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Chondrosarcoma; Introduction: Laryngeal involvement by cartilaginous tumors is rare. However, although
Laryngeal neoplasms; accounting for only 1% of laryngeal tumor pathology, they are the most frequently occurring
Larynx non-epithelial neoplasms. The most probable location is the endolaryngeal surface of the

cricoid cartilage. Their symptoms are variable, depending on the size and location, and may
include hoarseness, stridor, and dyspnea. Treatment is based on surgical excision. Some centers
take into account the degree of differentiation and whether it is a case of relapse when
deciding to perform a radical resection.

Aim: To evaluate this disease in a sample of the Portuguese population.

Methods: A review of the medical records from 2002 to 2012 by assessment of clinical processes
was performed. Data on demographics, clinical treatments, and outcomes were collected.
Results: Six patients were included in the study. Five of them underwent total laryngectomy,
and in one case, partial excision of the thyroid cartilage was performed. None of the patients
had either metastases or tumor-related death.

Conclusion: Laryngeal chondrosarcomas remain a rare disease of unknown etiology, with slow
and insidious symptoms. The treatment is surgical, with favorable prognosis, and metastases
rarely occur. The main concern regards their propensity to relapse.
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PALAVRAS-CHAVE
Condrossarcoma;
Neoplasias laringeas;
Doencas da laringe

Condrossarcoma da laringe - 10 anos de casuistica

Resumo

Introducdo: O acometimento laringeo por tumores cartilaginosos € raro. No entanto, apesar de
representarem 1% da patologia tumoral laringea, sao as neoplasias nao epiteliais mais frequen-
tes. Localizam-se mais frequentemente na face endolaringea da cartilagem cricoide. Tem sin-
tomatologia variavel consoante o tamanho e a localizacao, podendo incluir disfonia, estridor e
dispneia. O tratamento é essencialmente cirlrgico. Alguns centros levam em conta o grau de
diferenciacao e de se tratar ou nao de recidiva, quando da decisao de resseccao mais ou menos
radical.

Objetivo: Avaliar esta patologia numa amostra da populacao portuguesa.

Método: Revisdo da casuistica no intervalo de tempo 2002-2012, através de consulta dos pro-
cessos clinicos. Foram coligidos os dados demograficos e clinicos relevantes, os tratamentos
efetuados e os resultados.

Resultados: Foram incluidos seis pacientes. Cinco foram submetidos a laringectomia total e um
foi submetido a excisdo da asa esquerda da cartilagem tiroide. Nenhum apresentou metastases
ou morte relacionada com o tumor.

Conclusao: Os condrossarcomas laringeos permanecem como patologia rara, de etiologia des-
conhecida, com crescimento lento e clinica insidiosa. O tratamento é cirGrgico, com prognos-
tico favoravel, com a metastizacao a ocorrer raramente. A maior preocupacdo decorre da sua
propensao a recidiva.

© 2014 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado por Elsevier

Editora Ltda. Todos os direitos reservados.

Introducao

As entidades patologicas raras e insidiosas exigem atencao
redobrada para o seu diagndstico e tratamento adequados.
O acometimento laringeo por tumores cartilaginosos é
raro." No entanto, apesar de representarem apenas 1% da
patologia tumoral laringea, sao as neoplasias nao epiteliais
as mais frequentes.? O condroma é o tumor benigno mais
comum, afetando, de modo geral, a cartilagem crinoide
(75%).> Apenas cerca de 0,1% dos tumores cartilaginosos
sera condrossarcoma, sendo mais frequentes os de baixo
grau."??

O condrossarcoma € um tumor maligno de crescimento
lento, com localizacdo mais comum na regiao pélvica,
fémur, grade costal, Umero, omoplata, peronio, sacro e
esterno. Mais raramente pode ser encontrado na cabeca e
pescoco, com cerca de 10% a 20% do total.2% Na laringe, tal
como o condroma, localiza-se, na maioria dos casos, na face
endolaringea da porcao posterior da cartilagem cricoi-
de."25¢ Menos frequentemente pode atingir as cartilagens
aritenoides ou a cartilagem tiroideia no bordo inferior da
sua face laringea.>’

A sua etiologia permanece desconhecida, sendo, adianta-
das hipoteses da contribuicao de trauma raquimedular cer-
vical e instabilidade vertebral,® dos traumatismos laringeos
repetidos,® da radioterapia, da injecao de teflon® e da ossi-
ficacdo irregular da cartilagem laringea.”

