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Carcinoma adenoideo quistico de los senos paranasales.
Informe de un caso y revision de la literatura

Maria Magdalena Reyes Castro,* Luis Alberto Sdnchez Marin,? Maria del Rocio Estrada Hernandez!

RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 20 afios de edad con un
carcinoma adenoideo quistico del seno maxilar derecho, con
infiltracion a la pared lateral nasal, orbita derecha y paladar
duro. El carcinoma adenoideo quistico es un tumor raro en los
senos paranasales. Se caracteriza por dar metéstasis tardiamen-
te; sinembargo, es persistente y muy agresivo, con un alto indice
de recurrencia en el sitio primario, ya que tiene predileccion por
invadiry crecer, siguiendo el trayecto de las fibras nerviosas, por
lo que la invasion de los nervios méas grandes se acomparfia de
mal pronostico. El tratamiento del carcinoma adenoideo quisti-
co es aun controversial y se han propuesto varios esquemas.

Palabras clave: Carcinoma adenoideo quistico, senos parana-
sales, tumores malignos de nariz y senos paranasales.

INTRODUCCION

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. En el fasciculo de
tumores de glandulas salivales del Instituto de Patologia
de las Fuerzas Armadas (AFIP), se reporta que el CAQ
en sus diferentes localizaciones anatomicas es el quin-
to tumor epitelial maligno mas comun de las glandulas
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ABSTRACT

We present the case of a 20-year-old female with an adenoid-
cystic carcinoma affecting the right maxillary sinus, involving also
the lateral nasal wall, orbit and hard palate. The adenoid-cystic
carcinoma is a rare tumor of the paranasal sinuses. It is characte-
rized by late metastases, persistence, aggressive behavior, and a
high index of recurrence in the primary site because of its
predilection to invade following the nerve fibers tracts; thus,
involvement of large nerves carries bad prognosis. The treatment
of adenoid-cystic carcinoma is still controversial and several
modalities have been proposed.

Key words: Adenoid-cystic carcinoma, paranasal sinuses, malig-
nant tumors of the nose and paranasal sinuses.

salivales. Se presentaen todas las edades, predominan-
do en los adultos. El paladar, la glandula submaxilar y
la par6tida son, en orden de frecuencia, los sitios de
presentacion mas frecuentes. Las neoplasias malignas
de la mucosa nasal y senos paranasales son raras y
representan aproximadamente el 3% de los tumores
del tracto aerodigestivo superior,>*° y sélo el 0.2-0.8%
de los carcinomas se localizan en la cavidad nasal y
senos paranasales.®*

El tumor mas frecuente de nariz y senos paranasales
es el carcinoma epidermoide hasta en un 80%,%%16
seguido de los tumores de glandulas salivales menores
en un 4 a 15%.%1¢ 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, vascula-
res y meningiomas.

Los senos maxilares son los mas comdnmente afec-
tados (55%-63%), seguidos de la pared lateral nasal
(27%-35%), etmoides (9%-10%), frontal y esfenoides
(1%-2%).3
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En general, estos tumores tienden a ser asintomati-
cos. Los localizados en cavidad nasal y etmoides pue-
den dar manifestaciones mas tempranamente, mien-
tras que los que afectan seno maxilar lo hacen de forma
tardia. Los signos iniciales, como obstruccién nasal y
rinorrea, son inespecificos; los tardios incluyen epis-
taxis, disfunciéon de los nervios craneales del | al VI,
proptosis, dolory edema facial, ulceracion del paladar,
trismus y epifora.51 Las metéastasis regionales ocurren
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 comun.

Con relacion a la etiologia y factores de riesgo, mas
de 40% de las neoplasias de nariz y senos paranasales
son atribuidos 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,3sobre todo cuando existe antecedente
de papiloma invertido. Se ha sugerido que la sinusitis
crénica, alergenos, alcohol y tabaco pueden ser contri-
buyentes al desarrollo de neoplasias en esta zona. La
frecuencia de CAQ es similar en ambos sexos, la edad
promedio de diagnostico es de 57 afios con un rango
de 26 a 82 afios.

