NOTAS CLINICAS
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El carcinoma adenoide quistico es un tumor poco habitual
del drbol traqueobronquial de curso clinico insidioso, natura-
leza infiltrativa y tendencia a la recurrencia local. El diagnés-
tico suele ser tardio, generalmente cuando éste ya ocluye gran
parte de la luz bronquial y se extiende ampliamente por la
submucosa, dificultando por ello el tratamiento quirirgico
electivo que debe ser complementado en la mayoria de las
ocasiones con radioterapia adyuvante. El prondstico, no obs-
tante, es aceptable, con supervivencias a los 5 afios superiores
al 75%.

Se presentan 2 casos diagnosticados recientemente en nues-
tro centro, uno traqueal con amplia extension longitudinal y
otro localizado en carina. Se hace una revision de la literatura.
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Adenoide cystic carcinoma of the trach;a and
bronchi. two cases and a review of the literaiure

Adenoide cystic carcinoma is a rare but insidious tumor of
the trachea and bronchi. It is infiltrative and tends to recur at
the same site. Diagnosis is often late, generally when a large
part of the bronchial opening is occluded and with extensive
invasion of submucosal tissue, making elective surgery diffi-
cult and complementary radiotherapy necessary in most cases.
The prognosis, however, is fairly good, with survival after
5 years in 75% of patients.

We present cases diagned recently at our hospital, one with
a large lontitudinal tracheal tumor and the other with a
located in the carina. The literature is reviewed.

El carcinoma adenoide quistico (CAQ), también
denominado cilindroma, es un tumor glandular malig-
no del drbol traqueobronquial que se distingue por su
naturaleza infiltrativa, tendencia a la recurrencia local
y curso natural prolongado. Su incidencia dentro del
cémputo general de neoplasias primarias pulmonares
se situa alrededor del 0,1-0,2%'. No obstante, en la
traquea, por la cual tiene predileccién, su incidencia
relativa supone el 30-40% del total de tumores prima-
rios, convirtiéndose asi en el segundo tipo mas fre-
cuente de tumor primitivo traqueal, después del carci-
noma de células escamosas>’. Describimos, a conti-
nuacion, 2 casos clinicos diagnosticados recientemen-
te en nuestro centro.
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Casos clinicos

Caso 1

Varon de 35 afios de edad remitido a urgencias por episo-
dio stibito de hemoptisis, disnea intensa con cianosis y para-
da respiratoria que precisé de intubacién y ventilaciéon me-
canica. Entre sus antecedentes personales destacaban, héabito
tabaquico de 20 cigarrillos/dia, ceramista quimico de profe-
sion, enfermedad de Still diagnosticada 5 afos antes del
evento actual y disnea a moderados esfuerzos con episodios
autolimitados de expectoracion hemoptoica de 4 meses de
evolucion. La radiografia posteroanterior de torax evidencid
estrechamiento de la luz traqueal. La broncoscopia puso de
manifiesto una paresia de cuerdas vocales y una tumoracion
traqueal posterior en regién subglética de 4 cm de extension
que ocluia el 85-90% de la luz traqueal dejando una pequeiia
hendidura anterior. La biopsia bronquial confirmé el diag-
nostico de CAQ grado II. La TAC de cuello y térax, ademas
de evidenciar la tumoracidn, descartd invasion locorregional
(fig. 1A). Tras laserterapia, se procedio a reseccion subgldti-
co-traqueal (fig. 1B) con anastomosis terminoterminal y des-
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Fig. 1. (A) Tomografia axial computarizada de vias respiratorias altas. (B)
Seccion transversal de triquea (pieza quirtirgica). En ambos casos se
aprecia una gran tumoracion que ocluye la luz.

censo laringeo-tirohioideo comprobandose afectacion del
cricoides, parte inferior del cartilago tiroides, pequeiio frag-
mento de parénquima tiroideo y de ambos nervios recurren-
tes. El tratamiento se complet6é con radioterapia postopera-
toria.

Caso 2

Varén de 57 afios que acudié a nuestro centro por presen-
tar cuadro de 20 dias de evolucion con tos, expectoracion
hemoptoica de escasa cantidad y disnea a esfuerzos modera-
dos. Antecedentes personales: fumador de 20 cigarrillos/dia,
criterios clinicos de bronquitis cronica y episodios ocasiona-
les de expectoracién hemoptoica leve desde hacia aproxima-
damente un afio. La analitica y bioquimica convencional
eran normales, la gasometria arterial (FiO, 0,21) a su ingre-
so: pH 7,38, PaCO, 39 torr y PaO, 69 torr, la radiografia de
torax dentro de la normalidad. La fibrobroncoscopia eviden-
¢i6 una tumoracién muy vascularizada, intraluminal, locali-
zada en carina con extension hacia ambos bronquios princi-
pales. La TAC toracoabdominal confirmé estos hallazgos y
demostré una pequefia adenopatia retrocava. La biopsia
bronquial fue negativa procediéndose a nueva toma con
broncoscopio rigido, asi como a reseccion parcial de la tu-
moracion mediante laserterapia endobronquial. El resultado
anatomopatoldgico fue de CAQ grado III (fig. 2), con infil-
tracién de pared bronquial. Tanto la adenopatia resefiada
como la grasa mediastinica estaban libres de tumor. El pa-
ciente fue tratado mediante reseccidn quirurgica de carina y
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Fig. 2. Aspecto histologico del carcinoma adenoide quistico traqueal de
patrén cribiforme. (HE, x 40.)

parte afectada de ambos bronquios principales con posterior
sutura de los mismos a trdquea. En estos momentos la
evolucién es satisfactoria, y se estd a la espera de tratamien-
to adyuvante con radioterapia.

