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Sarcoma sinovial da laringe:
Relato de caso sob a perspectiva da
degluticao, voz e qualidade de vida
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Resumo

Introducdo: O sarcoma sinovial ¢ um tumor agressivo comumente encontrado nos membros
inferiores e raramente descrito na laringe. A literatura recomenda tratamento multimodal com radioterapia,
quimioterapia e laringectomia total. Objetivo: Descrever os impactos funcionais e de qualidade de vida
em voz e degluticdo de um adolescente que desenvolveu um sarcoma sinovial monofésico da laringe.
Método: Adolescente de 16 anos que desenvolveu um sarcoma sinovial monofasico da laringe na infancia,
submetido a uma aritenoidectomia extendida por acesso laringofaringeo associado a radioquimioterapia
aos 11 anos de idade. O tratamento oncoldgico menos agressivo foi adequado para o controle oncolégico
e resultados funcionais do caso aqui descrito, apresentando voz com qualidade satisfatoria e via oral
exclusiva. A avaliacdo endoscopica demonstrou uma laringe com propor¢des infantis, revelando a
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interrup¢ao do crescimento no momento do tratamento. O paciente apresenta sobrevida de 5 anos ¢ 6
meses, superior a sobrevida média de dois anos descrita na literatura, referindo boa qualidade de vida.
Conclusao: O adolescente apresenta controle oncoldgico e resultados funcionais de voz e degluticdo
satisfatorios, sem grandes interferéncias em sua qualidade de vida. O suporte familiar ¢ atendimento
multiprofissional especializado demonstraram-se primordiais.

Palavras-chave: Neoplasias de cabega ¢ pescogo; Laringectomia; Disfagia; Voz; Pediatria;

Abstract

Introduction: Synovial sarcoma is an aggressive tumor commonly found in the lower limbs and rarely
described in the larynx. The literature recommends multimodal treatment with radiotherapy, chemotherapy
and total laryngectomy. Purpose: To describe the functional and quality of life impacts on voice and
swallowing of an adolescent who developed a monophasic synovial sarcoma of the larynx. Method: A
16-year-old adolescent who developed a monophasic synovial sarcoma of the larynx in childhood, who
underwent an extended arytenoidectomy due to laryngopharyngeal access associated with radiotherapy
at the age of 11. The less aggressive cancer treatment was adequate for cancer control and functional
results of the case described here, presenting a voice with satisfactory quality and exclusive oral route.
The endoscopic evaluation showed a larynx with infantile proportions, revealing growth interruption
at the time of treatment. The patient has a 5-year and 6-month survival rate, higher than the average
two-year survival rate described in the literature, referring to a good quality of life. Conclusion: The
adolescent has oncological control and satisfactory functional results of voice and swallowing, without
major interferences in his quality of life. Family support and specialized multidisciplinary care proved
to be paramount.

Keywords: Head and neck cancer; Laryngectomy; Dysphagia; Voice; Pediatrics;

Resumen

Introduccion: El sarcoma sinovial es un tumor agresivo que se encuentra comunmente en las
extremidades inferiores y rara vez se describe en la laringe. La literatura recomienda el tratamiento
multimodal con radioterapia, quimioterapia y laringectomia total. Propésito: Describir los impactos
funcionales y de calidad de vida en la voz y la deglucion de un adolescente que desarrolld un sarcoma
sinovial monofasico de la laringe. Método: Un adolescente de 16 afios que desarrollé un sarcoma
sinovial monofasico de la laringe en la infancia, que se sometié a una aritenoidectomia prolongada
debido al acceso laringofaringeo asociado con radioterapia a la edad de 11 afios. El tratamiento contra
el cancer menos agresivo fue adecuado para el control del cancer y los resultados funcionales del caso
descrito aqui, presentando una voz con calidad satisfactoria y una via oral exclusiva. La evaluacion
endoscopica mostrd una laringe con proporciones infantiles, revelando la interrupcion del crecimiento
en el momento del tratamiento. El paciente tiene una tasa de supervivencia a 5 y 6 meses, superior a la
tasa de supervivencia promedio de dos afios descrita en la literatura, que se refiere a una buena calidad
de vida. Conclusion: El adolescente tiene control oncologico y resultados funcionales satisfactorios
de voz y deglucion, sin grandes interferencias en su calidad de vida. El apoyo familiar y la atencion
multidisciplinaria especializada resultaron ser primordiales.

