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Resumen

El carcinoma adenoideo quistico (CAQ) es un tumor epitelial maligno de
glandulas salivales, que por lo general da metastasis tardiamente, pero es
persistente y muy agresivo debido a su gran capacidad de infiltrar tejido
adyacente y fibras nerviosas. EI CAQ de senos paranasales puede
diseminarse siguiendo el trayecto de los nervios craneales; su relacion
cercana con estructuras vitales, impide la reseccion completa del tumor
quedando margenes positivos hasta en un 80% de los pacientes,
principalmente en la base del craneo, con un alto indice de recidivas locales y

metastasis tardias.

Palabras clave: carcinoma adenoide quistico| senos paranasales

Cystic adenoid carcinoma of sphenoidal sinus

Summary

Adenoid cystic carcinoma (ACC) is a malignant epithelial tumor of the salivary
glands, which usually gives metastases late, but his persistent and aggressive
because of its ability to infiltrate surrounding tissue and nerve fibers. ACC of
paranasals sinus may spread following the path of the cranial nerves. The
close relationship with vital structures prevents complete tumor resection
leaving positive margins up to 80 % of patients, mainly at the base of the skull
with a high rate of local recurrences and late metastases, aggressive due to its
ability to infiltrate surrounding tissue and nerve fibers.

Keywords: adenoid cystic carcinomal paranasals sinus
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Introduccién

El carcinoma adenoideo quistico (CAQ) es un tumor epitelial maligno de
glandulas salivales, que por lo general da metastasis tardiamente, pero es
persistente y muy agresivo debido a su gran capacidad de infiltrar tejido
adyacente y fibras nerviosas. Se presenta en todas las edades, predominando
en los adultos. El paladar, la glandula submaxilar y la parétida son, en orden
de frecuencia, los sitios de presentacion mas frecuentes. [1,2]

Las neoplasias malignas de la fosa nasal y senos paranasales son raras y
representan aproximadamente el 3% de los tumores de las vias aerodigestivas
superiores, y so6lo el 0.2-0.8% de los carcinomas se localizan en la cavidad
nasal y senos paranasales. [3]

El tumor més frecuente de fosa nasal y senos paranasales es el carcinoma
epidermoide hasta en un 80%, seguido de los tumores de glandulas salivales
menores en un 4 a 15%. De éstos los mas frecuentes son el CAQ y el
adenocarcinoma; en menor frecuencia los sarcomas (4%-6%), linfomas y
estesioneuroblastomas con el 4%, melanomas, tumores fibro-6seos,
vasculares y meningiomas. [4]

Los senos maxilares son los mas comunmente afectados (55%-63%),
seguidos de la pared lateral nasal (27%-35%), etmoides (9%-10%), frontal y
esfenoides (1%-2%). [5]

En general, estos tumores tienden a ser asintomaticos. Los localizados en
cavidad nasal y etmoides pueden dar manifestaciones mas tempranamente,
mientras que los que afectan seno maxilar lo hacen de forma tardia. Los
signos iniciales, como obstruccion nasal y rinorrea, son inespecificos; los
tardios incluyen epistaxis, disfuncion de los nervios craneales del | al VI,
proptosis, dolor y edema facial, ulceracién del paladar, trismus y epifora. Las
metastasis locoregionales suceden en 9-14% en el caso del carcinoma
epidermoide y en 10 al 19% en el resto de las neoplasias malignas, excepto

para linfomas y melanomas en los cuales la diseminacion a distancia es mas
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comun. [1,5,6]

Con relacién a la etiologia y factores de riesgo, mas de 40% de las neoplasias
de fosas nasales y senos paranasales se atribuyen de manera indirecta a
exposiciones ocupacionales, incluyendo niquel, cromo, aceites que contienen
isopropil, hidrocarburos volatiles y fibras organicas que son encontradas en la
madera, industria textil y del zapato. El virus del papiloma humano puede ser
un cofactor, sobre todo cuando existe antecedente de papiloma invertido. Se
ha sugerido que la sinusitis cronica, alergenos, alcohol y tabaco pueden ser
contribuyentes al desarrollo de neoplasias en esta zona.