Em termos epidemioldgicos, atinge mais frequentemente
a idade adulta, nas sexta e sétima décadas de vida,' embo-
ra possa ser encontrado em qualquer idade. Atinge mais o
sexo masculino numa taxa de 3:1.% Os tumores cartilagino-
sos com maior malignidade sao encontrados nas idades mais
avancadas.®

A sua sintomatologia € variavel e consoante ao tamanho
e a localizacao. Podem ser assintomaticos enquanto peque-
nos, e com o seu crescimento podem desencadear disfonia,
estridor, dispneia e disfagia. Na sua clinica, muito raramen-
te esta incluida a dor."*> Estao descritos casos que cursam
com paralisia das cordas vocais, considerando sua origem na
fixacdo das articulacdes cricoaritenoides, e nao pela afec-
cao do nervo laringeo recorrente.’

Deve ser relevado o exame endoscopico, com particular
cautela pela sua localizacao frequentemente subglotica.
Deve-se procurar por abaulamentos submucosos, com muco-
sa habitualmente regular, mais posteriores, de pequena
dimensao (usualmente menores de 3-4 cm).> Pode ser
encontrada imobilizacao da corda vocal.

Levando em conta a imagem, na presenca de massas de
maior dimensao pode-se observar um empurramento
anterior da laringe na radiografia cervical de perfil. No
entanto, a sua suspeicdo clinica obriga a realizacao de TC
(tomografia computadorizada) ou de RM (ressonancia
magnética). Alguns autores apontam a TC como exame de
eleicao, 38 aparecendo com imagem hipodensa bem deli-
mitada, com calcificacdes no seu interior, destruicao da
cartilagem e distorcao das estruturas.’ Ha quem refira a
supremacia da RM na maior acuidade na distincao entre
tumor e restantes tecidos paralaringeos.>® A intensidade
do sinal é baixa em T1 e elevada em T2, com um padrao
caracteristico em mosaico.® A FDG-PET (tomografia por
emissdo de positroes com injecao de fluoro-d-glucose) é
atil na graduacao dos tumores, na deteccao de metasta-
ses e na avaliacao de recorréncia local. O valor de cap-
tacao de 1,3 foi definido como limite entre benignidade
e malignidade, sendo a captacao maior com a maior dife-
renciacao.®"
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Apesar da sua suspeicdo pela clinica e meios comple-
mentares de avaliacdo até aqui referidos, o seu diagnds-
tico apenas pode ser afirmado com certeza através de
estudo histologico. Frequentemente, este apenas pode
ser alcancado corretamente no estudo da peca cirlrgica,
pois as biopsias através de endoscopia podem ser incon-
clusivas pela dificuldade, por se tratar de uma patologia
submucosa.’* O estudo histoldgico revela cartilagem hia-
lina, com células cartilaginosas gigantes, pleiomorfismo
e hipercromatismo nuclear. O seu diagndstico diferencial
é feito com condroma, fibrossarcoma, osteossarcoma e
fibroma condromixoide. De acordo o seu grau de diferen-
ciacao celular nos achados histologicos (indice mitotico,
celularidade e tamanho nuclear), o condrossarcoma
laringeo é qualificado de acordo com a classificacao pro-
posta em 1943 por Lichtenstein e Jaffe para condrossar-
comas de ossos longos, e atualizada em 1977 por Evans
e colaboradores, com a divisao em trés graus (1, Il, IlI).
A maioria dos autores relata dificuldade na distincao
entre condrossarcoma de baixo grau (lI) e condroma
(tumor benigno) pela auséncia de atividade mitética,
presenca de nlcleos pequenos, de espaco intercelular de
natureza condroide e de frequentes calcificacées. O
tamanho da lesdo pode ajudar na diferenciacao, pois o
condroma é habitualmente menor que o condrossarco-
ma. O diagndstico torna-se mais facil no grau Il pela
presenca de nlcleos maiores, espaco intercelular mixoi-
de e pequeno indice mitotico, e no grau Ill pelo maior
indice mitotico e atipia nuclear.?>¢

Os condrossarcomas laringeos sdo menos agressivos que nas
outras localizacées, com um crescimento lento, sendo diag-
nosticados mais comumente em fases iniciais de diferencia-
¢ao, com rara aparicao de metastases (8,5%).> Quando ocor-
rem, estas encontram-se mais nos pulmoes e no esqueleto.

