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RESUMEN

El Carcinoma Adenoide Quistico (CAQ) es un
tumor de glandulas salivales con un
comportamiento biologico caracterizado por su
alta tasa de recurrencias locales y persistente
metastasis a distancia de 40-60%, consi-
derablemente mayor que otros tumores de
glandulas salivales. Afecta especialmente
glandulas salivales mayores y menores, pero
se puede encontrar en el tracto digestivo
superior; las glandulas lacrimales, seno, vulva,
cérvix y el conducto auditivo externo.
Constituye menos del 1% de los lumores de
cabeza y cuello y-aproximadamente el 10%
de todas las neoplasias salivales. Supone el
30% de las neoplasias de las glandulas
salivales mayores y es la lesion maligna mas
frecuente de las glandulas salivales menores
(25-31%.). La mayoria de los pacientes oscila
entre la cuarta y sexta década de vida con
una predileccién mayor por el sexo_femenino.
Clinicamente en las glandulas principales se
manifiesta como una masa unilocular, de
consistencia dura a la palpacién que
progresivamente tlcera la mucosa. La
invasion perineural es caracteristica de este
tumor, causando a menudo pardalisis facial.
Histologicamente se les puede encontrar en
tres patrones: Cribiforme, Tubular y Sélido.
Los patrones Cribiforme o Tubular tienen
mejor pronostico que el patrén Sélido, los
cuales presentan mayor tasa de metastasis
a distancia y menor indice de supervivencia.
Reportamos tres casos de pacientes atendidos
en el Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas, los pacientes fueron tres adultos
(1 masculino y 2 femeninos), de 29, 30; 36 y
anos de edad, en los tres casos se realizd
reseccion quirtrgica del tumor y al poco tiempo
presentaron metastasis, el pronodstico del
tumor con respecto a la sobrevida fue malo,
los tres pacientes fallecieron al poco tiempo
de ser diagnosticados.

PALABRAS CLAVE: Carcinoma Adenoide
Quistico, Cribiforme, Tubular, Solido.

SUMMARY

Adenoid Cystic Carcinoma (ACC) is a tumor
of salivary glands with a biological behavior
characterized by its high rate of local
recurrences and persistent remote
metastasis of the 40-60%, considerably
greater one than other tumors of salivary
glands. It affects specially greater salivary
glands and smaller but it is possible to be
Jound in upper tract digestive, lacrimal
glands, breast, vulva, cervix and the
external auditory canal. It less constitutes
of 1% of the tumors of head and salivary
neck and approximately 10% of all tumors.
It supposes 30% of twmors of the greater
salivary glands and is the more frequent
malignant injury of the smaller salivary
glands (25-31%.) Most of the patients
oscillate between fourth and sixth decade
of life with a greater predilection by female
sex. Clinically in the main glands it appears
like a mass to unilocular;, of hard consistency
to the palpation that progressively injury the
mucosa. The perinerve invasion is
characteristic of this tumor, causing often
face paralysis. Histologically can be found
them in three patterns: Cribiform, Tubular
and Solid. Cribiform or Tubular patterns
have better prognosis than Solid pattern,
which present greater rate of distant
metastases and smaller index of survival.
We report three cases of patients taken care
of in the Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas, the patients was three adults
(1 male and 2 females), of 29, 30; 36 years
old, in the three cases surgical resection of
the tumor was made and soon after they
presented distant metastases, the prognosis
of the tumor with respect to the survival was
bad, the three patients passed away soon
after being diagnosed.

Key words: Adenoid Cystic Carcinoma,
Cribiform, Tubular, Solid.
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INTRODUCCION

El Carcinoma Adenoide Quistico formal-
mente conocido como Cilindroma. Es una
neoplasia de crecimiento generalmente lento
pero altamente maligno, con una capacidad
notable de recurrencia.V? La caracteristica
mas llamativa de este tumor es la facilidad
con la que invade las vainas nerviosas, por
lo cual generalmente es doloroso y en un
numero considerable de casos puede pro-
ducir paralisis facial.®