Discusion

El cilindroma es un tumor glandular del 4rbol tra-
queobronquial con evidente predileccidon por las vias
aéreas de gran calibre. El 80% de estos tumores crecen
en la traquea o en el bronquio principal, mientras que
¢l resto lo hace en el bronquio lobar. Tan sélo un
10-15% de casos afectan la periferia del pulmén. En su
localizacion traqueal tiene tendencia a afectar la pa-
red lateral y posterolateral, cerca de la union del carti-
lago con la parte membranosa, precisamente alli don-
de son mds numerosas las glindulas mucosas®.

Aunque puede aparecer a cualquier edad, su inci-
dencia es mdaxima entre los 40-50 afios, y afecta por
igual a ambos sexos’. La mayoria de los pacientes no
son fumadores®*.

Macroscopicamente toma la apariencia de un tu-
mor polipoideo de superficie lisa, recubierto por epi-
telio traqueobronquial generalmente intacto, aunque
ocasionalmente puede ulcerarse. Caracteristicamente
se extiende por la submucosa, algunas veces a una
considerable distancia del tumor principal, siendo fre-
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cuente la invasion neural. La apariencia histologica es
idéntica a aquellos que afectan las glandulas salivares,
y consiste en células uniformes con relativo poco cito-
plasma, agrupadas formando nidos bien definidos.
Los nidos frecuentemente muestran un patrén cribi-
forme en el cual las células estdn separadas por espa-
cios quisticos que contienen una sustancia mucinosa
fuertemente tefiida por azul Alcidn*. Dentro del CAQ
se distinguen tres subtipos histoldgicos, tubular, cribi-
forme y sélido o anapldsico. En funcion del patron
predominante, Nomori et al’ establecieron un sistema
de grados histoldgicos con significado prondstico. El
grado 1 corresponde a tumores de subtipo tubular y
cribiforme sin componente solido, el grado II afiade a
las caracteristicas anteriores un componente solido,
aunque menor del 20%, y el grado III incluye aquellos
tumores donde el subtipo soélido es mayor del 20%. El
subtipo de peor prondstico es el sélido.

Ademds de su localizacién traqueobronquial, el
CAQ puede aparecer en todos aquellos territorios
donde existen glandulas salivares, particularmente, en
cabeza y cuello, representando alli no mas del 5-10%
de las neoplasias de dicha localizacién®.

Desde el punto de vista clinico se comporta como
un tumor de crecimiento intraluminal capaz de pro-
ducir tos, hemoptisis, disnea lentamente progresiva,
sibilancias y neumonitis recurrente. Su lento creci-
miento, y el hecho de que habitualmente necesita
ocluir mas del 75% de la luz traqueal para producir
sintomas condicionan un curso clinico insidioso, con
sintomatologia minima durante meses e incluso
afios?*®, No es raro que se les etiquete de asma bron-
quial o de bronquitis cronica con mala respuesta al
tratamiento.

La radiologia de tdérax suele ser normal. La tomo-
grafia convencional puede ser de utilidad; no obstan-
te, la TAC es la técnica mads utilizada, particularmente
para valorar la presencia 6 ausencia de extension me-
diastinica. A veces, sin embargo, puede infraestimar
la extension longitudinal del tumor’. La broncoscopia
es la técnica diagndstica de eleccién, ya que permite,
ademas de tomar biopsias diagnosticas, visualizar la
extension macroscopica del tumor y planificar la ulte-
rior reseccién quirurgica.

A pesar de ser una neoplasia maligna, capaz de
metastatizar y causar la muerte, el pronostico es mu-
cho mejor que el de las formas mads frecuentes de
carcinoma pulmonar, alcanzando supervivencias del
75% a los 5 afios y del 45-55% a los 10 afios?®. La

47

recurrencia local se presenta hasta en el 50% de los
casos®, porcentaje similar al de pacientes que desarro-
llan metdstasis, aunque habitualmente éstas afectan
los ganglios linfaticos de la zona. Las distales son
infrecuentes y generalmente aparecen tardiamente en
el curso de la enfermedad, localizandose habituaimen-
te en pulmdn, sistema nervioso central, territorio lin-
fético, higado, hueso y piel®.

El tratamiento de eleccion es quirurgico; sin embar-
go, debido a la frecuente invasidn local extensa, y al
amplio crecimiento submucoso, el porcentaje de re-
seccion completa es bajo, y nada exento de graves
complicaciones postoperatorias, fundamentalmente
por dehiscencia de anastomosis, que generan mortali-
dades perioperatorias hasta del 12,3%?2. Por todo ello,
la mayoria de autores proponen, junto a la cirugia, un
tratamiento adyuvante con radioterapia>®°. En aque-
llos casos, en los que la resecciéon no es posible se
puede utilizar el ldser como alternativa terapéutica.
Con este tratamiento se consiguen supervivencias a
los 5 afios superiores al 50%, y un tiempo libre de
sintomatologia entre 4-6 meses o incluso superior'?,
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