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El carcinoma adenoide quistico cutdneo primario es un raro tumor de baja malignidad, que se manifiesta clinicamente como un nédulo duro y mal
definido. El examen histolégico de este tumor muestra de forma caracteristica células intensamente basofilicas dispuestas en un patrén adenoide y cri-
biforme que ocupa la dermis media y reticular. El diagnostico definitivo de este tumor se realiza en base a las caracteristicas histopatolégicas y a la
exclusion de enfermedad metastasica.

(M?T Bordel Gémez, C Roman Curto, J Sanchez Estella, M) Baizan Garcia, M?E Cardefioso Alvarez, JC Santos Duran, M Corral de la Calle, L Requena Caballero. Carcinoma adenoi-
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Summary

Primary cutaneous adenoid cystic carcinoma is a rare tumor with Jow-grade malignancy that presents as a firm and poorly circumscribed nodule. Histo-
logic examination of this tumor characteristically shows intensely basophilic cells with an adenoid and cribiform pattern occupying the mid to reticular
dermis. The definitive diagnosis of this tumor relies on the histologic features and the exclusion of metastatic disease.
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El carcinoma adenoide quistico cutaneo primario es un
tumor raro, descrito primeramente por Boggio en 1975[11.
Desde entonces hasta la actualidad, hay menos de 70 casos
descritos en la literatura médica de esta rara localizacion de
carcinoma adenoide quistico (CAQ)[2, 3]. Aportamos un
nuevo caso de CAQ cutaneo primario.

Caso clinico

Se trata de un varén de 75 afios de edad, sin antecedentes
patolégicos de interés, que fue remitido desde atencion pri-
maria para la evaluacién de una lesion localizada en la
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region abdominal, completamente asintomatica, que recor-
daba a un quiste epidérmico. La lesién tenia una evolucion
aproximada de 15 afios, pero en los Ultimos meses habia
crecidoy se habia hecho dolorosa.

La exploracion fisica de la lesion reveld un nédulo indu-
rado, mavil y bien definido de 1,5 x 1,5 cm de didmetro,
localizado en la region subxifoidea. No se palparon adenopa-
tias loco-regionales.

Se procedi6 a una extirpacion amplia de la lesion y el
examen histopatolégico revel6 la presencia de una tumora-
cion limitada a la dermis y al tejido subcuténeo, sin observar
ninguna conexion entre la superficie tumoral y la epidermis
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Figura 1.0bservamos en una panoramica la presencia de una
tumoracion, limitada a la dermis y al tejido subcutdneo sin
conexiones a la superficie de la epidermis. Dicha neoplasia esta
compuesta de células epiteliales dispuestas siguiendo un patron
solido alternando con un patron cribiforme (H-E x 4).

(Figura 1). Dicha tumoracién estaba compuesta de una pro-
liferacion de células basaloides, con escaso citoplasma alre-
dedor de nucleos hipercromaticos sin atipia nuclear. Los
islotes epiteliales, se disponian en un patrén en el que alter-
naban areas solidas con otras &reas cribiformes. Las areas
sélidas estaban formadas por células neoplasicas y separa-
das por un estroma fibroso alternando con areas de material
mixoide. Se observaron también estructuras ductales y for-
maciones globulares y cilindricas eosindfilas en el espesor

Figura 2. Patron Sdlido: Las dreas sdlidas consisten en células
neoplasicas basaloides y monoformas con ntcleos pequenos e
hipercromaticos sin atipia nuclear separadas por un estroma
fibroso alternando con material mixoide.

Figura 3. Patron cribiforme: También se observd un patron cri-
biforme predominante con estructuras pseudoglandulares irre-
qulares (H-E x 100).

del tumor (Figura 2). Ademas del patrén sélido, se observéd
en otras areas un patrén cribiforme, formado por estructuras
pseudoglandulares irregulares que contenian en su luz
abundantes restos de mucina y detritus celulares (Figura 3).
En la periferia del tumor se observé una infiltracion perineu-
ral por células neoplésicas (Figura 4).

Los estudios inmunohistoquimicos demostraron posi-
tividad en el material luminal para las tinciones de azul
alcian, acido periédico Schiff y mucicarmin. Las células
tumorales expresaron positividad para citoqueratinas de
bajo y alto peso molecular, actinay CD34. Sélo se observé
inmunoreactividad para el EMA 'y CEA en el material endo-
luminal y en la superficie luminal del tubulos. En base a
estas caracteristicas histopatolégicas se realizé el diag-
nostico de CAQ.

Figura 4. Invasion de un espacio perineural por células neopla-
sicas (H-E x 200).

Med Cutan Iber Lat Am 2011;39(3):116-119



M?T Bordel Gomez et al. Carcinoma adenoide quistico cutaneo primario

118

Tabla 1. Caracteristicas diferenciales entre el carcinoma adenoide quistico cutaneo primario (CAQCP), carcinoma cribiforme cutdaneo primario

(CCCP) y el carcinoma adenoide de células basales (CACB)

ccee CACB

CAQCP
Caracteristicas No conexion tumoral
Histolégicas con epidermis.
Islotes de células neoplasicas
basaloides dispuestas en un
patrén solido que alternan
con areas cribiformes.
Invasion perineural Presente
(neurotropismo)
Inmunohistoquimica
Citoqueratinas +
EMA +
CEA +

Conexién tumoral
con epidermis.

