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PRESENTACION DE CASO

Carcinoma adenoideo quistico primario de mandibula
con metastasis pulmonar: una rara enfermedad
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RESUMEN

El carcinoma adenoideo quistico es una
de las neoplasias malignas mas
frecuentes en las glandulas salivales; es
un tumor infiltrativo, recurrente, de
crecimiento lento, con extension
perineural y perivascular. El objetivo de
este trabajo es el de informar sobre una
paciente femenina de 62 afios que
presentaba una marcada asimetria facial
derecha, masa de tejido blando en la
mucosa Yyugal, sin infiltracion y masiva
destruccion o6sea del mismo lado. A
través de una biopsia incisional se
diagnostic6 un carcinoma adenoideo

quistico y estudios imagenoldgicos
mostraron multiples metastasis
pulmonares. Se resaltan las

caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
de esta neoplasia y se establecen las
pautas de tratamiento oncoespecifico
dentro de las que se incluye, como
prioridad, el estudio microscépico de la
lesion.
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ABSTRACT

Cystic adenoid carcinoma is one of the
most common malignancies in the
salivary glands; it is an infiltrative tumor,
recurrent, of slow growth, with perineural
and perivascular extension. The objective
of this work is to report about a female
patient of 62 years who presented a
strong right facial asymmetry, soft tissue
mass on the yugal mucous without
massive bone infiltration and destruction
on the same side. Through an incisional
biopsy a cystic adenoid carcinoma was
diagnosed and imaging studies showed
multiple lung metastases. Clinical and
histopathologic features of this neoplasm
are highlighted and guidelines are
established in oncospecific treatment in
which is included, as a priority, the
microscopic examination of the lesion
set.
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El carcinoma adenoideo quistico (CAQ) fue descrito en 1856 por Billroth, pero fue
Spier quien, en 1930, empled el término por primera vez. EI CAQ, en sus
diferentes localizaciones anatdmicas, es el quinto tumor epitelial maligno mas
comun de las glandulas salivales; segun el Instituto de Patologia de las Fuerzas
Armadas de los Estados Unidos de Ameérica representa, aproximadamente, del
seis al 10% de todos los tumores de glandulas salivales. Es mas frecuente en
mujeres y la edad promedio de diagnéstico es de 57 afios.*
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Es un tumor infiltrativo, recurrente, de crecimiento lento, con extension
perineural y perivascular. Aproximadamente el 50% se localiza en las glandulas
salivales menores, especialmente en el paladar, el resto se ubica, principalmente,
en la parétida y la submandibular; es extremadamente raro en el hueso,
especialmente en la mandibula, con muy pocos casos informados mundialmente.
Se caracteriza por ser una masa indurada, de crecimiento lento, con superficie
lisa o ulcerada, casi siempre dolorosa; el dolor se presenta ocasionalmente, sin
evidencia clinica de la tumoracion. Al no tratarse produce invasion y destruccion
6sea. De forma regional puede afectar adenopatias cervicales proximas, a
distancia son frecuentes las metastasis pulmonares incluso afios después del
tratamiento del tumor primario; también puede metastizar a cerebro, higado y
rindn.

En general estos tumores son asintomaticos, aunque pueden acompafarse de
dolor, trismo, ulceracion y crecimiento piramidal. Las células, generalmente, se
disponen en tres patrones morfoldgicos: cribiforme, tubular y sélido; de acuerdo
a los patrones predominantes se clasifican en de alto, medio y bajo grado de
malignidad. La invasion perineural, perivascular y a hueso es frecuente en ambos
tipos; la invasion vascular parece mas frecuente en tumores de alto grado de
malignidad.?

