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INTRODUCCION

A partir de que en el siglo XVII Little describe las giandulas salivales, han sido
muchos los autores interesados en su estudio {Albrecht y Artz, Livolsi y Perzin, Mignona,
Thoma, Kaltschne), sobre todo el de la patologia de las neoplasias, por ser relativamente
frecuente, ya que constituye del 1.5 a 3 de cada 100.000 habitantes.'®

A io largo de todos estos aiios se han ido atando eslabones y esclareciendo la
etiologia, pronéstico, evolucién y tratamiento de practicamente toda las neoplasias de las
glandulas salivales. Sin embargo, se han quedado lagunas, siendo quiza la mas atrayente la
del carcinoma adenoideo quistico.'®

Robin {1856) ic denomino “tumor heteroadénico®, pero fue Billroth (1859) e! primero
en describir esta neoplasia, denominandolo cilindroma ya que fas células epiteliales estaban
dispuestas alrededor de un material homogéneo cilindrico. Continuaba afirmando que esta
neoplasia podia recidivar tras su exéresis e incluso producir metastasis. '®

Krompecher (1908) le designéd el término de “basalioma”, y posteriormente estuvo
clasificado como adenoma pleomorfo (Willis, Foote, Fraze!, Scifest...). En 1947 Ewing lo
incluyd dentro de 105 agenocarcinomas. Pero fueion anos mas tarde (1554) cuando ios
mismos Foote y Frazell le dieron el nombre definitivo de carcinoma adenoideo guistico. Hoy
todos los autores lo reconocen con este nombre y lo incluyen entre las neoplasias malignas

de glandulas salivales.™



CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO.

CLASIFICACION DE LA O.M.S. DE 1991

La segunda edicion de [a Organizacién Mundial de la Salud sobre la clasificacion
histolégica de las neoplasias de las glandulas salivales mas extensa y detallada que ia
edicion publicada hace 20 afos. La nueva edicion estd basada en datos relacionados a
nuevas descripciones de entidades neoplasicas y al comportamiento y pronéstico de las
neoplasias clasificadas anteriormente. La distinta morfologia presente en adenomas
monomorficos justifica fa separacion con el proposito de identificarlos. Ei término tumor se ha
reemplazado por carcinoma en ias siguientes entidades: carcinoma de células acinares y
carcinoma mucoepidermoide.”’

Tipos histologicos de las neoplasias de las glandulas salivales.
1.ADENOMAS '
1.1.Adenoma pleomorfo.
1.2.Mioepitetioma.
1.3.Adenoma de células basales.
1.4.Neoplasia de Warthin (Adenolinfoma)
1.5.0Oncocitoma.
1.6.Adenoma canalicular.
1.7.Adenoma sebéceo.

a)linfadenoma sebaceo.
1.8.Papilomas ductales.

a)Papiloma ductal simple.

h)Papitoma ductal invertido.

¢)Sialoadenoma papilifero.
1.9.Cistadenoma.

a)Papilar.

b)Mucinoso.

2.CARCINOMAS.

2_1_Carcinoma de células acinares.
2.2 Carcinoma mucoepidermoide.
a)Bajo grado/bien diferenciado.
b)Alto grado/ pobremente diferenciado.
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2.3.Carcinoma adenoideo quistico.
a)Glandulartubular,
b)Sélido.
2.4.Carcinoma mioepitelial-epitelial.
2.5.Carcinoma de conducto salival.
2.6.Adenocarcinoma de células basales.
2.7.Carcinoma sebaceo.
2.8_Carcinoma oncocitico.
2.9.Cistadenocarcinoma papilar.
2.10.Adenocarcinorna mucinoso.
2.11.Adenocarcinoma, NOS.
2 12.Carcinoma de células escamosas.
2.13.Carcinoma en adenoma pleomorfo.
ayCar¢inoma no invasivo.
b)Carcinoma invasivo.
c)Carcinosarcoma.
d)Adenoma pieomorfo metastatizante.
2.14.Carcinoma mioepitelial.
{mioepitefioma maligno)
2.15.Carcinoma indiferenciado.
a)Carcinoma de células pequefas.
pPyCarcinoma indiferenciado con estroma linfoide.
2.16. Otros carcinomas,

3.NEOPLASIAS NO EPITELIALES.
3.1.Angiomas.

3.2.Lipomas.

3.3.Neoplasias neurales,

3.4.0tros neoplasias mesenguimatosas benignas.
3.5.5arcomas.

4 LINFOMAS MALIGNOS.

4.1.Linfoma extranodular del parénquima de ia glandula salival.
4.2.Linfoma de los nédulos linfaticos de la glandula salival.
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5.NEOPLASIAS SECUNDARIAS.

6.NEOPLASIAS NO CLASIFICADAS.