No conexion tumoral
con epidermis
La neoplasia entera muestra

un patrén cribiforme, con
islotes y cordones

Las células neoplasicas se
disponen a modo de una
empalizada periférica y

interconectados entre si. presenta hendiduras
peritumorales.

Ausente Generalmente ausente

&? +

& -

& -

EMA: Epithelial membrane antigen. CEA: Carcinoembryonic antigen.

Descartamos la existencia de un CAQ primario extracu-
taneo realizando una tomografia axial computerizada de
térax y abdomen y un examen completo y exhaustivo de las
glandulas salivares menores, glandula parétida, glandula
submandibular, lengua, area orofaringea, oido y cavidades
nasales realizado por un otorrinolaringdlogo.

La evolucion del paciente ha sido favorable, no obser-
vandose metastasis ni signos de recidiva local, después de 5
afios de seguimiento.

El CAQ cutaneo primario es un tipo histopatolégico especi-
fico pero raro de neoplasia cutédnea epitelial, que es mas fre-
cuente en otras localizaciones, como glandulas salivares y
lacrimales, arbol traqueo-bronquial, conducto auditivo externo,
esofago y prostatal1-71. Asi, en la actualidad, el CAQ es consi-
derado un tipo frecuente de neoplasia localizada en las glandu-
las salivares y la cavidad bucal, que representa aproximada-
mente el 10-15% de todos los tumores de cabeza y cuello[5].

Clinicamente se caracteriza por un nédulo o una placa
indolente, de consistencia firme, de crecimiento lento y curso
progresivo, pero con una alta incidencia de invasion perineu-
ral y de recidivas locales (aproximadamente el 50%)[8-111]. El
intervalo medio entre la extirpacion quirtrgica y las posterior
recidiva local de dicho tumor oscila entre 4 meses y 20
afios[12]. Sin embargo, las metéstasis linfaticas y viscerales
son infrecuentes, pues sélo se han descrito en la literatura 5
casos con metastasis viscerales de CAQ cutaneo primario
siendo todas ellas metéstasis pulmonares en pacientes cuya
localizacion del tumor fue el cuero cabelludol6, 91. De este
modo, el CAQ cuténeo primario es considerado como un car-
cinoma de bajo grado de malignidad y en el que el diagnéstico
precoz es muy importante para prevenir las metastasis.
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Este tumor generalmente afecta a pacientes de mediana
edad, con un leve predominio en mujeres. Aproximadamen-
te el 40% de los casos se localizan en el cuero cabelludo y el
18% en el torax[13].

Histologicamente, es una neoplasia mal delimitada, que
infiltra todo el espesor de la dermis y con frecuencia alcanza
el tejido celular subcutédneo, compuesta de células basaloi-
des con citoplasma muy discreto y con nucleos hipercroma-
ticos sin atipia nuclear, dispuestas en un patron en el que
alternan areas sélidas con areas cribiformes[12, 141, sin nin-
guna conexion entre el tumor y la epidermis. La invasion
perineural es frecuente, sin embargo, la invasién vascular es
menos comun([6, 12]. Desde el punto de vista inmunohisto-
quimico las células neoplasicas muestran expresividad para
citoqueratinas y para el antigeno de membrana epitelial
(EMA), mientras que la expresividad para el antigeno
embrionario (CEA) es variable[14].

El diagnostico de CAQ cuténeo primario debe ser con-
siderado s6lo después de que se haya descartado un ori-
gen extracutaneo, realizando un examen completo de la
cabeza y del cuello por un otorrinolaringélogo. Desde el
punto de vista dermatolégico, debemos establecer un
diagnostico diferencial histopatolégico fundamentalmente
con el carcinoma cribiforme cutaneo primario (CCCP) y
con el carcinoma adenoide de células basales[6, 15]
(Tabla 1). EI CCCP es un tumor apocrino raro descrito por
Requena et al. en 1998[16], y cuyo diagnostico histopato-
|6gico reviste dificultad debido a la excepcional rareza del
tumor.

Las recomendaciones terapéuticas del CAQ cutaneo
primario consisten en primer lugar en una amplia extirpa-



M?T Bordel Gomez et al. Carcinoma adenoide quistico cutdneo primario

cion quirurgica con margenes libres de tumoracion como
primera opcion terapéutica. Se debe tener en cuenta que
la afectacion discontinua de la region perineural puede
producir falsos negativos en los méargenes. Dado el elevado
riesgo de recidiva local podria ser una indicacion de la ciru-
gfa microgréafica de Mohs. Como tratamiento adyuvante,
algunos autores abogan por una combinacién de quimiote-
rapia con cisplatino y doxorubicinal4], pues la radioterapia
no es curatival12]. En general, se precisa de estudios mul-
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