Casos Breves

Localizador

05-006

Carcinoma adenoide quistico de glandulas

salivares

Adenoid cystic carcinoma of the salivary gland
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El carcinoma adenoide quistico (CAQ) es una variante espe-
cifica del adenocarcinoma de glandulas salivares y mucosas,
que asienta sobre las células epiteliales secretoras de las
glandulas[1]. Representa el 10% de las neoplasias de ori-
gen salivar, localizandose preferentemente en las glandulas
salivares menores de cabeza y cuello[2]. Se han empleado
como sinénimos términos confusos como cilindroma, ceru-
minoma y adenoma bronquial.

Aportamos el caso de una paciente diagnosticada en
nuestro servicio de CAQ de glandulas salivares, a propdsito
del cual revisamos la presentacion, el comportamiento biol6-
gico, las caracteristicas histolégicas y sus opciones terapéu-
ticas, poco descritas en la literatura dermatolégica.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 81 afios que consulté por presen-
tar una lesion tumoral asintomatica, localizada en el paladar
duro, de 2.5 afios de evolucion. En la exploracion se aprecio
una tumoracion bien delimitada de 2x 2.5 cm de diametro,
firme y no desplazable, ulcerada en uno de sus extremos.
No se apreciaron adenopatias locorregionales . El resto de
la exploracién fisica resulté también normal.

El estudio histolégico mostrd una tumaracion dérmica,
no encapsulada y formada por nidos tumorales basofilicos
de diferente tamafio y con patrén cribiforme, en cuyo inte-
rior se apreciaba la existencia de ductos, que en su interior
estaban ocupados por un material positivo al PAS y al hierro
coloidal. Las células que componian el tumor eran cuboida-
les, uniformes, de nucleo grande, sin atipias ni mitosis y con
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escaso citoplasma. El estroma circundante al tumor estaba
hialinizado. El estudio inmunohistoquimico mostré positivi-
dad al EMA y CEA, siendo negativos el S-100, vimentina y
citoqueratinas.

Con los hallazgos clinicos, histolégicos e inmunohisto-
quimicos se diagnostico de carcinoma adenoide quistico de
glandulas salivares.

El estudio de extensién resultd negativo, descartando el TAC
craneo-facial y cervical lesiones 6seas en el area adyacente
al tumor y la radiografia de térax lesiones a dicho nivel.

Dado que la paciente rechazo el tratamiento quirdrgico,
se efectud irradiacion con intencion radical mediante una
energia de fotones de 6 Mev (acelerador lineall, adminis-
trando una dosis de 56 Gy y fraccionamiento de 200 cGy (5
fracciones /semanal. Se indujo la desaparicion de la masa
tumoral y tras 24 meses de iniciado el tratamiento no se
produjeron recurrencias locales ni a distancia.

Comentario
El CAQ fue descrito inicialmente como “cilindroma” por Bill-
roth en 1859. Aunque frecuentemente esta clasificado como
adenocarcinoma de glandulas salivares, puede asentar en
cualquier localizacion donde existan glandulas mucosas.
Las localizaciones mas frecuentes son el paladar y la
glandula parétida, siguiéndole en frecuencia la glandula
submaxilar, el antrum, la lengua y la cavidad nasal[3].
Otras localizaciones mas inusuales son el conducto auditi-
vo externo, la nasofaringe, las glandulas lacrimales, mama,
bronquio, cérvix uterino e incluso la piel[4,5,6].
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Figura 1. Tumoracion en paladar duro, ulcerada en uno de
sus extremos.

Figura 2. Estudio anatomopatoldgico: presencia de ductos for-
mados por células cuboidales sin atipias.

Figura 3. Estudio inmunohistoquimico: positividad para EMA
(antigeno de membrana epitelial).
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Afecta a ambos sexos por igual y se presenta habitual-
mente entre la quinta y séptima décadas de la vida[2].

Clinicamente se presenta como una tumoracién unilo-
bular, firme y de crecimiento lento. EI tamafio suele oscilar
entre dos y cuatro centimetros de didmetro[7].

Su origen parece proceder de las células epiteliales
secretoras de las glandulas. Se han descrito tres patrones
histolégicos: cribiforme, tubular y sélido[1]. Con frecuencia
aparecen dos de ellos conjuntamente e incluso los tres en
una proporcién variable. El patron cribiforme se caracteriza
por la presencia de nidos o islotes celulares, en cuyo interior
se localizan uno 0 mas ductos, dando un aspecto en queso
suizo. En el patron tubular las unidades son mas pequefias
y tienen un unico ducto central. Finalmente el patron sélido
se caracteriza por la ausencia de estructuras ductales. Las
estructuras ductales contienen un material PAS positivo
que corresponde a la presencia de sulfomucina y sialomu-
cinal3].

