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Resumen

Introduccién: Los condrosarcomas de cabeza y cuello adoptan una gran variedad de
localizaciones y comportamientos bioldgicos.

Material y método: Se presenta una serie retrospectiva de 17 casos de condrosarcomas de
cabeza y cuello tratados quirirgicamente en nuestro servicio desde 1977 hasta 2006.
Resultados: Los condrosarcomas se localizaron en el area nasosinusal (n=6), laringe (n=5),
pefasco (n=3), atlas (n=1), espacio parafaringeo (n=1) y traquea (n=1). Todos excepto una
paciente se sometieron a cirugia con intencion radical. El periodo de seguimiento medio
fue de 84 meses (mediana, 71 meses). Se produjo recidiva en 6 pacientes con una latencia
media de 10 meses. Dos pacientes fallecieron a causa de la enfermedad y dos
permanecieron vivos con enfermedad. Los pacientes con condrosarcomas de grado |
presentaron menos recidivas que los grados Il y lll (17% frente a 80%, p=0,029). La
supervivencia media estimada a los 5 anos fue del 88% siendo estadisticamente
significativa la mayor supervivencia en los pacientes con tumores de grado | (p=0,023).
En 2 pacientes con condrosarcomas cricoideos la reconstruccion se llevé a cabo mediante
la técnica de Rethi-Ward, encontrandose sin evidencia de la enfermedad a los 71
(decanulado) y 145 meses (no decanulado). Los condrosarcomas de la fosa yugular fueron
tratados mediante el abordaje infratemporal tipo A modificado.

Conclusiones: Los condrosarcomas de cabeza y cuello de bajo grado presentan un buen
prondstico vital. Los de alto grado, pese al tratamiento radical, tienden a la recidiva.
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Surgical treatment of head and neck chondrosarcomas

Introduction: Head and neck chondrosarcomas may adopt different locations and

Material and method: We present a retrospective clinical series of 17 chondrosarcomas
surgically treated in our Department from 1977 until 2006.

Results: Chondrosarcomas were located in the nasosinusal area (n=6), larynx (n=5),
petrous bone (n=3), atlas (n=1), parapharyngeal space (n=1) and trachea (n=1). All patients
except for one underwent surgery with radical intention. The mean follow-up period was
84 months (median, 71 months). Six patients developed recurrent disease with a mean
latency of 10 months. Two patients died due to the disease and two remained alive with
evidence of tumour. Patients with grade | chondrosarcomas presented less recurrent
disease than those with grade Il or Ill chondrosarcomas (17% versus 80%, P=0.029). The
estimated 5-year survival was 88% with the better survival of patients with grade |
chondrosarcomas reaching statistical significance (P=0.023). In 2 patients with cricoid
chondrosarcomas, the reconstruction was carried out using the Rethi-Ward technique, and
they were without evidence of disease at 71 months (with no cannula) and 145 months
(with cannula). Chondrosarcomas of the jugular foramen were treated using a modified

Conclusion: Low grade head and neck chondrosarcomas have a good prognosis while high

grade chondrosarcomas tend to recur, despite radical surgical treatment.
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Head and neck; Abstract
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Nasal cavity; biological behaviour.
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Introduccién

Los condrosarcomas son tumores malignos cuya caracteris-
tica comin es la formacion de cartilago neoplasico,
pudiendo adoptar un amplio rango de caracteristicas
histolégicas y localizaciones'. Entre el 6-12% de los
condrosarcomas se localizan en la cabeza y cuello y en el
48% de los mismos, el origen se ubica en estructuras dseas> .
La laringe y el tracto nasosinusal son los lugares mas
frecuentes de asiento de la enfermedad*”’, seguidos en
frecuencia por la base del craneo, concretamente la fosa
media y con origen en la sutura petroclival®'°. Otras
localizaciones menos habituales son la cavidad oral, la
orbita, la faringe, el oido medio, la glandula pardtida, la
glandula tiroides y la traquea®'".

Los condrosarcomas de cabeza y cuello (CSCC) aparecen
entre 10 y 20 afos antes que los de otras localizaciones, con
un pico de incidencia en torno a la 4.% década de la vida y
con una ligera predominancia en varones®>'24, A dife-
rencia del resto de localizaciones, los condrosarcomas
laringeos se presentan en torno a los 60 anos con una clara
predominancia en varones>'"1>,

Los condrosarcomas pueden dividirse en primarios,
cuando asientan sobre tejido previamente sano, o secunda-
rios, cuando lo hacen sobre condromas o exostosis cartila-
ginosas previas'®. Las enfermedades que conllevan la
aparicion de encondromatosis multiples, como el sindrome
de Mafucci o la enfermedad de Ollier, se asocian con
condrosarcomas hasta en el 15% de los casos'®. Se ha
sugerido que en aquellas localizaciones que carecen de
cartilago, como la base de craneo o el maxilar superior, el
origen de los CSCC depende de la persistencia de restos de
cartilago embrionario'>'7-1%,

