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RESUMEN

Introduccion: El diagnéstico de sarcoma en cabeza y cuello es inusual, por lo que se reporta
el caso de una paciente mujer de 53 afios con liposarcoma mixoide en hipofaringe dada la
extraordinariedad en esta localizacion. Clinicamente el crecimiento del tumor asocia
disfagia, disfonia y obstruccion. Reporte de caso: Las caracteristicas imagenoldgicas
pueden ser contributorias en un estudio de resonancia magnética, sin embargo, el diagnostico
definitivo es histoldgico y genético. Este suele ser dificil y generalmente recién reconocido
con las recurrencias. El tratamiento de eleccion es quirdrgico con o0 sin
quimioterapia/radioterapia, siendo el liposarcoma mixoide especialmente radiosensible. La
recurrencia local es comun, pero casi nunca hacen metéastasis. Conclusion: Este caso
contribuye a la literatura latinoamericana y subraya la importancia del reconocimiento

temprano de la enfermedad, teniendo en cuenta las caracteristicas histologicas requeridas.

PALABRAS CLAVE: Liposarcoma, mixoide, hipofaringe (Fuente: DeCS-BIREME)

ABSTRACT:

Introduction: The diagnosis of sarcoma in the head and neck is unusual, so the case of a
53-year-old female patient with myxoid liposarcoma in the hypopharynx is reported due to
its rarity in this location. Case of report: Clinically, tumor growth is associated with
dysphagia, dysphonia, and obstruction. Imaging characteristics may contribute in a magnetic
resonance study; however, the definitive diagnosis is histological and genetic. This diagnosis
is often difficult and generally only recognized with recurrences. The treatment of choice is
surgical with or without chemotherapy/radiotherapy, with myxoid liposarcoma being
particularly radiosensitive. Conclusion: Local recurrence is common, but metastasis seldom
occurs. This case contributes to Latin American literature and emphasizes the importance of
early recognition of the disease, considering the required histological characteristics.

KEY WORDS: Liposarcoma, myxoid, Hypopharynx (Source: MeSH-NLM)
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INTRODUCCION:

El liposarcoma es una neoplasia maligna mesenquimal cuyo origen proviene del tejido
adiposo. Fue descrito por primera vez por Virchow en 1857 y mas de un siglo después
clasificado histolégicamente en cuatro tipos: bien diferenciado, mixoide, pleomorfico y
desdiferenciado (1). Representan los sarcomas mas habituales en la etapa adulta siendo
excepcionales en nifios (2,3).

Por frecuencia, el liposarcoma mixoide es el segundo subtipo mas comdn tras el bien
diferenciado, representando hasta el 35%. Suele presentarse en varones con edad media de
43 afos y localizacion generalmente en extremidades inferiores (muslo, gluteo, hueco
popliteo) en el 97% (3,4,5).

En cabeza y cuello, la laringe e hipofaringe como origen primario son ubicaciones
extremadamente raras. La historia clinica natural de la enfermedad puede revelar: disfagia,
disfonia, obstruccion de vias respiratorias y sensacion de cuerpo extrafio (4,6). La cirugia es
el tratamiento de eleccion, ya sea por abordaje externo o endoscopico y, en casos de disfagia
progresiva, el tumor se reseca mediante abordaje transoral asociado a radioterapia y/o
quimioterapia (2,6,7).

La tasa de recurrencia se correlaciona directamente con el procedimiento quirdrgico.
Ademas, el principal factor prondstico es el grado histoldgico de la neoplasia (3,5,8).
Contrario a otros tumores de tejidos blandos, el diagnostico de esta patologia se basa
principalmente en técnicas histoldgicas de rutina con correlacién clinico e imagenoldgica, y
poca contribucion de estudios complementarios (inmunohistoquimica).

