
de evolucién no asociado a disnea ni disfagia por
lo que decide consultar en hospital de origen. Se
estudia mediante nasofaringolaringofibroscopia (NFL)
observandose una masa exofitica subglética ulcerada,
de la cual posteriormente se toma biopsia mediante
laringoscopia directa la cual resulta concluyente para
“sarcoma laringeo fusocelular”. Ginco meses tras la
primera consulta es trasladado al Hospital Regional
de Concepcidn con progresion de disfonia asociado a
disnea de esfuerzo, estridor intermitente, y hemoptisis
que se asocia a expulsion de fragmentos tumorales
via oral en relacion a accesos de tos. Se revalta con
nueva laringoscopia directa que evidencia un tumor
exofitico pediculado, polilobulado, friable y sangrante
con compromiso predominantemente subglético y que
contacta las cuerdas vocales. En aquella instancia no se
lograevaluar los limites deltumor porlo que no se realiza
excision endoscopica total y se envian fragmentos de
la lesion a biopsia, la cual informa neoplastia mixta con
componente de carcinoma escamoso in situ e invasor
y componente sarcomatoso fusocelular. Es evaluado
en comité oncoldgico de cabeza y cuello con estudio
imagenoldgico (Figura 1) en el cual se evidencia una

Figura 1. Tomografia
axial computarizada
con contraste de cuello.
A: Corte axial. B: Corte
sagital. Lesion subgldtica
endoluminar de 8 x
10 mm vy linfonodos
subcentrimétricos a nivel
de grupos cervicales I, 11
y IV bilateral.
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lesion subglotica endoluminal de 8 por 10 milimetros
de didmetro y linfonodos a nivel de grupos cervicales
Il, NIy IV bilateral sin evidencia de diseminacion
a distancia. Por sospecha de corresponder a un
carcinoma sarcomatoide de predominio subglético
se decide realizar manejo quirdrgico mediante
laringectomia total mas vaciamiento cervical bilateral
asociado a hemitiroidectomia izquierda. La biopsia
tras estudio inmunohistoquimico es concluyente
para carcinosarcoma laringeo con bordes libres sin
compromiso de tejido muscular ni estructuras mas
profundas T2 subgldtico y hallazgo de microcarcinoma
papilar tiroideo sin compromiso vascular ni de
capsula tiroidea (Figuras 2 y 3). Se decide no realizar

quimioterapia ni radioterapia. Tras 10 meses de
seguimiento el paciente se mantiene en buenas
condiciones generales, asintomatico, sin evidencia de
enfermedad, con plan de control ecografico cervical y
NFL periddico.

Caso 2

Paciente masculino de 84 afios con antecedentes
de hipertension arterial crénica y asma, sin
antecedentes de tabaquismo ni consumo de
alcohol. Es derivado desde hospital de origen por
cuadro de baja de peso, disfonia y disnea progresiva
de 4 meses de evolucion, evaluado con NFL,

Figura 2. A: Pieza quirdrgica macroscapica. Laringe con carcinosarcoma polipoideo pediculado. B: Corte histoldgico microscdpico.

Tumor laringeo polipoideo pediculado.

Figura 3. A: Microfotografia del tumor. Dos tipos celulares neoplasicos. En la region superior izquierda se observa pleomorfismo
celular con acidofilia intensa de citoplasma compatible con el componente de carcinoma escamoso. En la region inferior derecha es
posible observar células fusadas atipicas con pleomorficas correspondientes al componente sarcomatoso. B: Inmunohistoquimica
con queratina que marca componente carcinomatoso (café) y no tifie componente sarcomatoso (azul). C: Inmunohistoquimica
para vimentina que tifie componente sarcomatoso sin tincion de componente epitelial (carcinomatoso).
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describiéndose tumor glético exofitico suboclusivoy
ademas biopsia de la lesion que resulta concluyente
para leiomiosarcoma. En nuestro centro se evalda
mediante laringoscopia directa observandose
una lesion exofitica, polipoidea y ulcerada con
compromiso de ambas cuerdas vocales. En ese
contexto se realiza estudio imagenoldgico de
extension que no evidencid diseminacion tumoral
ni adenopatias locales. Ademas se completa estudio
mediante panendoscopia en la cual fue posible
observar hipofaringe y esofago sin evidencia de
lesiones sospechosas de malignidad. Es evaluado
en comité oncoldgico de cirugia de cabeza y cuello,
y en contexto de lesion sarcomatosa sin evidencia
de diseminacion se decide manejo quirdrgico
realizandose laringectomia total, cuya biopsia tras