Evans clasificd los condrosarcomas en 3 grados histologi-
cos en funcion de su celularidad, nimero de mitosis por
campo y tamano de los nucleos celulares, teniendo esta
clasificacion implicaciones pronésticas?®. Peor pronostico
presentan los raros condrosarcomas mesenquimales, cuyo
curso se caracteriza por la rapida recurrencia y la tendencia
a la metastasis, asi como las variantes indiferenciadas y el
condrosarcoma de células claras?'. Los CSCC de bajo grado
(tipo | y tipo Il) son tumores de lento crecimiento y poca
tendencia a la metastasis, cuya capacidad letal viene dada
por la tendencia a la recidiva local e invasion intraaxial®®''3,
pudiendo acontecer con muchos afos de latencia®. La
presencia de afectacion ganglionar es poco habitual (5%) y
las metastasis a distancia acontecen entre el 7—-18% de los
casos*>?2si bien los condrosarcomas de alto grado pueden
presentar metastasis hasta el 71% de casos'®%3. Junto con el
subtipo histoldgico se han identificado en la literatura como
factores prondsticos la localizacion tumoral y la reseccion
quirdrgica completa, estando ambas caracteristicas estre-
chamente relacionadas*'>17:21,

El tratamiento de eleccion de los condrosarcomas es la
reseccion radical. Tradicionalmente se han considerado
tumores radiorresistentes'*?425 si bien en los ultimos
tiempos este concepto esta cambiando. Se han publicado
respuestas a la radioterapia en CSCC*?%?” y las nuevas
modalidades radioterapicas se han mostrado Utiles en
aquellas lesiones donde la reseccion con bordes libres no
puede obtenerse, especialmente en la base del craneo?®-°,
Se acepta el tratamiento complementario con radioterapia
en los tumores de alto grado, afectacion ganglionar,
reseccion incompleta y recurrencia. Se propone como
tratamiento principal cuando el tumor es irresecable o se
rechaza la intervencion®'. La quimioterapia se reserva para
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tumores con alto riesgo de metastasis, como los tumores
mesenquimales, indiferenciados o de alto grado. Han sido
publicadas respuestas parciales anecdéticas?!. La combina-
cion de quimioterapia y radioterapia no ha conseguido
obtener curaciones'.

Hasta la fecha se ha publicado un escaso nUmero de series
de CSCC que aglutinen mas de 15 casos®>71421:32-34 junto
con algunas que se centran en la localizacion laringea'3>-37
y otras en la base del craneo®'*383% El propésito de
nuestro estudio es exponer la experiencia acumulada en
nuestro servicio en el diagnostico y tratamiento de estas
infrecuentes lesiones.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo descriptivo en el que se
incluyeron aquellos pacientes con diagndstico histologico de
condrosarcoma, ubicados en la region de la cabeza y cuello y
sometidos a cirugia con intencion curativa en nuestro
servicio. La poblacion a estudio se compuso de 17 pacientes
tratados entre el afo 1977 y el 2006.

La recogida de datos se baso en la revision de sus historias
clinicas, registrando datos sobre su edad, sexo, localizacion
tumoral, grado histoldgico, estadificacion, antecedentes
personales de interés, presentacion clinica, intervenciones
quirurgicas realizadas, complicaciones y seguimiento. La
extension de la enfermedad se analiz6 de acuerdo a la AJCC
en la 6.7 edicion para sarcomas derivados del hueso,
aplicando la clasificacion de sarcomas de partes blandas
para aquellos CSCC que no asientan sobre hueso®. La
clasificacion histologica se baso en los criterios propuestos
por Evans?®. Se considerd reseccion total cuando no se
evidenciaron ni quirirgica ni radiolégicamente remanentes
de la enfermedad. Para el analisis de los datos se emple6 el
programa SPSS 15.0%. Las comparaciones entre parametros
cualitativos se llevaron a cabo mediante el disefio de tablas
de contingencia y el test exacto de Fisher. El analisis de
supervivencia se llevo a cabo mediante el disefo de curvas
de Kaplan-Meier. El nivel de significacién estadistica entre
curvas de supervivencia se calculdé mediante el Log-Rank
test. El nivel de significacion se establecio en p=0,05 y
todas las comparaciones fueron consideradas bilaterales.

Resultados

La muestra se compuso de 6 mujeres y 11 varones, con una
edad media en el momento del diagndstico de 54 afos
(mediana 58 y rango 29-88 afos). Cinco pacientes habian
sido sometidos a intervenciones quirurgicas previas en otros
centros antes de ser operados en nuestro servicio. La
localizacion anatdmica de la afectacion tumoral primaria
se ilustra en la figura 1.