Presentamos el caso de una paciente con liposarcoma mixoide ubicado en hipofaringe y

discutimos la literatura dada la extraordinariedad de esta entidad.
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REPORTE DE CASO:

Mujer de 53 afios, procedente de Cajamarca-Peru, sin antecedentes patoldgicos, cursa desde
hace dos afios con odinofagia asociada a disfagia para sélidos la cual progresa en ultimos
meses a liquidos dificultando su alimentacion, por este motivo acude a nosocomio.

Médico tratante decide realizar endoscopia digestiva alta, sin embargo, al iniciar
procedimiento paciente presenta arcadas y se produce expulsion de tumor a cavidad oral, el

cual mide 4x4 cmy es de apariencia lobulada, sin evidenciar su base (figura 1).

‘/J

Figura 1. Tumor expelido. Formacion tumoral con aspecto de “salchicha” (flecha negra),

expelida durante procedimiento endoscopico.

La lesion expelida es enviada a estudio histoldgico y se programa nuevamente endoscopia.
En esta ocasion el estudio concluye de manera exitosa, evidenciando tumor residual cuyo
pediculo se encuentra en esfinter esofagico superior, al ocupar y extenderse desde
hipofaringe hacia orofaringe causa obstruccion relevante por ello se procede a
traqueostomia. El estudio patoldgico informa: neoplasia sugestiva de Tumor del estroma
gastrointestinal (GIST), y paciente es referida a instituto especializado con funciones vitales
conservadas.

Se realiza tomografia computarizada de cuello con contraste (figura 2) que muestra imagen
intraluminal polipoide densa con tenue captacion de contraste, que se extiende desde el limite
superior del esofago cervical hacia caudal en 44 mm, y mide 16x11,5 mm en aspecto axial
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distendiendo la luz esofagica y desplazando estructuras adyacentes, conservando planos

grasos.

Figura 2. Tomografia computarizada de cuello con contraste. Imagen polipoide
intraluminal densa con tenue captacion de contraste (circulo rojo). Se extiende desde el

limite superior del esofago cervical hacia caudal.

La revision del estudio histopatolégico del tumor, incluyendo mas cortes del tejido en
parafina, muestra: Liposarcoma mixoide grado 2 segin FNCLCC (French Fédération
Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer), sin hallar mitosis ni necrosis (figuras 3 y

4). Paciente permanece en hospitalizacion y fallece por paro cardiaco.
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Figura 3. Liposarcoma mixoide (hematoxilina-eosina, 10x). Neoplasia mesenquimal con
estroma mixoide paucicelular compuesto por células fusocelulares sin atipia asociado a

vasculatura plexiforme y, hacia la derecha, numerosos lipoblastos.

Figura 4. Liposarcoma mixoide (hematoxilina-eosina, 20x). A mayor aumento, se observa
con mayor detalle lipoblastos con apariencia en anillo de sello y capilares ramificados de
paredes delgadas.

DISCUSION

Las neoplasias malignas de cabeza y cuello corresponden en orden de frecuencia a
carcinomas de células escamosas (90%), carcinomas adenoescamosos (7%), sarcomas (2%),
y melanoma maligno u otros (1%) (4,5).

Estas afectan sobretodo el tracto aerodigestivo superior, mientras que en la hipofaringe (zona
posteroinferior a la orofaringe) representan el 6% de todos los canceres de cabeza y cuello
(7,9). En este sentido, el tumor de la paciente es de ubicacion inusual. Con una frecuencia
menor a 0,01%, en Sudameérica no se encontraron casos reportados (2,5,10).

El grupo etareo caracteristico de presentacion es 50-60 afios, en el cual encaja la paciente,
si bien respecto al género es mas frecuente en varones (4,8,9).

Clinicamente los pacientes presentan disfagia progresiva hasta producir obstruccion de la
via respiratoria. Otros sintomas son disfonia, sensacion de cuerpo extrafio, pérdida de peso y,

en ocasiones, el tumor es expulsado durante el vémito, de modo similar en el presente caso
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durante la endoscopia (2,3,5,8). Asimismo, Wanes et al, describieron su forma peculiar como
“salchicha” dada la ubicacion anatomica en hipofaringe, como en este reporte (7).