La frecuencia de CAQ es similar en ambos sexos y la edad promedio de
diagnéstico es de 57 afios con un rango de 26 a 82 afios. [6]

El CAQ es una neoplasia epitelial maligna constituida por grupos de células
pequefias de bordes lisos, bien definidos y con pocas mitosis. Las células
generalmente se disponen en tres patrones morfolégicos: cribiforme, tubular y
sélido. [7]

El patron cribiforme se caracteriza histolégicamente por presentar numerosas
estructuras quisticas compuestas de pequefias células poligonales vy
fusiformes. La porcion 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 las células tumorales formando un patrén de
cilindros.[2,7,8]

El patron tubular presenta los dos tipos celulares que aparecen en el patrén
cribiforme sin embargo en este caso las células se organizan en forma de
nidos separados unas de otras. [3,5,6]

Finalmente el patron solido se caracteriza por presentar células de tamafio
variable, rondeado o lobulado, formado por células tumorales entre las que los
espacios quisticos son nulos. La poblacién celular esta dominada por células
de tipo mioepitelioide. [4,5]

De acuerdo a los patrones predominantes, se clasifican en alto y bajo grado de
malignidad.

Los de bajo grado estan constituidos por una mezcla de formaciones tubulares

y cribiformes que pueden tener areas sélidas y anaplasicas que no conforman
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mas del 30% de la neoplasia. Los de alto grado de malignidad estan
conformados por una mezcla de formaciones tubulares y cribiformes pero las
areas sélidas y anaplasicas constituyen el patréon predominante (mas del 30%
de la neoplasia). Ambos patrones invaden y destruyen el tejido normal
adyacente. [4,6,7]

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
estd en relacion con el pronostico. Los del primer grupo tienen una mayor
supervivencia, en cambio los del segundo grupo tienen un curso mas
fulminante y una alta incidencia de metastasis a distancia en un 25-50%. [5,7]
Los lugares mas frecuentes de diseminacion son: pulmones, hueso, higado y
rifiones. El CAQ tiene predileccion por invadir y crecer a través del trayecto de
fibras nerviosas. Cuando se observan nervios dentro del tejido neoplasico
estudiado, casi siempre contienen células tumorales. Un signo de mal

prondstico es la invasion de troncos nerviosos mayores. [3]
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Descripcion

Presentamos el caso clinico de un varon de 73 afios que acudid a urgencias
por presentar cefalea hemicraneal de 1 mes de evolucion asociando desde
entonces pérdida de vision en ojo derecho y ptosis palpebral homolateral.
Entre sus antecedentes personales destacaban hipertension arterial, diabetes
mellitas y dislipemia. Ademas fue tratado en el afio 2008 mediante fibrinolisis y
un stent por un infarto agudo de miocardio.

A la exploracién fisica presenta ptosis palpebral derecha, paresia de Il par
craneal derecho, dolor a la palpacion en hemicara derecha, paresia
velopalatina derecha y en la nasofibrolaringoscopia se visualiza paralisis de la
cuerda vocal derecha.

Entre las pruebas complementarias, se solicitaron un TAC y una RMN .

El TAC muestra una masa hipodensa supraselar de 3,5 cm que se extiende
desde fosa media y también hacia la fisura orbitaria que provoca erosién 6sea

del seno esfenoidal. (Fig 1y 2)
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En la RMN se confirma la presencia de tumoracién dependiente de seno

esfenoidal que afecta al seno cavernoso. (Fig. 3y 4)

Se realiza la toma de biopsia bajo anestesia general mediante cirugia
endoscépica nasosinusal, con el resultado de carcinoma adenoide quistico de
seno esfenoidal. Ante dicho diagnostico se solicita un PET en el que se
visualizé un depdsito de captacion maxima en seno esfenoidal (SUV 12,1).
Ademas presenta captaciones en LID pulmonar, en region subcarinal, ventana
aorto-pulmonar, regién parietal izquierda, rama mandibular, 2 ° arco costal,
articulacion sacroiliaca izquierda, trocanter derecho y glandulas suprarrenales.
Ante la localizacién de dicho tumor que impide su reseccion de forma completa
y las metastasis que presentaba a distancia, se decide instaurar tratamiento
con quimioterapia, aunque finalmente el paciente experimenté un gran

empeoramiento de su estado general y fallecio.
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Discusién