Trece pacientes presentaron condrosarcomas de grado |, 3
pacientes condrosarcomas de grado Il y un paciente padecio
un condrosarcoma de grado lll. Durante el seguimiento, 2
pacientes con condrosarcomas de grado Il evolucionaron a
grado lll y un paciente con condrosarcoma de grado | a grado
Il. Once pacientes se incluyeron dentro del estadio IA (65%),
cuatro en el estadio IB (23%), uno en el estadio IIA (6%) y uno
en el estadio Il (6%).

Atlas,
traquea y espacio
parafaringeo

(18%) Fosas y senos

paranasales
(35%)

Pefiasco
(18%)

Laringe
(29%)

Figura 1 Frecuencia de las distintas localizaciones primarias
de los CSCC (n=17).

En todos los casos se consiguio la reseccion completa del
tumor. Cuatro pacientes (23%) recibieron radioterapia
externa convencional complementaria, en 2 casos por
presentar tumores de alto grado y en otros 2 por haber sido
sometidos a cirugia previa.

Se produjeron recidivas en 6 pacientes (35%), las cuales
consistieron en recidiva local en 5 y en el restante, se
produjo bajo la forma de implantes a lo largo del abordaje
quirdrgico previo. La recidiva se presento con una latencia
mediana de 10 meses. Un paciente con un condrosarcoma de
alto grado desarrolld junto con la recidiva local, metastasis
a distancia. Excepto este Ultimo paciente, el resto fueron
sometidos a cirugias de rescate, consiguiendo la reseccion
total en todos los casos (5).

El periodo de seguimiento medio oscildo entre 8 y 198
meses, con una media de 84 meses y una mediana de 71
meses. Al final del periodo de seguimiento, trece pacientes
(76%) se encontraron vivos sin enfermedad, dos pacientes
(12%) permanecieron vivos con evidencia de enfermedad y
otros 2 pacientes (12%) fallecieron como consecuencia de la
progresion local a los 8 y 41 meses, ambos con tumores de
grado Ill. La tabla 1 resume las caracteristicas y el
seguimiento de los pacientes. La supervivencia media de los
pacientes estimada por el método de Kaplan-Meier fue de 176
meses Y la supervivencia acumulada a los 5 anos del 88%.

Los pacientes que presentaron tanto en momento del
diagnostico como durante el seguimiento CSCC de grado |
presentaron recidiva en el 17% de los casos, frente a un 80%
en aquellos con grados distintos al grado |, siendo estas
diferencias estadisticamente significativas (p =0,029).

La supervivencia acumulada a los 5 anos en el grupo de
pacientes con condrosarcomas de grado | fue del 100%,
frente al 60% en el grupo de pacientes con condrosarcomas
de grado Il o lll. Estas diferencias fueron estadisticamente
significativas (p=0,023).

Condrosarcomas nasosinusales

La localizacion primaria comprendio los senos etmoidales
(n=2), el septo nasal (n=2), el seno maxilar (hn=1) y el
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Tabla 1 Resumen de las caracteristicas principales sobre el manejo y seguimiento de los pacientes
Edad/sexo  Grado/estadio = Abordaje Recidiva  Incremento grado  Seguimiento (meses)  Situacion
29/H GI/IA Subtemporal-IFT No No 77 VSE
70/H GlI/IA Paralateronasal Si (5) Si 18 FE
30/H Gl/IB Paralateronasal Si (10) No 13 VSE
70/M GI/IA Paralateronasal No No 90 VSE
34/M GlI/IA Subcraneal Si (12) Si 49 VSE®
88/M Gl/IB CENS No No 114 VCEP
56/H GI/IA Tirotomia media Si (186) No 198 VSE
63/H GlIl/1l Laringectomia total Si (1) No 8 FE
49/H GI/IA Laringectomia total No No 148 VSE
59/H GlI/IA Reseccion cricoides No No 71 VSE
64/H GI/IA Reseccion cricoides No No 145 VSE
26/H GI/I1A IFT tipo A modificado No No 48 VSE
51/M GI/IA IFT tipo A modficado No No 48 VSE
58/M GI/IA Abordaje transtemporal  No No 133 VSE
62/H Gl/IB Extremo lateral Si (11) Si 41 VCE®
70/M GI/IA Reseccion y tirotomia No No 192 VSE
32/H GI/IIA Reseccion transcervical No No 36 VSE

FE: fallecido a causa de la enfermedad; H: hombre; IFT: abordaje infratemporal; M: mujer; VCE: vivo con enfermedad; VSE: vivo sin

evidencia de enfermedad.

