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Carcinoma adenoide quistico de vias aéreas respiratorias:

evolucion y tratamiento
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El carcinoma adenoide quistico ha sido considerado hasta
hace poco tiempo un tumor “frontera” entre los benignos y
malignos por su bajo grado de malignidad, lento crecimiento y
escasa agresividad. En la actualidad es un tumor bien definido
histolégicamente y se clasifica dentro de los tumores malignos.
Es de un curso natural prolongado, de caracter infiltrativo, y
con tendencia a la recidiva local, a dar metastasis locorregio-
nales y mas raramente a distancia. Su incidencia en las vias
aéreas respiratorias es baja, suponiendo el 0,1% de todas las
neoplasias broncopulmonares. Desde 1969, hemos intervenido
a 8 pacientes con carcinoma adenoide quistico, 6 mujeres y 2
varones. La clinica de presentacién fue de largo tiempo de
evoluci6n, en su mayoria con sintomas producidos por la obs-
truccion de las vias aéreas de gran calibre. Afecta principal-
mente a la traquea y los grandes bronquios. En nuestra casuis-
tica se detectaron: tres en la triquea, tres en los bronquios
principales y dos en los bronquios lobares. El tratamiento rea-
lizado fue: reseccion traqueal con anastomeosis terminotermi-
nal en 2 casos, neumectomia derecha en otros dos, una de ellas
ampliada a carina traqueal, y 2 lobectomias. También se reali-
zaron 2 toracotomias con imposibilidad de reseccién tumoral.
LLa mortalidad postoperatoria fue de un caso (12%). En los ca-
sos irresecables, o con invasion de los bordes de reseccion, o
con metastasis ganglionares regionales, el tratamiento quirir-
gico se complementé con radioterapia. La supervivencia total
fue del 71,4% a los 2 afios, 57,1% a los 5 aiios y 38% a los 10
afos, excluyendo el fallecimiento del postoperatorio inmedia-
to. En los casos de afectacion traqueal ésta fue de un 33,3% a
los 2 y § afios, sin supervivientes a los 10 aiios, alcanzando un
maximo de 108 meses. En aquellos con afectacién bronquial la
supervivencia fue de un 75% a los 5 y 10 afios. Concluimos
que el carcinoma adenoide quistico es un tumor raro de las
vias aéreas, localmente invasivo y con tendencia a la recidiva
local, aunque de larga supervivencia cuando se puede aplicar
un tratamiento quirtrgico con o sin radioterapia adyuvante.
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Adenoid cystic carcinoma of the airways:
course and treatment

Until recently, adenoid cystic carcinoma (ACC) has been
considered to be a borderline disease between benign and
malignant because of its low level of malignancy, slow
growth and scarce aggressivity. ACC is now a histologically
well defined tumor and is currently classified as malignant;
it has a prolonged natural history, is infiltrative, and tends
to recur locally and give rise to local-regional metastases or,
more rarely, remote metastases. Its incidence in the lower
airways is low (0.1% of all broncho-pulmonary neoplasms).
Eight patients (6 women and 2 men) have undergone sur-
gery for ACC since 1969. The initial clinical picture inclu-
ded long-term evolution and symptoms were usually produ-
ced by large caliber obstruction of the airways, mainly
affecting the trachea and large bronchi. Three cases invol-
ved the trachea resection with end-to-end anastomosis in
two cases, right pneumonectomy in two others (one of which
also involved tracheal carina resection), and two lobecto-
mies. After thoracotomy, resection of the tumor was deemed
impossible in two cases. Postoperative mortality was 12% (1
patient). Complementary radiotherapy was provided in the
two non-resectable cases, or when there was invasion of re-
sected edges or regional metastasis involving ganglia. Total
survival was 71.4% after two years, 57.1% after five years
and 38% after ten years, after excluding postoperative exi-
tus. When the trachea was involved, survival was 33,3% af-
ter two and five years and nil after ten years, with the lon-
gest survival 108 months. When bronchi were involved,
survival was 75% at five and ten years. We conclude that
ACC is a rare, locally invasive tumor that tends to local re-
currence, but that survival after surgery is prolonged with
or without adjuvant radiotherapy.
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Introducciéon
El carcinoma adenoide quistico (CAQ) fue descrito
por primera vez en 1859 por Billroth', y ha sido consi-
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derado durante un largo periodo de tiempo como un tu-
mor “frontera” entre los benignos y malignos por su
bajo grado de malignidad, lento crecimiento y escasa
agresividad®. Actualmente es un tumor bien definido
desde el punto de vista histolégico?, catalogado como
una neoplasia maligna de curso natural prolongado, na-
turaleza infiltrativa, con tendencia a la recidiva local y a
dar metdstasis locorregionales y a distancia.
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Fig. 1. Xerotomografia.

