NOTAS CLINICAS -

Carcinoma adenoide quistico. A propésito de un caso
con supervivencia muy prolongada
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El carcinoma adenoide quistico (CAQ) es un tumor infre-
cuente, aunque no extremadamente raro. Su localizacion pri-
maria mds frecuente es en las glindulas salivales, aunque
puede hallarse en muchos otros érganos, entre ellos el pul-
mon, el cual es el asiento mas frecuente de las metdstasis a
distancia.

Sus dos caracteristicas principales son su gran agresividad
local con aparicién de recidivas a pesar de exéresis radicales,
que pueden tener lugar mucho tiempo después del tumor
primario, y su lenta evolucién aun cuando el tumor presenta
enfermedad diseminada, por lo que se requieren seguimientos
a largo plazo.

El patrén histologico del tumor es un factor pronégstico im-
portante.
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Adenoid cystic carcinoma. A case of long
survival

Adenoid cystic carcinoma is an infrequent tumor, but not a
rare one. Its primary location is most often the salivary
glands, although it can be found in many other organs, inclu-
ding the lung, which is the most frequent site of remote metas-
tasis.

The tumor’s two main features, which indicate a need for
long-term monitoring, are 1) its high level of local aggressivity
and rate of recidivism in spite of radical exerexis, with recu-
rrence sometimes taking place long after the primary tumor
appears, and 2) its slow natural history even when dissemina-
ted disease is present.

Type of tumoral tissue is an important prognostic factor.

Key words: Adenoid cystic carcinoma. Pulmonary metastasis.
Tissue type.

Introduccion

Aunque el carcinoma adenoide quistico (CAQ) o
cilindroma es un tumor frecuente en la practica habi-
tual de un cirujano maxilofacial o un especialista de
ORL, resulta mds raro en una consulta de medicina
interna o neumologia, por lo que presentamos el caso
de una paciente vista en nuestro servicio para la valo-
racion de unos nédulos pulmonares.

Observacién clinica

Mujer de 65 afios de edad intervenida en 1970 y 1974 de
cilindroma en region submaxilar derecha, y en 1972 de dos
nodulos frios tiroideos. En 1980 se apreciaron nddulos pul-
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monares multiples y bilaterales que fueron clasificados de
“cilindroma secundario”.

En marzo de 1988 la paciente fue remitida a otro hospital
de nuestra ciudad por un cuadro de disnea moderada y dolor
en region anterosuperior de hemitdrax izquierdo, con pruri-
to faringeo y tos de 4-5 meses de evolucion, y una masa en
vértice pulmonar izquierdo. A la exploracion destacaban
unicamente las cicatrices de las cirugias previas (submaxilar
derecha, cervicotomia transversal y toracotomia submama-
ria bilateral). La radiografia de torax mostré dos masas de
bordes bien definidos y ligeramente lobulados, uno en vérti-
ce izquierdo y otro en el angulo cardiofrénico derecho, que
se clasificaron clinicamente de metdstasis. La puncion aspi-
racién con aguja fina (PAAF) y la broncoscopia no facilita-
ron el diagnostico y la gammagrafia cerebral y el estudio
6seo fueron también normales.

Un mes mas tarde se le reseco a la paciente la masa del
vértice pulmonar izquierdo, que media 4 cm de didmetro y
presentaba multiples adherencias a pleura parietal y arteria
subclavia izquierda, lo que ocasiond una rotura de esta
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Fig. 1. Radiografia de térax posteroanterior del paciente en la que se
observa la masa de 16bulo inferior derecho (flechas inferiores), y el nédulo
de 16bule medio (flecha superior).

ultima que fue reparada en el mismo acto quirdrgico. El
diagndstico anatomopatolédgico fue de CAQ.

En febrero de 1989 presentd una relajacidn diafragmatica
izquierda importante que precisé intervencion mediante
exéresis de un segmento diafragmatico, de anatom{a patold-
gica normal, no habiendo tampoco cambios apreciables en el
nodulo del 16bulo inferior derecho.

En marzo de 1991 acudié por primera vez a nuestro
centro refiriendo dolores en regién posterior del costado
izquierdo, intermitentes, de caracteristicas mecanicas, que
relacionaba con las cirugias previas, acompaiiados de cierta
sensacién de disnea, y tos ocasional. La exploracion fisica,
ECG vy pruebas de funcidn respiratoria fueron normales.

La radiografia de térax mostro lesiones posquirirgicas en
hemitérax izquierdo, engrosamientos pleurales derechos,
una masa en l6bulo inferior derecho de 5 cm de didmetro, y
un nodulo de 2 cm en campo medio derecho (fig. 1).

La TAC toracoabdominal mostrd nédulos pulmonares bi-
laterales compatibles con metdstasis y una discreta cardio-
megalia.

En el EED presentaba una hernia de hiato y la ecografia
abdominal fue normal.

La gammagrafia dsea mostré una irregular captacion en
columna dorsal sin claras dreas hipercaptantes, y un incre-
mento de captacion en arco posterior de la novena costilla
izquierda quizd en relacién con las cirugias previas aunque
no podian descartarse otras lesiones.

La fibrobroncoscopia unicamente mostré una desviacion
traqueal.

En junio de 1991 se le practicé una toracotomia derecha
siéndole resecados un nédulo en lobulo medio de aproxima-
damente 3 cm de didmetro que infiltraba la pleura parietal
aproximadamente a la altura de la sexta costilla derecha y
una masa en lobulo inferior derecho de aproximadamente
5 cm de didmetro que no invadia la pleura con el diagndsti-
co anatomopatologico de CAQ (patrén sélido). Las adeno-
patias hiliomediastinicas resecadas no mostraban infiltra-
cioén neopldsica.