estudio inmunohistoquimico resulta concluyente
para carcinosarcoma laringeo (Figuras 4 y 5).
Durante su posoperatorio el paciente evoluciona
con fistula faringocutanea cervical de bajo débito,
que se confirma mediante estudio con azul de
metileno. Se decide iniciar alimentacion por sonda
nasoyeyunal la cual secundario fractura de sonda
resulta disfuncional, por lo que en ese contexto,
en conjunto con el equipo de asistencia nutricional
se indica alimentacion parenteral total. El paciente
evoluciona  desfavorablemente con  estado

nutricional deficiente y cuadro de sepsis severa
identificandose como foco region de catéter central
confirmado con cultivo positivo sin respuesta
a tratamiento médico, falleciendo 28 dias tras
laringectomia total.

B-01153-2096-M3

Figura 4. Pieza quirdrgica macroscopica. Laringectomia total se observa tumor polipoideo pediculado ulcerado que compromete

ambas cuerdas vocales.

Figura 5. A: Microfotografia. Tumor bifasico con componente epitelial maligno (carcinoma escamoso con perlas corneas) y
un componente estromal maligno (sarcoma pleomorfo). B: Inmunohistoquimica con KAE 1/3 (marcador epitelial) positivo en
componente carcinomatoso y negativo en sarcoma. C: Inmunohistoquimica con vimentina positivo para componente sarcomatoso

y negativo en componente epitelial.
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DISCUSION

El carcinosarcoma es un tumor bifasico maligno
raro con componentes carcinomatoso y sarco-
matoso’. Respecto a su histogénesis se han
postuladovariasteorias, dentrodelascualesseleha
atribuido un origen secundario a una proliferacion
mesenquimatica reactiva a un carcinoma, también
como untumorde colision enel cual el componente
carcinomatoso y sarcomatoso se desarrollarian
independientemente, pero de manera simultanea,
y como un tumor que podria surgir desde restos
embrioldgicos epiteliales y mesenquimaticos.
Por ultimo y probablemente la teoria mas acep-
tada actualmente propone al carcinosarcoma
secundario a una doble diferenciacion a partir de
una célula maligna totipotencial en componentes
carcinomatoso y sarcomatoso®'212,

El estudio de este tumor ha sido limitado por
la falta de consenso en la literatura respecto a su
diagnostico histolégico y nomenclatura utiliza-
da'. Debido a esto es dificil evaluar la verdadera
incidencia de esta entidad patoldgica y llegar a
un consenso de acuerdo a su manejo. Gracias al
desarrollo de la histologia e inmunohistoquimica
actualmente podemos diferenciar los casos de
carcinosarcomas, como los presentados en este
articulo, de otras entidades y denominaciones.
Los términos carcinoma sarcomatoide, pseudo-
sarcomay carcinoma de células fusiformes hacen
referencia a un carcinoma de células escamosas
con células fusiformes que simulan un sarcoma,
en los cuales el componente epitelial es positivo
para citoqueratina y el componente sarcomatoso
es positivo para citoqueratina y ocasionalmente
para vimentina. En contraste, la denominacion
carcinosarcoma corresponde a un tumor bifasico
con 2 componentes malignos distinguibles, en
el cual solo el componente carcinomatoso es
positivo para citoqueratina y el componente me-
senquimatico para vimentina y otros marcadores
que dependen de la diferenciacion expresada por
el tumor”®. En cuanto a la laringe, los términos
carcinosarcoma y tumor maligno mixto utilizado
en la literatura puede hacer referencia al mismo
tipo de tumor en cuestion'®. Se desprende de
este analisis que el verdadero carcinosarcoma de
laringe representa una entidad extremadamente
rara con escasos reportes en la literatura occi-
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dental y sin casos reportados anteriormente en
Latinoamérica.