Palabras clave: Neoplasias de cabeza y cuello; Laringectomia; Disfagia; Voz; Pediatria;
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Introducao

O sarcoma sinovial € um tumor raro e agressivo
dos tecidos moles, com origem habitual no tecido
mesenquimal. E responsavel por 5% a 10% de
todos os sarcomas de tecidos moles e afeta mais
comumente os membros superiores e inferiores!=.
O sarcoma sinovial primario da cabega e pescogo
¢ raro, representando menos de 5% de todos os
sarcomas sinoviais. O local mais comum do sar-
coma sinovial de cabeca e pescogo ¢ a hipofaringe,
raramente descrito na laringe'?.

Em uma revis@o sistematica de 2019 foram
encontrados 28 relatos de casos independentes ¢ 4
séries de casos contendo 11 casos de sarcoma sino-
vial de laringe no mundo'. A literatura recomenda
tratamento multimodal com radioquimioterapia e
laringectomia total com sobrevida média de dois
anos®. Diversos aspectos do sarcoma sinovial sdo
pouco compreendidos, como a real implicagdo do
tamanho do tumor, o subtipo histoldgico e o sub-
tipo do gene de fusdo SYT-SSX no prognostico e
funcionalidade'*.

Para otimizar os resultados gerais do trata-
mento, deve ser adotada uma abordagem multi-
disciplinar centrada no paciente. Apesar de sua
importancia, sao raros os relatos de atendimento es-
pecializado prestado por servigos de satde aliados,
incluindo fonoaudiologia, fisioterapia e psicologia'.
Alaringectomia e a consequente disfungao laringea
podem estar associadas a reducdo da qualidade de
vida e disfun¢des vocais e de degluticdo. Para os
pacientes jovens afetados pelo sarcoma sinovial
da laringe, esse impacto provavelmente sera ainda
maior devido os prejuizos no desenvolvimento*®.
Fornecer a reabilitacdo e apoio psicologico para
esses pacientes ¢ essencial.

O objetivo deste estudo foi descrever os aspec-
tos clinicos e impactos funcionais e de qualidade
de vida em voz e degluti¢do de um adolescente
que desenvolveu um sarcoma sinovial monofasico
da laringe.

Relato de caso

O estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica e Pesquisa da Instituigio com o numero
89042418.7.0000.5274. O paciente ¢ familiares
assinaram o termo de consentimento livre e es-
clarecido.

Paciente do sexo masculino de 11 anos com
relato de dificuldade para deglutir solidos, com
progressdo para liquidos dois meses antes ao
diagnostico em 2013. Devido a disfonia e presenga
de massa compressiva, foi submetido a ressec¢ao
parcial do tumor e traqueostomia de emergéncia.
A videolaringoscopia revelou lesdo polipdide
moével vegetativa na regido supraglotica. A lesdo
obstruia as pregas vocais e se estendia até a base
dalingua, sendo visivel em orofaringe. A avaliacao
imuno-histoquimica foi positiva para vimentina,
B12, EMA, CD56 ¢ CD99, indicando neoplasia do
sarcoma sinovial e a avalia¢ao citogenética revelou
o subtipo monofasico. O tumor foi classificado
como E3 e G IIL.

O paciente foi submetido ao protocolo europeu
de quimioterapia (QT) neoadjuvante (2 ciclos de
ifosfamida e doxorrubicina) para citorredu¢ao no
mesmo ano. Em seguida, foi realizada abordagem
cirurgica por meio de laringofissura associada a
aritenoidectomia alargada a direita, e o exame his-
topatoldgico revelou margens positivas. A cirurgia
foi seguida de radioterapia (RT) com uma dose de
59,4Gy e QT (3 ciclos) adjuvantes.

A terapia fonoaudiolédgica foi iniciada no perio-
do pré-operatdrio com o objetivo de gerenciamento
de queixas e sintomas. No pds-operatorio imediato,
o0 objetivo fundamental foi possibilitar a decanula-
¢do e, em seguida, viabilizar a seguranga da degluti-
¢do e reabilitacdo vocal. O paciente apresentava voz
rugosa ¢ soprosa ¢ disfagia grave, devido ao edema,
auséncia de tecidos e reducdo de mobilidade. Foram
utilizadas estratégias como masako, mendelsohn e
manobras posturais associadas a fungdo, oclusao
da traqueostomia com empuxo e vibratorios. Os
exercicios foram sugeridos em repeticdes de dez
com frequéncia de trés vezes ao dia.