7.LESIONES PSEUDONEOPLASICAS.
7.1.Sialoadenosis.
7.2.0ncocitosis.
7.3.Sialometaplasia necrotizante (infartacién de la glandula salival).
7.4 Lesion linfoepitelial.
7.5.Quistes de las glandulas salivales.

a)Mucocele de las giandulas salivales menores.

b)Quistes de fos conductos salivales.

c)Quistes linfoepiteliales.

d)Enfermedad disgenética (poliquistica).
7.6.Sialoadenitis esclerosante crénica de la glandula submandibular (neoplasia de Kuttner).
7.7.Hiperplasia linfoide quistica en SIDA."
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DEFINICION

El carcinoma adenoideo quistico (ACC) es una neoplasia maligna rara que afecta a
ias glandulas salivales mayores y menores, glandulas lagrimales, glandulas productoras de
cerumen y ocasionalmente en glandulas excretoras del tracto genital femenino.™

Este tipo de carcinoma es una de las neoplasias mas engafiosas y frustrantes de
todas los que se presentan en la region de cabeza y cuello.™
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EPIDEMIOLOGIA

Se cree que este carcinoma deriva de las células de reserva de los conductos

intercalados o del compiejo tubular terminal que se diferencia hacia la linea celular de los
conductos intercalados.*

La incidencia del carcinoma adenoidec quistico es muy variable de acuerdo a las
series reportadas. En 1961, Chaudhry reportd que el carcinoma adenoideo quistico era el
tipo histolégico mas comdn entre 520 necplasias malignas de giandulas salivales estudiadas
y que representaba el 41.3%. Eneroth encontré 119 casos entre 528 neoplasias malignas de
glandulas salivales ( representando el 22.5%). Regezi y Sciubba recopilaron datos de 9
series reportadas, incluyendo el reporte de Chaudhry antes citado. De 1a serie totat de 3,150
neoplasias malignas de las glandulas salivales 723 (22.9%) eran clasificados
histologicamente como carcinomas adenoideos quisticos. Waldron encontré 40 carcinomas
adenoideos quisticos entre 476 neoplasias de glandulas salivales menores (9.4%).

Considerando solo neoplasias malignas (181) el carcinoma adenoideo quistico constituye el
22.1%.°

NEOPLASIAS MALIGNAS DE LAS GLANDULAS SALIVALES.

NEOPLASIA Pardtida

1 dtida. Submavilar,  Sublingual. Glénduidae accesoriag. Tofal,
Carcinoma mucoepidermoide. 5e3 3 8 253 o927
Carcinoma adenoideo quistico. 180 148 7 388 723
Carcinoma de células acinicas. 20 8 8 P 282
Tumor mixto maligno. 57 54 - 65 377
Adenocarcinoma. 318 3 - 243 614
Carcinoma de células escamosas. 83 23 1 5 112
Oftros. 60 17 - 38 115
Total. ) 1732 3786 24 1018 3160

Tabla 1.- Frecuencia con gue ha aparecido el carcinoma adenoidec
quistico en una revisién de nueve series reportadas; realizada por

Regezi y Sciubba.!!

Alrededor de 50 a 70% de los casos de carcinoma adenoideo quistico se localizan
en las glandulas accesorias, entre las que se incluyen las glandulas del seno nasal; de las
glandulas salivales principales la que mas se afecta es la parétida,'*
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Este trastorno afecta con mayor frecuencia individuos entre los 50 y 70 afios de
edad y no presenta predileccion por ningdn sexo, aunque se observa un ligero predominio en

mujeres cuando se observa en la gidndula submaxilar. ™
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CARACTERISTICAS CLINICAS

En las glandulas principales se manifiesta como una masa unilobular, de
consistencia fimne a la palpacion que puede relacionarse con dolor o sensibilidad a la
presién.’

En general, se caracteriza por crecimiento lento, por lo que evoluciona varios anos
antes de que los pacientes soliciten tratamiento.™

El dolor del nervio facial o pardlisis puede ser en ocasiones el sintoma inicial, en
especial en lesiones en una etapa tardia. '

La invasion 6sea ocurre con gran frecuencia y en la fase inicial no hay alteraciones
radiograficas, ya que se produce infiltracion por los espacios medulares. Las metastasis
pulmonares son mas frecuentes que ias ganglionares regionales. La neoplasia tiende a
invadir los espacios perineurales y extenderse mas alla de su localizacién clinica.

Una caracteristica de esta neoplasia cuando se presenta intrabucalmente, en
particular cuando se ubica en el paladar, es la ulcera de la mucosa que lo cubre. Esto es (Hil

. g . . . 44
ra distinguir dicha neoplasia del adenoma pleomorfo,

P TIV

na
Prine ia menarar e sy ANSE B

Fig. 1.- Casec clinicec representativo de carcinoma adenocideo quistico
(HCM siglo XXT)
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Fig. 2.- Carcinoma adenoidec quistico presente en paladar.™

Fig. 3.~ Carcinoma adeoideo guistico en paladar.'’
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HISTOPATOLOGIA

»

E! hallazgo tipico que se acepta es la manifestacién de un patrén histopatoldgico

cribiforme o cilindromatoso, trabeculotubular, sélido basaloide o una combinacion de éstos.'

PATRON CRIBIFORME O CILINDROMATOSO

El patron cribiforme es clasico. Las islas de neoplasia contienen miitiples espacios
microquisticos que dividen el I6bulo en mumerosos cilindros que semejan la apariencia de
queso suizo o panal de abeja. Los cilindros contienen secreciones basofilas y eosindfilas que
reaccionan positivamente con la tincidn de mucina. No se polarizan bien las células
orientadas alrededor de tos microquistes dentro del conducto.®

. 2y d
e
pen e
Fig. 5.~ Carcinoma adenoideoc quistico. Patrén cribiforme con
15

apariencia de guesc suizo.

10
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PATRON TRABECULOTUBULAR

Un patrén tubular puede dominar la neoplasia, mostrando solo unos pequeiios focos
de elemenios cribiformes. Los elementos de jos conductos prevalecen y generaimente se
encuenfran alineados en una a tres capas de células basales. Estas formaciones
tubuioductaies se identifican en ambas series horizontales y longitudinales con un estroma
intermedio hialinizado."

