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RESUMEN

El carcinoma adenoideo quistico (ACC) es un tumor epitelial maligno de crecimiento lento que surge de las glandulas salivales
menores que se localizan principalmente en el paladar y el tracto nasosinusal. E1 ACC representa aproximadamente del 3% al
6% de todas las neoplasias salivales, y de éstos, sélo el 10% se originan en las glandulas salivales menores. Afecta a hombres y
mujeres por igual con una incidencia maxima entre los 40 y los 60 afios. Es un tumor de crecimiento lento pero su curso clinico
es implacable y progresivo. El tratamiento recomendado es la extirpacién quirirgica seguida de radioterapia aunque en casos
seleccionados esta ultima se podtia evitar (tumores pequefios con extirpacién completa). Las tasas de recidiva son elevadas para
cualquier tipo de tumor, alcanzando la forma sélida tasas cercanas al 100%. Las tasas de supervivencia a 5 afios son
alentadoramente altas pero las tasas de supervivencia de 10 a 20 afios son terriblemente bajas. Se presenta el caso de una paciente
femenina de 57 afios que acude a la consulta externa del Servicio de Otorrinolaringologfa del Hospital Central Universitario Dr.
Antonio Marfa Pineda por presentar aumento de volumen no doloroso en hemipaladar blando izquierdo de aproximadamente
9 meses de evolucién a quien se le realiza exéresis de lesion y biopsia, cuyo reporte histolégico es compatible con Carcinoma
Adenoideo Quistico (forma sélida), actualmente en su segundo afio control sin recidiva de la enfermedad.
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CYSTIC ADENOID CARCINOMA OF THE SOFT PALATE
INFREQUENT MALIGNANT NEOPLASM OF THE SALIVARY GLANDS

ABSTRACT

Adenoid cystic carcinoma (ACC) is a slow-growing malignant epithelial tumor that atises from the minor salivary glands, which
are mainly located in the palate and the sinonasal tract. Adenoid cystic carcinoma tepresents approximately 3% to 6% of all
salivary neoplasms and of these, only 10% originate in the minor salivary glands. It affects men and women equally, with a
maximum incidence between 40 to 60 years of age. It is a slow growing tumor but its clinical course is relentless and progtessive.
The recommended treatment is surgical removal followed by radiation therapy, even though in selected cases the latter could be
avoided (small tumors with complete removal). Recurrence rates are high for any type of tumor, with the solid form reaching
rates close to 100%. The 5-year survival rates are optimistically high, but the 10 to 20-year survival rates are shockingly low. We
present the case of a 57-year-old female patient who attended the Otolaryngology outpatient clinic at the Hospital Central
Universitario Dr. Antonio Maria Pineda and showed a painless increase in volume of her left soft hemipalate of approximately
9 months of evolution. The patient underwent excision of the lesion and biopsy, which histological report is compatible with
Adenoid Cystic Carcinoma (solid form). She is currently on her second year without disease recurrence.
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INTRODUCCION

El carcinoma adenoideo quistico (ACC) es un
tumor maligno indolente de crecimiento lento
que se presenta frecuentemente en paladar duro
asociado con glandulas salivales menores. Los
ACC surgen de las glandulas salivales menores
que se localizan principalmente en el paladar y el
tracto nasosinusal, aunque también pueden
ocurrir en las
submandibulares®.

glandulas  parétidas o

Los tumores de cabeza y cuello se pueden
considerar un tipo de tumor infrecuente ya que
representan un 5% de todos los tumores®. Los
tumores de glandulas salivales constituyen
aproximadamente el 3% de los tumores de
cabeza y cuello y menos del 1% de todos los
tumores en general. Los tumores malignos son
raros, constituyendo éstos el 5% de los canceres
de cabeza y cuello y menos del 0,5% de los
canceres en general. El 80% de los tumores son
de localizacion parotidea, 10% se ubican en la
glandula submandibular, 10% en las glandulas
salivales menotres o accesotias y menos del 1%
en la glandula sublingual. En general, cuanto
mas pequefia es la glandula, més probable que el
tumor sea maligno, as{ el 20% de las neoplasias
50% de las
submandibulares y 60% de las localizadas en

parotideas son malignas,

glandulas salivales menores®.

El carcinoma adenoideo quistico fue descrito
inicialmente como "cilindroma" en 1856 por
contenia

Billroth ya que compartimentos

"cilindros" en su

amorfos largos denominados
vista histolégica. Posteriormente, el término
“carcinoma adenoideo quistico” reemplazé al
término cilindroma para definir este tumor®. El
CAA, representa aproximadamente del 3 al 6%
de todas las neoplasias salivales® vy
aproximadamente el 1% de todas las neoplasias
malignas de la cabeza y el cuello®. Es el segundo
tumor maligno mas frecuente de la parétida y el

tumor maligno mas frecuente de la glandula
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submandibular y de las glandulas salivales
menores. Afecta a hombres y mujeres por igual,
con una incidencia maxima entre los 40 y los 60
afios®. Ia incidencia de estos dltimos ha
aumentado en los ultimos afios a expensas de la
infeccién por el virus del papiloma humano