Quatro anos ap6s o término do tratamento,
com 16 anos, o pescogo e o ter¢o inferior da face
do paciente eram desproporcionais ao restante
do corpo. A avaliagdo endoscopica indicou que a
laringe apresentava proporg¢des infantis: epiglote
e aritenoides proeminentes ¢ a por¢do membrano-
sa das pregas vocais reduzidas para faixa etaria.
Houve a formagao atipica de uma prega fibrosa na
regido cirtrgica, que auxiliou no fechamento do
vestibulo laringeo durante a degluti¢do e, dessa
maneira, impedia que os alimentos adentrassem a
via aérea inferior (Figura 1).
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Figura 1. Visualizagdo das estruturas faringo-laringeas durante o momento da abdugdo das pregas
vocais. Observe a auséncia da prega ariepiglética direita, bem como da aritendide no mesmo lado. A
aritenodide esquerda proeminente e prega fibrosa na regido cirirgica a direita.

O paciente relatou dificuldade para deglutir
alimentos so6lidos (necessitando de compensagdes
pontuais) e queixa de xerostomia no momento da
avaliacao objetiva da degluticdo, sendo utilizada
saliva artificial sob orientacdo fonoaudiologica.
A avaliagdo funcional da degluti¢do por meio da
videofluoroscopia para o liquido fino, semi-li-
quido ¢ pastoso, com volumes de 5, 10 ¢ 20 ml,
respectivamente, demonstraram um mecanismo
velofaringeo eficaz, bom controle motor oral e
excursdo hiolaringea adequada. No entanto, o
paciente apresentou incoordenagao entre os even-
tos orais e faringeos da degluti¢do em liquidos
finos, com estase em valécula e recesso piriforme
esquerdo (em visdo anteroposterior), necessitando
de multiplas degluti¢des para clareamento. Apesar
das alteragdes descritas, durante este exame nao
ocorreram penetragdo e aspiragao laringotraqueal
(Figura 2).

A avaliagdo perceptivo-auditiva foi promovida
por meio da classificacdo Consensus Auditory-
-Perceptual Evaluation of Voice (CAPE V) e a
analise acustica da voz foi realizada utilizando o
programa VoxMetria® 3.0 (CTS) com analise da
vogal sustentada /e/, fala automatizada (contando
de 1 a 20) e fala espontanea. O paciente apresen-
tou boa coordenagdo pneumofonica com controle
do fluxo aéreo satisfatorio. A qualidade vocal era
rouca e tensa com um pitch agudo (voz aguda),
concordando com a frequéncia fundamental (f0)
de 244,57 Hz da vogal sustentada /e/.

Segundo o protocolo de qualidade de vida
em voz, o Indice de Desvantagem Vocal (IDV),
0 paciente ndo apresentou impactos significativos
na qualidade de vida, apesar da disfonia descrita
acima’. Constatou-se que o paciente possui cons-
ciéncia de que ¢é disfonico, porém, este aspecto ndo
impacta de forma importante em sua qualidade de
vida (Escore Total de 25).
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Figura 2. Imagem videofluroscopica apds a degluticdo de 5ml de liquido fino.
Estase em recesso piriforme, valécula e na prega fibrosa proveniente do procedimento cirtrgico.

Apesar do comprometimento funcional e quei-
xas de deglutigdo vigentes, por meio do protocolo
Qualidade de Vida em Disfagia (SWAL-QOL) seu
escore foi de 182, muito acima do ponto de corte
de 100, que ¢ o nivel minimo para uma degluti¢do
confortavel com baixo impacto social®. O paciente
considera ter uma boa qualidade de vida e busca
ter uma adolescéncia normal, com atividades es-
portivas (basquete) e pratica de canto.

Ao final do seguimento deste estudo, o pa-
ciente apresentava boa saude geral, sem nenhum
sinal de recorréncia da doenga oncoldgica (cinco
anos e seis meses apos o tratamento). Permanece
em acompanhamento ambulatorial para controle
oncoldgico e reabilitagdo fonoaudiologica. Apesar
de todas as modifica¢des estruturais e funcionais
vigentes, as fungdes estomatognaticas da laringe
(respiragdo, degluticdo, voz e fala) permaneceram
com bons resultados em atividades de vida diaria.