Su incidencia es baja en vias aéreas respiratorias y se
desarrolla principalmente en las glandulas salivales, la-
grimales y otras glandulas exocrinas®. Ocasionalmente
lo hace en la trdquea y en los grandes bronquios. Dentro
de los tumores traqueales es el segundo en frecuencia
(30-40%), después del carcinoma epidermoide’. Los
CAQ suponen €l 0,1% del total de las neoplasias prima-
rias broncopulmonares®.

Desde 1969 hemos intervenido en nuestro servicio a 8
pacientes con CAQ traqueobronquial. Analizamos su
comportamiento evolutivo, su tratamiento y resultados.

Material y método

Hemos revisado, retrospectivamente, 8 historias clinicas de pa-
cientes diagnosticados de CAQ de vias aéreas respiratorias y tra-
tados en nuestro servicio, desde 1969 hasta diciembre de 1997.

De los 8 pacientes, 6 eran mujeres y 2 varones. La edad me-
dia de presentacion fue de 48 afios (29-69).

La clinica de presentacion fue generalmente de largo tiempo
de evolucién, con tos irritativa en 5 casos, acompafiada de ex-
pectoracién mucosa en dos y hemoptoica en tres de ellos. En 3
enfermos con sintomatologia producida por obstruccién de las
vias aéreas superiores, el diagndstico fue erréneo en un princi-
pio, catalogindose de asma bronquial o bronquitis.

A todos los pacientes se les realizé estudio de imagen (fig. 1)
y de extensién locorregional y a distancia, asi como endosco-
pia para obtener el diagnéstico. En ninguno de ellos se obje-
tivé metdstasis a distancia en el momento del diagndstico. En
3 casos el tumor se localizaba en la traquea: uno en el tercio
superior con extensién extraluminal, otro en el tercio medio
y el tercero en la carina traqueal. Otros tres se loca-
lizaron en los bronquios principales y dos en los bronquios
lobares.

Se realizaron los siguientes tratamientos: reseccidén circun-
ferencial de la trdquea de 4 y 4,5 cm en 2 casos, seguida de
anastomosis terminoterminal, en uno de ellos junto a lobecto-
mia tiroidea, neumectomia en 2 casos, una de ellas derecha,
ampliada con reseccién de carina traqueal; lobectomia infe-
rior izquierda en otros 2 casos; dos toracotomias explorado-
ras, sin posibilidad de exéresis tumoral, y con posterior trata-
miento radioterdpico.

Cuando el estudio histolégico demostré invasion locorre-
gional del tumor o se trataba de tumoracién irresecable, el tra-
tamiento se complementd con radioterapia adyuvante.

La supervivencia se calculé segiin la curva de Kaplan-
Meier.

Resultados

Encontramos diferencia en cuanto al sexo, con un
predominio de mujeres. De los 8 pacientes, sdlo uno era
fumador de mas de un paquete/afio.

Sélo en 2 casos existian hallazgos patoldgicos en la
radiografia simple de térax. Sin embargo, la endoscopia
demostrd signos directos de neoplasia en todos los ca-
s0s. En todos ellos la biopsia tomada fue decisiva para
el diagnéstico y el tratamiento definitivo. En ninguno
de ellos existian metdstasis a distancia en el momento
del diagndstico.

