medigraphic Artomigs

AN ORL MEX Vol. 49, No. 3, 2004 Ferbeyre-Binelfa Luis y cols.

Carcinoma epidermoide de cuerda vocal
en la infancia: reporte de un caso
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Resumen

El cancer laringeo en la infancia es muy raro. Este debe sospecharse ante cualquier nifio con disfonia o tos persistente. El
diagndstico es generalmente tardio, ya que los sintomas son confundidos con procesos inflamatorios o benignos de la laringe. La
enfermedad se comporta de manera similar al adulto en lo que respecta a su histologia escamosa, predominio en cuerda vocal,
patrones de extension local y respuesta al tratamiento; sin embargo, en lainfancialaincidencia en el sexo femenino es mayor (40%
vs. 10% en adultos) y no existen en el nifio los mismos factores de riesgo presentesen el adulto. Sereporta el caso inusual de un nifio
de 12 afios con carcinoma epidermoide de laringe glética, clasificado T3 NO MO etapa I11. Serealiza una revision dela literatura.
El paciente se presenta con una disfonia de 20 dias de evolucion. La quimioterapia neoadyuvante fue el tratamiento de eleccion,
obteniendo una respuesta parcial de 90% con recuperacion de la movilidad laringea al finalizar tres ciclos de cisplatino y 5-
fluorouracilo. El paciente comenzo la radioterapia hasta recibir 1 600 cGy, pero mostré rapida progresion durante la misma, por lo
que serealizo laringectomia radical (27-XI1-02). El paciente esta controlado y totalmente rehabilitado después de un afio y cuatro
meses de seguimiento. Se reportan unos 54 casos en la literatura anglosajona desde 1868. La decision terapéutica es problematica
y €l pronostico dificil de establecer. La experiencia se limita a pocos casos; no obstante, la cirugia radical con radioterapia post-
operatoria ha sido el tratamiento de eleccion en la mayoria de los casos y Ultimamente la quimioterapia ha ganado popularidad.

Palabras clave: cancer laringeo, carcinoma epidermoide, quimioterapia neoadyuvante, laringectomiaradical.

Abstract

Larynx carcinoma in childhood is a rare condition. The diagnosis should be considered in any child with persistent hoar seness
or cough. Delaysin diagnosis are common, because the presenting symptoms are often mistaken for inflammatory or benign laryngeal
disease. The disease has a similar behaviour in terms of squamous histology, predominant vocal cord involvement, local spread
pattern and response to treatment; however, theincidencein femalesis higher in childhood (40% vs. 10% in adults), and children do
not have the samerisk factorsas adults. We report the unusual case of a 12-year old boy with an epidermoid carcinoma of the glottic
larynx, classified as T3 NO MO stagel11. Literaturerevisioniscarried out. The patient presented with a 20-day history of hoar seness.
The lesion proved to be a moderately well-differentiated epidermoid carcinoma. Neo-adjuvant chemotherapy was the treatment of
choiceinthiscase. A90% partial response with normal cord mobility was obtained after three cycles of cisplatin and 5-fluorouracil .
The patient started radiation therapy, and after receiving 1 600 cGy rapid tumour progression was evident, so he underwent radical
surgery (11-27-02). The child is disease-free and totally rehabilitated after one year and four months of follow-up. Fifty-four cases
have been reported in the anglosaxon literature since 1868. Treatment is problematic and prognosis unclear. Experienceislimited to
very few cases; nevertheless, radical surgery and postoper ative radiation therapy have been the chosen treatment in the majority of
reports, and chemotherapy has gained popularity lately.

Key words: laryngeal cancer, epidermoid carcinoma, neo-adjuvant chemotherapy, radical laryngectomy.

Introduccidn guimales de origen hematol 6gico (leucemiasy linfomas),

~Elcancer en fa infancia es, alortunadamente, un_ tumores del sistema nervioso (gliomas) y tumores
fendmeno poco comdn. Entrelas primerascausasdecancer  embrionarios (neuroblastoma, retinoblastoma, rabdomio-
en edades pediatricas predominan los tumores mesen-  sarcoma, T. deWilms), enlosquelas mutacionesde origen
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congeénito, sean o no hereditarias, juegan un papel
fundamental .-