? .
e I

o~ N Y bR 2 ] 2 hy

s

Fig. 6.- Carcinoma adencidec quistico. Patrén tubular.’

Fig. 7.- Carcinoma adenoideo quistico con patrén cribiforme a la

izquierda y tubular a la derecha.’
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Fig. 8.- Carcinoma adenoideo quistico con patrén tubular en un

estroma hilinizado.®

PATRON SOLIDO BASALOIDE

El modelo basaloide consiste en nidos sélidos de células basales. Los ndcleos sin
embargo, muestran evidencia de atipia incluso hipercromatismo, pleomorfismo y un aumento
en la actividad mitdtica. La mayoria de los carcinomas adenoideos quisticos sélidos
basaloides contienen focos del patrén cribiforme y trabéculotubular.

Fig. 9.- Carcinoma adenocideo quisticc. Patrén sélido con

crecimiento intradéseo.’

12
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Fig. 10.- Carcinoma adenoideo quistice. Patrén sélido parecido

a los espacios glandulares con extensién intravascular.’

Comiin a todas ias formas de carcinoma adenoideo quistico es la tendencia a
presentar invasion perineural. Las ldminas tubulares de células neopiasicas envuelven a las
células nerviosas ademas de invadir a los vasos linfaticos perineurales. Este neurotropismo
es caracteristico pero no patognomonico. Se considera una alta recurrencia local después de
ja cirugia debido a que las células neoplasicas pueden extenderse a lo large de los troncos
nerviosos a una distancia considerable de la neoplasia principatl.15
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Fig. 1ll.- Carcinoma adenoideo quistico. Es evidente la afinidad de

las células neoplasicas por la invasién perineural.’’
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Fig. 12.- Carcinoma adenocideo
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL HISTOPATOLOGICO

Adenocarcinoma polimorfo de bajo grado

Este tipo de adenocarcinoma se caracteriza por la ausencia de capsula y una
morfologia !obullar generalizada. En la mayor parte de las zonas se constituye de una
poblacion homogénea de células que presentan nucleos grandes, asi como una cantidad
minima de citoplasma. Estas células se ordenan en ldbulos o bien en nidos sélidos. Los
I16bulos se revisten de una capa Unica de células que también son tipicas de esta neoplasia.
Los patrones microscépicos son: (1) lobular, generaimente con un empalizado periférico de
columnas de células, (2) papilar o quistico papilar, (3) areas cribiformes, y (4) trabecular,
semejante a la estructura de los conductos, ocasionalmente con calcificacion intratubular.”

Fig. 13.- Adenocarcinoma polimorfo de bajo grado. Nidos glandulares

palidos semejantes a la estructura de los conductos.’

Fig. 14.- Adenocarcinoma polimorfo de bajo grado. Areas cribiformes

con estroma hialinizado.’

15
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Fig. 15.- Adenocarcinoma polimorfo de bajo grade. Formacienes

quistico papilares.’
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Fig. 17.- Adenocarcinoma polimorfo de bajo grade. Invasién del

tejide glandular circundante.’
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Fig. 18.- Adenocarcinoma polimorfo de bajo grade. Formacién de

espirales concéntricas.’

A las estructuras cribiformes se les encuentra gran parecido con las que se
presentan en et carcinoma adencideo quistico. Las células neoplasicas, a menudo en forma
de uso, también se ordenan en trabeculas y listones estrechos. El patrén perineural de
crecimiento es similar al que se observa en el carcinoma adenoideo quistico. En éste dltimo,
casi siempre se afecta un tronco de un neivio grande; el adenocarcinoma polimorfo de bajo
grado parece afectar de modo principal pares de nervios pequefos. Los componentes
epitelial y mioepitelial de esta lesion estan dispersos en el estroma que puede estar

Eal

hialinizado. No se observan necrosis ni figuras mitéticas.

Para diferenciar el adenocarcinoma polimorfo de bajo grado del carcinoma
adenoideo quistico, se utiliza el anticuerpo de proteina S100, aunque la proteina S100 es
detectada en ambos, la inmunotincién es generaimente mas difusa y fuerte en el
adenocarcinoma polimorfo de bajo grado que en el carcinoma adenoideo quistico.>

17
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TRATAMIENTO

Sin importar ef sitio de la lesion primarna, el tratamiento de efeccién es quirirgico.
Cuando incluye la glandula par6tida se recomienda la reseccién amplia a manera de
parotidectomia superficial y lobectomia profunda. Con respecto a esto, hay discusion sobre
si debe ¢ no respetarse el nervio facial, pero la mayor parte de los investigadores
recomienda su reseccion solo si Ja neoplasia circundante invade el nervio.™

Dentro de la boca, el tratamiento de eleccion es la excision que incluye reseccién del
hueso subyacente. Con frecuencia se practica un acto quirtrgico radical para obtener bordes
quirrgicos libres de neoplasia.™

La radioterapia posquirirgica ofrece resultados aleptadores y tiene una funcién
importante en el tratamiento de la recurrencia de 1a lesion. En la actualidad, se considera que
la quimioterapia es ineficaz en el tratamiento a largo plazo de las recuirencias; sin embargo,

muchos agentes quimioterapicos muestran resultados alentadores en la cura de la
enfermedad metastasica.'