Los datos entre paréntesis hacen referencia a los meses transcurridos hasta el diagnostico de recidiva.
#Esta paciente ha presentado 3 recidivas tratadas quirirgicamente.
b a reseccién inicial se llevd a cabo sin la obtencién de margenes quir(rgicos adecuados.
“Ha presentado 3 recidivas y sus Gltimas intervenciones son paliativas.

seno esfenoidal (n=1), si bien en 2 casos se produjo una
invasion secundaria de la fosa craneal anterior. En 5 de los 6
pacientes el sintoma de presentacion fue la insuficiencia
respiratoria nasal y en todos los pacientes la exploracion
fisica evidenciaba la presencia de una masa endonasal. Se
realizaron 3 abordajes paralateronasales, un abordaje
subcraneal, un abordaje subtemporal-infratemporal y un
abordaje endoscopico. La Unica complicacion resefable fue
el rechazo al material de osteosintesis en una paciente, que
preciso6 de cirugia de revision. Cuatro pacientes se encon-
traron libres de enfermedad al final del seguimiento. Un
paciente falleci6 a causa de la enfermedad y la restante
permanece viva con enfermedad residual.

Condrosarcomas laringeos

Se localizaron en la lamina posterior del cartilago cricoides
(n=3) y en el cartilago tiroides (n=2). La disfonia fue el
sintoma de presentacion en todos los pacientes. Todos los
pacientes eran varones. Cuatro de los 5 pacientes presenta-
ban habito tabaquico. En todos los casos se observo la
presencia de una masa submucosa endolaringea en la
exploracion fisica, con fijacion de la cuerda vocal ipsilateral
en 4 casos. En dos casos se observo la presencia de una
masa cervical que en un principio fue interpretada como
un nédulo tiroideo. En 2 pacientes la extension de la
enfermedad condujo a la necesidad de practicar una
laringectomia total. De estos pacientes, uno de ellos
evolucioné satisfactoriamente, mientras que el otro, con
un condrosarcoma de alto grado y embolismos vasculares
neoplasicos, fallecié inmediatamente después de finalizado
el tratamiento, pese a la radioterapia y la quimioterapia

concomitantes. En 2 pacientes se resecd gran parte del
cricoides, reconstruyendo el area subglética con un colgajo
de hioides pediculado a la musculatura prelaringea. La
figura 2 ilustra mediante TAC esta técnica quirdrgica. En el
paciente restante, con enfermedad localizada en el
cartilago tiroides, se extirpd la lesion a través de una
tirotomia media reconstruyendo el defecto con periostio
clavicular pediculado al esternocleidomastoideo. Este
Ultimo paciente presentd una recidiva tardia que fue
tratada mediante microcirugia laringea laser. Como
complicaciones posquirurgicas, en un paciente se produjo
una infeccién cervical y en otro episodio severo de
broncoaspiracion.

De los 3 casos en los que se conservo la laringe, el
paciente con enfermedad primaria del cartilago tiroides se
decanulo al cabo de un mes, mientras que los 2 pacientes
con enfermedad a nivel del cartilago cricoides presentaron
importantes reacciones cicatriciales subgloticas. Uno de
estos pacientes fue decanulado al ano de la cirugia, previa
cordectomia laser. El paciente restante no pudo ser
decanulado pese a repetidos intentos durante mas de 5
anos.

Condrosarcomas de la base de craneo

Dos pacientes presentaron condrosarcomas a nivel de la
fosa yugular, ambos refiriendo sintomatologia de la esfera
neurootoldgica y con una exploracion fisica anodina. La
figura 3 detalla mediante RMN el aspecto radiologico de esta
localizacion tumoral. Se trataron mediante un abordaje
infratemporal tipo A modificado, sin re-routing facial y
con obliteracion del oido medio. No se produjeron
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Figura 2 Imagenes de TAC correspondientes a un paciente
diagnosticado y tratado de un condrosarcoma de cricoides. A)
Radiografia lateral de cuello con la presencia de una masa de
partes blandas (CS) a nivel de C6-C7. B) Masa heterogénea 4cm
de diametro mayor que se origina en la vertiente derecha de la
lamina posterior del cricoides, destruyendo la mitad del anillo
cricoideo y estenosando la luz subgldtica. Corresponde a un
condrosarcoma cricoideo. C) Ausencia del hioides excepto el
asta derecha, que permanecio in situ. D) Control posquirtrgico
tras 10 anos de seguimiento. El paciente fue sometido a una
reseccion del cricoides y reconstruccion con un colgajo
pediculado de cuerpo del hioides. En la imagen se ilustra el
remanente cricoideo (CR) y el colgajo de hioides (CH).