Laincidenciade canceresdelainfanciaen el territorio
de cabeza y cuello varia segun la serie estudiada. En
general, se ha visto que la tres cuartas partes de estas
lesiones son rabdomiosarcomas embrionarios, linfomas
no Hodgkin y carcinomas indiferenciados de la
nasofaringe. Otras lesiones menos frecuentes son los
sarcomas no rabdo, neuroblastomas, tumores malignos
de gléndulas salivales (adenocarcinoma, carcinoma
mucoepidermoide y cilindroma), osteosarcomas y
melanomas.**

Las neoplasias de laringe en el nifio son para el
otorrinolaringdlogo pediatra unarareza. Se han reportado
sarcomas, tumores de células granulares, carcinomas de
glandulas salivales y carcinomas epidermoides de novo o
en una papilomatosis laringea preexistente.®®

El carcinoma epidermoide es un tumor muy frecuente
en el adulto, localizado en piel, pulmon, cérvix, rectoy
cabezay cuello, entre otros. Los mecanismos etiopato-
génicos son bien conocidos; en ellos, la acumulacion de
mutaciones durante afios de exposicion a carcindgenos
conllevaal desarrollo de estas|esiones. El tabaquismo
y el alcoholismo son la regla en las estadisticas de
cancer de cabezay cuello.* Otros factores asociados
son reflujo gastroesofagico,*? exposicién a radia-
ciones,’® riesgos ocupacionales,'* carencias vita-
minicas'® e inmunodeficiencia;'® actualmente se habla
de un modelo multifactorial en la carcinogénesis
laringea.'” Estos mecanismos de la carcinogénesis no
explican la aparicion del carcinoma epidermoide en
nifos, en quienes no han existido antecedentes de
hébitos toxicos; sin embargo, si se ha descrito la
translocacion'>® en carcinomas escamosos en nifios,
asociada con un mal prondstico.’ El cancer epider-
moide (CE) laringeo en nifios y adultos jovenes se ha
visto con frecuencia como producto de la degeneracion
maligna de las papilomatosis laringeas, y es muy
conocido el efecto carcinogénico del virus del papiloma
humano (VPH).*

El propdsito de este trabajo es, ademas de reportar un
caso de carcinomaepidermoide de cuerdavocal en un nifio,
realizar una revision de la literatura sobre el temay
reflexionar entorno alosaspectos clinicos, etiopatogénicos,
terapéuticos y de rehabilitacion de estos pacientes.

Reporte del caso
Motivo de consulta: disfonia

Historia de la enfermedad. Se trata de un paciente
masculino Y SH de 12 afios de edad con antecedentes de
salud anterior, que consulta al especialista de oto-
rrinolaringologia en su érea de salud (provincia Sancti
Spiritus, Cuba) por presentar disfonia con 20 dias de
evolucion.

Fue examinado por laringoscopiaindirectaque detecto
una lesién sospechosa en la cuerda vocal derecha, por 1o
cual ingresay se le realiza una biopsia bajo anestesia
general mediante laringoscopiadirecta. El resultado arroja
un carcinoma epidermoide, por lo que esinmediatamente
remitido a nuestra consulta en el Instituto Nacional de
Oncologiay Radiobiologia (INOR) en La Habana, Cuba,
donde se decide su inscripcion paraestudio y tratamiento.
En laconsulta, €l paciente referia dolor espontaneoy ala
palpacién en regién anterior del cuello, asi como
empeoramiento de ladisfoniay unadiscreta odinofagiaa
partir de larealizacién de la biopsia. También se quejaba
de disnea a esfuerzos moderados.

Examen fisico

Lalaringoscopiaindirectamostrd unalesion vegetante
en cuerda vocal derecha con extension a ventriculo y
banda ventricular homolateral, con paralisis de la
hemilaringe. Se aprecia ademés la muesca de la biopsia
(esto fue alos 20 dias del comienzo de la disfonia). No
se observaron otras alteraciones en vias aerodigestivas
superiores (VADS). No se detectaron adenopatias
palpablesen el examen del cuello ni otras alteracionesen
el examen fisico general.

Examenes complementarios

Ademés de la rutina de laboratorio, se realiz6 una
revision de las [&minas de anatomia patoldgica, confir-
méndose el diagndstico de carcinomaepidermoide modera
damente diferenciado (Figura 1).

Se realiz6 una fibrovideo-laringoscopia, que reafirmd
losdatosen lalaringoscopiaindirectay descart lainvasion
subgl6tica, asi como la presencia de papilomatosis u otras
lesiones sincrénicas en VADS. En la tomografia axial
computarizada se observé una lesion tumoral sdlida que
ocupabael espacio paragl 6tico derecho, erosionando el ala
tiroidea ipsolateral y produciendo un abombamiento del
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Figura 1. Carcinoma epidermoide de cuerda vocal moderadamente
diferenciado.