Discussao

O sarcoma sinovial da laringe ¢ um tumor
raro que requer tratamento multimodal com RT
e QT combinados, tradicionalmente associado a
laringectomia total. Ndo ha relato na literatura bra-
sileira que descreva tal patologia em uma crianga.
A publicagdo de praticas nacionais e divergentes
dos tratamentos oncoldgicos tradicionais sdo es-
senciais para o aprimoramento da atuacdo nesse
tipo de patologia na populagdo, assim como o
desenvolvimento de técnicas menos agressivas e
com melhores resultados funcionais e de qualidade
de vida®.

O tratamento por radioquimioterapia tem efeito
imediato e em longo prazo, causando desenvol-
vimento reduzido da regido irradiada em relagdo
ao resto do corpo. Além disso, funcionalmente, o
paciente apresenta queixa de xerostomia e esta-
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se, justificadas pela fibrose no tecido cervical ¢
laringeo, danos em glandulas salivares e menor
mobilidade das estruturas atuantes na degluti¢do.
Portanto, € possivel observar uma execugao hiola-
ringea reduzida, alteragdo na propulsio do bolo em
fun¢do do comprometimento do tecido da base de
lingua e menor amplitude de contragio faringea>®'°.
Todos estes aspectos podem justificar uma alteragdo
no controle motor oral para o liquido e déficits na
propulsao do alimento solido.

O procedimento cirurgico, associado aos
efeitos causados pela radiagdo, promoveram a
formacao de uma prega fibrosa na regido faringea.
As pregas ariepigldticas tém a fungdo de direcio-
nar os alimentos provenientes da valécula para o
recesso piriforme ipsilateral, como mecanismo de
degluti¢do independente de qualquer pressdo para
proteger as vias aéreas inferiores. Neste relato de
caso, a aritendide e a prega ariepiglotica direita do
paciente foram seccionadas, o que poderia repre-
sentar um risco para o paciente durante a degluti¢ao
gerando penetragdo e aspiracao laringotraqueal. O
aparecimento da prega fibrosa compensou a ausén-
cia da prega ressecada, auxiliando na protecdo das
vias aéreas inferiores'’. Ao mesmo tempo, a prega
fibrosa reduz o espago faringeo para a passagem do
bolo alimentar, justificando a queixa/dificuldade de
degluti¢do com alguns sélidos que, devido a irre-
gularidade anatomica, ficam extasiados na regiao
faringea necessitando de multiplas degluti¢oes de
limpeza.

Todos os pré-adolescentes passam por mu-
dancas vocais. Essas mudangas fazem parte de um
processo fisiologico natural, no qual o trato vocal
adquire caracteristicas estruturais maduras. Nao
foram localizados na literatura estudos sobre alte-
ragdes vocais em pacientes pediatricos submetidos
ao tratamento de cancer de cabega e pescoco. O tom
agudo de voz/ pitch elevado do paciente pode ser
justificado pelo hipo-desenvolvimento da laringe e
pescogo, com proporgdes infantis e fibrose oriunda
da RT. Entretanto, a soprosidade leve e a rouquidao
intensa provenientes da auséncia de uma aritenoide
disfarga parcialmente o desvio vocal e torna essa
voz socialmente aceitavel®.

Sdo esperados efeitos negativos na qualidade
de vida e na satide dos pacientes sobreviventes ao
cancer na infancia®¢. No entanto, pouco se sabe
sobre os efeitos tardios desse tratamento durante
o curso natural do envelhecimento®. Em um tumor
pediatrico, ¢ necessario considerar a reabilitagdo e

o tratamento apds diagndstico com cautela, a fim
de garantir resultados funcionais que possibilitem o
desenvolvimento da infancia, vida adulta, envelhe-
cimento e toda sua complexidade. O trabalho visa
reabilitar, habilitar e prevenir disfungdes tardias*.
Em todas as avaliagdes de qualidade de vida, o
paciente, neste estudo, apresentou escores dentro
dos valores padrao, o que provavelmente se deve ao
constante cuidado multiprofissional e familiar'”3,

Conclusao

A aritenoidectomia por acesso laringofarin-
geo associada a quimioterapia e radioterapia foi
adequada para o controle oncolédgico e resultados
funcionais de degluticao e voz do caso aqui descri-
to, em uma crianga do sexo masculino de 11 anos
de idade. O paciente apresenta sobrevida de 5 anos
e 6 meses, com disfonia moderada e disfagia leve
sem interferéncias relevantes na qualidade de vida.
A avaliagdo endoscOpica mostra a laringe em pro-
porgdes infantis. Os resultados foram oriundos do
suporte multiprofissional especializado e familiar
em todos os momentos do tratamento.
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