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Cancer de laringe en ninos. Caso clinico

Laryngeal cancer in children. Case report
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RESUMEN

El carcinoma escamoso de laringe es muy raro en nifios y ado-
lescentes. Suele ser diagnosticado en estadios tardios debido a
los sintomas iniciales, atribuidos al proceso madurativo larin-
geo 0 a otras enfermedades pedidtricas mds comunes.

La visualizacién temprana de las cuerdas vocales con larin-
goscopia flexible es importante en nifios que se presentan con
sintomas sugestivos de patologia laringea. El diagnéstico de
certeza de carcinoma lo proporciona la biopsia y el diagnés-
tico diferencial principal es la papilomatosis laringea juvenil.
El tratamiento constituye un desafio. No existen protocolos es-
tablecidos y se deberealizar un esfuerzo especial para preservar
las funciones delalaringe y evitar complicaciones alargo plazo.
Presentamos un nifio de 12 afos con carcinoma laringeo inva-
sor, sin historia previa de papilomatosisjuvenil niradioterapia,
que respondi6 favorablemente al tratamiento con quimiotera-
pia y radioterapia.

Palabras clave: carcinoma laringeo, nifios, virus del papiloma hu-
mano, papilomatosis juvenil.

SUMMARY

Squamous cell carcinoma of the larynx is very rare in children
and adolescents. It is usually diagnosed at late stages because
early symptoms are often attributed to the maturation process
or other common laryngeal pediatric diseases.

Early visualization of vocal cords with flexible laryngoscopy is
important in children presenting suggestive symptoms of la-
ryngeal pathology. Definitive diagnosis of carcinoma is made
by biopsy, and juvenile laryngeal papillomatosis the most im-
portant differential diagnosis.

Treatment constitutes a clinical challenge. There are no estab-
lished protocols, and clinicians should make a special effort
to preserve the functions of the larynx, and avoid long term
complications.

We present a 12-years-old child with invasive laryngeal car-
cinoma, without prior history of juvenile papillomatosis or
radiotherapy, which responded favorably to chemotherapy
and radiotherapy.
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INTRODUCCION

El carcinoma escamoso de laringe es muy
raro en menores de 15 afios. Se han comunica-
do aproximadamente 72 casos en la bibliografia
mundial.’® En la infancia, el 60% de los casos co-
rresponde a varones, mientras que en adultos la
proporcion asciende al 80%.'* El sitio mas comun
de localizacién es la glotis.'?

La etiologia del carcinoma escamoso es des-
conocida. En adultos se ha asociado a diversos
factores ambientales, como tabaco, alcohol y ma-
la higiene oral.* En jovenes, se lo relaciona con la
presencia de papilomas, hayan sido irradiados o
no.! También se lo asocia con la infeccién con el
virus del papiloma humano (VPH) y con altera-
ciones cromosdmicas especificas (translocaciéon
15;19).235%

El carcinoma escamoso no suele ser conside-
rado en el diagnéstico diferencial de disfonia o
tos persistente en la nifiez, lo cual puede llevar a
una demora en el diagndstico. Ante la persisten-
cia o progresioén de los sintomas, es indispensa-
ble la evaluacion endoscépica y la biopsia de las
lesiones sospechosas.

El manejo del cancer laringeo infantil es difi-
cil debido a su naturaleza agresiva, a lo delicado
de la estructura anatémica pediatrica y a factores
psicolégicos particulares de los nifios. No existe
consenso en el tratamiento, por lo cual se lo basa
en la experiencia con adultos, y se ve influenciado
por el deseo de preservar la laringe.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 12 afios que
consulta en el Servicio de Endoscopia Respiratoria
del Hospital Garrahan por disfonia de 3 afios de
evolucién y dificultad respiratoria con el ejercicio
y pérdida de peso en los tltimos 6 meses. Refiere
alteracion esporadica en la deglucién de sélidos,
y tratamientos previos con antibiéticos y corticoi-
des por laringitis recurrentes.