El liposarcoma hipofaringeo es un diagndstico clinico dificil de establecer, y a menudo solo
se considera después de uno o mas episodios de recurrencia (2,5,9). En parte se debe a que
los hallazgos imagenologicos son inespecificos, no obstante, la resonancia magnética puede
mostrar datos distintivos que permitan sugerirlo. En esta paciente, como limitacién no se
pudo realizar una resonancia magnética, pero la tomografia mostré una lesion con densidad
mas alta de la esperada, pero con variacion minima tras la administracion del contraste, tal
como indica la literatura en liposarcoma bien diferenciado o mixoide (2,8,10).

El diagnostico diferencial incluye entidades benignas y malignas como polipo fibrovascular,
lipoma, fascitis nodular, carcinoma, linfoma, melanoma maligno, otros sarcomas y, tumor
del estroma gastrointestinal (GIST) esofagico (2,7,9).

El diagnostico definitivo es histologico y habitualmente con técnicas comunes. Sus
caracteristicas son: células monomorfas, estrelladas o fusiformes sin atipia, vasculatura
plexiforme prominente, numerosos lipoblastos en anillo de sello sobretodo en la periferia, y
matriz mucoide rica en &cido hialurénico. El reconocimiento de la neoplasia es dificil y
descrito en otros reportes al momento de la recurrencia. Por ello es importante reevaluar la
muestra con conocimiento de estos detalles. Ademas, el estudio inmunohistoquimico no
suele ser requerido por su poca utilidad (2,8,10).

Por otro lado, las pruebas genéticas deberian ser obligatorias para precision diagnostica y
manejo clinico. De los cuatro subtipos, el liposarcoma mixoide contiene una translocacion
cromosOmica caracteristica, t(12;16) (q13;p11), que esta asociada con un reordenamiento
estructural del gen de fusién que codifica la proteina FUS-CHOP (3,9). Dado el desenlace
de la paciente, no se comprob0 si presentaba esta firma genética.

Respecto al tratamiento, la reseccion quirdrgica es de eleccion. La via endoscopica puede
ser util para los tumores pedunculados de hipofaringe y es6fago cervical tal como en los
reportes de Al-Kadi, Carcamo, Eyermann, y Riva et al (5,9,10,11). Cuando existe disfagia
progresiva, se realiza abordaje transoral con radioterapia y/o quimioterapia, siendo los

liposarcomas mixoides un subtipo particularmente radiosensible (2,5,8,10).
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La tasa de recurrencia después de la reseccion primaria es 50%, y esta en mayor relacion con
el procedimiento quirurgico que con el subtipo histolégico. Ademas, es mayor para los
tumores ubicados en hipofaringe como el presente (4,6).

El principal factor prondstico es el grado histolégico, predictor independiente del desarrollo
de metastasis. Los liposarcomas mixoides casi nunca metastatizan, cuando lo hacen la
metastasis extrapulmonar es mas frecuente. EIl reconocimiento temprano combinado con una
extirpacion quirdrgica completa puede resultar en una disminucion de la tasa de recurrencia
local y una alta tasa de supervivencia (9,10).

Es importante reportar el presente caso recordando que, aunque es infrecuente, esta entidad
no puede escapar del diagndstico diferencial y que es posible reconocerla en primera
instancia con los conocimientos histoldgicos necesarios para asi lograr un tratamiento
oportuno y con menor recurrencia.

Se presenta un caso de liposarcoma mixoide en hipofaringe, entidad maligna de localizacion
extremadamente rara. Se refiere la presentacion clinica, caracteristicas imagenolégicas y
diagnostico histoldgico. Esta patologia cursa con alta recurrencia local, casi nunca
metastatiza y debe considerarse en el diferencial de neoplasia no epiteliales.
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