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El leiomiosarcoma laríngeo es un tumor extraordinaria-
mente infrecuente, con menos de 50 casos descritos en la li-
teratura mundial. Su diagnóstico implica la necesidad de
técnicas de inmunohistoquímica y ocasionalmente de mi-
croscopia elestrónica, que se practica casi siempre postope-
ratoriamente. Presentamos un nuevo caso de leiomiosarco-
ma laríngeo, haciendo una revisión actualizada de su
diagnóstico diferencial y de la estrategia terapéutica.

Palabras clave: Leiomiosarcoma laríngeo. Disfagia. Inmu-
nohistoquímica. Enolasa.

Laryngeal Leiomyosarcoma
Laryngeal leiomyosarcoma is a highly infrequent malignan-
cy, with less than fifty reports in the scientific literature
world-wide. Diagnosis is based on immunohistochemistry
and, occasionally, on electron microscopy techniques, mak-
ing it difficult to be done preoperatively. We report a new
case of laryngeal leiomyosarcoma, with an up-to-date re-
view of the differential diagnosis and the treatment strategy.

Key words: Laryngeal leiomyosarcoma. Dysphagia. Im-
munohistochemistry. Enolase.

INTRODUCCIÓN

Los tumores mesenquimales laríngeos representan me-
nos del 1 % de las neoplasias de este órgano. El leiomiosar-
coma es un tumor maligno derivado de la célula muscular
lisa; supone un 5-6 % de todos los sarcomas de partes blan-
das y sus localizaciones más frecuentes son el útero, el trac-
to gastrointestinal y el retroperitoneo. El leiomiosarcoma
laríngeo primario es un tumor extraordinariamente infre-
cuente, con alrededor de 40 casos descritos en la literatura
mundial.

El diagnóstico de leiomiosarcoma se realiza de manera
postoperatoria mediante el estudio histopatológico. El
diagnóstico diferencial se hace con los tumores de células
fusiformes, haciéndose imprescindible la utilización de téc-
nicas de inmunohistoquímica y, ocasionalmente, de mi-
croscopia electrónica.

Presentamos un nuevo caso de leiomiosarcoma de loca-
lización laríngea tratado en nuestro servicio de otorrinola-

ringología. Se revisa la literatura haciendo hincapié en los
problemas diagnósticos y las controversias terapéuticas.

CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 76 años que acude al servicio de oto-
rrinolaringología de nuestra institución por disfagia para
sólidos progresiva de 1 mes de evolución; no refiere disfo-
nía ni disnea, pero sí sensación de cuerpo extraño laríngeo.

A la exploración fibroscópica se objetiva una masa re-
dondeada de superficie lisa de unos 3 cm de diámetro a ni-
vel de hipofaringe, pediculada en repliegue aritenoepigló-
tico izquierdo (fig. 1). La supraglotis se encuentra libre y
las cuerdas vocales conservan su movilidad; no se objeti-
van adenopatías cervicales.

Se solicitan pruebas de imagen y tanto la tomografía
computarizada (TC) con contraste (fig. 2) como la resonan-
cia magnética (RM) cervical (fig. 3) muestran una masa hi-
pofaríngea, bien circunscrita, de 3 cm de diámetro mayor y
fuerte componente vascular. Se diagnostica a la paciente de
tumor vascular de hipofaringe y se estudia la presencia de
ácido vanilmandélico y metanefrinas en orina sospechando
un tumor glómico; las pruebas salen negativas. Se remite a
la paciente a un servicio de radiología intervencionista
para embolización y posterior resección quirúrgica.

La embolización se lleva a cabo sin incidencias y a las
48 h la paciente es intervenida para extirparle la masa me-
diante faringotomía lateral bajo anestesia general (fig. 4). Se
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realiza una traqueotomía con anestesia local previa debido
a la imposibilidad de intubación por la presencia de la
masa. La evolución postoperatoria de la paciente es satis-
factoria y la paciente es dada de alta a los 8 días; no se le re-
tira la cánula de traqueotomía, ante la ausencia de diag-
nóstico histológico en ese momento.

El estudio anatomopatológico de la lesión mostró un tu-
mor groseramente ovoideo no encapsulado, de color blan-
quecino, de 3 × 1,2 × 1 cm. Microscópicamente estaba cons-
tituido por varios nódulos de células fusiformes formando
haces-fascículos con patrón “estoriforme” y en empalizada
focal, de estirpe mesenquimal (vimentina positiva y marca-
dores epiteliales EMA, AE1-AE3 y CAM 5.2 negativas), con
hasta 11 mitosis/10 CGA, alguna mitosis atípica ocasional
y moderado pleomorfismo focal, por lo que fue clasificado
como maligno y ante el que se plantearon básicamente los
siguientes diagnósticos: carcinoma sarcomatoide, melano-
ma, tumor miofibroblástico inflamatorio (seudotumor in-
flamatorio), fascitis nodular, tumor de estirpe neural, tu-
mor fibrohistiocitario y tumores de estirpe vascular,
entidades que se descartó por las características microscó-
picas del tumor, que se clasificó finalmente como de estir-
pe muscular por el resultado de las técnicas inmunohisto-

Morera Serna E et al. Leiomiosarcoma laríngeo

446 Acta Otorrinolaringol Esp. 2007;58(9):445-8

Figura 1. Imagen endoscópica de la hipofaringe que muestra 
una masa que ocluye casi totalmente la vía aérea.

Figura 2. Tomografía
computarizada de la paciente
que muestra la masa
pediculada en el repliegue
aritenoepiglótico izquierdo.
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Figura 3. Resonancia magnética que muestra imagen coronal de la
masa.