Las células que componen el tumor (mioepiteliales y duc-
tales] son pequefias, cuboidales y de nucleo grande, pero
con escasa o0 nula atipia y pocas mitosis. Es comun observar
un estroma hialinizado rodeando las unidades celulares. Los
estudios inmunohistoquimicos han revelado positividad al
EMA, CEA, S-100, citoqueratinas, alfa-lactalbimina y ami-
lasa. En estudios comparativos con el carcinoma primario de
piel no se han observado diferencias immunohistoquimicas
significativas[8].

El diagnéstico diferencial es basicamente histolégico.
Fundamentalmente debe realizarse con el adenocarcinoma
polimorfo de bajo grado, que presenta también un patrén de
crecimiento cribiforme, tubular o fascicular, pero que esta
conformado por células con citoplasma eosinéfilo y con nu-
cleo vesicular. También debemos diferenciarlo del adenoma
pleomérfico, adenoma trabecular y adenoma tubular[9].

El prondstico del CAQ parece ser algo mejor comparado
con el carcinoma escamoso originado en la region maxilofa-
cial. Se caracteriza por un crecimiento lento, pero presenta
recurrencias y metastasis a distancia de manera tardia, dé-
cadas tras el diagnostico, siendo el indice de supervivencia a
los 5 afios del 70% y a los 15 afios, tan solo del 10%[10].

Numerosos estudios han investigado los factores pre-
dictivos clinicopatolégicos de pronoéstico. En 1978, Perzin
y cols. clasificaron el CAQ en tres grados , basandose en el
porcentaje en el que se visualiza cada patron histolégico.
En el grado | predomina el patrén tubular, en el Il el patrén
cribiforme , presentando menos del 30% de areas solidas.
El grado Il (mas del 30% de patrén soélido] es el que tiene
peor pronostico[11]. Yamamoto y cols demostraron que
en estadios precoces predomina el patron tubular y en las
fases mas avanzadas, incluyendo lesiones metastasicas
y recurrentes, hay predominio del patron soélido[12]. No
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obstante, otros autores no encuentran relacion entre el
grado histoldgico y el prondstico del tumor. Tampoco se ha
encontrado correlacion entre los diferentes marcadores im-
munohistoquimicos y el pronéstico. Actualmente esté siendo
objeto de numerosos estudios la importancia prondéstica de
marcadores de proliferacién como el Ki-67/MIB-1[4].

Otros factores predictores de mal pronéstico son el ta-
mafio superior a 4 cm, la localizacion diferente al paladar
y la paroétida, la invasién ésea o neurolégica, la afectacion
de los margenes quirurgicos y la existencia de metastasis
a distancia[13].

El tratamiento de eleccion es la exéresis quirlrgica, aun-
que Guillamondegui y cols describen una tasa de recidiva
del 50% cuando se realiza de manera aislada[14].

La radioterapia tiene una tasa de respuesta elevada, pero
con un alto indice de recurrencia local, mientras que su uso
postoperatorio muestra una mejora en el control local y en
la supervivencia. Los resultados con la radioterapia conven-
cional con fotones parece ser subdptima, mientras que la
utilizacién de neutrones parece producir un mejor control
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local, por lo que es recomendable su uso el los pacientes con
enfermedad residual o con tumores irresecables[14].
Algunos agentes quimioterapicos como la ciclofosfa-
mida, fluorouracilo, doxorrubicina o el cisplatino presentan
una actividad significativa, pero no existe todavia un régimen
quimioterapico de eleccién y su utilizacion en este tumor
sigue siendo motivo de discusion[15].
El CAQ es uno de los tumores malignos més frecuentes de
glandulas salivares, que debe ser diferenciado de otros de
mejor comportamiento como el adenocarcinoma polimorfo
de bajo grado, el adenoma pleomorfico o los adenomas mo-
nomorfos. Es necesario reconocer los factores pronésticos
desfavorables y realizar un seguimiento a largo plazo dada
su capacidad de producir metastasis y recividas tardias. En
general se recomienda el tratamiento quirdrgico con exéresis
amplia y radioterapia posterior. Nuestro caso destaca por el
empleo de radioterapia como Unica modalidad terapéutica,
obteniéndose la desaparicion de la lesién sin signos de re-
cidiva durante su seguimiento.
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