PRONOSTICO.

El pronéstico debe juzgarse en téminos de sobrevida a 15 a 20 afios y ne a cinco,
ya que, aunque la sobrevida a cinco afnos es de 70% a los 15 es de sdlo 10%. Los factores
que influyen de manera negativa al pronostico incluyen la presencia de neoplasia en la linea
de excisidn quirdrgica, tamafio de neoplasia mayor de 4 cm y la presencia de mas de 30%
de un patrén sélido dentro del neoplasia.™

18
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TRATAMIENTO

Sin importar el sitio de 1a lesion primaria, el tratamiento de eleccién es quirirgico.
Cuande incluye ia glandula parftida se recomienda la resecciébn amplia a manera de
parotidectomia superficial y lobectomia profunda. Con respecto a esto, hay discusion scbre
si debe 0 no respetarse el nervio facial, pero !a mayor parte de los investigadores
recomienda su resecci6n sélo si la neoplasia circundante invade el nefvio."

Dentro de !a boca, el tratamiento de eleccion es la excision que incluye reseccién del
hueso subyacente. Con frecuencia se practica un acto quirtrgico radical para obtener bordes
quirtrgicos libres de neoplasia.**

La radioterapia posquirirgica ofrece resultados alentadores y tiene una funcion
importante en el tratamiento de la recurrencia de la lesion. En la actualidad, se considera que
I2 quimioterapia es ineficaz en el tratamiento a largo plazo de las recurrencias; sin embargo,
muchos agentes quimioterapicos muestran resultados alentadores en la cura de la
enfermedad metastésica, '

PRONOSTICO.

El prondstico debe juzgarse en témminos de sobrevida a 15 a 20 afos y no a cincoe,
ya que, aungue la sobrevida a cinco aihos es de 70% a los 15 es de solo 10%. Las factores
que influyen de manera negativa al prondstico incluyen la presencia de neoplasia en la linea
de excision quinirgica, tamano de neoplasia mayor de 4 cm y la presencia de mas de 30%
de un patron sélido dentro del neoplasia.'
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Ei carcinoma adenoideo quistico puede ser clinicamente idéntico a otras neoplasias
malignas o benignas de gliandulas salivales, sarcomas o carcinoma antral con invasion
palatina.®

Adenoma pleomorfo

Se presenta a cualquier edad, con mayor proporcion en hombres que en mujeres y
prevalecen en la cuarta a sexta década de vida. Por lo general, son mdviles, excepto cuando
se presentan en el paladar duro, de consistencia firne, asintornatica y en la mayor parte de
los casos no producen diceras. Intrabucalmente e sitio mas frecuente es €l paladar duro, en
segundo lugar el labio superior y la mucosa bucal. ™

Adenocarcionoma polimorfo de bajo grado

Esta neoplasia afecta individuos entre 50 y 80 afos y no tiene diferencias en la
distribucion por sexos. Las lesiones se localizan con mayor frecuencia en las glandulas
salivales accesorias, en especial las del paladar.™ .

Los adenocarcinomas de este tipo casi siempre se presentan como
aumentos de volumen firmes, no ulcerados, nodulares asintomaticos, ™

Carcinoma mucoepidermoide
Las manifestaciones clinicas dependen del grado de malignidad de la neoplasia; los
de bajo grado pueden manifestarse de forma similar al adenoma pleomorfo con un periodo
largo de crecimiento asintornatico. Cuando se localizan en el paladar puede diagnosticarse
desde el punto de vista clinico como fquiste periapical o absceso periodontal. Por otro lado,
las neoplasias con alto grado de malignidad crecen con rapidez y, por lo regular, se
acompaiian de dolor y ulcera de la mucosa.*

Carcinoma del seno maxilar

Es una neoplasia que se presenta en pacientes mayores de 40 anos. Afecta en
mayor proporcion a los varones y los antecedentes clinicos de estos sujetos suelen incluir
sintomas de sinusitis. A medida que la neoplasia progresa se produce dolor sordo local, que
después se intensifica. Con frecuencia se observan signos y sintomas especificos de las
estructuras bucales, en especial cuando la neoplasia se origina en el piso del seno maxilar.
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La odontalgia, que comresponde de hecho a la afeccion neoplasica del nervio alveolar
superior, es un sinloma frecuente de pacientes con neoplasia del seno maxilar. Ctros
signos clinicos de invasion alveolar incluyen mal oclusién adquirida en forma reciente,
desplazamiento dental y movilidad vertical de los dientes. En ocasiones el cancer del seno
maxilar, puede presentarse como UGlceras del paladar, que corresponden a invasion del
hueso y de los tejidos blandos def paladar.**

Ofras neoplasias malignas -como el finfoma, fibrosarcoma, condrosarcoma,
osteosarcoma, angiosarcoma, carcinoma mucoepidermoide, melanoma- son encontradas
ocasionalmente."

CLASIFICACION CLINICA DEL CANCER ANTRAL.
COMITE UNIDO CONTRA EL CANCER.

T

Neoplasia confinada a Ia mucosa antral de infraestructura 0 supraestructura sin
erosion Osea.

T2

Neoplasia confinada a !a mucosa de infraestructura con destruccion dsea.

T3

Neoplasia invadiendo la mucosa de supraestructura con invasion 6sea y/o invasién
del piso y la pared medial de la orbita.