Es un tumor maligno de origen epitelial,
posiblemente originado de las células de
reserva de los conductos intercalados de las
glandulas salivales mayores y menores. En
la glandula parotida es menos comtn que el
Carcinoma Mucoepidermoide y el carcinoma
de células Acinares, pero en glandulas
salivares menores es el tumor maligno mas
comun," considerando el 14% de cancer en
glandula parotida y 31% en la glandula
submaxilar.® La mayoria de los pacientes
oscilan entre las edades de 40 a 60 atios de
edad, pero no es raro que se presenten en la
tercera década de vida, teniendo mayor
predileccion por el sexo femenino.® & ©

En las glandulas principales se manifiesta
como una masa unilocular, de consistencia
firme a la palpacién que puede relacionarse
con dolor o sensibilidad a la presién o el
contacto.® En la parotida suele detectarse
como una masa subcutanea situada por
debajo o por delante del oido.® En su
presentacion intraoral muestra un nodulo
submucoso de crecimiento lento que
progresivamente ulcera la mucosa, siendo
esta una caracteristica habitual y a la vez
muy util para distinguirlo del tumor mixto
benigno.® " Globalmente, presenta una tasa
de metastasis a distancia del 40 al 60%,
considerablemente mayor que otros tumores
de glandulas salivales. El tumor se disemina
por via sanguinea, siendo metastasis pul-
monar la mas frecuente y metastasis gan-
glionar muy poco frecuente."”

El diagnostico diferencial del tumor suele
hacerse con Adenoma pleomérfico, Sin
embargo las caracteristicas de areas
mixocondriales, plasmacitoides y células
mioepiteliales son mas comunes en el
Adenoma Pleomérfico que en el Carcinoma
Adenoide Quistico.® ®

El pronoéstico debe juzgarse en términos de
supervivencia (10 a 15 anos). Los factores
que influyen en el pronostico son; el sitio
donde se presenta el tumor y el patréon

histologico de este. Los patrones histologicos
Cribiforme o tubular tienen mejor pronéstico
que las formas con un patrén de crecimiento
solido, las cuales presentan mayor tasa de
metastasis a distancia y menor supervivencia
en 15 anos. ®®

Macroscopicamente el tumor es bien
circunscrito con margenes infiltrativos, de
color rosado o pardo y a menudo presenta
una superficie moteada con pequenios focos
cilindricos.® Microscopicamente podemos
encontrar tres patrones histolégicos
caracteristicos: PATRON CRIBIFORME:
Histologicamente se caracteriza por presentar
numerosas estructuras quisticas com-
puestas de pequenas células poligonales y
fusocelulares. La porcién central puede
contener un material mucoide, en forma de
panal de miel, o de queso suizo. De manera
caracteristica el tejido estromal se hialiniza
y rodea a las células tumorales, formando
un patron estructural de cilindros, de los
cuales la lesion originalmente llevo el nombre
de cilindromas. Estas estructuras cilindricas
usualmente contienen material basdéfilo,
eosinoéfilo hialinizado o ambas. PATRON
TUBULAR: Esta compuesto de los dos tipos
celulares descritos en el patron cribiforme,
sin embargo, en este patron las células
tumorales estan ordenadas en pequenos
nidos que estan separadas unas de otras. Las
células tumorales pueden estar rodeando
espacios individuales parecidos a quistes,
pero la continuidad con los seudolumenes
del tejido conectivo estromal es mas evidente
que en el patrén cribiforme. ¢) PATRON
SOLIDO: Se caracteriza por ser de tamano
variable, redondeado o lobulado, de células
tumorales en el cual los espacios quisticos
estan ausentes o son pocos. La morfologia
de células tumorales individuales son
similares a los observados en los patrones
tubular y cribiforme, pero muchas células
son grandes, menos angulares y con un
nucleo grande. La poblacién celular esta
dominada por células tipo mioepiteliode
basaloide, pero pueden encontrarse focos de
células ductales diferenciados en los lobulos
tumorales. Las mitosis usualmente estan
dispersos en los patrones Cribiforme y
Tubular, pero estan mas numerosos en el
patron solido, en el cual a gran aumento hay
de cinco o mas de diez por campo.®

En el patron solido se observa mayor
celularidad y pleoformismo celular. Areas
necroticas es poco comun en el patron
Cribiforme y Tubular, pero es muy frecuente
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encontrar en el patrén sélido células
individuales con necrosis.®

El tratamiento del Carcinoma Adenoide
Quistico es principalmente quirurgico,
aunque en algunos casos la cirugia se ha
completado en forma exitosa con la
radiacion.l) @ © ©