Figura 3 Imagenes de RMN que muestran un condrosarcoma de
fosa yugular. A) Corte axial y secuencia ponderada en T1 con
contraste que evidencia la presencia de una masa de 3cm de
diametro mayor, centrada en la fosa yugular izquierda. B) Se
evidencia en el plano coronal y T1 la ligera compresion del
pedlnculo cerebeloso medio ocasionada por el condrosarcoma,
con un plano de clivaje subaracnoideo entre ambas estructuras.
Notese la independencia e indemnidad del seno sigmoide
ipsilateral.

complicaciones y como secuela se produjo la hipoacusia
transmisiva achacable a la intervencion, mientras que la
funcion facial fue normal. Evolucionaron sin recidiva.

Una tercera paciente presentd un condrosarcoma en el
apex petroso, que se presentd bajo la forma clinica de algia
hemifacial con exploracion fisica normal. Dicha paciente
estaba diagnosticada de artritis reumatoide. Fue tratada
mediante un abordaje transtemporal y no presenté com-
plicaciones ni secuelas. Durante el seguimiento, presento
una lesion radioldgica en el lecho quirtrgico que inicial-
mente fue considerada como recidiva, por lo que se extirpd
mediante un abordaje subtemporal preauricular. Sin embar-
go, el resultado histoldgico fue de reaccion inflamatoria a
cuerpo extrano y la paciente ha permanecido mas de 10 afos
sin recidiva.

Un cuarto condrosarcoma superaba ampliamente los 5cm
de diametro mayor y afectaba el espacio parafaringeo,
contactando su extremo superior con la base del craneo; fue
tratado mediante la extirpacion total a través de un
abordaje transparotideo-cervical. En 3 afos no ha presen-
tado signos de recidiva.

Otras localizaciones

Una paciente present6 un condrosarcoma traqueal extendi-
do al cartilago cricoides, que se present6 bajo la forma
clinica de una masa cervical. Se tratdé mediante una
reseccion traqueal y tirotomia media, con reconstruccion
termino-terminal de la traquea. Posquirdrgicamente pre-
sentd una infeccion cervical y la paciente prefirio no ser
decanulada, pese al buen paso aéreo evidenciado y la
ausencia de recidiva a largo plazo.

Un paciente presentdé un condrosarcoma de grado | a
nivel del atlas, que se tratd mediante un abordaje
extremo lateral. La posterior recidiva a lo largo del
abordaje quirtrgico se traté a través del mismo tipo de
abordaje y radioterapia complementaria. En los 23 meses
siguientes fue sometido a varias resecciones paliativas
debido a una recidiva que englobaba la arteria vertebral y
se extendia intraaxialmente. Esta vivo con evidencia de
enfermedad.

Discusion

Los CSCC son tumores heterogéneos en cuanto a su
localizacion y comportamiento bioldgico. Mientras que los
tumores de bajo grado presentan en su mayoria una
evolucion torpida en el plazo de afos, los condrosarcomas
de alto grado pueden tener una evolucion fulminan-
te*>20.2! " como asi ocurre en uno de los casos de nuestra
serie. Por otra parte, la gran variedad de localizaciones
sobre las que pueden asentar los CSCC supone que el abanico
de técnicas quirlrgicas indicadas sea igualmente heterogé-
nea, asi como la posibilidad de conseguir la reseccion total
del tumor, factor prondstico fundamental.

La mayor parte de CSCC son tumores de bajo grado*> y en
ausencia de metastasis, excepto los condrosarcomas meno-
red de 5cm derivados de tejidos blandos, todos los CSCC de
bajo grado pertenecen al estadio | de la AJCC. Es por ello
que el grado histoldgico es fundamental a la hora de
establecer el pronéstico, perdiendo importancia el tamafo
de la tumoracion. En nuestra serie, de los 3 pacientes que
presentaban condrosarcomas de grado lll, 2 fallecieron
mientras que la paciente restante ha presentado 3 recidivas
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en el plazo de 49 meses, de las cuales ha sido reintervenida.
Respecto a los 2 pacientes con CSCC grado I, uno de ellos
permanece vivo sin evidencia de enfermedad tras 71 meses
de seguimiento. El paciente restante ha presentado 3
recidivas tratadas con intencién curativa en 2 ocasiones y
se han realizado 3 debulking paliativos por enfermedad
localmente descontrolada. De los 12 pacientes que en el
momento del diagndstico y durante el seguimiento presen-
taron grado histologico I, dos de ellos presentaron una
recidiva que fue satisfactoriamente tratada sin evidencia de
enfermedad al final del periodo de seguimiento. Conside-
rando que en todos los casos la reseccion tumoral fue total,
parece ser que los tumores de alto grado presentan recidivas
con frecuencia pese a un tratamiento radical'®?'. La
asociacion entre el grado histologico y la presencia de
recidiva es tan evidente que ain con el reducido tamafo
muestral del que disponemos, es estadisticamente signifi-
cativa la menor frecuencia de recidivas en los pacientes con
CSCC de grado | (17%) frente al resto de pacientes (80%). En
el grupo de pacientes con CSCC de grado | no se produjeron
fallecimientos, mientras que el 40% de los restantes
murieron a consecuencia de la revidiva local. Estos hallazgos
se encuentran acordes con otras series*> con una supervi-
vencia aproximada del 80% en tumores de bajo grado y del
40% en alto grado. Por otra parte, en un estudio multicén-
trico que aglutina 146 sarcomas de fosa anterior, el Unico
factor predictor independiente de supervivencia fue la
presencia de margenes quir(rgicos libres de enfermedad*'.
No obstante, este Gltimo estudio no incluia condrosarcomas.