T4

Neoplasia invadiendo la mucosa de supraestructura con invasion dsea, invasion del
contenido de la 6rbita o invasion posterior.”
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La odontalgia, que corresponde de hecho a la afeccion neoplasica del nervio alveolar
superior, es un sintoma frecuente de pacientes con neoplasia del seno maxilar. Otros
signos clinicos de invasion alveolar incluyen mat oclusién adquirida en forma reciente,
desplazamiento dental y movilidad vertical de los dientes. En ocasiones el cancer del seno
maxilar, puede presentarse como ulceras del paladar, que corresponden a invasién del
hueso y de los tejidos blandos del paladar.™

Cfras neoplasias malignas -como el linfoma, fibrosarcoma, condrosarcoma,
osteosarcoma, angiosarcoma, carcinoma mucoepidermoide, melanoma- son encontradas
ocasionalmente.™

CLASIFICACION CLINICA DEL CANCER ANTRAL.
COMITE UNIDO CONTRA EL CANCER.

Tt

Neoplasia confinada a la mucosa antral de infraestructura o supraestructura sin
erosion dsea.

T2

Neoplasia confinada a la mucosa de infraestructura con destruccidn 6sea.

T3

Neoplasia invadiendo la mucosa de supraestructura con invasion 6sea y/o invasion
del piso y la pared medial de 1a érbita.

T4

Neoplasia invadiendo la mucosa de supraestructura con invasion 6sea, invasion del
contenido de 1a érbita o invasion posterior.”
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CLASIFICACION DE NEOPLASIAS DE LAS GLANDULAS SALIVALES
TNM

La Clasificacion solo es aplicable a los carcinomas de las gldndulas salivales mayores:
parétida, submandibuiar y sublingual. Las neoplasias que se originan en las glandulas
salivales menores no se incluyen en esta clasificacion. h
Los siguientes son los procedimientos para ia valoracion de las categorias TNM.

Categorias T: exarnen fisico € ithagenolbgico.

Categorias N: examen fisico e imagenolégico.
Categorias M: examen fisico e imagenoldgico.

Nodos linfaticos regionales.
Los nodos linfaticos regionales son {os nodos cervicales.

TNM Clasificacion clinica.
T- Neoplasia primaria.

TX Neoplasia primaria que no puede ser evaluada.

T0 Sin evidencia de neoplasia primaria.

T1 Neoplasia de 2 cm o menos en su didmetro mayor.

T2 Neoplasia mayor de 2 cm pero menor de 4 ¢cm en su didmetro mayor.
T3 Neoplasia mayor a 4 cm pero menor 8 6 cm en su diametro mayor,
T4 Neoplasia mayor de 6 cm de diametro mayor.

Nota: Todas las categorias se subdividen en a) sin extension local y bycon extension local.
L.a extension local esta constituida por evidencias clinicas y macroscopicas de invasion de la
piet, tejidos blandos, huesos y nervios. La evidencia microscépica solamente no constituye
extension local con el proposito de clasificarios.”

N Nodos linfaticos regionales.

NX Nodos linfaticos regionales que no pueden ser evaluados.

NO Nodos linfaticos regionales sin metastasis.

N1 Metastasis en un nodo linfatico del mismo lado de la neoplasia de 3 cm de diametro
mayor.

N2 Metastasis en un nodo linfatico del mismo lado de la neoplasia, mayor de 3 cm en su
diametro mayor pero menor a 6 cm, o en mittiples nodos linfaticos del mismo lado de la
neoplasia, ninguno mayor a 6 cm de dimensién, o en nodos finfaticos bilaterales o
contralaterales ninguno mayor a 6 cm de dimension.

N2a Metastasis en un nodo linfatico, del mismo lado de la neoplasia mayor de 3 cm de
didmetro pero menor a 6 cm.
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N2b Metastasis en miltiples nodos linfaticos del mismo lado de la neoplasia, ninguno mayor
abom.

N2¢ Metastasis en nodos linfaticos bilaterales o contralaterales, ninguno mayor a 6 cm de
giametro mayor.
N3 Metastasis en nodos linfaticos mayores a 6 cm de diametro mayor.

M Metastasis a distancia.

MX Metastasis a distancia que no puede ser evaluada.
MO Ausencia de metastasis a distancia.
M1 Presencia de metéastasis a distancia.
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ESTADIOS.
ESTADIO i. Tia
T2a
ESTADIO II. T1a
T2b
T3b
ESTADION. T3b
T4b
Cualquier T
Excepto T4b
ESTADIOIV. T4b
Cualquier T
Cualquier T

NO
NO

NO
NO

NO

NO
NO
NO

Cualquier N
N2, N3
Cualquier N

MO
MO

MO

MO

MO
MO

MO
MO
M1’
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CASO CLINICO

DEPARTAMENTO DE CIRUGIA MAXILOFACIAL

El paciente se presenta a consulta al Hospital de Especialidades del Centro Médico
Siglo XXI para revision y tratamiento de una lesién en ef maxilar derecho, intrabucal, se
observa un aumento de volumen en el paladar duro a la altura de premolares y molares con
una dlcera profunda en el proceso alveolar de dicha zona. El paciente refiere haber ido al
dentista hace dos meses por sentir dolor punzante y ardor en dicha area, remitiendo al
paciente al IMSS. Se ordena tomografia computarizada para observar la extension de la
tesion el dia 12 de enero de 1996.