Figura 4. Foto quirúrgica de la pieza tras su resección.

Figura 5. Histología fusocelular (A) con marcación positiva a actina (B).

A B

químicas que apoyaban el origen en músculo liso (actina
de músculo liso positiva, S-100, CD-34, CD-31 y CD-68 tu-
mor negativo, CD-117 tumor negativo, NSE positividad fo-
cal), por lo que el tumor se clasificó como tumor mesen-
quimal maligno de extirpe en músculo liso (fig. 5).

Se apreció también la presencia de material extraño in-
travascular con reacción de “cuerpo extraño”, atribuible a
la embolización previa del tumor, y pigmento hemoside-
rínico.

La paciente es remitida al servicio de oncología donde se
decide complementar la cirugía con tratamiento radioterá-
pico. Tres meses tras la cirugía, la paciente se encuentra en
buen estado y libre de tumor.

DISCUSIÓN

El leiomiosarcoma de cabeza y cuello aparece funda-
mentalmente en la cavidad oral, la mandíbula, los senos
paranasales y en tejidos blandos superficiales, como el cue-
ro cabelludo1. No se ha encontrado relación entre el hábito
tabáquico o la ingesta de alcohol y la aparición de este tu-
mor2. La historia previa de irradiación o la presencia de de-
terminados síndromes como la esclerosis tuberosa, la neu-
rofibromatosis, el síndrome de Gardner, el síndrome de
Turcot, el síndrome de Werner o el de carcinomatosis baso-
celular múltiple, así como la inmunosupresión, se han aso-
ciado a esta neoplasia3-7, aunque sólo la radioterapia previa
se ha asociado con la localización en cabeza y cuello3,7. La
presencia de infección por virus de Epstein-Barr se ha en-
contrado con frecuencia en pacientes inmunodeficientes8,
aunque no en cabeza y cuello.

La localización laríngea del leiomiosarcoma es muy in-
frecuente, incluso entre los leiomiosarcomas de cabeza y
cuello. El primero de ellos fue reportado por Jackson et al9

en 1939 y desde entonces sólo alrededor de 40 casos más
han sido publicados; no existen series de más de 2 casos.
La dificultad diagnóstica, con necesidad de realización de
pruebas de inmunohistoquímica, pone en duda una parte
significativa de los diagnósticos llevados a cabo antes del
desarrollo de estas técnicas. La glotis y la supraglotis re-
presentan el 87 % de las localizaciones del leiomiosarcoma
laríngeo10.
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La edad más frecuente de presentación del leiomiosarco-
ma laríngeo es en la quinta década de la vida, aunque pue-
de aparecer a cualquier edad, incluida la infancia11; la rela-
ción varones:mujeres es de 4:1. Debido al bajo número de
casos registrados en la literatura, no se puede establecer un
patrón de presentación válido.

El diagnóstico de esta tumoración es histológico e impli-
ca la necesidad de pruebas de inmunohistoquímica e inclu-
so de microscopia electrónica. En el diagnóstico diferencial
entran los tumores laríngeos de células fusiformes: carcino-
ma sarcomatoide, melanoma, tumor miofibroblástico infla-
matorio (seudotumor inflamatorio), fascitis nodular, tumor
de estirpe neural, tumor fibrohistiocitario y tumores de es-
tirpe vascular

El diagnóstico diferencial con el leiomioma es por la tasa
mitótica > 5/10 campos de alto aumento y el grado de ati-
pia, moderado-severo12. En nuestro caso es de reseñar que
el tumor era positivo para enolasa neuronal específica
(NSE), marcador poco común en esta neoplasia13.

La cirugía es el tratamiento de elección en el leiomiosar-
coma laríngeo. La experiencia con el leiomiosarcoma uteri-
no, su localización más frecuente, ha mostrado que la tasa
de recurrencia local es alta y el porcentaje de metástasis a
distancia llega al 50 % de los pacientes; los lugares más fre-
cuentes son el pulmón, el cerebro y la columna vertebral y
puede aparecer hasta varios años después del tratamiento
inicial; la supervivencia a los 5 años es del 40 %14. Debido a
que la diseminación del tumor es por vía hemática, la afec-
ción linfática cervical es escasa y no excede un 10-15 % de
los pacientes, con lo que se limita el papel del vaciamiento
cervical electivo15. La quimioterapia primaria se ha utiliza-
do en un escaso número de casos de localización uterina,
con respuestas de un 20-50 % y supervivencias de menores
de un año16. La radioterapia como tratamiento solitario,
tanto del tumor primario como de las metástasis, no ha
mostrado utilidad en las pocas ocasiones que se ha utili-
zado17.

Debido al carácter pediculado del tumor y la elevada
edad de nuestra paciente, optamos por no ampliar la ciru-
gía inicial con una técnica más amplia, y se remitió a la pa-
ciente para radioterapia complementaria con el fin de me-
jorar el control locorregional.

Como conclusión, podemos afirmar que el diagnóstico
de benignidad o malignidad de una masa laríngea es ex-
clusivamente histológico y que tanto el aspecto externo
como las pruebas radiológicas pueden llevarnos a la confu-
sión. El escaso número de casos publicados hace imposible
la instauración de un protocolo de tratamiento. No obstan-
te, parece que la resección quirúrgica con márgenes negati-
vos es la opción terapéutica que optimiza el pronóstico a
largo plazo. El tratamiento complementario con modalida-
des no quirúrgicas continúa teniendo un papel secundario
y una utilidad en controversia.
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