Figura 2. TAC que muestra lesion tumoral solida con ocupacion del
espacio supragl6tico derecho.

seno periforme. No se constatd extension subgléticani a
hipofaringe (Figura 2).

Discusion colectiva del caso

Tomando en cuenta los datos obtenidos en los
examenes, se realizd una estadificacion y se clasifico €
tumor como T3 NO MO, etapa lll (UICC-AJCC 2001). El
tratamiento propuesto consistié en una quimioterapia
neoadyuvante, seguida de cirugia conservadora
(laringectomia subtotal con cricohioidopexia) en funcion
de larespuesta obtenida. Al no existir unaevidenciaen la
literatura mundia del tratamiento Gptimo en estos casos
ni contar con experienciaspreviasenel Servicio, ladecision
se baso en experiencias en el adulto, en nifios con
carcinomas de otras localizaciones y en fundamentos
tedricos. El esgquema propuesto sejustificé por:

« El répido crecimiento einvasién delalesién, que

al parecer se comportaba biol 6gicamente agresiva.

R

* Labuenatoleranciaen estasedadesalaquimioterapia
en atas dosis.

* La adecuada respuesta de este tipo de tumores a la
quimioterapia, tanto en adultos con carcinoma de
laringe como en nifios con carcinomas en otros sitios.

« Laposibilidad de preservar lafuncion de fonacion y
evitar una traqueostomia definitiva, que seria
psicol 6gicamente devastadora a esa edad (preser-
vacion de 6rgano).

 Evidencia en la literatura de quimioterapia neoad-
yuvante y cirugia preservadora con resultados
alentadores.?

» El dafo y las secuelas permanentes que deja la
radioterapia en |os nifios en etapa de crecimiento.

* Presion de los familiares hacia un tratamiento no
mutilante.

Tratamiento neoadyuvante

Seredlizaron tres ciclos de quimioterapianeoadyuvante
a base de cisplatino y 5-fluorouracilo a dosis habituales.
La toxicidad fue bien tolerada y se hizo un seguimiento
quincenal del caso, aprecidndose unarespuesta parcial de
aproximadamente 90% al concluir €l dltimo ciclo.

En el examen fisico en laringoscopia indirecta se
observabaunapequefialesion en el tercio medioy anterior
delacuerdavocal derechacon movilidad normal. Lavoz
habiamejorado en 80%, y €l dolor y ladisnea de esfuerzo
habian desaparecido totalmente.

Rediscusion del caso

Tomando en consideracién lo poco comin del caso y
la magnifica respuesta a la quimioterapia, se realizd una
nuevadiscusion colectivacon €l objetivo dedefinir pautas.

Por mayoria de votos se decidié comenzar con

tratamiento de radioterapia, tomando en consideracion los
siguientes elementos:

» Excelente control local de tumores pequefios,
localizadosy con movilidad normal con radioterapia
en el adulto.??

 Temor del pacientey lasfamiliaresaunacirugia(que
[levaria a traqueostomia, aunque transitoria) ya
sintiéndose bien €l nifio.

« Ninguna experiencia en cirugia subtotal laringea en
nifos.

 Posibilidad de preservar totalmente la laringe, sin
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secuelas ni necesidad de rehabilitacion fonatoriay
deglutoria de unalaringectomia subtotal.

* Interpretacion delas secuelasdelasradiaciones como
una probabilidad y no como un hecho.

Tratamiento definitivo

Seplanificd unadosistotal de 60 Gy con fraccionamiento
estandar con tel eterapiade cobalto, 60 campos contrapuestos
sobrelaringey cuello, areducir camposal recibir 45-50 Gy
en el cuello. Comenzdé € tratamiento y alaoctava dosis de
radiaciones (1 600 cGy) se presentd un empeoramiento
repentino del paciente, regpareciendo e dolor y laodinofagia,
asi como empeorando la disfonia significativamente. Esto
fue interpretado como una radiomucositisy se interrumpié
la radioterapia. Se envio a paciente para su reevauacion
por el Servicio de Cabezay Cuello, donde realizamos una
nuevafibrolaringoscopiay se constatd unareactivacion dela
lesidn, la cual —ademas de signos de necrosis— presentaba
lamisma extension clinicaque d inicio, restableciéndose
lapardlisislaringea (atres semanas de laevaluacion clinica
anterior). Ante la alarma de la situacién y habiéndose
constatado una progresion tumoral evidente, se sometio e
caso aunanuevadiscusion colectiva, en laque se concluyo
gue el paciente debia ser sometido a cirugia radical,
controlando previamente la sepsis local severa con fetidez
marcada que existia en ese momento.