MATERIALES Y METODOS

De un trabajo de tesis sobre 47 pacientes
atendidos en el Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplasicas (INEN) durante el
periodo 1990 al 2000. Se revisaron las
historias clinicas para correlacionar los datos
de la edad, sexo, procedimiento de diagnos-
tico, tipo de tratamiento, pronéstico y
sobrevida. Se revisaron los casos para ver
qué correlacion existia entre los hallazgos
patologicos del tumor y el pronéstico
estableciendo 3 grados histologicos:

Grado I, tumores con areas Cribiformes y
Tubular pero sin componente solido.

Grado II, tumores Cribiformes puros o mixtos
con menos del 30% de areas soélidas y Grado
IIT tumores con un patréon sélido predo-
minante.

Se han revisado los preparados histolégicos
con Hematoxilina y Eosina, corroborando el
diagnostico morfologico.

RESULTADOS

CASO N° 1: (ANO 1993)

Paciente de 29 anos de edad de sexo mas-
culino, acude a la consulta por presentar una
tumoracion de 5 anos de evolucion de creci-
miento progresivo en el lado derecho de la
parotida causandole dificultad de apertura
bucal y dolor en el hemicraneo derecho, al
examen clinico se observa que el tumor media
aproximadamente 6 cm., de consistencia
dura, firme, fija causando dolor a la presion.
Radiograficamente el tumor estaba bien
delimitado, localizado a nivel del espacio
parafaringeo y masticatorio del lado derecho,
produciendo erosion y esclerosis de la rama
ascendente del maxilar inferior. El diag-
ostico presuntivo fue tumor parafaringeo
erecho.

Se realizo tratamiento quirargico de reseccion
- de tumor derecho por via transmandibular.
El abordaje quirurgico no permitié una
| reseccion total del tumor, quedando enfer-

|
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medad residual macroscopica, realizandose
tratamiento complementario con radioterapia
por 6 semanas.

Al examen macroscépico el tumor media 6 x
3 x b cm, de color blanquecino con areas
hemorragicas de aspecto nodular bien
delimitado. El diagnéstico definitivo anatomo
patologico fue Carcinoma Adenoide Quistico
de patron Cribiforme y Tubular sin compo-
nente solido (Grado I). El pronéstico fue
desfavorable, el paciente hizo metastasis a
base de craneo, falleciendo 2 anos después
de ser operado.

CASO N° 2: (ANO 1994)

Paciente de sexo femenino de 36 afios de
edad, de raza mestiza, acude a la institucion
por presentar una tumoraciéon en el maxilar
inferior del lado izquierdo de 4 anos de
evolucion y crecimiento progresivo con
dificultad de apertura bucal.

Al examen clinico se observa una tumoracion
de aproximadamente 5 cm de largo, que
comprometia la zona submaxilar y sub-
mentoniana, de consistencia dura, movil,
multilobulada y ulcerada en el area central.
El diagnéstico presuntivo fue sialoadenitis
cronica.

Se realizd tratamiento quirtrgico en otro
hospital y al acudir al Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplasicas tres afios después
se realizo biopsia quirargica y el diagnostico
definitivo anatomo patolégico fue Carcinoma
Adenoide Quistico con patrén Cribiforme
Puro con menos del 30% de areas solidas
(Grado 1) , la paciente se pierde de vista por
tres anos y al regresar la tumoracion fue
irresecable, recibiendo sélo tratamiento con
quimioterapia y radioterapia, el pronéstico
fue desfavorable, al examen radiografico
pulmonar se observaron areas nodulares
compatibles con metastasis pulmonar, que
fue corroborado después con una biopsia
quirurgica, la paciente fallecié6 un ano
después.

