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RESUMEN

El Carcinoma Adenoideo Quistico supone aproximadamente el 1% de los tumores malignos de la region de cabeza y
cuello. Su importancia radica en su curso implacable con multiples recurrencias locales y metastasis a distancia tardias
que disminuyen drasticamente las tasas de sobrevida a los 10 y 15 afios. Solo se han publicado 175 casos de Carcinoma
Adenoideo Quistico Laringeo hasta 2015. Presentamos caso en paciente masculino, de localizacion subgldtica y patrdn

cribiforme.
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INTRODUCCION

| Carcinoma Adenoideo Quistico (CAQ) es el
Esegundo cancer mas frecuente en la glandula
parotida, representando entre el 7-18% del total de
canceres de la misma, pero resulta el mas frecuente en las
glandulas sublingual, submandibular y salivales menores,
representando en estas Ultimas alrededor del 60% de los
tumores malignos. 1,2,3
Sin embargo, el CAQ supone aproximadamente solo
el 1% de los tumores malignos de la regién de cabeza
y cuello.2 Su importancia radica en que a pesar del
crecimiento lento, tiene un curso implacable con multiples
recurrencias locales debido a su predisposicion por infiltrar
espacios perineurales2,3 y por la produccidon de metdastasis
tardias a distancia, lo que hace que las altas tasas de
sobrevida a los 5 afios se reduzcan drasticamente a los
10 y 15 anos. 2,3 Ademas no se cuenta con tratamiento
efectivo debido a la resistencia intrinseca a la radioterapia y
la quimioterapia.1,4
En laringe la incidencia de CAQ es muy baja debido a la poca
densidad de glandulas salivales. Hasta 2015 solo se habian
publicado 175 casos de CAQ laringeo (CAQL).4 Presentamos
un caso clinico con el objetivo de aumentar el conocimiento a
cerca de la entidad y comparar con lo reportado en la literatura.

CASO CLINICO

Paciente masculino, de 78 afos, con antecedentes de
padecer de hipertension arterial esencial estando controlado
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con tratamiento medicamentoso, exfumador desde hace 7
afos, que acude a nuestro centro en diciembre de 2016
con sindrome de obstruccion laringea aguda después de 2
meses de disfonia y disnea. Se le realiza traqueostomia de
urgencia y posteriormente laringoscopia donde se observa
masa tumoral que ocupa espacio glético con fijacion de la
cuerda vocal izquierda, tomandose biopsia (B16-12975)
cuyo informe indica Carcinoma adenoideo quistico. Como
parte del estudio preoperatorio se realiza TAC simple de
cabeza y cuello, cortes finos y MPR coronales donde se
observa masa heterogénea entre los 27 y 39 UH en subglotis
derecha de margenes infiltrantes que se extiende por la
pared posterior hasta el lado izquierdo invadiendo la ldmina
del cartilago tiroideo izquierdo e infiltrando el I6bulo tiroideo
izquierdo. La lesién mide 22x14 mm. En enero de 2017 es
intervenido quirdrgicamente realizandosele laringectomia
total con diseccidn selectiva de cuello bilateral niveles II, III
y IV. (Biopsia B17-512/517) donde se ratifica el diagndstico
de Carcinoma Adenoideo Quistico subglético derecho,
con patréon cribiforme, crecimiento en parte exofitico,
infiltracion perineural y la extensidn por la regién posterior
hasta el lado izquierdo con infiltracion de cartilago tiroides
y I6bulo izquierdo tiroideo y haciendo contacto con el borde
de seccion quirdrgico inferior. Se examinaron en total 21
ganglios linfaticos sin metdstasis. Posteriormente recibe
tratamiento con radioterapia. Se ha seguido en consulta, la
ultima en octubre de 2018 sin evidencias de recurrencia y
se programa seguimiento anual. En diciembre de 2018 se
establece comunicacion refiriendo estar asintomatico.
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DISCUSION

Méas del 95% de los tumores laringeos son carcinomas
escamosos,5,6 frecuentemente se presentan con disfonia,6
la gran mayoria relacionados con el habito de fumar y el
consumo de alcohol.6 Los tumores benignos constituyen
menos del 5% de todos los tumores laringeos,6 entre ellos
el papiloma escamoso (el mas frecuente, 85%), condroma,
hemangioma, linfangioma, schwannoma, neurofibroma,
adenoma, tumor de células granulares, leiomioma,
rabdomioma, fibroma, lipoma y paraganglioma.6 Otras
neoplasias malignas de laringe incluyen el carcinoma in situ,
carcinoma verrucoso, de células fusiformes y basaloide,
carcinoma indiferenciado, adenocarcinoma, neuroendocrino
y sarcomas.5,6

De los 175 casos de CAQL reportados en la literatura
hasta 20154, 120 fueron hasta 2007 y 55 posteriores a
esa fecha.7 La baja incidencia de este tumor en laringe es
reflejo de la baja densidad de glandulas salivales (entre 23
y 47 glandulas por cm2).4

El CAQL es mas frecuente en la edad media 5 y en
pacientes mayores.7 Algunos articulos plantean que no hay
diferencias estadisticamente significativas en la incidencia
entre hombres y mujeres7 mientras otros dan ligero
predominio femenino5 y no se asocia con ningun factor
de riesgol y el habito de fumar no afecta la incidencia2.
Nuestro paciente es masculino, de 78 anos y fumador.

