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RESUMEN 

El Carcinoma Adenoide Quístico (CAQ) o Cilindroma es una rara entidad clasificada por la OMS dentro de los carcinomas de glándulas salivales.

Representa solo el 1% de todos los tumores malignos de la región oral y maxilofacial aunque al hacer referencia a las glándulas salivales constituye el 5% de los carcinomas de Parótida, Submaxilar y Sublingual, y aproximadamente el 50% de las menores.

La ubicación más frecuente es en las glándulas palatinas y sus características principales son: crecimiento lento pero persistente, altas tasas de recidiva local y metástasis a distancia originando la muerte dentro de los 5 a 10 primeros años en aproximadamente el 50-70% de los casos.

Se presenta un caso de localización en glándula sublingual el cual fue tratado quirúrgicamente y posterior radioterapia obteniendo buenos resultados.

PALABRAS CLAVE: carcinoma adenoide quístico, cirugía, radioterapia.

SUMMARY

The Adenoid Cystic Carcinoma (ACC) or Cilindroma is a strange entity classified by the OMS within the carcinomas of salivary glands.  

It represents only 1% of all the wicked tumours of the oral and maxillofacial region although, when making reference to the salivary glands, it constitutes    5 % of the Parotid, Submaxilar and Sublingual carcinomas, and about 50% of the smallest ones.  

The most frequent location is in the palatine glands and its main characteristics are: slow but persistent growth, high rates of local relapse and metastasis at distance originating the death between the first 5 and 10 years in 50-70% of the cases approximately.  

A case of localization is presented in sublingual gland which was first treated surgically and later with radiotherapy, obtaining good results.  

KEY WORDS: adenoid cystic carcinoma, surgery, radiotherapy.

INTRODUCCION

Se trata de un infrecuente tumor maligno que afecta principalmente a las glándulas salivales menores. 9-14
Fue descripto por primera vez por Billroth en 1859 quien lo definió como Cilindroma por la disposición de las células epiteliales que envolvían circularmente un material hialino. 7-11
El nombre actualmente aceptado por la OMS es Carcinoma Adenoide Quístico que fue propuesto por Reid en el año 1952. 7
GENERALIDADES

Este tumor constituye el 5% de los carcinomas de glándulas salivales mayores y el 50% de las menores. 7
Afecta generalmente a personas mayores de 50 años 2-7, de raza blanca y no hay predilección por el sexo 7-11 aunque hay autores como Spiro y col. que reportan que este tumor es más frecuente en los hombres 16 mientras que por otro lado Greiner y Avery entre otros expresan lo contrario. 2-6
En cuanto a la localización predomina en la parte posterior del paladar duro (50%).7 Le sigue en orden de frecuencia la cara ventral de la lengua, el piso de la boca, labios, mucosa  yugal y encías. 15
Favia presentó un caso de CAQ intraóseo en región incisiva de maxilar inferior. 4
Es una lesión de crecimiento lento pero continuo y destructivo.

Un signo importante para el diagnóstico diferencial es el dolor que se origina por la invasión de las células tumorales a determinado tronco nervioso y/o su vaina perineural (50-60% de los casos). 7-14-15
A pesar de su aspecto clínico benigno y crecimiento lento, originan metástasis a distancia (pulmones, peritoneo, cerebro, huesos, etc.) y recidivas locales en más del 50% de los casos.7-9-11 Por esta razón autores como Gorlin y Goldman lo llaman “lobo con piel de oveja”. 7
La invasión linfática regional solo se origina por extensión directa del tumor y no por embolias cancerosas por lo que no está indicado el vaciamiento radical del cuello en forma sistemática. 2-7-11-14
Histológicamente hay tres patrones característicos: 2-7-11-14-15
· Cribiforme: es el más frecuente (40-50%). Se ven estructuras cilindromatosas con un contenido amorfo, hialino.

· Tubular: 20-30% de los casos.

