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RESUMEN

Introduccion: El carcinoma adenoide quistico es una neoplasia maligna poco comun y
a menudo agresiva, que puede surgir en una variedad de érganos portadores de
glandulas.

Objetivo: Caracterizar la presentacion de una neoplasia maligna agresiva infrecuente,
el carcinoma adenoide quistico.

Presentacion del caso: Paciente de 56 afios que acude a cuerpo de guardia con
lesion en cuero cabelludo correspondiente con cilindroma maligno; se estudia
posteriormente constatando ademas lesiones a nivel de mamas, colon y recidiva en el

cuero cabelludo, todas resultando en carcinoma adenoide quistico.
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Conclusiones: Es infrecuente; realizar su diagnéstico conlleva un alto indice de
sospecha y su diagndstico es histopatoldgico. Su pronostico depende de la localizacion
primaria y tiende a ser muy agresivo cuando se localiza fuera de la mama.
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ABSTRACT

Introduction: Adenoid cystic carcinoma is a rare and often aggressive malignant
neoplasm that can arise in a variety of gland-bearing organs.

Objective: to characterize the presentation of a patient with adenoid cystic carcinoma.
Case Presentation: A 56-year-old patient who comes to the hospital with a scalp lesion
corresponding to a malignant adenoid cystic carcinoma; it is studied after, also verifying
lesions at the level of the breasts, colon and recurrence in the scalp, all resulting in
adenoid cystic carcinoma.

Conclusions: It is infrequent; making its diagnosis carries a high index of suspicion and
its diagnosis is histopathological. Its prognosis depends on the primary location and it
tends to be very aggressive when it is located outside the breast.

Keywords: cylindroma; adenoid cystic carcinoma, neoplasm.

INTRODUCCION

El carcinoma adenoide quistico (CAQ) es una neoplasia maligna poco comun y a
menudo agresiva que puede surgir en una variedad de 6rganos portadores de
glandulas, mas notoriamente! en las glandulas salivales, la nasofaringe, la traquea, el
cuello uterino, la piel, los pulmones y los rifiones, asi como la mama. > Aunque la
progresion de la CAQ es lenta, tiene un mal resultado cuando se localiza fuera de la
mama.  El carcinoma adenoide quistico (CAQ) de la mama, anteriormente llamado
"cilindroma", constituye menos del 0,1 % de todos los canceres de mama.*

Existe confusion con el término cilindroma, ya que se usaba para describir el tumor
maligno de las glandulas salivales (carcinoma adenoide quistico). >

Fue descrito inicialmente por Ancell en 1842.° La primera descripcion de la evolucién
clinica y el aspecto histolégico se debe a Robin en 1853. Billroth acufié en 1856 el

término de cilindroma. Aparece en las publicaciones como cilindroma, adenoma



quistico, entre otros.” En 1929 Wiedeman fue el primero en describir un
cilindrocarcinoma maligno. Guggenheim y Schnyder demostraron la herencia
autosémica dominante con penetrancia incompleta.® La nomenclatura actual mas
apropiada, fue acufiada por Ewing como Carinoma Adenoide Quistico (CAQ), descrita
por primera vez por Foote y Stewart en 1946."

Posee variadas denominaciones que de acuerdo a la literatura habla de un tumor
anexial raro con diferenciacion apocrina cuya localizacion es principalmente en frente y
cuero cabelludo llamado cilindroma o como carcinoma adenoide quistico, utilizandose
los términos indistintamente; en otros casos solo se le llama cilindroma a la lesion
solitaria cutanea, clasificable en dos tipos, los de caracter hereditario, y los esporadicos
solitarios como nodulos, alopécicos, firmes, lisos, rosados, de crecimiento lento, que
miden entre 0.5 a 6 cm, los cuales son mas frecuentes en mujeres de mediana edad.®
En el presente articulo se le denominara como carcinoma adenoide quistico ya que es
el término mas actualmente utilizado.

La enfermedad suele presentarse de forma localizada, pero es conocida por su
propension a metastasis tardias (hasta 15 afios después del diagnéstico inicial).*
Nuestro objetivo con el siguiente trabajo fue caracterizar la presentacion de una

neoplasia maligna agresiva infrecuente, el carcinoma adenoide quistico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 56 afios de edad con antecedentes patolégicos personales de Diabetes
Mellitus tipo 2, insulinodependiente, fumadora inveterada, que acudi6 a Cuerpo de
Guardia de cirugia general con lesion de 3 cm, redondeada, elevada, en cuero
cabelludo, realizandose exéresis y estudio patolégico de la misma, dando como
resultado cilindroma maligno. En abril del 2020 comienza con dolor abdominal y
cambios del habito intestinal, se estudia sospechando una Neoplasia de vias digestivas
realizandose Tomografia Axial Computarizada (TAC) de abdomen y colonoscopia. La
altima informd lesion mamelonante polilobulada que ocupaba toda la circunferencia del
colon transverso, friable, a nivel de recto bajo; se observo lesion de aspecto polipoideo,

sésil, de 4 mm de diametro y se tomaron muestras para biopsia.