Mientras los carcinomas escamosos de laringe surgen
mas frecuentemente de la glotis6é ( aproximadamente el
60% son gldticos, el 40% supragldticos y el 5% subgléticos)
6; el 64% de los carcinoma adenoideos quisticos de laringe
ocurren en subglotis5,7, el 25% son supragloticos4, el 5%
gldticos4 y el 6% transgldticos 4,5 En la supraglotis ocurren
en la cuerda vocal falsa, pliegue ariepigldtico y aspecto
caudal de la epiglotis.5 En la glotis se localizan en el piso del
seno de Morgagni vy la superficie subgldtica de la comisura
anterior.5 La mayoria son supragldticos o subgldticos
posiblemente porque la distribucion de la densidad de las
glandulas salivales es mayor en esas regiones en la glotis. 5

Al localizarse por debajo del epitelio, se presenta
mayormente como masa submucosa dificil de detectar
tempranamente 5,7 y es posible el crecimiento exofitico y
polipoide 4

Los patrones morfoldgicos del CAQ son cribiforme, el mas
frecuente; tubular, el de mejor prondstico y sélido (debe
tener mas de un 30%), el de peor prondstico. Comunmente
se observan mezclas de patrones en un mismo tumor.7

La difusion local es frecuentemente por infiltracion con una
evolucién lenta, y gran invasion local (eséfago- tiroides) 4.

Nuestro paciente presentd tumor subglético, en parte
con crecimiento exofitico, con patrén cribiforme (figuras 1y
2), invasion de cartilago tiroides y extension extralaringea
hasta el I6bulo tiroideo derecho.

Figura 2: Carcinoma adenoideo quistico con patron
cribiforme. (Fuente: B17-514 I.N.O.R.)

Figura 2: Carcinoma adenoideo quistico con patrén cribiforme. (Fuente:
B17-514 I.N.O.R.)
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En el CAQ las metastasis cervicales son raras (10-15% de
los casos).4,5 El prondstico depende de las metastasis a
distancia (pulmén 5, huesos, cerebro) y la recurrencia
local y debido a la infiltracidon perineural, su crecimiento
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El tratamiento de eleccién es la cirugia, la radioterapia
postquirirgica es recomendada.7 Los resultados
muestran consistentemente respuestas bajas a la
quimioterapia sistémica para la enfermedad metastasica

lento, y la resistencia a los tratamientos puede recurrir
después de 10 o mas afos.1,4

En todos los subtipos histologicos de CAQ la invasion
perineural es muy frecuente (60% de los casos) aun en etapas
tempranasl y es considerada como un factor de prondstico
desfavorable, asocidandose con metastasis a distancia y un
adverso final.2 Sin embargo, un analisis reciente de 495 casos
de CAQ indicd que mientras la invasion perineural no tenia
impacto en la sobrevida, la invasion intraneural es un indicador
independiente de peor prondstico.2 Uno de los mecanismos
importantes para la invasion perineural es la protedlisis de la
matriz extracelular. Gran variedad de estudios documentan
que la catepsina D facilita la invasion y diseminacién de
tumores por mecanismos relacionados con sus actividades
proteoliticas y se ha encontrado expresada en el CAQ. 8 La
expresion incrementada de NGF es observada en el 79% de
todos los CAQ sdlidos (o 68% de todos los CAQ estudiados)
2 y las neurotrofinas, particularmente NGF, pueden facilitar la
invasion perineural.9

por lo que no hay una quimioterapia estandar aceptada
para los pacientes con estos tumores.7,10 Dada esta
inefectividad, que se ha relacionado con la presencia
de las células madre tumoralesl, los investigadores
se han enfocado en la terapia dirigida.10 La mayoria
de las drogas que actualmente son seleccionadas para
ensayos clinicos estan basadas en las observaciones de
los estudios preclinicos iniciados después de elucidar el
genoma del CAQ.10

CONCLUSIONES

El carcinoma adenoideo quistico es un tumor raro en la
laringe pero mas de un 60% de ellos se desarrollan en
subglotis, localizacién muy diferente a la del carcinoma
escamoso. Se caracteriza por infiltracién perineural
e invasién a estructuras vecinas (eséfago y tiroides).
Responde mal a la radio y quimioterapia siendo el
tratamiento de eleccidn la cirugia.
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Laryngeal Cystic Adenoid Carcinoma
SUMMARY
Cystic Adenoid Carcinoma accounts for approximately 1% of the malignant tumors of the head and neck region. Its
importance lies in its relentless course with multiple local recurrences and delayed distant metastasis that drastically
lower the rates of life at 10 and 15 years. Only 175 cases of Laryngeal Cystic Adenoid Carcinoma have been published
until 2015. We present a case in male patient, subglottic localization and cribriform pattern.
Keywords: head and neck, larynx, adenoid cystic carcinoma.
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