La mortalidad postoperatoria fue de un caso (12%),
por un edema pulmonar posneumectomia.

El anilisis histolégico de las piezas demostré inva-
sién linfitica submucosa en 2 casos, en uno de ellos en
el borde de reseccién traqueal y en otro en el borde de
reseccién bronquial después de una neumectomia dere-
cha (éste fallecié en el postoperatorio inmediato). En
otros dos (25%) hubo metéstasis en los ganglios me-
diastinicos ipsolaterales.
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Fig. 2. Supervivencia total.
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Fig. 3. Supervivencia segiin nivel de afectacién.
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En general, las recidivas fueron tardias. Las locales
se produjeron en 3 casos (37,5%) a los 3, 4 y 6 afios, y
las generalizadas lo hicieron en el pulmén en 2 casos
(25%) a los 6 meses y a los 8 afios.

La supervivencia total a los 2, 5 y 10 afios fue de un
71,4, un 57,1 y un 38%, respectivamente, excluyendo el
fallecimiento postoperatorio (fig. 2).

Si subdividimos la supervivencia segtin la afectacién
bronquial o traqueal, obtenemos un 75% a los 5 y 10
afios en el primer caso y un 66,6% a los 6 meses, un
33,3% alos 2y 5 afios y un 0% a los 10 afios en los pa-
cientes con tumor traqueal, con una supervivencia ma-
xima de 108 meses (fig. 3).

Discusién

El CAQ es una neoplasia histolégicamente bien defi-
nida y de incidencia escasa en vias aéreas respiratorias
(el 0,1% de todas las neoplasias broncopulmonares)’.
Asienta preferentemente en la trdquea y en el origen de
los grandes bronquios (80%), puesto que a ese nivel las
gldndulas mucosas son mds numerosas. En nuestro caso
hallamos un 75% de CAQ en la trdquea (fig. 4) y en los
bronquios principales, y un 25% en los bronquios lobares.

No parece existir relacién con el sexo’, aunque en
nuestra serie la incidencia en mujeres fue mayor, ni con
el hébito tabiquico™®. La edad més frecuente de pre-
sentacion es la quinta década. Su lento crecimiento in-
traluminal y el hecho de que se requiera una estenosis
de la luz aérea del 75% para producir sintomas condi-
cionan esta aparicion tardia y un curso clinico lento e
insidioso®*1°,

Estos tumores con frecuencia se propagan y extien-
den microscépicamente por infiltracion linfatica submu-
cosa longitudinal y por el perineuro''. Pueden crecer en
anillo o ser polipoideos, de superficie lisa recubierta por
epitelio bronquial normal. Pueden invadir estructuras
adyacentes como tiroides o esdfago. Las células tienen
escaso citoplasma y se agrupan formando nidos bien
definidos, separados por espacios quisticos que contie-
nen mucina PAS positiva. Estas células son tubulares,
cribiformes y/o anapldsicas. Nomori® establece unos
grados histoldgicos con significado prondstico segun el
tipo celular, desde el grado I, con predominio de células
tubulares y cribiformes sin componente anaplasico que
serfan los de mejor prondstico, hasta el grado III, donde
existen mds de un 20% de células anaplésicas y seria el
de peor pronéstico. Las metastasis linfaticas son relati-
vamente frecuentes en el mediastino, presentes ya en un
10% en el momento del diagnéstico segiin Pearson et
al'? y en un 18% segtin Regnard et al'*. Las metdstasis a
distancia son tardfas y raras, y se localizan en el pul-
mon, hueso ¢ higado'. También son de lento crecimien-
to y escasa modificacién durante afios. Una paciente
presento recidiva local a los 6 afios y pulmonar a los
ocho, y a los 9 afios de la intervencidn permanece viva.