No presenta antecedentes de papilomas larin-
geos, cirugia laringea, trauma, radiacién, tabaco
(activo y pasivo) o alcohol, actividad sexual ni
otra enfermedad. No hay antecedentes familiares
de papilomas ni de céncer laringeo, y el resulta-
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do de la citologia cervicovaginal de la madre es
normal.

La fibrolaringoscopia revela lesién vegetan-
te de superficie irregular, glética y supragléti-
ca derecha, que fija el aritenoides derecho. No
se identifica cuerda vocal derecha (Figura 1).
La laringoscopia directa evidencia extensién a
subglotis y disminucién de la elasticidad de la he-
milaringe derecha.

La biopsia de la lesién informa papilomato-
sis laringea con displasia moderada a grave. Una
nueva biopsia revela carcinoma de células esca-
mosas de tipo papilar, invasivo glético (Figura 2).
La inmunohistoquimica informa Ki-67 muy ele-
vado, EGFR (receptor del factor de crecimiento
epidérmico) y P53 positivos. La tipificacién viral
es positiva para VPH de tipo 16.

Se solicita tomografia computada (TC) cervi-
cal y torécica para estadificacién del tumor. No
se visualiza invasion de los cartilagos laringeos,
compromiso extralaringeo ni adenopatias (Figura
3). Se concluye que el paciente presenta un esta-
dio 3 (T3 NO MO0).

Se recurre al equipo de psicoprofilaxis para
apoyo y acompanamiento del paciente y la fami-
lia. Por la rareza del caso y la escasa experiencia
en el hospital en el manejo de esta patologia, lue-
go de realizar un ateneo intrahospitalario con los
Servicios de Cirugia General, Oncologia e Image-
nes, se lo evaltia con los Doctores Salvador y Ma-
nuel Magaro, consultores de nuestro Servicio y
especialistas en laringe infantil y de adultos.

FiGura 1: Imagen endoscdpica donde se visualiza lesion
glética-supraglética derecha.

Se decide tratamiento inicial con quimiotera-
pia: 5-fluoruracilo, cisplatino y metotrexato. Se
realizan 2 ciclos de quimioterapia en 1 mes. Al
finalizar el segundo ciclo, se realiza control to-
mografico y endoscépico con biopsia. Se observa
laringe sin tumoracién, con motilidad cordal bi-
lateral conservada (Figura 4). La biopsia informa
displasia moderada. Se decide continuar trata-
miento con radioterapia y cisplatino por 3 meses.
La biopsia postratamiento informa mucosa larin-
gea con signos focales de displasia leve.

Nueve meses después de finalizar el trata-
miento, el paciente persiste con disfonia, pero sin
recurrencia tumoral, en seguimiento por Endos-
copia y Oncologia.

DISCUSION

El cancer de laringe en nifios es muy raro.”
La mayoria de los casos comunicados son carci-
nomas de tipo escamoso (o epidermoide), en va-
rones de 11-15 afios."* Debido al bajo indice de
sospecha, su diagndstico es a menudo tardio.?

Las manifestaciones clinicas del carcinoma es-
camoso en el adolescente pueden incluir disfonia,
tos, disnea y, menos frecuentemente, disfagia y
dolor irradiado al oido. Muchas veces, los sinto-
mas son referidos a condiciones benignas de la
infancia mas comunes, como infecciones respira-
torias o cambios de voz prepuberal.’

La localizacién més frecuente del carcinoma
escamoso es en las cuerdas vocales y, en menor
medida, en supraglotis y subglotis.?® Las lesio-

FIGURA 2: Anatomia patolégica. Carcinoma glético invasor
€scamoso.
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nes son generalmente vegetantes y sésiles, rara
vez ulceradas. Como a menudo tienen una loca-
lizacién anterior, las alteraciones de la motilidad
cordal son tardias.! El diagnéstico definitivo lo
proporciona la biopsia. Métodos auxiliares de va-
lor son la TC y la resonancia magnética; también
la broncoscopia.

El diagnéstico diferencial principal es la pa-
pilomatosis laringea juvenil (PLJ). También se
deben considerar sifilis, tuberculosis y micosis
laringeas, entre otros.!

