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Resumen

Los condrosarcomas de traquea son tumores malignos poco comunes que se caracterizan por la
sintesis de matriz de cartilago. La incidencia anual se ha descrito en 1de 200.000 habitantes/afo.
Tiene crecimiento lento y se diagnostica tardiamente, cuando tiene oclusiones superiores al 75%
de la luz de la traguea. Su diagnodstico se basa en imagenes y estudios endoscopicos; su manejo
dependera del estadio, tamano y extension a otras estructuras. Se resefia un caso de condrosarcoma
tragueal, con las imagenes y estudios que llevaron al diagndstico definitivo.

Summary

Chondrosarcomas of the trachea are rare malignant tumors characterized by cartilage matrix
synthesis. The annual incidence has been reported at 1in 200,000 inhabitants/year. It has slow
growth and is diagnosed late when it presents occlusions greater than 75% of the lumen of
the trachea. Its diagnosis is based on images and endoscopic studies, and its management will
depend on the stage, size, and extension to other structures. A case of tracheal chondrosarcoma
is presented, along with the images and studies performed at the definitive diagnosis.

Introduccidn Entre las alternativas terapéuticas informadas estan

El condrosarcoma primario de la trdquea es un
tumor extremadamente raro, con pocos casos descritos
en la literatura; se origina del tejido cartilaginoso y su
etiologia aun esté en estudio. El conocimiento sobre
esta enfermedad sigue siendo limitado debido a su
naturaleza infrecuente (1).

Estos tumores ocurren con mayor frecuencia en
hombres de edad avanzada, suelen ser de bajo grado
y tener un crecimiento lento, con baja tasa de recidiva
y de metastasis (2).

Los sintomas mas frecuentes son tos, disnea y
con menor frecuencia hemoptisis. Debido al lento
crecimiento de estos tumores, los pacientes suelen
permanecer asintomaticos hasta que la reduccion de la
luz de las vias respiratorias es severa. El diagnostico
radiologico generalmente se realiza con tomografia
computarizada (TAC), que permite documentar
extension y, frecuentemente, calcificaciones. La
fibrobroncoscopia es la técnica diagnostica estandar
de oro, util para obtener muestras histologicas, para
el diagnostico diferencial, para la permeabilizacion
de la via respiratoria y en la evaluacion del didme-
tro y la extension tumoral para definir la estrategia
terapéutica (3).

la reseccion abierta con menor tasa de recidiva, la radio-
terapia, colocacion de endoprotesis (stent) o el uso de
inmunomoduladores, seglin el estadio de la enfermedad
y la posibilidad de resecabilidad (2,4).

Descripcion del caso

Mujer de 65 afios de edad, sin antecedentes de
exposicion a sustancias toxicas o cigarrillo; inicid
sintomas cinco meses atras con tos seca intermitente,
posteriormente con disfagia para sélidos que progreso a
liquidos y finalmente disnea. Al examen fisico no tenia
alteraciones visibles en el cuello, con traquea central
simétrica, sin adenomegalias palpables ni ingurgitacion
yugular, sin alteracion en los ruidos respiratorios.

Se hizo radiografia con hallazgos de imagen radio-
paca ovoidea, de bordes definidos, en relacion con masa
en el mediastino superior derecho (figura 1). También,
estudio de esofagograma con paso filiforme del me-
dio de contraste de 20 a 26 cm de la arcada dentaria
(figura 2). En el tercer examen, la fibrolaringoscopia,
se encontrd duodenitis bulbosa erosiva y paralisis de
cuerdas vocales. Como cuarto examen se hizo una TAC
de torax, la cual reveld una masa heterogénea de bordes
lobulados y definidos, en el mediastino visceral (medio),
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que rodeaba y desplazaba la traquea hacia anterior y hacia la izquierda
y el esofago hacia posterior, con imagenes de densidad célcica en su
interior y tras la administracion del medio de contraste endovenoso se
observa realce periférico avido y heterogéneo tipo “floculado” en el
interior (figura 3). El quinto examen, endoscopia de vias digestivas altas,
mostr6 obstruccion extrinseca en el eséfago superior con disminucion
del calibre a un 50 % (figura 4a). La fibrobroncoscopia, sexto examen,
document6 tumoracion solida a la altura del 9° anillo traqueal, en cara

lateral y posterior, con disminucion de la luz en un 80 %, y extension de
3 c¢m hacia la carina (figura 4b). Se obtuvo biopsia de dos fragmentos
de tejido blando irregular con superficie gris oscuro de 3x2x1 cmy
2x1x1 cm. El informe histopatolégico evidencié un tumor cartilagi-
noso moderadamente hipercelular con células nucleadas alargadas y
nucleos gigantes, a veces binucleadas, lo cual llevé a un diagnoéstico

compatible con condrosarcoma.

Figura 1. Radiografia de tdorax. Masa heterogénea lobulada (flecha) que
oblitera la trdquea en su segmento medio (punta de flecha).

Figura 2. Vista anteroposterior de estudio de esofagograma con defecto
de llenado negativo a la altura del eséfago superior, con paso filiforme
del medio de contraste en las paredes laterales (flecha), a 20-26 cmn de la
arcada dentaria, sugestivo de compresion esofdgica extrinseca.