El paciente Solano Apolinar Hermilo de JestGs de 49 afios, ocupacion obrero,
casado, nacido en Huajuapan de Ledn Oaxaca, niega haber padecido enfermedades propias
de la infancia, refiere apendicectomia hace 19 aios, no padece enfermedades sistémicas,
no tiene antecedentes traumaticos, transfusionales, ni alérgicos.

La tomografia axial computarizada muestra una lesidn que se aloja en el seno
maxilar, por lo que se decide realizar Ia extirpacion quirdirgica con incisién Ferguson Weber.

El 2 de febrero de 1996 se realiza la cirugia para el abordaje quirtirgico de la lesién,
obteniéndose fragmentos ovoides de 3x 2x1 cm, amaiillos, membranosos y hemorragicos. El
espécimen es mandado para su estudio al departamento de Anatomia Patologica.

El 7 de febrero de 1986 se obtiene el resultado de la biopsia.

Pieza quirlrgica: Neoplasia con diagnostico {ransoperatorio de carcinoma de
celulas no diferenciadas.

Diagnéstico histopatologico trasoperatorio: Carcinoma de células indiferenciadas.
Solicité: Dr. Garcia Huerta.
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Descripcion macroscopica.

Para el estudio transoperatorio se recipen fragmentos ovoides de 3 c¢m de eje
mayor quistico diagnosticados por la Dra. Gémez como carcinoma poco diferenciado. Para
su estudio definitivo se reciben miltiples fragmentos de tejido imegulares que en conjunto
miden 3x2x1 cm, amarillos, membranosos y hemorragicos. Relacion de capsulas CAP.1
congelado, CAP.2 representativo de 1 TO. Capsulas 3 y 4 Representativos del definitivo.

TC4 (1) Dra. Gomez. Dra. Hemandez. R1AP.

Diagnéstico:

Carcinoma adenoideo quistico con patrén de crecimiento mixto.

Dra. Luz Maria Gémez Jiménez.
ONCOLOGIA
17 de marzo de 1999.

Paciente de sexo masculino de 51 afnos de edad, con antecedente de carcinoma
adenoideo quistico de antro maxilar del lado derecho, el cual se maneijd de inicio con cirugia
por ese servicio, posteriormente debido a recurrencia, el paciente fue enviado a ésta unidad
en donde se somete nuevamente a cirugia y recibe radioterapia posoperatoria, que finalizo
en el mes de mayo de 1897, desde entonces a la fecha se encuentra en control y vigilancia,
encontrandose sin evidencia de actividad neoplasia, su Glitima TAC del mes de abril de 1998
fue nommal asi como su Gltima tele de térax del 11 de marzo de 1999.

El paciente solo con efectos y morbilidad tardia a tratamiento llevandose a cabo en
ésta unidad se da de alta el 17 de marzo de 1999.

NOTA DE ENVIO A UNIDAD MEDICA FAMILIAR
30 de marzo de 1999.

Se trata de paciente de 51 afios de edad, con diagndstico de carcinoma adenoideo
quistico de antro maxilar derecho.
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Paciente tranquilo, cooperador, consiente ubicado en sus tres esferas
neuroldgicas, presenta hundimiento en hemicara derecha posterior a cirugia y quimioterapia;
se observa cicatriz fibrosa en region de cirugia.

Intrabucalmente.- Orofaringe, paladar duro y blando, pisc de boca, lengua sin
alteraciones clinicas aparentes. Se observa denticion secundaria incompleta con mdltipies
focos sépticos. Tejidos blandos sin alteraciones que comentar, ligero a cimulo de tartaro
supragingival, encias edematizadas e hiperémicas, ATM sin alteraciones aparentes.

Diagnéstico: Carcinoma adenoideo quistico de antro maxilar del Jado derecho.

Prongstico: Reservado a evolucion.

Plan: Se envia a su unidad médico familiar al servicio de estomatologia para su
tratamiento dental integro.

-Se dan medidas higiénico-dietéticas y de masoterapia.

-Cita en dos meses para continuar su control.

28 de mayo de 1999.

Se trata de paciente masculino de 51 anos de edad con diagndstico de carcinoma
adenoideo quistico de antro maxilar derecho. Tratamiento. Maxilectomia parcial hace casi 3
afios por el servicio de cirugia maxilofacial y esta en control con el servicic de Oncolagia
con anterior tratamiento y radioterapia. Actualmente acude a su cita de control al servicio de
cirugia maxitofacial.

Refiere estar asintomatico con discreta salida de secrecion en regién faringea de
color amarillo con sabor amargo, en el momento de la consulta se le pide que expulse dicha
secrecion sin que en el momento se aprecie.

Paciente consiente, tranquito con discreta palidez de tegumentos, con cicatriz en el
labio superior asi como hundimiento en la region dei maxilar del lado derecho, en ojos se
observa hiperemia conjuntival que estd siendo valorada por el servicio de oncooftalmo, con
antecedente de disminucion de agudeza visual.
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intfrabucalmente se observa denticion secundaria incompleta con discreta
hiperemia gingival, asi como tartaro dental en oOrganos deniarios posteriores, lengua
saburral, resto de tejidos adyacentes sin datos relevantes que comentar.

indicaciones higiénicas bucales con estricta higiene bucal.

El 6 de agosto de 1999 la evolucidn dei paciente es satisfactoria y se encuentra
asintomatico. Se ordena radiografia de Waters.

En dia 23 de agosio de 1999 en la revision de la radiografia de Waters se observa
ausencia 0sea propia de ia intervencion quirirgica sin cambios significativos y sin lesiones

oseas asociadas.