· Sólido Basaloide: menos del 20% delos casos. Forma cordones carcinomatosos sólidos. Se cree que está relacionado con un peor pronóstico. 2-7-11-14
En los últimos años se han ensayado numerosas técnicas de inmunohistoquímica para confirmar el diagnóstico de CAQ obteniéndose en algunos casos buenos resultados. 3-8 

Varios autores han mencionado los siguientes factores pronósticos que están asociados a una respuesta más pobre al tratamiento: invasión perineural; márgenes quirúrgicos positivos; patrón histológico sólido.1-2-5-10-11
TRATAMIENTO

Si bien hay ciertas diferencias entre los autores en cuanto al orden de la terapéutica, lo actualmente más aceptado es la cirugía radical con margen de seguridad asociado a radioterapia posterior de megavoltaje. Las dosis usuales del tratamiento radiante son elevadas, entre 65-80 Gy.2-5-7-9-12-15-18
En casos avanzados se aconseja añadir un tratamiento quimioterápico de apoyo.7
Entre los autores que realizan tratamiento quirúrgico sin radioterapia posterior o sólo la utilizan en casos avanzados se encuentran Prokopakis y Kokemueller quienes manifiestan que no hay diferencias significativas en cuanto a los porcentajes de sobrevida que se obtienen en ambas modalidades. 11-13
Sun y col. proponen el uso de Interleukina-2 como terapia genética especialmente cuando se trata de un CAQ con metástasis pulmonar. 17
Maciejewski y col. manifiestan que debido a las altas tasas de recidiva local de este tumor, se debería realizar siempre radioterapia postoperatoria y un seguimiento riguroso durante un mínimo de 10 años.12  

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 60 años de edad derivada por presentar tumoración sublingual derecha de aproximadamente 5 años de evolución.

Manifestaba que el crecimiento de la lesión había sido muy lento pero con dolores a la deglución que se irradiaban al oído en forma cada vez más frecuente.

Como antecedente relacionado a la lesión, refería haber sido operada hacía 18 meses por la misma patología pero en esa ocasión le habían efectuado una submaxilectomía con la cual, a pesar de que se le practicó una segunda intervención “exploratoria” intrabucal, no se logró mejorar la sintomatología ya que no fue extirpado el tumor.

Clínicamente se observó una tumoración sublingual del lado derecho, móvil, dolorosa a la palpación, del tamaño de una almendra, presentando la mucosa suprayacente levemente enrojecida.

Se realizó exploración radiográfica (Rx panorámica y oclusal) para investigar posible litiasis residual las cuales fueron negativas.

Se solicitó una ecografía  para evaluar el contenido de la masa tumoral y una T.A.C para constatar tamaño,  bordes y relación con estructuras vecinas.

Con estos datos y sospechando una lesión de naturaleza benigna, se solicitaron estudios y análisis preoperatorios de rutina.

Bajo premedicación y anestesia local se realizó mediante incisión con hoja de bisturí Nº15 en mucosa de piso de boca el abordaje, disección con ligaduras simultáneas de vasos aferentes y eferentes, y enucleación de masa tumoral la cual estaba encapsulada. 

Se realizó hemostasia del lecho cruento y sutura a puntos separados con seda 4-0 dejando un drenaje laminar en el extremo anterior de la herida.

La pieza quirúrgica al corte se presentó como una masa pardusca gelatinosa y el informe anatomopatológico expresó “células epiteliales en cordones y en cúmulos de tipo acinar. En otros sectores imágenes epiteliales cilindromatosas”.

El diagnóstico de Carcinoma Adenoide Quístico fue confirmado mediante inmunohistoquímica con Citokeratina y EMA (antígeno epitelial de membrana) positivos.

El postoperatorio fue muy bueno con desaparición de los síntomas y ausencia de infección.

Con este resultado se decidió realizar radioterapia con Bomba de Cobalto 60. El protocolo fue el siguiente: Dosis Total 65 Gy (1,8 Gy por sesión) en un período de 70 días.

El seguimiento postoperatorio lleva actualmente 11 meses sin observar recidivas locales ni metástasis a distancia, lo que fue evaluado con centellografía ósea, rx tórax, análisis de sangre y ecografía de órganos abdominales.

DISCUSION 

Si bien existen opiniones diversas sobre la utilización de radioterapia postquirúrgica, es necesario esperar nuevos estudios con resultados a largo plazo para tener mayor certeza sobre la modalidad terapéutica más conveniente.

CONCLUSION

Se presenta un caso clínico de ubicación poco frecuente de CAQ tratado mediante cirugía y aplicación postoperatoria de una dosis alta (65 Gy) de radioterapia con Cobalto 60.

Luego de 11 meses de la intervención quirúrgica, no hay sintomatología clínica ni evidencias de recidiva local y metástasis a distancia.
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Fig.1 T.A.C axial. Límites del tumor (flechas)                        Fig.2 Clínica preoperatoria.
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Fig.3 Enucleación de la lesión.                                                  Fig.4 Pieza operatoria seccionada.
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Fig.5 Islotes de células uniformes con disposición             Fig.6 Material eosinófilo (hialino) rodea y ocupa los 
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Fig.7 Postoperatorio a 11 meses de la cirugía.