Se propuso realizar una laringectomia radical con
vaciamiento selectivo lateral derecho y exploracion
ganglionar izquierda, y considerar radioterapia post-
operatoria segiin datos en la pieza quirdrgica.

Se comenz6 tratamiento intensivo de antibidticosy se
inici6 el trabajo psicol 6gico convistasapreparar al paciente
y alafamilia para unacirugia mutilante.

Manejo de psiconcologia

El manejo psicol 6gico de un nifio que vaaser sometido
aunalaringectomiaradical resulta la parte més compleja
y dificil del tratamiento multidisciplinario en estos casos.

La aceptacion de las futuras secuelas y sus impli-
caciones en la vida familiar, escolar y social son mucho
més aterradoras que el propio acto quirdrgico en un nifio
qgue ya recibié el trauma de la hospitalizacién, la
quimioterapia y la radioterapia. Después de numerosas
sesiones de psicoterapia con € nifio y sus familiares, y
multiples debates sobre si decirle o no a nifio la verdad

(y quién seria responsable de decirselo), resultaba muy
complicado hacerlo, pues con tan sélo hablarle delasonda
dealimentacion que portariaen el postoperatorio amenazo
con fugarse del hospital.

Durante el fin de semanaprevio alacirugia€l nifio fue
Ilevado por sus familiares con un santero espiritista,
fendmeno muy comudn en nuestro pais, quien —seguin
refieren— le vaticind que saldria bien de la cirugia pero
que perderia la voz y quedaria con una traqueostomia
definitiva. Finalmente, el nifio fue al quiréfano consciente
delo queseleibaapracticar. jParece inverosimil que el
oscurantismo y laignorancia den soluciones de las que la
ciencia en ocasiones carece!

Cirugia

El 27 de noviembre de 2002 se realizo laringectomia
radical y vaciamiento selectivo lateral derecho segiintécnica
convencional® (Figuras 3y 4); € paciente tuvo un post-
operatorio satisfactorio desde €l punto de vista quirdrgico.

Figura 3. Preparacion paralalaringectomiaradical.

Figura4. Laringectomiaradical y vaciamento selecctivo lateral derecho.
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Figura 5. Tumoracién obtenida durante lalaringectomia.

Figura 6. Abombamiento del seno piriforme.

En la pieza quirtrgica se confirmo la presencia de una
lesién tumoral ocupando la hemilaringe derecha y
abombando el seno piriforme homolateral (Figuras 5y
6). El estudio anatomopatoldgico de la pieza constato la
presencia de actividad tumoral local importante, pero sin
metéstasis ganglionares (pT3 pNO).

Seguimiento y rehabilitacion

El nifio fue dado de alta 14 dias después de la cirugia;
sin embargo, se rehusd adejar € hospital y permanecié en
encierro poco mas de un mes, negandose aver asusamigos
y volver a su pueblo. Ni siquiera podia enfrentar a sus
compafieritos delasala, quienesjugarony conversaron con
él durante todo su tratamiento preoperatorio de quimio y
radioterapia. Otras manifestaciones fueron rechazo al
cirujano y a las enfermeras y estado depresivo. Empero,
aceptd laatencion delaspsicologasy delospediatras. A los

R

dos meses ya se habiaincorporado alaescuelay estabaen
clases de foniatria; a pesar de su buena habilidad para el
habla esofégica, se sentia acongojado con su nuevavoz.
Actualmente, tras varios controles bimensuales en
consulta, el nifio se encuentra vivo, controlado de su
enfermedad, psicoldgicamente estable y funcionalmente
rehabilitado, con un afio y cuatro meses de seguimiento.