OFTALMOLOGIA

El padecimiento actual inici¢ hace dos aios con lagrimeo, vision borrosa y
disminucion de la agudeza visual en ef ojo derecho que se ha ido intensificando lentamente.
Diagnéstico: Glaucoma neovascular Ojo derecho.
Catarata total Oio derecho, secundaria a radiacion.

Tratamiento:

Lubricantes.

Acetazolamida 250 mg cada 8 horas.
Sales de potasio cada 24 horas.
Timolol 0.5% cada 12 horas.
Hipromelosa cada 3 horas.
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RESUMEN.

Paciente masculino de 49 afos de edad, casado, sin enfermedades sistémicas, no
refiere antecedentes traumaticos y que Se presenta a consulta en el Hospital de
Especialidades del Centro Médico Siglo XXI. Con las caracteristicas bucales que presenta es
canalizado al departamento de Cirugia Maxilofacial para revision y tratamiento de una
alteracion en el maxilar derecho, intrabucalmente se observé un aumento de volumen en el
paladar duro a la altura de los molares superiores del mismo lado y una dicera en el proceso
atveolar de dicha zona; el paciente refiere haber ido al dentista por sentir dolor punzante y
ardor esa area, las lesiones y la sintomatoliogia no se relaciono con las piezas dentarias y se
remiti¢ al paciente al IMMS.

Después de la exploragién ‘clinica y la revision de la Tomografia Axial
Computarizada (TAC}) se decidia realizar la enucleacion de la lesion con téchica de Ferguson
Weber (ef 27 de noviembre de 1996) enviando el espécimen a Anatomia Patologica para su
estudio transoperatorio, que se diagnosticd como carcinoma adenoideo quistico con patrén
de crecimiento mixto.

Debido a éste diagnostico se remite al paciente ai Hospital de Oncologia del Centro
Médico Sinlo XX| en donde se realizd ofra cirugia exploratoria (el 27 de noviembre de 1996)
y recibe radioterapia posoperatoria que finalizé el mes de mayo de 1987, desde entonces se
encuentra bajo control y vigilancia sin encontrar actividad neoplasiaca, su Oiima TAC del
mes de abril de 1998 fue normal, asi como su Gttima tele de térax del 15 de marzo de 1999.

El paciente con efectos y morbilidad tardia al tratamiento realizado en el Hospital
de Oncologia se da de alta de dicha unidad el 17 de marzo de 1999 y se remite a

Oftalmologia, para recibir tratamienic por glaucoma neovascular y catarata total del ojo
derecho secundarios a radiacion.

Actualmente el paciente se encuentra bajo fratamiento oftaimologico; bajo
revisiones en el departamento de Cirugia Maxilofacial del Hospital de Especialidades y en el
Hospitai de Oncologia.

28



CARCINOMA ADENOIDEQ QUISTICO.

Fig.19.-Tomografia axial computarizada. Secciones transversales Yy
neoplasia en el seno maxilar

longitudinales donde se aprecia la
el

derecho y la destruccién dsea de su cortical externa asi como
desplazamiente de tejidos blandos. (HCM Sigle XXI).
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TRANSOPERATORIO.

Fig. 20.- En esta figura se puede

observar la linea de incisién. {HCM Siglo XXI).

Fig. 21.- En estas cuatre fotografias se pueden apreciar los

procedimientos quirdrgicos necesarios para levantar el colgaje ¥
tener acceso a la necoplasia. (HCM Sigle ZXI
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Fig. 22.- En esta serie de fotografias se puede cbservar la
extirpacién de la neoplasia en cuestién. Observese la apariencia
quistica de la lesién.

(HCM Sigle XXI)
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Fig. 23.- Estado posoperatorio.
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ANATOMIA PATOLOGICA

Fig. 24.- En esta serie de fotografias se observa el clasico patrén

eribiforme. (HCM Sigloc XHI)

Fig. 25.~ Patrén tubular. (HCM S8igle XXI).
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Fig. 26.~ Patrdn solido.

(HCM Siglo XXI)

VK ¥
Fig. 27.- Patrdn de crecimiento mixto.

(HCM Siglo XXI}
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ESTADO ACTUAL

Fig. 28.-~ Estado actual del paciente, notese la depresién en la
hemicara derecha.

{HCM Siglec XXI)

Fig. 29.- Lado derecho. Catarata total y glaucoma neovascular,
secundarios a radiacidén. Lado izquierdeo. Estado intrabucal.

{HCM Siglo XXI)
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DISCUSION

Las neoplasias malignas del seno paranasal representan aproximadamente el
0.2% de todas las neoplasias. Los tipos histoldgicos mas comunes son el carcinoma de
células escamosas y el carcinoma adenoideo quistico, que representan el 80% y 15%
respectivamente de todas las lesiones malignas que ocurren en éste sitio. Otras neoplasias
malignas ~como el linfoma, fibrosarcoma, condrosarcoma, osteosarcoma, angiosarcoma,
carcinoma mucoepidermoide, melanoma— son encontradas ocasionalmente. La mayoria de
las lesiones malignas del seno paranasal ocurren en la sexta, séptima y octava década de
vida, siendo la media para el diagnéstico los 60 afios."