(VPH)5,

El ACC puede incluir la nasofaringe, glandulas

lagrimales,  tracto  respiratorio  superiof,
pulmones, glandulas mamarias, piel y tracto
genital, también se han reportado casos de

invasién intracraneal®,

El ACC a menudo se manifiesta como un tumor
pequefio y de crecimiento lento. El dolor puede
ser un sintoma primordial de la enfermedad,
debido a la propensién del tumor a la invasién
perineural. En la mayorfa de los casos se
diagnostica en una etapa avanzada. Crece a un
ritmo mids lento, en comparacién con otros
carcinomas, y tiene una baja prevalencia de
diseminacién a los ganglios linfaticos locales y
regionales. Sin embargo, las recidivas locales, a
distancia y también la diseminacion hematégena
son relativamente comunes®. Las metastasis a
distancia son frecuentes y generalmente se
presentan a los 10 afios del diagnédstico, afectan
pulmon, hueso e higado. La supervivencia a los
10 aflos es menor del 50%®. El tratamiento
recomendado es la extirpacién quirdrgica
seguida de radioterapia, aunque en casos
seleccionados esta ultima se podtia evitar
(tumores pequefios con extirpaciéon completa).
Las tasas de recidiva son elevadas, para cualquier
tipo de tumor, alcanzando la forma sdlida tasas
cercanas al 100%.

El objetivo de este trabajo es presentar el caso
de una paciente femenina de 57 afios que acude
externa del Servicio de
Hospital ~ Central

Universitario Dr. Antonio Marfa Pineda por

a la consulta

Otorrinolaringologia  del

presentar aumento de volumen no doloroso en

hemipaladar blando izquierdo de
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aproximadamente 9 meses de evolucién a quien
se le realizo exéresis de lesion y biopsia, cuyo
reporte  histolégico es compatible con
Carcinoma Adenoideo Quistico (forma solida),
actualmente en su segundo afio control sin

recidiva de la enfermedad.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 57 afios con
enfermedad actual de 9 meses de evolucién
caracterizada por presentar aumento de
volumen no doloroso en hemipaladar izquierdo
sin concomitantes. Al examen fisico se evidencia
lesion de aproximadamente 2,5 cm de didmetro
en hemipaladar blando izquierdo, duro, no
doloroso sin lesiones en la mucosa que lo

recubre; cuello sin adenopatias (figura 1).

Figura 1

Tumor de paladar blando

Se realiz6 tomograffa de cara y cuello sin signos
de extension de la enfermedad (figura 2). Fue
llevada a mesa operatoria donde se realiza
exéresis total del tumor primario con biopsia
intraoperatoria  que

reporta  neoplasia

probablemente  maligha con  margenes
quirdrgicos libres (figura 3). La biopsia definitiva
report6 Carcinoma Adenoideo Quistico. Se
solicitan estudios de extension y se discute caso
con Oncologia Médica, decidiendo el
seguimiento del paciente (T2NOMO: Estadio II)

por ambas consultas sin terapia adyuvante.
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Figura 2 Figura 3

Corte sagial de tomogratia

Actualmente paciente en su segundo afio

por

Otorrinolaringologia,

externa de
Médica
encontrandose libre de enfermedad (figura 4).

control consulta

y  Oncologia

Figura 4

Post operatorio

DISCUSION

El carcinoma adenoideo quistico (ACC) es un
tumor epitelial maligno de las glandulas salivales
que comunmente afecta a las glandulas salivales
menores y el paladar es el sitio mas recurrente®©.
Es una neoplasia agresiva caracterizada por una
invasion neural temprana y una alta incidencia
de recurrencia multiple y distante metdstasis, que
de la

pueden desarrollarse afios después

reseccion inicial®.

Los signos y sintomas de la ACC dependen en
gran medida del sitio de origen del tumor. Las
lesiones tempranas de las glandulas salivales se
presentan como masas indoloras de la boca o la
cara que suelen mostrar un crecimiento lento.
Los tumores avanzados pueden presentarse con
dolot y/o parilisis netviosa ya que esta neoplasia
tiene una propensiéon a invadir los nervios
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periféricos  como

hallazgo
caracteristico®. Se cree que el ACC de las

histolégico

glandulas salivales menores tiene un peor
pronéstico en comparaciéon con los de las

glandulas salivales mayores®.

El comportamiento clinico del ACC es una
contradiccién; aunque el crecimiento del tumor
es lento, su curso clinico es implacable y
progresivo. De igual forma, la intervencion suele
ser factible, pero las recurrencias locales
multiples no son raras. Ademds, la diseminacién
metastasica a los ganglios linfaticos regionales es
poco comun, pero la diseminacién a distancia a
los pulmones y los huesos es frecuente. Por
ultimo, las tasas de supervivencia a 5 afios son
altas,
supervivencia de 10 a 20 afios son terriblemente
bajas®.  Es que,
aproximadamente un 25% de los pacientes con

optimistamente pero las tasas de

importante  saber
un carcinoma de paladar blando tendra un
segundo tumor primario y la localizacién mas
habitual es el suelo de la boca®.

El tratamiento de los tumores de paladar blando
es controvertido. El avance en las nuevas
técnicas quirdrgicas mediante abordaje transoral
ha permitido que se aumente el numero de
tumores del paladar tratados quirdrgicamente®.
La cirugfa seguida de radioterapia parece ser el

mejor tratamiento(®.

CONCLUSION

En la cavidad oral, los carcinomas adenoideos
quisticos son extremadamente raros y en las
glandulas salivales menores éstos deben recibir
un tratamiento agresivo para lograr margenes
quirdrgicos negativos e inhibir la recurrencia®.
El tratamiento es un desafio porque este tumor
tiende a reaparecer con metastasis a distancia y
mal prondstico®, de ahi la importancia de
realizar un diagndstico temprano y tratamiento
estandarizado para impedir el avance de la
enfermedad.
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