El carcinosarcoma corresponde a 0,5% de las
neoplasias laringeas', existiendo discrepancia
significativa entre estudios, lo que se atribuye a
la dificultad en diagnosticar este tumor de manera
correcta>®'®. Predominantemente se ubica en
glotis y se presenta como un tumor polipoideo en
la gran mayoria de los casos®®171%2_ Como factor
de riesgo el antecedente de tabaquismo y alco-
hol se ha descrito en 87% y 48% de los casos,
respectivamente y tiene una clara predominancia
por el sexo masculino en una razon de entre 7:1
a 13:18%77, La mayoria de los casos son diag-
nosticados en etapas tempranas, principalmente
T1y T2 lo que es atribuido a su predominante
compromiso glético y consecuentemente su tem-
prana manifestacion clinica por medio de disfonia,
el cual es su principal sintoma®'. Se ha descrito
una sobrevida a 5 afos de 84% para tumores
gléticos, y de 51,9% para tumores no gléticos,
esto encuentra fundamento en la predominancia
de tumores gloticos T1 (77%) comparado a los
tumores no gldticos (21,6%) encontrandose és-
tos en etapas mas avanzadas'’.

El tratamiento quirtrgico es el manejo de
eleccion®91°2' El rol de la radioterapia no es
claro, dentro de la literatura se ha relacionado
al carcinosarcoma con resistencia a radioterapia
y mayor tasa de recurrencia®®'”. La asociacion
a radioterapia posoperatoria no ha evidenciado
diferencias estadisticamente significativas en re-
lacion a sobrevida, presentando recurrencia en el
45% de los casos con un seguimiento promedio
de 7,8 afios®.

Spector y cols analizaron 48 casos con la
intencion de objetivar factores predictores de
recurrencia y sobrevida. De éstos 48 casos,
15 correspondian a carcinosarcomas laringeos
estudiandose como factores la edad, el sexo, el
estadio tumoral, la ubicacion del tumor, el ante-
cedente de tabaquismo, alternativas terapéuticas
y margenes libres de pieza quirurgica, sin resultar
ninguno de los factores analizados estadistica-
mente significativos como factores predictores
de recurrencia ni sobrevida total*'. Sin embargo,
debido a la vasta denominacion con la que se ha
descrito este tumor, las revisiones y reportes con
mayor nimero de casos pueden no solo corres-
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ponder a casos de carcinosarcomas si no también
haber incluido casos de carcinomas escamosos
de células fusiformes, por lo que creemos que
estos datos pueden no representar una epidemio-
logia propia de esta entidad.

Nuestro reporte corresponde a dos casos de
carcinosarcoma verdaderos ubicados en glotis,
con inmunohistoquimica positiva para keratina
AE1/AE3 y P-63 para el componente epitelial,
junto a tinciones para vimentina y actina posi-
tivas para el componente mesenquimatico. Las
manifestaciones clinicas fueron las clasicamente
descritas, pero con la inusual particularidad de
expulsion de fragmentos tumorales via oral de
nuestro caso 1. Cabe destacar, que ambos pa-
cientes son habitantes de la provincia de Nuble,
ubicada en la VIII Region del Biobio, sin embargo
sin relacion en cuanto a desempefio laboral ni
factores de riesgo extrinsecos.

Actualmente no existe consenso absoluto so-
bre el manejo en pacientes con carcinosarcoma
laringeo. En nuestros casos decidimos realizar
reseccion quirdrgica con margenes amplios como
la mayoria de los autores'®®2. Se ha descrito
reportes de carcinomas sarcomatoides y células
fusiformes con buena respuesta a radioterapia,
sin embargo consideramos que ésta no esta reco-
mendada en carcinosarcomas verdaderos debido
a que el componente mesenquimal se ha descrito
resistente a ésta, y enfatizamos en que en aquellas
entidades poseen mayormente caracteristicas de
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