El 35% de recidivas aparecidas en nuestra serie se
encuentra acorde con los resultados existentes en la
literatura, donde oscila entre el 29 y 71%*>71433  |a
supervivencia fue del 88% al final del periodo de segui-
miento. En la literatura la supervivencia a los 5 afnos se
estima en torno 80-87%y a los 10 afios entre 65y 70%>. Las
series con menor numero de pacientes tratados quirurgica-
mente y aquellas que no incluyen condrosarcomas laringeos
arrojan peores resultados® 4.

El periodo de inclusion de pacientes fue de 29 anos,
justificado ello por la baja incidencia de esta patologia. Esta
caracteristica es comin a las series publicadas de mayor
tamafo, oscilando entre 20 y 49 afos>*> 11141321 |5
mayor parte de nuestros pacientes tratados anteriormente
al aho 1990 presentaban condrosarcomas laringotraqueales,
por lo que la Unica innovacién terapeutica fue la introduc-
cion del laser. Es probable que tanto los condrosarcomas
nasosinusales extendidos a la base del craneo como los
primarios de esta localizacion fueran considerados irreseca-
bles. Algunos autores han referido que los casos recientes
tienen mejor pronéstico que los antiguos®'>. Creemos que al
margen de los evidentes avances en la cirugia de la base del
craneo, la mayor diferencia respecto a los casos antiguos
radica en la disponibilidad de métodos de radiodiagnostico
modernos que facilitan el diagnodstico y el seguimiento.
Mediante TAC el condrosarcoma aparece como una masa de
partes blandas que frecuentemente presenta calcificaciones
en su interior, especialmente si han sido irradiados. Aparece
destruccion 6sea, aunque con menor intensidad que en el
caso de los cordomas. La imagen tipica mediante RMN es la
de una masa de baja intensidad en las secuencias T1 e
intensidad media en T2, captando contraste de forma
heterogénea, si bien es posible que no capte contraste?.

Un problema achacable a las series con casos antiguos es
la dificultad para distinguir un condroma de un condrosar-
coma de bajo grado. Se estima que hasta el 62% de los
condrosarcomas presentan en el analisis histologico image-
nes compatibles con condroma (que se excluyeron en esta
revision)'>. Por otra parte, esta peculiaridad en cuanto al
diagnostico hace recomendable que las biopsias sean
extensas. Hasta el 32% de pacientes son diagnosticados
previamente de una estirpe histologica distinta de condro-
sarcoma* y la cabeza y cuello es una localizacion infre-
cuente de los condromas.

Condrosarcomas nasosinusales

El abordaje quirdrgico mas empleado fue la via paralatero-
nasal, que permite un amplio control de la cavidad nasal, los
senos maxilares, los senos etmoidales, la parte medial de la
orbita ipsilateral e incluso el seno esfenoidal. El resultado
estético es excelente y las complicaciones escasas. Ademas,
la consistencia gelatinosa del tumor y su seudocapsula
facilitan la diseccion a través del abordaje paralateronasal.
Cuando el tumor se extiende bilateralmente hacia las
orbitas, como ocurre en uno de los casos de nuestra serie,
se indic6 el abordaje subcraneal. Un paciente con un
condrosarcoma esfenoidal presentaba extension hacia el
clivus superior y la parte anterior de la fosa media. En este
Ultimo caso se empled un abordaje subtemporal-infratem-
poral asociado a otro subcraneal®®. Preferimos este abordaje
frente al infratemporal B y ademas respeta el oido medio y
la 3.2 rama del trigémino*. Sin lugar a dudas, en los
proximos afos el tratamiento quirdrgico de las neoplasias
que afecten a estas localizaciones se vera modificado, de
forma paralela al desarrollo y la generalizacion de los
abordajes endoscopicos ampliados.