El CAQ es una neoplasia epitelial maligna constitui-
dapor grupos de células pequefias de bordes lisos, bien
definidos y con pocas mitosis. Las células generalmen-
te se disponen en tres patrones morfoldgicos: tubular,
cribiforme y sélido. De acuerdo a los patrones predo-
minantes, se clasifican en alto y bajo grado de maligni-
dad.?® Los de bajo grado estan constituidos por una
mezcla de formaciones tubulares y cribiformes que
pueden tener areas solidas y anaplasicas que no con-
forman mas del 30% de la neoplasia. Los de alto grado
de malignidad estdn conformados por una mezcla de
formaciones tubulares y cribiformes pero las areas
s@lidas y anaplasicas constituyen el patrén predomi-
nante (mas del 30% de la neoplasia). Ambos patrones
invaden y destruyen el tejido normal adyacente. 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 enrelacion con el pronéstico. Los del primer
grupo tienen una sobrevida mas prolongada, en cam-
bio los del segundo grupo tienen un curso mas ful-

minante y una alta incidencia de metastasis a distancia®®
en un 25-50%.%° Los sitios mas frecuentes de disemina-
cién son: pulmones, hueso, higado y rifiones. El CAQ
tiene predileccion por invadir y crecer siguiendo el
trayecto de fibras nerviosas. Cuando se observan ner-
vios dentro del tejido neoplasico estudiado, casi siem-
pre contienen células tumorales. La invasion de tron-
COs nerviosos mayores es de mal prondstico.?

CASO CLINICO

Se trata de una paciente del sexo femenino de 20 afios
de edad, originaria y residente del DF, soltera, ocupa-
cién estudiante, catdlica.

No presenta ningun antecedente de importancia, a
excepcién de haber padecido sarampion en la infan-
cia, resuelto aparentemente sin complicaciones.

Su padecimiento actual es de un mes de evolucién
con obstruccion nasal derecha progresiva, hasta ser
bilateral total. Niega fiebre, pérdida de peso u otros
sintomas.

La exploracidn fisica fue la siguiente: otoscopia sin
alteraciones. Weber central, Rinne positivo bilateral.
Rinoscopia con pared lateral nasal derecha abombada
hasta hacer contacto con el septum nasal, mismo que
est4 desplazado hasta ocluir la fosa nasal izquierda. Se
observa aumento de volumen en la region malar
derecha, de consistencia semidura. Ademas, se obser-
va globo ocular derecho ligeramente desplazado hacia
arriba, con movimientos oculares conservados (Figura
1). Cavidad oral con presencia de una masa de aspecto
lobulado de aproximadamente 1 x 1 cm sobre el
paladar duro y blando del lado derecho, cubierta de
mucosa, se observan 2 Glceras de 2 mm en dicha masa.
Orofaringe con amigdalas grado |, pared posterior sin
descarga. Cuello sin adenomegalias.

Los estudios de imagen muestran en los cortes
coronales una densidad de tejido blando que ocupa la
totalidad del seno maxilar derecho y que lo expande;
desplaza el septum nasal al lado contralateral y el piso
de la érbita derecha hacia arriba. El seno esfenoidal se
encuentra libre (Figura 2). En los cortes axiales se
observa la misma densidad de tejido blando ocupando
el seno maxilar derecho con adelgazamiento impor-
tante de la pared anterior del mismo, ademas de
destruccién de la pared lateral nasal en su mitad
posterior (Figura 3).

Se realiz6 biopsia de dicha lesidn por un abordaje
sublabial derecho, creando una pequefiaventanaen la
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pared anterior del seno maxilar. El resultado de la
biopsia se reporté como carcinoma adenoideo quisti-
co tipo cribiforme (Figura 4).

Se envi6 a la paciente al Instituto Nacional de
Cancerologia donde se propuso manejo quirdrgico
consistente en maxilectomia radical derecha con exen-
teracion orbitaria. Se planed radioterapia postoperato-
ria. Se desconoce manejo final de la paciente pues
inicialmente rechazo el manejo propuesto y posterior-

Figura 1. Paciente de 20 afios de edad con asimetria facial a
expensas de aumento de volumen de la region malar derecha.

mente se presenté con un embarazo de 8 semanas de
gestacion.