CASO N° 3 (ANO 1996)

Paciente de sexo femenino de 30 anos de
edad, raza mestiza, acude a la institucién por
presentar una tumoracion intraoral de 8
meses de evolucion situado en el paladar
duro derecho. Al examen clinico se observo
que la tumoracion media aproximadamente
7 cm, expandiéndose al maxilar compro-
metiendo paladar duro y blando, fosas
nasales, y ambos senos maxilares.
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Radiograficamente el tumor comprometia
mazxilar superior izquierdo y parte del
derecho, fosas nasales, tabique nasal y
paladar duro, el tumor destruye ambas
paredes mediales de los senos maxilares .El
diagnostico presuntivo fue neoplasia maligna
de glandula salival menor. Se realiz6
tratamiento quiruargico de reseccién de
paladar y hemirreseccion del maxilar mas
radioterapia. Al examen macroscopico
encontré que el tumor media 7.5 x 6.5 x 4.5
cm., multinodular, blanquecino. El diag-
nostico definitivo anatomopatolégico fue
Carcinoma Adenoide Quistico de glandula
salival menor del paladar con patréon soélido
predominante (Grado III). El pronostico fue
desfavorable, nueve meses después la
paciente presentd metastasis hepatica, un
mes después fallecio.

CASON° 1

FOTO N° 1

Fotografia microscopica de Carcinoma
Adenoide Quistico.

Patron Cribiforme con pequenas areas de
Patréon Tubular.

Las células se agrupan formando quistes,
dando la apariencia de un queso suizo, en el
centro de los quistes se observa secrecion
mucosa.

Vista Panoramica (12.5 x 6.3)

CASO N° 2

FOTO N° 2

Paciente mujer de 36 anos de edad con
diagnostico Carcinoma Adenoide Quistico de
glandula Submaxilar izquierda con Patrén
Cribiforme (Grado II).

FOTON° 3

Fotografia Microscopica de Carcinoma
Adenoide Quistico.

Patron Cribiforme Puro con abundante
secrecion mucosa.

Vista Panoramica (12.5 x 6.3)

Vol. Il N® 1 - 2005



Carcinoma ADENOIDE QuisTiCO DE GLANDULAS SALIVALES

CASO N° 3

FOTO N° 4

Reseccion de Maxilar Superior

Se observa en el paladar lesion ulcerada
blanquecina necrotica que mide 2 x 1 x 1 em.
Histologicamente corresponde a Carcinoma
Adenoide Quistico de glandula salival menor
de paladar con patrén Solido predominante
(Grado III).

FOTO N° 5

Fotografia microscépica de Carcinoma
Adenoide Quistico.

Patron Solido.

Vista Panoramica (12.5 x 6.3)
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DISCUSION

Se reportan tres casos de pacientes con
diagnéstico de Carcinoma Adenoide Quistico
en glandulas salivales atendidos en el
Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas en el periodo 1990-2000.

El INEN es un centro de referencia nacional
para pacientes con cancer. El Carcinoma
Adenoide Quistico en general es poco
frecuente, segtan los hallazgos de Moro Melon
y colaboradores, constituye menos del 1% de
tumores de cabeza y cuello y aproximada-
mente el 10% de todas las neoplasias
salivales.”-®

Con respeclo a la edad, los tres pacientes se
encontraban en la tercera década de vida, la
literatura senala que la mayor frecuencia
oscila entre la cuarta y sexta década de vida
v que la edad promedio es de 43 anos cuando
el tumor esta alojado en la glandula paroétida,
y 53 anos cuando el tumor se encuentra
alojado en la glandula submaxilar o glan-
dulas salivales menores.® ®

Dos casos corresponden al sexo femenino y
uno al sexo masculino, el Carcinoma
Adenoide Quistico se presenta con mayor
frecuencia en el sexo femenino.®® Sin
embargo otro autor senala que no existe
predileccion por el sexo cuando el tumor se
localiza en glandulas salivales menores.®
Un caso estaba localizado en la glandula
parotida, otro en la glandula submaxilar, y
otro en glandula salival menor del paladar.
La literatura refiere que el Carcinoma
Adenoide Quistico es el tumor maligno mas
comun de la glandula submaxilar y glandulas
salivales menores, considerando el 14% de
cancer en la glandula parétida y 31% para
la glandula submaxilar.”” Nascimento y
colaboradores realizaron un estudio en 59
pacientes para determinar la correlaciéon
clinico patolégica del Carcinoma Adenoide
Quistico, encontrando que el sitio de mayor
frecuencia eran las glandulas salivales
menores, donde el paladar ocupo el 31% de
casos.!?