La Unica paciente tratada mediante cirugia endoscopica
nasosinusal fue una paciente sometida a una reseccion sin
margenes quirdrgicos libres que habia presentado 2 anos
antes un adenocarcinoma mamario que estaba siendo
tratado con Tamoxifeno. Odink et al publicaron en un
estudio a nivel estatal la asociacion entre condrosarcomas y
adenocarcinomas mamarios, con una odd ratio de 7,62,
sugiriendo la presencia de un sindrome que involucraba
ambas patologias®>“¢. Otros autores han publicado casos
clinicos sobre pacientes que asociaban ambas enfermedades
neoplasicas*’~°, si bien hasta la fecha no ha sido publicado
ningin caso como el que nos atafe, en el que un CSCC
aparezca en un paciente que presenta un adenocarcinoma
mamario. Segln el estudio de Grifone et al, el 61% de
condrosarcomas expresan receptores estrogénicos de tipo o
y el 89% de tipo B, siendo significativa la mayor expresion en
los tumores de menor grado®'. Cleton-Jensen et al demos-
traron en una muestra compuesta por 35 condrosarcomas la
presencia de niveles elevados de m-RNA implicados en la
transcripcion de receptores estrogénicos®2. Este mismo
autor y su grupo de trabajo comprobaron que los cultivos
celulares de condrosarcomas estimulaban su crecimiento en
presencia de estrogenos y se inhibian con exemestane
(inhibidor de la aromatasa)®’. Por todo ello, creemos
probable que la inusual evolucion de esta paciente, que
permanecioé casi 10 afos sin evolucion de la enfermedad
pese a la ausencia de margenes quirtrgicos amplios, puede
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ser explicada por la terapia antiestrogénica a la que se
encontraba sometida. No hay ensayos in vivo que evaluen el
tratamiento estrogénico de los condrosarcomas.

Condrosarcomas laringeos

Para muchos autores, los condrosarcomas laringeos consti-
tuyen una entidad aislada dentro de los CSCC ya que afectan
a personas de mayor edad, son tumores habitualmente muy
diferenciados y su prondstico es mas favorable*2'. Todos
nuestros pacientes eran varones, acorde a los resultados
previos que demuestran predominio masculino entre el
78-100% de los casos'""®. Ademas de su grado diferencia-
cion, la relativa lejania de estructuras nerviosas centrales
facilita la reseccion completa. Por otra parte, la disfonia
como sintoma de alarma, presente en todos los pacientes de
nuestra serie, facilita el diagnostico precoz. Sin embargo, la
exploracion del paciente en las fases iniciales suele arrojar
pocos datos llamativos, ya que el tumor no produce
ulceracion de la mucosa y puede permanecer oculto en la
subglotis, siendo la paralisis aparentemente idiopatica de la
cuerda vocal el signo mas precoz. En no pocos casos existe el
antecedente de medializacion de la cuerda vocal con
Teflon'"53, si bien pensamos que no tiene relacién fisiopa-
toldgica con el condrosarcoma y obedece al tratamiento de
la paralisis glotica. En nuestra serie, 4 de los 5 pacientes son
fumadores; los datos mas concluyentes de la literatura
informan de antecedente tabaquico en la tercera parte de
los pacientes'®.

Thompson et al llevaron a cabo en el afo 2002 una
revision que incluia 146 pacientes con condrosarcomas
laringeos, provenientes de series en lengua ingles'. El 77%
de los tumores se originaban en el cartilago cricoides, 19%
en cartilago tiroides y 3% en aritenoides. La localizacion
predominante a nivel de la lamina cricoidea posterior y la
frecuente afectacion de la articulacion cricoaritenoidea,
convierten a la laringectomia total en la intervencion
quirtrgica estandar. Entre el 35-54% de pacientes fueron
sometidos a laringectomia total>'®, consiguiendo la cura-
cion entre el 77-95%'"'>. Frente a este tratamiento
agresivo, la propuesta actual de tratamiento aboga por el
empleo de cirugia conservadora sin perder radicalidad
oncolégica'"?*34, La opcién conservadora empleada en
nuestra serie fue la hemicricoidectomia y recontruccion
con colgajo de hioides pediculado al esternocleidohioideo.
Numerosos autores han publicado sus resultados mediante
esta técnica, denominada Rethi-Ward, en la reconstruccion
subglética, con un éxito en la decanulacion del 60-90%32-5°,
Los 2 pacientes intervenidos mediante esta técnica han
conservado la laringe y permanecen libres de enfermedad
largo tiempo (71-145 meses). Otras técnicas alternativas
para el tratamiento conservador de los condrosarcomas de
cricoides son la reseccion total y anastomosis tirotra-
queal®*®® o la reseccion extramucosa del cricoides®'.
Recientemente se ha introducido en el arsenal terapéutico
la reseccion endoscopica laser, tanto para la recidiva como
para la enfermedad primaria. Merrot et al en 13 paciente
con tumores cartilaginosos del cricoides obtuvieron una
recidiva durante 5 afios de seguimiento medio®?. En nuestra
serie un paciente ha sido tratado mediante laser CO, de una
recidiva obteniendo buenos resultados.