DISCUSION

El CAQ de senos paranasales es una neoplasia rara con
tendencia a diseminarse siguiendo el trayecto de los
nervios craneales;?* su relacion cercana con estructuras
vitales, impide lareseccion completa del tumor quedan-
do maérgenes positivos hasta en un 80% de los pacien-
tes,’° principalmente en la base del craneo,*¢ con un alto
indice de recurrencia local y metastasis tardias. En la
serie de Wolfowitz,*” Spiro*® y Naficy,® los indices de
recurrenciafueron de 68, 78 y 76% respectivamente. Se
ha postulado que, ademas de la invasion perineural e
intraneural de los nervios craneales hacia la base del
craneo, existe otro mecanismo de diseminacion a través
de un fenbmeno tromboembalico.

Esta teoria se apoya por la aparicién de diferentes
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 quirargicos negativos. Debido al alto indice
de recurrencias del CAQ, se han propuesto varios
esquemas de tratamiento: 5710111316 1) S6lo cirugia

Figura 2. Corte coronal de tomografia computada en donde se
observa una gran expansion del seno maxilar derecho, con
desplazamiento del piso de la 6rbita y septum nasal.

Figura 3. Corte axial de tomografia computada que muestra
adelgazamiento importante de la pared anterior del seno maxilar
y oclusion total de las fosas nasales por el proceso neoplasico.
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Figura 4. Carcinoma adenoideo quistico con patron cribiforme.

radical en pacientes con bordes quirdrgicos negati-
vos. 2) Cirugia radical més radioterapia en pacientes
con bordes quirargicos negativos. 3) Cirugia radical
mas radioterapia en pacientes con bordes quirlrgicos
positivos. 4) Unicamente radioterapia en pacientes
que no aceptan cirugia radical, en tumores no reseca-
bles y en pacientes con recurrencias multiples. El
papel de la radioterapia adyuvante o auxiliar después
de lacirugiaradical es controversial. La mayoria de los
autores estdn de acuerdo en dar radioterapia en
pacientes con bordes quirdrgicos positivos. 71013 E|
papel de la radioterapia adyuvante en pacientes con
bordes quirdrgicos negativos a neoplasia alin no esta
definido. En diferentes series no se ha encontrado una
diferencia estadisticamente significativa en el indice
de sobrevida a 6 afios en pacientes que recibieron
cirugia mas radioterapia (73%) vs Unicamente radio-
terapia (50%).5 En trabajos recientes se propone dar
radioterapia postquirtirgica en pacientes con bordes
negativos. En teoria, este manejo evitaria las recidivas
en pacientes con microémbolos tumorales y neopla-
sia microscopicamente oculta.® Otros autores han
reportado mejor control de recidivas locales combi-
nando reseccion quirdrgica y radioterapia postopera-
toria, aunque esta combinaciéon no influy6é en el
indice de sobrevida 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 conclusidn, lasupervivencia general del pacien-
te depende de la deteccion temprana del tumor
(estadio | o II),!° permitiendo la extirpacidon mas
completa del tumor teniendo bordes negativos. Ade-
mas, el patrén histologico influye también en el
pronéstico, ya que el subtipo sélido tiene peor pro-
naéstico que el cribiforme.® Por lo tanto, se requiere
de un alto indice de sospecha en pacientes con
disminucién de sensibilidad facial, epistaxis persis-
tente unilateral, masa en el paladar, obstruccion nasal
progresiva y alteraciones en la dentadura. Con una
minuciosa exploracion y estudios radiologicos ade-
cuados como tomografia computada se puede llegar
al diagndstico con mas facilidad.

Desafortunadamente, a causa de la evolucion len-
tamente progresiva del CAQ de senos paranasales,
tanto el médico como el paciente no dan importancia
a los primeros sintomas y el diagndstico 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 extirpacién del
tumor con bordes quirdrgicos negativos es aproxima-
damente de 7-12 afios.1° Sin tratamiento, la supervi-
vencia se reduce a 4-5 afios,® mismo tiempo cuando
se presenta diseminacién a distancia.
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