Estas ultimas, la primera resultd en adenocarcinoma pobremente diferenciado y la
segunda polipo adenomatoso con displasia moderada del epitelio glandular, neoplasia
intraepitelial de alto grado. Se decide intervencidn quirdrgica realizandose
hemicolectomia derecha con ileotransversosotomia término-lateral en dos planos de
sutura, anexectomia derecha, omentectomia parcial, con diagndstico operatorio de
tumor de ciego que involucraba colon ascendente y anejo derecho con adenomegalias
hacia mesocolon transverso T4N1MO; la biopsia de este segmento informo
adenocarcinoma pobremente diferenciado que infiltraba hasta la muscular (lesion de
alto grado), presencia de émbolos tumorales endolinfaticos, escasa respuesta
inflamatoria peri e intralesional, bordes tumorales infiltrativos, margen radial negativo,
margen mesentérico insuficiente, margen distal y proximal libres de actividad tumoral,
no metastasis en ganglios linfaticos, resto de la pieza sin infiltracién. No logra realizarse
quimioterapia.

A los 4 meses de operada acude a consulta con recidiva de la lesion en cuero
cabelludo, de 15 x 20 cm, friable, de bordes irregulares, con numerosas adenomegalias
en cadenas cervicales superficiales y profundas, ademas de una masa palpable en
cuadrante superoexterno de mama izquierda y una en flanco derecho. Se realiza
ultrasonografia de mama izquierda que informé imagen nodular mal definida de
25x25x27mm, sin adenopatias axilares. La mamografia informé BIRADS IV B. Se
realiza intervencion quirdrgica simultdnea de exéresis de lesiones en cuero cabelludo,
con corrimiento de colgajo y de mama izquierda. Se analizan por anatomia patologica el
fragmento de lesion epicraneal con centro pardo grisaceo con areas blanquecina,
irregular, elevado, concluyéndolo como recidiva de Cilindroma Maligno con bordes de
seccion infiltrados; la segunda muestra resulté ser Carcinoma Adenoideo Quistico de
Alto Grado (Cilindroma Maligno), Grado Nuclear: 3, Grado de Mitosis: 2, Grado de
Diferenciacion: 3, Grado Histolégico: Ill.

Para el estudio de la masa detectada en el abdomen de crecimiento rapido, que
ocupaba flanco e hipocondrio derecho, de 15 cm, doloroso a la palpacién y mavil, se le
realiz6 TAC de abdomen, informando: rifion derecho con moderada ureterohidronefrosis
provocada por gran masa ubicada en el abdomen, a la derecha de la linea media que

interesaba zona de anastomosis con extesion a asas delgadas, mesenterio y



retroperitoneo, tomando ganglios y musculos psoas derecho hasta el iliaco, englobando
uréter, polilobulada y que aumenta su densidad con el contraste EV de forma
heterogénea, sobre todo a la periferia; liquido libre en cavidad abdominal; imagen

hiperdensa de 5x2cm en mama derecha, resto de las estructuras sin alteraciones;

concluido el estudio como recidiva tumoral con gran extension. (Fig. 1)

Fig. 1- TAC de abdomen: rifidn derecho con moderada ureterohidronefrosis provocada
por gran masa ubicada en el abdomen, a la derecha de la linea media. Tomada por los
autores.

La paciente fallece producto a complicaciones propias del estadio final de su

enfermedad.

DISCUSION

El CAQ cutdneo primario (PCCAQ) es una ocurrencia rara. EI PCCAQ surge en
pacientes mayores con una mediana de edad de 64 afios (media 63 afios, rango 23-94
afos), tiene predileccion por la region de la cabeza y el cuello/cara y un grado bajo aun
curso clinico prolongado que incluye multiples recurrencias. Tienen mayor predominio
por las mujeres que por los hombres.*®

Aunque el CAQ se puede encontrar a cualquier edad, generalmente se presenta en la
quinta década (edad mediana: 57,4 afios) y tiene una ligera preponderancia femenina
(hasta el 60 % de los casos). Aproximadamente el 50 % de los casos se limitan a los
sitios primarios; otro 30 % tiene afectacion de los ganglios linfaticos regionales en el

momento del diagnéstico.°



Sus dos caracteristicas principales son su gran agresividad local con aparicion de
recidivas a pesar de exeéresis radicales, que pueden tener lugar mucho tiempo después
del tumor primario y su lenta evolucion, aun cuando el tumor presenta enfermedad
diseminada, por lo que se requieren seguimientos a largo plazo. El patrén histolégico
del tumor es un factor pronéstico importante.™