O seu tratamento assenta essencialmente na excisao
cirurgica, que pode ser conseguida por via endoscopica ou
por “técnica aberta”."

O tratamento endoscopico esta habitualmente limitado
a lesoes menores. O auxilio do laser permite melhor con-
trole da hemorragia, podendo ser usados trés tipos. O laser
de CO, é mais reservado para resolucao de estenoses. O
laser KTP (Potassium titanyl phosphate) é absorvido pela
hemoglobina, proporciona boa eletrocoagulacao e nao
penetra profundamente nos tecidos. E mais Gtil nos casos
de lesoes desenvolvidas para o lumen. O laser Nd YAG
(neodymium-doped yttrium aluminum garnet) é absorvido
pelos tecidos, permitindo uma adequada resseccao mais
profunda, mesmo na presenca de ossificacdo.' Na técnica
convencional podemos ser mais ou menos radicais, tendo
alguns centros em consideracao o grau de diferenciacao e
de se tratar ou nao de recidiva. Na presenca de lesdes
avancadas em que a remocao total da lesao seja pouco
provavel, exista infiltracdo dos tecidos vizinhos, exista um
grau avancado de diferenciacao/malignidade ou se tratar
de uma recidiva, deve ser realizada laringectomia
total.">10

Pela sua baixa radiossensibilidade, o papel da radiotera-
pia é controverso, nao fazendo parte do tratamento de
primeira linha, estando reservada para a presenca de reci-
diva, lesdes extensas e agressivas ou mesmo irresseca-
veis."25 A quimioterapia nao tem grande aplicacao, pela
rara ocorréncia de metastases.?’

A maioria dos autores refere a sua tendéncia a recidiva,
com cerca de 35% a 40%.2 Esta entidade tem habitualmente
bom prognostico, com sobrevida de 95% a dez anos, embora
devam ser levados em conta o tamanho da lesao, o grau de
diferenciacao e a radicalidade da cirurgia."? O seguimento
€ obrigatoriamente longo, superior a cinco, anos pela ten-
déncia a recidiva tardia.”

Material e métodos

Revisao da casuistica no intervalo de tempo 2002-2012,
através de consulta dos processos clinicos. Foram coligidos
os dados demograficos e clinicos relevantes, os tratamentos
efetuados e os resultados.

Resultados

Foram incluidos seis doentes no estudo: trés do sexo mas-
culino e trés do sexo feminino (tabela 1). A média de idade
a altura do diagnostico foi de 62 anos, com intervalo entre
50 e 73 anos. O sintoma mais frequente de apresentacao foi
a disfonia (com evolucdo superior a um ano). Em cinco
doentes foi realizada laringetomia total, e em um doente
foi realizada excisao da asa esquerda da cartilagem tiroide.
Em dois casos, como terapia adicional, foi empregada a
radioterapia. O nivel histologico detectou trés condrossar-
comas de grau |, dois de grau Il e um de grau lll. A localiza-
cao mais frequente foi na cartilagem crinoide. Na nossa
série ndao foram encontrados doentes com metastases ou
cuja morte estivesse relacionada com o tumor. A média do
follow-up foi de 4,16 anos, com um intervalo entre 0 e 7
anos.

Conclusao

Os condrossarcomas laringeos sao uma patologia rara, de
etiologia desconhecida, com crescimento lento e clinica
insidiosa. Raramente ocorre metastase a distancia. E exigi-
do um elevado grau de suspeicao para a sua deteccao pre-
coce. O seu tratamento baseia-se na excisdo cirlrgica, com
prognostico favoravel, embora esta raramente seja possi-
vel. Devido a localizagao habitual destes tumores na face
posterior da cartilagem crinoide, deve ser preservada a
funcao laringea. A maior preocupacdo desta patologia
decorre da sua propenséo a recidiva, que ocorre habitual-
mente de forma tardia, tornando obrigatério manter vigi-
lancia em longo prazo.
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