La proporcion hombre mujer es de 1.6:1.20 aproximadamente. El seno maxilar es
el sitio mas frecuentemente involucrado.™

El diagnéstico es tardio en los casos de carcinoma adenoideo quistico del seno
maxilar.'®

De acuerdo al sistema propuesto por el Comité Americano Unido contra el Cancer
{AJCC) muchas neoplasias se encuentran en estados avanzados (estadio T3 y T4) al
momento del diagnostico.?

En el pasado 1a sobrev}da a cinco anos era de 35%. La literatura mas reciente
sostiene que la terapia multidisciplinaria (cirugia, radioterapia y/o quimioterapia} puede
mejorar la tasa de supervivencia. La tasa de supervivencia a cinco aios ahora es de 70% en
los pacientes que han sido tratados con la terapia interdisciplinaria. >

La tasa de sobrevida de pacientes con carcinoma adenoideo quistico en el seno
maxilar es influenciada por la diferenciacion histologica de la neoplasia. Muchas
investigaciones han confinado que el carcinoma adencideo quistico en el seno maxilar con
patron sélido esta asociado con un curso fulminante y metastasis a distancia. Esto contrasta
con el patrén tubular que presenta un curso lento y una prolongada sobrevida."
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CONCLUSIONES

El carcinoma adenoideo quistico es una neoplasia de baja incidencia. Sin
disposicion clara por el sexo. Con presentacion mas frecuente a partir de los 40 aiios.

Es de evolucién lenta, lo que hace que el paciente demande tratamiento
tardiamente. Su sintomatologia es escasa y poco definida siendo el dolor y {a ulceracion los
mas frecuentes.

Son caracteristicas habituales en él las recidivas locales y las metastasis tardias a
distintos 6rganos como pulmén y hueso.

La localizacion mas frecuente es en las glandulas accesorias entre las que se
incluyen tas glandulas del aparato seno nasal; de las glanduias salivales mayores la que mas
se afecta es la parotida.

Desde el punto de vista histopatoldgico las caracteristicas importantes son la
invasion perineural y la presencia de los patrones cribiforme, tubular, soiido o la combinacién
de ellos. El patron sélido es el de prondstico mas reservado.

El fratamiento debe ser multidisciplinario (cirugia, radioterapia, quimioterapia),
aungue predominantemente quinirgico, radical e individualizado para favorecer el prondstico
que de cualquier forma debe ser evaluado a 15 afios.

Un diagndstico temprano mejora enormemente el prondstico de ésta lesion, es

necesario conocer la sintomatologia asi como el tratamiento adecuados para aumentar el
tiempo de sobrevida de los pacientes afectados por esta neoplasia.
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GLOSARIO.

Atipia.- Anomatia de las neoplasias malignas en la que la célula sufre una diferenciacion de
su morfologia o de sus funciones.

Acetazolamida.- Inhibidor de la anhidrasa carbdnica. Se prescribe para combatir el edema,
el glaucoma y la epilepsia.

Cerumen.- Cera de {os 0idos.

Catarata.- Trastorno progresivo del cristalino del o0jo que se caracteriza por pérdida de su
transparencia. La tendencia a su formacion es hereditaria. En su mayor parte se deben a
alteraciones degenerativas, a traumatismos (heridas punzantes), y la exposicién a ciertos
toxicos como el dinitrofenol o el naftaleno. Si no se tratan el paciente llega a perder la vista.

Exéresis.- intervencion que tiene por objeto la separacion de una parte del cuerpo.

Ferguson Weber.- Tipo de incisién usada en maxilectomia parcial o total. Se corta el labio
superior en ia linea media, la incision llegara hasta la columela nasal, luego se incurva
lateraimente para rodear ia ventana nasal v el ala de Ia nariz hasta un punto inmediatamente
por dentro y por debajo de la comisura parpebral interna. Se sigue entonces con un brazo

lateral a 2 o 3 mm por debajo del borde parpebral hasta llegar al hueso cigomatico.

Glaucoma.- Trastomo consistente en la eievacion de la presion de un ojo debido a la
obstruccion del flujo de salida del humor acuoso.

Hipromelosa.- compuesto dotado de propiedades viscoelasticas con miltiples aplicaciones

en Oftalmologia: cirugia intraocular y tratamiento sintomatico de sindromes de sequedad
ocutar.

Masoterapia.- Terapia por medio de masajes.

Medulares.- Perteneciente o relativo a la médula Gsea.

38



Bk TESK R0 DEgEY
mE M U BeUscs

CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO.

Metdstasis_- Proceso por el que las células neoplasicas se diseminan hacia paries distantes
del organismo.

Monomorfo.- que presenta siempre la misma forma.
Polimorfo.- Que puede tener varias formas.

Potasio, cloruro de.- Agente utilizado para aportar electrolitos, se usa para el tratamiento de
la hipocaliemia de diversas causas y de la intoxicacién por digital.

Neurotropismo.- Que se fiene una afinidad especial para las células nerviosas.

Timolol, maleato de- Agente blogueante de los receptores beta adrenérgicos, sus
indicaciones son para reduycir de la presion intraocularen el glaucoma.

Tomografia axial computarizada (TAC).- Técnica en la cual se utiliza un tubc de rayos X,
dos detectores de radiacion, un impresor, una maqguina de escribir y un ordenador con un.
disce magnético para visualizar cortes del cuerpo. El procedimiento es indoloro, no invasivo
y no requiere preparacion especial. Mediante el mismo pueden detectarse masas
neopldsicas, infartos cerebrales, desplazamientos 6seos y acumulaciones de liquido.

TO.- Transoperatorio
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