El patron histopatologico es el de un tumor pobremente circunscrito, compuesto de
islotes y hebras de células basaloides que se disponen de forma glandular, quistica,
tubular o cribiforme, inmerso dentro de un estroma fibroso, con abundante tejido
mucinoso de color azul alcalino en los espacios quisticos. Se origina en la dermis
superficial y profunda, y puede extenderse por contigtiidad al tejido celular subcutaneo.
12

Se localiza en la dermis superior, es bien circunscrito y esta separado de la epidermis
por tejido conectivo fibroso. Presenta tres caracteristicas histoloégicas destacadas por
Crain y Helwig en 1961: cordones o islotes de células basofilicas, vainas hialinas y
estructuras quisticas o0 ductales. Estos islotes encajan como piezas de un
“rompecabezas”.™

Los signos clinicos de transformacion maligna son la ulceracion, el crecimiento rapido,
el sangrado y una coloracion azul a rosa de las neoformaciones. Los cilindromas
malignos pueden ser agresivos por invasion directa al craneo o metastasis a ganglios
linfaticos, estomago, tiroides, higado, pulmén y hueso, pero la mayoria solamente
tienen agresividad local con una baja o ninguna capacidad de metastatizar.®

Se presenta en la mama como un adenocarcinoma infiltrante, muy poco frecuente, que
representa entre el 0,1 % y 0,4 % de todos los carcinomas mamarios.’

Es ma&s comun en mujeres en la quinta y sexta década de la vida. Por lo general, se
presenta como una masa de crecimiento lento, a menudo en el area subareolar,
mientras que otros se han asociado con sensibilidad y dolor en los senos. Aunque las
apariencias radioldégicas a menudo son inespecificas, el diagnostico se puede realizar
mediante biopsia por aspiracién con aguja fina.?

A pesar de ser un cancer de mama triple negativo (TNBC), el CAQ suele ser una
neoplasia maligna indolente con muy buen pronadstico cuando se limita a la mama. La

afectacion de los ganglios linfaticos es muy rara y no supera el 2 %, y las metastasis a



distancia son excepcionales. Son mas comunes en los pulmones, en el higado, los
rifiones y los huesos.

El tratamiento se basa en cirugia, radioterapia, quimioterapia y terapia combinada. La
intervencion quirdrgica temprana es la modalidad preferida para la CAQ localizada; sin
embargo, una estrategia para prevenir las recaidas es agregar radioterapia. No
obstante, la presencia de metastasis a distancia incentiva un abordaje paliativo, con
radiacién y / o quimioterapia adyuvante. >

Las opciones de quirdrgicas para el tratamiento incluyen tumorectomia, escision amplia
con o sin radiacion radical o mastectomia radical modificada. La mastectomia radical
modificada es el procedimiento quirdrgico mas reportado para la CAQ de mama. Sin
embargo, los resultados del tratamiento de conservacion de la mama que incluye
radioterapia adyuvante parecen ser equivalentes a los de la mastectomia sola, con
respecto a la supervivencia. No se recomienda la escision local simple debido a la tasa
de recidiva local inaceptablemente alta en experiencias anteriores. No se recomienda
una diseccion axilar de rutina. % *°

Indicadores de prondstico negativos en casos quirdrgicamente resecables incluyen
margenes positivos, invasion perineural y ganglios linfaticos positivos. En los casos en
los que la cirugia no es posible, se ha utilizado la radioterapia sola, pero con resultados
inferiores. *°

El riesgo de recurrencia del carcinoma adenoideo quistico cutaneo es alto; se informa
entre un 57 - 70 % de los casos, sobre todo en tumores con margen de seccidn
quirargica menores de 2 cm. El curso lento y progresivo de este tumor condiciona la
aparicion de recurrencias varios afios después de la intervencion quirdrgica inicial. Solo
se han informado metastasis ganglionar y pulmonar en cuatro pacientes, de una serie
de 40 casos. *?

Estos hallazgos contrastan con los publicados por otros autores que han reportado
recurrencias locorregionales en el 30 % - 50 % de todos los pacientes con recurrencia.
10

Debido a su rareza, no existe consenso sobre el tratamiento 6ptimo. Un seguimiento a
largo plazo es muy importante y obligatorio para los pacientes afectados, debido al
inicio tardio de la recaida local y la aparicién de metastasis a distancia. 2



Hay pocos informes de casos en los que los pacientes con CAQ presentan metéstasis
al higado; sin embargo, aun no existe literatura sobre casos en los que se encuentre
una metastasis en el colon. Por otro lado, Harish et al., informé de un paciente que

presenté metastasis incluso después de una exéresis quirirgica, como el nuestro. 3

CONCLUSIONES
Es infrecuente; realizar su diagnostico conlleva un alto indice de sospecha y su
diagnoéstico es histopatologico. Su pronodstico depende de la localizacion primaria y

tiende a ser muy agresivo cuando se localiza fuera de la mama.
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