El CAQ de senos paranasales puede diseminarse siguiendo el trayecto de los
nervios craneales; su relacibn cercana con estructuras vitales, impide la
reseccion completa del tumor quedando méargenes positivos hasta en un 80%
de los pacientes, principalmente en la base del craneo, con un alto indice de
recidivas locales y metastasis tardias. Se ha postulado que, ademas de la
invasion perineural e intraneural de los nervios craneales hacia la base del
crdneo, existe otro mecanismo de diseminacion a través de un fenomeno
tromboembdlico. [1,4,7,8]. Esta teoria se apoya por la aparicion de distintos
focos tumorales separados del tumor primario. Este hecho probablemente
explique la razén por la que algunos pacientes presentan recurrencias locales
5 a 10 afios después de la reseccién del tumor con margenes quirdrgicos
negativos.

Los esquemas de tratamiento pueden ser los siguientes: [5]

1) Sdlo cirugia radical en pacientes con bordes quirlrgicos negativos.

2) Cirugia radical méas radioterapia en pacientes con bordes quirlrgicos
negativos

3) Cirugia radical mas radioterapia en pacientes con bordes quirdrgicos
positivos.

4) Unicamente radioterapia en pacientes que no aceptan cirugia radical, en
tumores no resecables y en pacientes con recurrencias multiples. El papel de
la radioterapia adyuvante o auxiliar después de la cirugia radical es
controvertido. Existe consenso entre los autores en dar radioterapia a
pacientes con bordes quirargicos positivos. El papel de la radioterapia
adyuvante en pacientes con bordes quirdrgicos negativos a neoplasia ain no
esta aun definido. En diferentes series no se ha encontrado una diferencia
estadisticamente significativa en el indice supervivencia a 5 afios en pacientes
que recibieron cirugia mas radioterapia (73%) vs Unicamente radioterapia
(50%).En trabajos recientes se propone dar radioterapia postquirdrgica en

pacientes con bordes locales combinando reseccion quirirgica y radioterapia
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postoperatoria, aunque esta combinacion no influyé en el indice de
supervivencia a largo plazo. Los datos limitados en la literatura sobre la
eficacia de la radioterapia adyuvante en el tratamiento del CAQ, sugieren que
aunque ésta puede prolongar el intervalo libre de la enfermedad, no hay una
diferencia significativa en la sobrevida general del paciente.

En conclusion, la supervivencia general del paciente depende de la deteccién
temprana del tumor (estadio | o Il), permitiendo la extirpacion mas completa
del tumor teniendo bordes negativos. Ademas, el patron histolégico influye
también en el prondstico, ya que el subtipo solido tiene peor pronéstico que el
cribiforme. Por lo tanto, se requiere de un alto indice de sospecha en
pacientes con disminucion de sensibilidad facial, epistaxis persistente
unilateral, masa en el paladar, obstruccion nasal progresiva y alteraciones en
la dentadura. Con una exhaustiva exploracion y negativos. En teoria, este
manejo evitaria las recidivas en pacientes con microémbolos tumorales y
neoplasia microscopicamente -oculta. Otros autores han reportado mejor
control de recidivas estudios radiolégicos adecuados como tomografia
computarizada se puede llegar al diagnoéstico con mas facilidad. [6,7]
Desafortunadamente, a causa de la evolucion lentamente progresiva del CAQ
de senos paranasales, tanto el médico como el paciente no dan importancia a
los primeros sintomas y el diagnostico se hace en estadios avanzados. El
promedio de tiempo desde el inicio de los sintomas al momento del
diagndstico es de 8 meses. La supervivencia en pacientes con CAQ de senos
paranasales después de la extirpacion del tumor con bordes quirdrgicos
negativos es aproximadamente de 7-12 afios. Sin tratamiento, la supervivencia
se reduce a 4-5 afios, mismo tiempo cuando se presenta diseminacion a

distancia. [8]
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