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RESUMEN

Introduccion: El carcinoma adenoide quistico es un tumor maligno infiltrante y biolégicamente
agresivo. Caso clinico: Se presenta el caso de un paciente masculino de 52 afios, con cuadro 2 afios
de evolucién caracterizado por epistaxis, obstruccién nasal izquierda y alteraciones de la vision.
Presentando lisis en la ldamina papirdcea e invadiendo al espacio extraconal medial, con reporte
histopatolégico de carcinoma adenoideo quistico. Conclusiones: Este tipo de tumor es raro,
representando menos del 2% de todas las neoplasias malignas de cabeza y cuello, ocurre con mayor
frecuencia entre la 5ta y 6ta década de la vida, la cirugia con margenes de reseccién amplia son el
tratamiento de eleccion, con una sobrevida general a 5 afios del 72%.
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SUMMARY

Introduction: Adenoid cystic carcinoma is a biologically aggressive, infiltrating malignant tumor.
Clinical case: 52-year-old male, with a 2-year history characterized by epistaxis, left nasal obstruction
and vision disturbances. It presenting lysis in the lamina papyracea and invaded the medial
extraconal space, with histopathological report of adenoid cystic carcinoma. Conclusions: This tumor
is rare, representing less than 2% of all malignant neoplasms of the head and neck, it occurs more
frequently between the 5th and 6th decade of life, surgery with wide resection margins is the
treatment of choice, with an overall 5-year survival of 72%.
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Introduccion

El carcinoma adenoide quistico es un tumor
maligno infiltrante, caracterizado por ser
bioldgicamente agresivo. En cuanto a su
localizacién se ha observado una diferencia en la
sobrevida a los 5 afios, entre los pacientes con
enfermedad localizada vy a  distancia.
Presentamos el caso de un paciente con
carcinoma adenoideo quistico en region facial
que amerito un abordaje multidisciplinario para
su terapéutica quirurgica.

Se describe el comportamiento agresivo del
carcinoma adenoideo quistico en region facial y
la importancia del abordaje terapéutico
multidisciplinario para su manejo.

Caso clinico
Masculino de 52 anos, niega antecedentes
oncoldgicos y enfermedades

cronicodegenerativos. Inicia su cuadro 2 afios
previos presentando epistaxis de manera diaria
con remisién espontanea y con exacerbacién del
mismo. Agregandose obstruccién nasal izquierda
y rotacién interna del ojo ipsilareral 3 semanas
previas a nuestra valoracidon. A la exploracién
fisica con Ecog (Eastern Cooperative Oncology
Group) 1, ojos asimétricos con paralisis del lll par
izquierdo, apertura y cierre ocular adecuado a
maximo y minimo esfuerzo, movimientos
oculares de ojo derecho respetados. Figura 1.

Laboratorios dentro de parametros. Resultado
histopatoldgico Carcinoma adenoideo quistico
con patrén cribiforme (30%) y solido (70%),
inmunohistoquimica con reporte de actina, k20
, k7,cd 117, ki 67: +; P 63, cd 56, cd 99: -.
Resonancia magnética: tumor que ocupa la
celdilla etmoidal anterior izquierda con solucién
de la continuidad de la pared posterior (12 mm)
e invasion endocraneal de 12 x 8 mm en piso
anterior. La lesién origina lisis en la lamina

Figura 1. Ojo izquierdo con arcos de rotacion
limitados.
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papiracea ipsilateral e invade al espacio
extraconal medial, midiendo esta invasién 17 x 5
mm y originando proptosis ocular moderada.
Figura 2.

Figura 2. Invasidn al espacio extraconal medial
izauierdo.

Se somete sesion multidisciplinaria en conjunto
por el servicio de Tumores de cabeza y cuello,
neurocirugia y patologia, por lo que se programa
para una reseccién con abordaje craneofacial,
con hallazgos de tumor de 10 x 8 cm, que abarca
la totalidad de los senos maxilares bilaterales,
cavidad nasal involucrando hasta la duramadre,
sin infiltrar corteza frontal. Involucro de la pared
lateral interna y techo de orbita izquierda. La
cirugia se lleva a cabo sin incidentes. Con
adecuada evolucién  posquirdrgica, para
posteriormente ser egresado a domicilio.

Conclusiones

El carcinoma adenoide quistico fue descrito por
primera vez por Robin, Lorain y Laboulbene entre
1853 y 1854, como un tumor en pardtida y en
area nasal, con invasiobn a estructuras
circundantes y extension al tejido nervioso local.
La denominacién carcinoma adenoide quistico se
introdujo en 1930 por Spies, y fueron Dockerty y
Mayo quienes establecieron la naturaleza
maligna de este tumor. (1)
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Es un tumor raro, representando menos del 2%
de todas las neoplasias malignas de cabeza vy
cuello. (1,2)

El carcinoma adenoideo quistico es un tumor
maligno infiltrante, caracterizado por ser
biolégicamente agresivo, con un tiempo
promedio de evolucidn hasta el diagndstico de 25
meses. (3,4) Ocurre en todos los grupos de edad
con una alta frecuencia en entre la 52y 6 2
década de la vida. (5) con una relacién H:M de
1.8:1.(2)

Chang et al y Ouyang et al, han reportado una
incidencia de carcinoma adenoideo quistico de
37,9% en las glandulas salivales mayores, siendo
la pardtida el sitio mas frecuentemente afectado
con 20.6%, seguida de las submandibulares
17.3%; en las glandulas salivales menores se
observé en 55.2%, presentandose en la cavidad
oral el 6.9%, labio inferior de 3.5%, base de la
lengua 3.5%, paladar 13.7%, cavidad nasal y
senos paranasales de 17.3% vy, nasofaringe de
10.3%,; presentandose en 6.9% en las glandulas
secretoras del oido. (2, 6)