La importancia de separar al CAQ en grupos de bajo y alto grado esta en relacion
con el pronéstico. Los del primer grupo tienen una mayor supervivencia, en
cambio los del segundo tienen un curso mas fulminante y una alta incidencia de
metastasis a distancia en un 25-50%.° Los lugares mas frecuentes de
diseminacion son: los pulmones, los huesos, el higado y los rifiones; el CAQ tiene
predileccién por invadir y crecer a través del trayecto de fibras nerviosas.®
Raramente puede manifestarse de manera central en los maxilares (intradseo),
causa gran destruccion 6sea y afecta mas comunmente la mandibula que el
maxilar.! En la literatura mundial revisada solamente se encontraron 26 casos
publicados.?

Cuando aparece en la mandibula usualmente se presenta en adultos, entre la
cuarta y quinta décadas de la vida, y causa dolor por la infiltracion perineural.
Cuando presentan un curso prolongado en el tiempo existe gran tendencia a que
desarrollen metéastasis a distancia.*

El diagndéstico se basa en la realizacion de una correcta historia clinica y una
exploraciéon fisica exhaustiva; es imprescindible realizar un diagndstico
anatomopatoldgico (biopsia). Para el diagndstico de masas facio-cervicales son de
utilidad las siguientes pruebas: la ecografia (con o sin puncion por aspiracion con
aguja fina), la tomografia axial computadorizada y la resonancia magnética
nuclear. Por otra parte es necesario realizar al paciente otros examenes
complementarios para descartar metastasis a distancia.’

PRESENTACION DE LA PACIENTE

Se presenta una paciente femenina de 62 afos de edad, con antecedentes de
salud, que acudi6 a la Consulta de Cirugia Méaxilo Facial del Hospital Provincial
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Universitario “Arnaldo Milidn Castro” de la Ciudad de Santa Clara, Provincia de
Villa Clara, con motivo de consulta de aumento de volumen en la regién facial.

Al examen fisico extraoral se observd una asimetria facial a expensas del tercio
inferior del macizo facial en relacién con el angulo mandibular derecho que, segun
referia la paciente, presentaba aproximadamente cuatro meses de evolucién. Este
aumento de volumen se palpaba duro, pétreo, en estrecha relacion con el hueso
mandibular que no se fijaba a la piel, multilobulado, irregular, no doloroso y no
interferia en los movimientos mandibulares (figura 1).

Al examen intraoral se observé un aumento de volumen irregular que no impedia
la masticacién por no hacer prominencia a la cavidad bucal; se apreciaba también
un aumento de la vascularizacion colateral en el espacio retromolar, sin
afectacion ni ulceracién de la mucosa circundante y sin salida de secreciones en el
area afectada, y ausencia de dientes (figura 2).

Figura 1. Paciente de 62 afios de edad con Figura 2. Vista intraoral que muestra un
marcada asimetria facial a expensas de aumento de volumen en el espacio retromolar y
aumento de volumen de la region mandibular un aumento de la vascularizacién y ausencia de
derecha dientes

Ante la sospecha de la presencia en la paciente de un tumor mandibular se
decidié indicar examenes complementarios imagenoldgicos locorregionales, entre
ellos una radiografia panoramica, que evidencié una marcada destruccion Osea,
una imagen osteolitica transversal de bordes irregulares a nivel del angulo
mandibular y mualtiples lesiones pequefias osteoliticas intradseas radiollcidas
(figura 3).

Basados en las caracteristicas clinico-radiograficas la primera opcidon diagnoéstica
fue una lesidbn maligna primaria de la zona, de origen odontogénico y, como
segunda opcidén, una lesibn metastasica.

Se planificé la toma de una biopsia incisional, que se realizdé previa preparacion
de la paciente. Todo el material obtenido fue colocado en formalina al 10% vy
enviado, para su estudio, al laboratorio de Anatomia Patoldgica del centro. Se le
realizaron examenes de laboratorio clinico (hemograma, leucograma, glicemia,
creatinina, etc.).