El tratamiento debe ser quirirgico, siempre que no
existan contraindicaciones. Su objetivo es la exéresis
completa del tumor 1-2 cm mas alld de donde llega su
crecimiento por contigiiidad y por via linfatica, lo que a
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Fig. 4. Carcinoma adenoide quistico traqueal.

veces resulta dificil de conseguir por la infiltraciéon mi-
croscoépica linfatica de la submucosa. Por ello hemos de
ser lo mds generosos posible en cuanto a los margenes
de reseccion'?; se deben analizar estos margenes durante
el acto operatorio, ya que algunos autores han encontra-
do hasta un 29% de mérgenes afectados microscépica-
mente>'*!%, aunque también hay que sopesar los centi-
metros traqueales que se van a resecar, teniendo la
posibilidad de poner una placa sintética cuando la anas-
tomosis terminoterminal resulte imposible'®'”. Tuvimos
2 pacientes con resecciones traqueales: uno con los mar-
genes afectados en el estudio histolégico posterior, y con
recidiva local, con una supervivencia de 5 afios; en otro
caso también existié recidiva local, con una superviven-
cia de 8 afios. Sin embargo, sélo en un caso de tumora-
cioén bronquial el margen de reseccién estuvo infiltrado,
y la paciente murié en el postoperatorio inmediato. De
ahi que consideremos que, aunque la cirugia sea incom-
pleta, el tumor debe ser extirpado lo mas extensamente
posible. Para Pearson et al'* y Grillo et al®, no hubo dife-
rencias significativas en cuanto a la supervivencia de los
pacientes con mdrgenes libres de tumor y aquellos con
afectacion microscopica de los bordes de reseccién y ci-
rugia incompleta. En estos casos de cirugia incompleta
es aconsejable la radioterapia postoperatoria, debido a la
alta frecuencia de recurrencias locales que llegan a pro-
ducirse hasta en un 50% de los casos*. Sin embargo, su
papel no estd claro, ya que parece que disminuye la inci-
dencia de recidivas locales pero sin obtenerse diferen-
cias significativas en cuanto a la supervivencia total.
Aunque [a mayoria de los autores recomiendan cirugia
seguida de radioterapia*>®'8, Existen casos descritos de
larga supervivencia, en pacientes irresecables y tratados
s6lo con radioterapia'®?%. Los 2 enfermos de nuestra se-
rie que no fueron resecados y se trataron con radiotera-
pia sobrevivieron 2 y 5 afios, respectivamente.

En los casos en los que la reseccién no es posible,
hay que considerar como tratamiento paliativo de las es-
tenosis de la via aérea la exéresis endoscdpica con ldser,
incluso la braquiterapia®. Este tratamiento debe reser-
varse exclusivamente para enfermos irresecables®?!?2,
No hay evidencias de la utilidad de la quimioterapia.
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La supervivencia es variable y estd en funcién del tra-
tamiento recibido. Nuestra supervivencia global, aunque
poco significativa por el escaso nimero de pacientes, fue
de un 57,1% a los 5 afios y de un 38% a los 10 afios,
siendo mds favorables los casos con afectacién bron-
quial que traqueal. Regnard'® y Pearson'® obtuvieron
una supervivencia en resecciones de CAQ de vias aéreas
altas de un 73 y 79% a los 5 afios y de un 57 y 51% a
los 10 afios, respectivamente.

Podemos concluir que este tipo de carcinoma, raro en
las vias aéreas, se presenta en adultos, siendo de lenta
evolucién y pudiendo dar metéstasis locales y a distan-
cia, y frecuentes recidivas locales (hasta en un 50% de
los casos). La gran mayoria puede ser tratado quirdrgi-
camente, resecando de forma segmentaria la via aérea
junto con el tumor, y con una posterior reconstruccion
de la misma. Si esta cirugia resulta incompleta debe
afiadirse radioterapia complementaria. Los resultados
de supervivencia en los enfermos resecados son acepta-
bles a largo plazo.
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