Ouyang et al, describié un crecimiento lento en
95.6% de los casos, con paralisis facial en 3.5%,
déficit sensorial / neuronal-motor 3.9%,
crecimiento rapido 6.1%, ulceracién con/sin
hemorragia 3.5%, movilidad dental 3.9% vy
obstruccion nasal 3.1%. Por su parte Guntinas et
al, reporté en el caso de los carcinomas
adenoideos  quisticos con  presentacién
sinunasal, obstruccion nasal en 47%, edema
facial 42%, epistaxis 41%, dolor local 35%,
pérdida de la visidon 21%, cefalea 20%, rinorrea
17%, hiposmia / anosmia 11%, diplopia 10%,
sinusitis crénica 9.6%, pérdida de peso 5.2%,
proptosis 5.2%, alteraciones sensoriales
sensibles faciales 4.8%, adenomegalias 3.9%,
afeccidn de segunday tercera divisidn del nervio
trigémino, asi como porcidn descendente del
séptimo nervio 3.9%. Se ha reportado hasta un
3% con presentacion asintomatica. (6, 7, 8)
Morfolégicamente, el tumor se compone en su
mayor parte de células hematoxifilicas, con
cantidades pequefias o moderadas de
citoplasma, con nucleos relativamente pequefios
y nucléolo discreto, siendo la
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inmunohistoquimica  importante para el
diagnostico. (1)

Histolégicamente, el carcinoma adenoideo
quistico tiene tres patrones de crecimiento
distintivos: Cribiforme, tubular y sélido. A
menudo ocurren mezclas de estos patrones de
crecimiento, pero con predominancia de uno de
ellos.

Grado 1: Cribriforme y / o caracteristicas
histolégicas tubulares predominantes. Los
agregados sdlidos son infrecuentes.

Grado 2: tubular, el patréon sélido se hace mas
prominente pero menos del 30%, la mayoria de
los componentes del tumor consisten en tubular
y / o cribriforme.

Grado 3: el patrdn sélido de crecimiento se
convierte en la caracteristica dominante, siendo
mayor del 30%, los patrones de crecimiento
tubulary / o cribriforme son insignificantes. (3)
De acuerdo a Cruz et al, el tipo cribiforme es el
mas frecuente en 54.2%, le sigue el tubular en
25.2%, y el sélido en 20.6%; Luna et al, reporta
como mas frecuente el cribiforme en 50.5%,
seguido del solido en 28.7% vy el tubular 11.9%.
(4,5)

Amit et al, en su meta-andlisis que incluyé de
1975 a 2012, con 15 estudios y 520 pacientes,
reportd tras la evaluacion histolégica hasta 81%
de los pacientes con invasidon a estructuras
adyacentes. Invasion a tejido nervioso en 51%,
musculo en 21%, orbita en 3%, piel en 2%, seno
cavernoso en 2%, cerebro y duramadre en 1% de
los casos. (18) Cruz et al, también ha reportado
30.8% necrosis y 28.0% invasién vascular. (5)
Segun lo reportado por Cruz et al, la mayoria de
las muestras han expresado PCNA débil en el
33.4%y fuerte en 50%, mientras que la expresion
de bcl-2, p53, Ki-67, CEA y c-erbB-2 se encontré
en 63.1%, 55-88%, 30%, 13.6% y 50%,
respectivamente. (5)

La cirugia con margenes de 1 a 2 cm negativos es
el tratamiento de eleccién, sin embargo, de
acuerdo a la localizacion del tumor se torna dificil
de conseguir. Chang et al, ha reportado
margenes libres en general de 51.7% de los
casos; en tanto Cantu et al, en pacientes con
carcinoma adenoideo quistico de localizacién
sinunasal, observd 77.4% margenes libres de
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tumor, enfermedad residual macroscdpica en
5.4% y enfermedad residual microscépica en
17.2%. (2,9)

La International Head and Neck Scientific Group,
en 2016, sugirid la no diseccién electiva del cuello
de manera rutinaria debido al bajo riesgo de
metastasis a los ganglios linfaticos (10)

La radiacién como modalidad Unica o como parte
de tratamiento combinado con cirugia, no ofrece
ningun beneficio de supervivencia para las
lesiones en etapa temprana, resultados similares
han sido reportados por Hussaim et al. Chang et
al, en su estudio considera como indicacién de
radioterapia a pacientes con actividad ganglionar
cervical, invasién perineural, histologia sélida y
en caso de recurrencia. (2,11)

La quimioterapia es controversial y, se considera
su falta de respuesta a la tasa de crecimiento
lento observado en este tipo de cancer. (2)

De acuerdo a la localizaciéon, Chang et al, ha
informado una recurrencia local en 10.3% de los
pacientes, metastasis a distancia en 17,2% vy la
presencia de recurrencia local mds metastasis a
distancia en 3,4%. (2)

Chang et al, ha reportado una sobrevida general
a los 5 aflos de pacientes con carcinoma
adenoideo quistico de 72.4%, en tanto Cruz et al,
un 48% de las defunciones relacionadas con la
enfermedad. (2,5)

El carcinoma adenoideo quistico se considera un
tumor raro por su baja incidencia, sin embargo,
se caracteriza por el patron de crecimiento e
invasioén perineural por lo que es considerado un
tumor agresivo con multiples recurrencias
locales. (1)
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