Condrosarcomas del pefasco

La mayor parte de los condrosarcomas de la base de craneo
asientan en la sutura petroclival®. Los condrosarcomas de la
fosa yugular son muy infrecuentes, siendo la serie mas
destacada la de Sanna et al que aglutina 5 casos'®%3. La
supervivencia a los 5 anos de los condrosarcomas de la
base de craneo oscila entre 85-100% y a los 10 afos entre
77 —95%°12:13,39,64.65  En nuestros casos su expresividad
clinica fue poco destacada, con ningln signo asociado y
sintomatologia dominada por hipoacusia, vértigo y actfenos.

El abordaje empleado fue la via infratemporal tipo A**. El
nervio facial fue mantenido en el canal de Falopio y
esqueletizado, de la misma forma que sugiere Pensak bajo el
término «Fallopian Bridge». Mediante esta técnica se consigue
una funcién facial normal en el 92% de pacientes®®®’. Con este
manejo del facial se consiguen mejores resultados en cuanto a
la conservacion de la funcion facial que con la técnica de
Brackmann®, la trasposicion corta propuesta por Farrior®® y el
muy emparentado abordaje transmastoideo-infralaberintico
propuesto por Fournier’’. Pese a mantener una excelente
funcion facial, en los pacientes de nuestra serie fue necesario
obliterar el oido medio, ya que la cirugia de la base de craneo
precisa de un cierre lo mas hermético posible para evitar el
escape de liquido cefalorraquideo. Otros abordajes que
pueden emplearse para la extirpacion de estas lesiones son
el petrooccipital transigmoideo o el transético®® y mas
recientemente los abordajes endoscopicos extendidos’'. Dada
la cercania a estructuras neurovasculares, en ocasiones no es
posible conseguir la reseccion total. En estas circunstancias
entran en juego nuevas modalidades radioterapicas, como la
radiocirugia’>”® y la protonterapia”®.

La tercera paciente fue tratada a través de un abordaje
transtemporal de un condrosarcoma que asentaba en el
apex petroso. Dicha paciente fue reintervenida al afo a
través de un abordaje Subtemporal Preauricular por
presentar una reaccién a cuerpo extrano en el lecho
quirurgico. Se da la circunstancia que esta paciente padecia
artritis reumatoide, lo cual podria influir tanto en las
dificultades para el diagndstico histolégico que presentd
como en lo andémalo de su reaccion cicatricial. A los 10 afos
del tratamiento inicial la paciente fue diagnosticada y
tratada de un carcinoma lobulillar infiltrante de mama,
representando la segunda de las 6 mujeres de nuestra serie
con esta patologia.

Otras localizaciones

La traquea es una localizacion poco habitual para los
condrosarcomas, con solo 16 casos publicados hasta la
fecha®'"7>. La opcién quirtrgica mas sencilla es la reseccion
y anastomosis termino-terminal, que en nuestro caso se
combinod con una tirotomia media por extension subglotica.

En el paciente afecto de un condrosarcoma de la columna
cervical, la evolucion no ha sido buena. A través del
abordaje extremo lateral transcondileo es posible controlar
la arteria vertebral por lo que representa el abordaje de
eleccion para lesiones de C1 o C2 laterales. Como resultado
del extenso fresado del condilo fue preciso llevar a cabo una
fijacion occipito-vertebral. En este paciente se produjo una
recidiva a lo largo del trayecto quirlrgico, que presenta un
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componente intraaxial no resecable y otro cervical que fue
tratado con resecciones paliativas hasta en 3 ocasiones.

Considerando las publicaciones en lengua inglesa y francesa,
8 pacientes con condrosarcomas del espacio parafaringeo han
sido descritos’® 33 y s6lo en un caso era de grado I%3. A
diferencia de otros sarcomas, los condrosarcomas de grado | no
suelen manifestar caracteristicas infiltrantes de las partes
blandas, por lo que en la rara localizacion en el espacio
parafaringeo no fue necesario realizar una mandibulotomia,
pudiendo despegarse el tumor como en las lesiones parafa-
ringeas benignas a través de un abordaje cervical.

Conclusiones

Dado que la mayor parte de los CSCC son tumores de bajo
grado de malignidad, el pronostico habitualmente es
favorable. Aquellos tumores de alto grado o localizados en
regiones anatomicas de dificil manejo, presentan peor
pronostico vital. Desde nuestra experiencia, creeemos que
es posible conseguir la reseccion total del tumor mediante
abordajes conservadores tales como la hemicricoidectomia,
el abordaje infratemporal tipo A sin transposicion facial, la
reseccion endoscopica laser o la cirugia endoscopica
nasosinusal. Los avances en la neuroimagen han mejorado
enormemente el manejo clinico de estos pacientes.
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