Con respecto al tamano del tumor; en nuestro
estudio los tres tumores eran mayor de
cuatro centimetros. Hamper y colaboradores
en el ano 1990 en un estudio para determinar
el pronostico del Carcinoma Adenoide
Quistico, encontré que los tumores que
median mas de 4 cm tuvieron un pronéstico
mas desfavorable que aquellos que median
menos de 4 cm.""
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Con relacion a las caracteristicas clinicas de
la lesion encontramos que los tres pacientes,
tenian tumoracion palpable; y solo un caso
de ulceracion de la mucosa. Nascimento y
colaboradores en un estudio de 59 casos
sobre correlacion clinica del Carcinoma
Adenoide Quistico encontraron que la
principal queja de todos los pacientes era la
presencia de tumoracion. Es importante
destacar la presencia de ulceracion en la
mucosa, ya que esta caracteristica podria
diferenciarla del Tumor Mixto Benigno.® ®
Los tres casos presentaron metastasis. La
literatura refiere que la metastasis a ganglios
linfaticos son poco usuales y que se presenta
con mayor frecuencia en los pulmones debido
a que el tumor se expande por via sangui-
nea.” Simpson y colaboradores en un estudio
de 71 casos sobre tratamiento del Carcinoma
Adenoide Quistico mediante radiacion y
cirugia encontro que el 39% desarrollo
metastasis pulmonar, 19% 6seay 10% a otros
tejidos, mientras que la metastasis ganglio-
nar fue rara."? No obstante cabe mencionar
que en estudios experimentales Umeda y
colaboradores transplantaron el tumor en el
tejido celular subcutaneo cerca de la espalda
en ratones y después de 5 meses, cinco de
10 ratones desarrollaron metastasis
pulmonar y dos desarrollaron metastasis
ganglionar.!"?

Los tres casos fueron tratados quirurgica-
mente y a pesar de recibir tratamiento
complementario de radioterapia o quimio-
terapia, los tres tumores recidivaron al poco
tiempo.

En los tres casos revisados micros-
copicamente los tumores fueron clasificados
en grados. Grado I (Tumores con Patron
Cribiforme y Tubular pero sin Componente
Solido): caso 1.Grado II (Tumores con Patron
Cribiforme Puro o Mixtos con menos del 30%
de areas de Patron Solidos): caso 2. Grado
III (Tumores con un Patron Soélido predo-
minante): caso 3. La caracteristica principal
del Patron Cribiforme es definido por varios
autores como “Queso Suizo”,®® 14 en el caso
1 y 2 encontramos nidos celulares agrupados
que se asemejaban mucho a esta carac-
teristica y dentro de algunos espacios
encontramos secreciones de mucina. El
segundo patron observado fue tubular, el
cual tenia como caracteristica principal
estructuras delgadas enlongadas con luz
central, las cuales se encontraban dispersas.
El ultimo y tercer patron observado fue el
solido, en el cual las células se unen
formando bloques soélidos sin luz.

Estos hallazgos fueron de gran importancia
para determinar la correlacion clinico
patologica, el pronéstico del tumor, y el
promedio de sobrevida de los pacientes.
Una de las caracteristicas del Carcinoma
Adenoide Quistico en glandulas salivales es
infiltrar nervios.” @ En los casos revisados
minuciosamente no encontramos esta
caracteristica, sin embargo en el primer caso
presentd metastasis a base de craneo.

Con respecto al pronoéstico, segiun grado
histologico y sobrevida en los casos estu-
diados encontramos que el Grado III (Patréon
Sélido Predominante) tuvo peor pronostico.
La paciente hizo metastasis a los diez meses
de ser operada. Phillip S. Szanto y colabora-
dores en un estudio sobre hallazgos patolo-
gicos del tumor y pronostico encontraron que
la sobrevida acumulativa promedio a los 15
anos fue de 39% 26% y 5% para grados I, Il 'y
I1I, respectivamente. Los tumores grado III
fueron grandes con frecuente recurrencia y
los pacientes fallecieron dentro de los 4 anos.
Las lesiones grado I tuvieron un buen curso
clinico, mientras que el grado II estuvieron
entre estas 2 formas, tanto clinico como
patologica.®

En cuanto a la evolucion fue desfavorable,
los tres pacientes estan muertos a pesar de
presentar tres patrones histologicos
diferentes.

Como se puede observar este tipo de cancer
es de muy mal pronoéstico y dificil de curar.
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