El estudio microscopico reveld: proliferacion de células basaloides, pequefias,
hipercromaticas, con escaso citoplasma, organizadas en islas, con areas
seudoquisticas, con un patrén cribiforme, en un estroma de tejido conectivo
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fibroso, con extensas areas hialinizadas y moderado infiltrado inflamatorio
mononuclear (figura 4). Se emitio el diagndéstico de carcinoma adenoideo quistico
intradseo primario, patrén cribiforme, de bajo grado de malignidad.

Figura 3. Vista panoramica que muestra una imagen osteolitica en el angulo
mandlbular Yy mualti- ples lesiones radlolumdas mtraoseas
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Figura 4. Carcinoma adenoideo quistico mtraoseo primario, patron cribiforme,
de bajo grado de malignidad

Se decidio realizar otros examenes complementarios en la busqueda de posibles
lesiones metastésicas a distancia y se le realiz6 una radiografia de torax, vista
anteroposterior, en la que se constataron varias lesiones metastasicas en ambos
campos pulmonares (figura 5).

F

Figura 5. Radiografia de térax, vista anteroposterior,
que mostré mdaltiples lesiones metastasicas pulmonares
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Se discutidé y se present6 el caso en la Consulta multidisciplinaria de Oncologia de
cabeza y cuello, en la que se estadi6 como un T4a NO M1 de glandulas salivales
menores etapa IVC y se determin0 como tratamiento terapia sistémica
multimodal con radioterapia y quimioterapia concurrente con taxanos (docetaxel).
Actualmente la paciente presenta una respuesta de un 80% de la lesion primaria
y la persistencia de las metastasis pulmonares sin progresion.

COMENTARIO FINAL

Los tumores malignos de glandulas salivales con localizacion intradsea son
extremadamente raros y solo a través de un minucioso examen clinico e
histopatoldgico se puede llegar a este diagndstico. Algunos autores consideran
que surgen de una metaplasia del tejido ontogénico, aunque la teoria mas
acertada plantea el atrapamiento durante el proceso embrionario de tejido
glandular dentro de las estructuras 6seas.®

Vinuth? y colaboradores coinciden en afirmar que el curso de esta neoplasia es
lento y provoca la destruccion intradsea a largo plazo; sin embargo, se conserva
la integridad Osea de las corticales, lo que lentamente provoca su expansion y no
rompe el periostio, algo que ofrece un mejor prondéstico. Radiograficamente se
muestra como una lesion de bordes mal definidos, osteolitica, infiltrativa y
destructora; hallazgos muy similares a los encontrados en esta paciente.

Las metastasis pulmonares multiples asociadas a tumores de la cavidad oral se
evidencian como imagenes radiopacas diseminadas en los campos pulmonares,
tal como se muestra en el estudio radiografico de la paciente.’

La intervencion quirdrgica es el tratamiento indicado en los tumores mandibulares
y en los tumores malignos de glandulas salivales, con escision en bloque con
margen oncolégico de la lesidon, aunque la predileccion de este tumor por la
infiltracion perineural, que es informada en mas del 76% de todas las formas de
esta neoplasia, dificulta sobremanera el control de la enfermedad,** seguido del
tratamiento con radioterapia, que proporciona efectivos resultados en el control
local y regional de este padecimiento.

Cuando se contraindica el tratamiento estandar el tratamiento sistémico
multimodal radioterapia, conjuntamente con poliquimioterapia, es el de elecciéon
en estos casos.?”°

Su prondéstico de supervivencia disminuye entre los cinco y los 20 afios, por lo
que se recomienda un seguimiento exhaustivo. A los cinco afios el 45-80% de los
pacientes viven y a los 10 afios entre el 22 y el 44%. La invasion perineural se
asocia a mayor tasa de recidiva y de metastasis a distancia. La recurrencia local
ocurre en aproximadamente el 32% de los casos y el riesgo de metéastasis a
distancia es de 40%, incluso afios después del tratamiento.’

Todas las acciones mencionadas deben ser llevadas a cabo por un equipo
multidisciplinario, de forma rapida y coordinada, en pro del pronéstico del
paciente.
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