El pronéstico es incierto, pudiendo estar afec-
tado por la presencia del ADN del VPH en las
células tumorales o por la translocacién cromos6-
mica (15;19). Esta tltima se asocia a edad joven,
predileccién femenina y menor supervivencia.>0!
El sexo masculino y la presencia de VPH contri-
buirian a un mejor prondstico del carcinoma es-
camoso.?

La frecuencia de positividad del VPH en el
carcinoma escamoso laringeo es variable (13-
37,3%); el tipo 16 es el més frecuentemente ais-
lado, seguido por el 18 y el 33.1%5 Podrian estar
relacionados en el desarrollo del tumor, pero el
impacto de la positividad en el resultado y su
importancia prondstica son poco claros, ya que
es posible identificar VPH en el 25% de indivi-
duos con mucosa laringea normal, y se han ha-
llado carcinoma escamoso con VPH de bajo y de
alto riesgo.

El factor principal para el desarrollo de carci-
noma escamoso en ninos es la irradiacion de le-
siones benignas de cabeza y cuello, especialmente
PLJ, con una incidencia en estos ultimos del 12,5-
14%.'® La PLJ es la neoplasia laringea benigna
mas frecuente en nifios, causada por VPH de ba-
jo riesgo (tipos 6 y 11) y, menos frecuentemente,
por los de alto riesgo (tipos 16 y 18).112 El modo

FiGura 3: Tomografia computada donde se observa tumor laringeo. A. Corte sagital. B. Corte axial.
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exacto de transmisién del VPH atin no est4 claro.
El mecanismo maés probable se relacionaria con el
contacto prolongado de las vias respiratorias su-
periores del recién nacido con el tracto genital de
la madre, infectada con el VPH, durante el parto,
siendo la PLJ infrecuente en los nacidos por cesa-
rea. Muchos de los casos publicados de carcinoma
escamoso son transformacién maligna de PL]." Si
bien se ha comunicado la progresién maligna es-
pontanea, lo mas comiin es que haya factores de
riesgo (tabaquismo, irradiacién).’?

El tabaco es el factor etiol6gico més frecuen-
te en adultos, pero ha sido considerado el factor
principal en sélo 2 nifios.?

Debido al limitado ntimero de pacientes y de
informacién respecto a resultados segtin estadifi-
cacién, no es posible valorar los méritos relativos
de la cirugia o del tratamiento conservador. Aun-
que la incidencia de las complicaciones posrra-
diacién es mayor que en adultos, debe moderarse
el deseo de realizar cirugia por la importancia de
conservar el funcionamiento laringeo. La quimio-
terapia puede desempefiar un papel en la pre-
servaciéon de la laringe en un selecto grupo de
pacientes.!

El seguimiento a largo plazo es muy impor-
tante. La radioterapia puede inducir deficiencias
endocrinolégicas, desarrollo de neoplasias ma-
lignas secundarias y detener el crecimiento de los
tejidos irradiados.?

Algunos autores sugieren que el cancer supra-
glotico, cuyo curso es rdpidamente progresivo,
debe ser tratado radicalmente. En cambio, en el
cancer glético, como el de nuestro paciente, que se
asocia con resultados favorables, la preservacion
laringea debe ser la preferida.?

Dados la tendencia a la recurrencia, el curso
impredecible y el riesgo de degeneracién malig-
na, es indispensable el meticuloso seguimiento del
paciente con PL] y la tipificacion viral. Somos par-
tidarios de realizar biopsia a todos los pacientes
con PL]J para conocer su histologia. Corresponde
pensar que el cdncer laringeo en nifios existe. Un
alto indice de sospecha es necesario para el diag-

nostico precoz, el cual reviste importancia tera-
péutica debido a su naturaleza agresiva.” El VPH
tendria implicancias prondsticas y potencialmente
terapéuticas. Dada su deteccién en el carcinoma
escamoso en hifios, la vacunacion debe ser consi-
derada, aunque se requiere més investigacion.’ B
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