Durante el seguimiento en consultas la enferma refiri
dolor y parestesias en hombro y miembro superior izquierdo
que mejoraron inicialmente con la rehabilitacién, y ya en
una radiografia de térax de septiembre de 1991 se sospechd
la presencia de nddulos pulmonares en Iébulo superior iz-
quierdo y en pared tordcica.

La enferma no fue vista de nuevo hasta septiembre de
1992, cuando acudié a consultas por un dolor intenso, radi-
cular, en hemitérax izquierdo. Presentaba en la radiografia
de torax un engrosamiento pleural izquierdo mas evidente
sobre el arco medio de la quinta costilla. En la TAC tordcica
hallaron dos nddulos pulmonares, uno en segmento tres
derecho, y otro en 16bulo inferior izquierdo en el seno costo-
frénico posterior, y varias lesiones extrapleurales (una lesion
paramediastinica superior izquierda con calcio, un nédulo
situado por delante de la arteria pulmonar izquierda, una
lesién en zona de costotomia axilar izquierda que presenta-
ba calcio en disposicion lineal donde una PAAF mostré
CAQ, y dos masas sin solucién de continuidad en enfilada
costovertebral izquierda). La gammagrafia ésea fue normal.

La enferma recibié tratamiento con analgésicos y radiote-
rapia, observandose una mejoria sintomadtica evidente.

Discusién
El CAQ de las gldindulas salivales constituye aproxi-

madamente el 0,1% de todas las neoplasias malignas!
y el 10% de todas las neoplasias salivales?. Su localiza-

Fig. 2. a) Carcinoma adenoide quistico que presenta el patrén cribiforme caracteristico, en el que se observa la existencia de nidos formados por células

doclandnl

uniformes gue se disponen alrededor de espacios es, al de los cuales contienen material PAS positivo (HE, x 400). 5) Carcinoma
adenoide quistico que presenta ¢l patrén sélido, en el que se observa la existencia de nidos de.células tumorales ciibicas de aspecto basaloide con escasos
espacios quisticos (HE, x 200).
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TABLA 1
Factores pronésticos del carcinoma adenoide quistico

Favorables
Edad > 50 afios
Sin tratamiento previo
Tumor de pequeiio tamafio
Estadio clinico precoz
Desfavorables
Dolor como sintoma de presentacion
Localizacion en glandula submaxilar, cavidad nasal, antro
o laringe
Invasion del nervio facial o estructuras vecinas
Grado histoldgico
Recurrencias o metdstasis

cién mds frecuente es en las gldndulas salivales meno-
res (70%), repartiéndose el resto de forma bastante
ecudnime entre la glindula parétida y la submaxilar?.
Los tumores localizados en esta dltima gldndula son
muy raros siendo el CAQ el mds frecuente®*. Presenta
un pico maximo de incidencia en la quinta década de
la vida, con un discreto predominio en el sexo feme-
nino>*.

Es un tumor que presenta generalmente una evolu-
ci6n muy lenta, aun cuando existen ya metdstasis a
distancia, que por orden de frecuencia asientan en
pulmén, hueso y cerebro; sembrada de multiples recu-
rrencias locales a pesar de exéresis radicales, que pue-
den ocurrir muchos afios tras el diagnostico del tumor
primario?’’. Excepcionalmente el pulmén es el asien-
to del tumor primario®?.

Histolégicamente este tumor se caracteriza por la
presencia de células pequefias, redondas y de aspecto
uniforme que se agrupan formando estructuras cilin-
dricas, en las que se pueden observar varias luces que
contienen material hialino o mucoso. Este aspecto de
“queso suizo”, denominado patrén cribiforme (fig. 2a),
es el mds cldsico de la enfermedad y también el mas
frecuente, y a él hacia referencia el antiguo nombre de
este tumor (cilindroma), aunque en la actualidad se
acepta la existencia de otros dos subtipos histolégicos
(patrén tubular y patrén sélido [fig. 2b])’. Habitual-
mente en una misma pieza quirdrgica aparecen varios
subtipos de tumor, y algunos autores han observado
que la proporcion de los distintos subtipos es de im-
portancia prondstica, teniendo peor prondstico los
tumores que presentan mayor proporcion de patron
solido con una evolucion m4s rdapida y con aparicion
de metdstasis a distancia y muerte precoz del pacien-
te. Por el contrario, el patrén cribiforme se asocia a
mas recurrencias y agresividad local®610.11,

Los factores pronésticos no estdn universalmente
aceptados por todos los autores. Algunos de los que se
citan en la literatura?”'%!! gaparecen en la tabla L.

El tratamiento fundamental es la cirugia con fines
curativos, incluso cuando existan metdstasis a distan-
cia, pues se ha observado que la mortalidad de la
enfermedad depende mas del buen control de las recu-
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rrencias locales que de las metdstasis. Estas ultimas,
aun cuando son de dificil control, suelen evolucionar
lentamente; un 20% de pacientes pueden sobrevivir
mas de 20 afios con metdstasis, pero la supervivencia
media desde su aparicion es de aproximadamente
6 afios. En la mayoria de los casos las metdstasis a
distancia se acompafian de recurrencias locales, aun-
que en los pacientes que presentan mayor proporcién
de patron solido se han descrito metdstasis a distancia
con un comportamiento muy agresivo y sin signos de
enfermedad local??. Actualmente se sabe que la radio-
terapia es util para espaciar las recurrencias locales y
obtener asi un mejor control de la enfermedad®!213:
también se ensaya con la hipertermia'®. La supervi-
vencia media de estos pacientes es de aproximada-
mente 10 afios, pero algunos sobreviven mds de 20
afios’, como el caso que hemos presentado.
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