Figura 3. TAC de torax. a) Axial y b) coronal, en fase simple: masa heterogénea lobulada de bordes definidos, en el mediastino visceral (medio), que rodea
y desplaza la traquea anterior e izquierda y el eséfago hacia el mediastino posterior, imdgenes de densidad de calcio en el interior (flechas). ¢) Tras la
administracion del medio de contraste endovenoso: realce periférico avido (flecha) y heterogéneo tipo “floculado” en el interior (punta de flecha).
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Discusidn

Los condrosarcomas son tumores malignos poco comunes con
una incidencia de 1 en 200.000 habitantes/afio; producen matriz car-
tilaginosa y surgen del cartilago hialino que recubre las epifisis de los
huesos. Las lesiones que surgen de novo se denominan primarias y las
secundarias surgen por la inflamacion crénica (2,5).

El condrosarcoma primario es el tercer tumor 6seo maligno mas
comun y constituye el 20-27 % de todas las neoplasias 6seas malignas
primarias. Se originan frecuentemente en la pelvis, el fémur, el htimero
y las costillas, seguido de la cabeza y el cuello en un 10-12 %, con sitios
de origen mas comunes como la laringe y la region maxilonasal (5,6).

Los condrosarcomas comprenden solo el 0,1 % de todos los tumo-
res de cabeza y cuello; suelen ser de bajo grado, tener un crecimiento
lento y rara vez se han informado metastasis ganglionares (5%) y a
distancia (7-18 %), por lo tanto, su afectacion esta dada por la invasion
y alta tasa de recidiva (7).

La mayoria de los casos surgen del tejido 6seo de la cara y las
cavidades de los senos paranasales y, con menor frecuencia, de los
tejidos cartilaginosos de la laringe u otros tejidos blandos. Si bien la
génesis tumoral no se comprende por completo, se ha propuesto que
los condrosarcomas de cabeza y cuello provienen de la degeneracion
maligna de restos de cartilago, células pluripotentes mesenquimales,
cartilago osificado y de endocondromas aislados; también se le ha
atribuido una osificacion anormal del cartilago con condroplasia por
la inflamacion cronica (8,9).

El condrosarcoma traqueal surge del cartilago de la pared traqueal,
predomina en la poblacién masculina hasta en un 95% y se localiza
mas frecuentemente en la traquea distal (2). Lentamente involucra la
luz traqueal y los tejidos circundantes, condicionando un sindrome
respiratorio obstructivo; suele ser asintomatico hasta que el tumor
ocluye mas del 75 % del lumen traqueal (10).

La TAC es la imagen de eleccion, ya que permite determinar:
tamafio, ubicacion, presencia o ausencia de calcificacion, porcentaje
de obstruccion luminal y extension extratraqueal. En las imagenes
radiologicas se observa como una masa de tejido blando con areas
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Figura 4. a) Endoscopia del tracto
digestivo superior: evidencia de obs-
truccion extrinseca a la altura del eso-
fago superior (flecha) que disminuye
su calibre en un 50 % (punta de flecha).
b) Estudio broncoscopio: tumor solido
heterogéneo con areas hemorragicas
(flecha), que reduce la luz en un 80%
(punta de flecha).

dispersas de calcificacion inmersas en la matriz condroide, la calci-
ficacion esta presente en el 71,4 % y la extension extratraqueal en un
78,6 %. Puede o no presentar necrosis central y durante la TAC con
medio de contraste se observa realce del borde mesenquimal, lo cual
tiene un alto valor diagnoéstico; el tipo de reforzamiento se describe
como floculado o rayado en su interior. En las imagenes T1 de la
resonancia magnética (RM) se comporta con una intensidad de sefial
intermedia heterogénea, y tras la administracion de medio de contraste,
con realce septal y periférico (borde); en secuencias en T2 se observan
areas dispersas de alta intensidad de sefial. Estas lesiones contienen un
flujo sanguineo abundante que da un aspecto de “signo de la superficie
de la pimienta” (5).

La fibrobroncoscopia es el patron de oro para el diagndstico, pues
suministra soporte terapéutico mediante la reseccion y/o reduccion del
volumen del tumor con laser (3). El uso de endoproétesis en la via aérea
también puede estar indicado para el tratamiento de condrosarcomas
traqueales, cuando la reduccion del tumor asistida por laser no permite
restaurar la permeabilidad adecuada de la via aérea o cuando se observa
un colapso de esta (10).

El tratamiento definitivo quirtirgico abierto tiene baja tasa de reci-
diva, a diferencia del descrito en reseccion endoscopica; la radioterapia
adyuvante se ha utilizado en la recurrencia local después de la escision
quirurgica en lesiones de alto grado para tratar tumores inoperables con
fines de paliacion, en pacientes con reseccion incompleta o margenes
positivos, en pacientes que son malos candidatos quirirgicos y pacientes
que rechazan la cirugia de limpieza de margenes (3).

El pembrolizumab se ha aprobado para usarlo en casos de lesiones
irresecables; sin embargo, no se ha establecido una utilidad clara para
la adyuvancia después de reseccion y radioterapia (3).

El condrosarcoma traqueal es un tumor raro, de crecimiento lento y
curso clinico avanzado al momento de su diagnostico, debido a que sus
sintomas estan en relacién cuando existe un compromiso obstructivo
severo de la via aérea, lo que dificulta su diagndstico temprano y se
convierte en desafio diagnostico y terapéutico para el médico; por ende,
es necesario reconocer las caracteristicas imagenologicas para permitir
un diagndstico precoz.
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