Discusion

Este es € primer caso de carcinoma epidermoide de
cuerda vocal en un nifio que se reporta en Cuba. Existe
conocimiento de un sinoviosarcomade laringe en un nifio
tratado con cirugia parcial y quimioterapia en nuestro
Servicio hace algunos afios. En cuanto a carcinomas de
otras localizaciones en nifios, [os més frecuentes han sido
los tipos indiferenciados de nasofaringe, caracterizados
también por su répido crecimientoy diseminacion. También
hay conocimiento de un carcinomade enciaen un nifio de
dos afios, y un carcinoma de lengua en una nifia de 15
afos con sindrome de Down. Esconocidalapredisposicion
deestasenfermedades genéticasa cancer, pueshemosvisto
dos casos de carcinoma epidermoide de pene en un
adolescente y en un adulto joven con sindrome de Down,
y también se han reportado en la literatura leucemias,
cancer de ovario y de mama.® Ademés, se han tratado en
nuestro Servicio casos esporadicos de nifios con carcinomas
de tiroides y de glandulas salivales, y un paraganglioma
maligno del corpusculo carotideo.

MacDermott y colaboradores reportan el caso de un
nifio de 11 afios con un carcinomaepidermoide T3 NO MO
etapalll tratado exitosamente con laringectomiaradical y
vaciamiento selectivo bilateral del cuello. Los autores
hacen énfasis en |las causas del diagndstico tardio en estos
pacientes, atribuyéndolo a larareza de la enfermedad, la
similitud delos sintomas con otras enfermedades benignas
delalaringe en e nifio, y la dificultad del examen de las
cuerdas vocales a esta edad.®

Laurian reporta también un carcinoma escamoso de
laringe etapa 111 en un nifio de ocho afios, tratado con
quimio y radioterapia. Se refiere en su articulo al
diagndstico diferencial con las papilomatosis, haciendo
énfasis también en lo tardio del diagnéstico, ya que
la disfonia a esta edad es atribuida generalmente a la
maduracién normal delalaringe o aprocesos respiratorios
infecciosos o alérgicos.®
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Barnes y colaboradores reportan dos casos de cancer
escamoso faringolaringeo en menoresde 15 afios, y apoyan
laideadelaquimioterapianeoadyuvante como tratamiento
de eleccion. En estos casos el diagnéstico fue también
tardio.®

Prasad publica el caso de un nifio de 13 afios con
carcinoma epidermoide avanzado e invasion de traguea
y glandula tiroides, al cual tratdé con laringectomia
radical y radioterapia postoperatoria; €l nifio sobrevivio
unos tres afos. El autor hace referencia a ciertas parti-
cularidades de esta enfermedad en nifios, principalmente
su diagnéstico tardio, su impacto psicolégico y la
agresividad biol6gica de estas lesiones.?”

Ossoff presenta un caso de un nifio de 11 afios con CE
delaringe, tratado con laringectomiaparcia y que presento
metéstasis cervical a los 10 afios de seguimiento, ocho
meses después de una tonsilectomia. Reflexiona en torno
al papel de las amigdalas en la respuesta inmunol dgica
antitumoral mediada por linfocitos T.%

Gindhart ilustraun caso masculino de 12 afiosy revisala
literatura desde 1868 hasta encontrar 54 casos de
carcinomas laringeos en nifios menores de 15 afios. Todos
loscarcinomasfueron epidermoides, excepto por doslesiones
deglandulas saivalesmenores. El autor hacereferenciaalas
similitudes de comportamiento clinico en relacion con el
adulto, ya que en ambos casos predominan la histologia
epidermoidey lalocaizacién en cuerdavocd; snembargo, en
lainfanciala proporcién de nifias afectadas es mayor (40%),
mientras que en € adulto la cantidad de mujeres esde 10%.%°

Zalzal hace referenciaaunanifiade nueve afios con un
CE poco diferenciado de supraglotis, la cual respondié a
laradioterapiapero fallecid de metastasis pulmonar. Ensu
revision solo encontrd 21 casos en nifios menores de 10
afos. El autor constata la agresividad de estas lesiones y
sugiere un tratamiento combinado de cirugia, radiaciones
y quimioterapia.®

Simon y colaboradores lograron detectar la presencia
de virus de papiloma humano 18 y 33 en un nifio de 12
afos con carcinomadelaringe, |0 que sugiere que en muchos
casoslainfeccion por VPH podriaser subclinica, como suele
ocurrir en otros sitiosdel organismo, entre ellos el cérvix.*®

Conclusiones
La experiencia de este caso nos reafirma el valor del
manejo multidisciplinario en el plano diagndstico,

terapéuticoy derehabilitacion. Ladecis 6n terapéuticadebe
individualizarse, ya que la experiencia es limitada y no
existe evidencia de un tratamiento Optimo en estos casos.
Finalmente, el tratamiento combinado, en el que prevalece
lacirugiaradical, parece haber dado los mejoresresultados
en los reportes aislados.
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