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Carcinoma adenoideo quistico de la laringe.
Informe de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

El carcinoma adenoideo quistico es una neoplasia maligna que habitualmente se origina de las glandulas salivales
mayores y menores. Cuando se ubica en las menores, generalmente lo hace en el paladar. Su localizacién en la
laringe es extraordinariamente rara, su frecuencia oscila del 1 al 3% de los carcinoma adenoideo quisticos. Estos
tumores tienden a presentar invasion perineural temprana, a invadir el cartilago y a recurrir. Se presenta el caso de
una mujer de 55 afios quien acudi6 el Hospital General de México con un padecimiento de seis meses de evolucion
caracterizado por disfonia y dificultad respiratoria. A la exploracién fisica se detecté un tumor laringeo subglético
que ocluia parcialmente la luz glética. Fallecié con exacerbacion de la insuficiencia respiratoria. En la autopsia se
diagnosticé un carcinoma adenoideo quistico con patrén tubular y trabecular, subglético, que invadia los mdsculos
intrinsecos de la laringe; fue clasificado como T3 NO MO segun AJCC.
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ABSTRACT

The cystic adenoid carcinoma is a malignant neoplasia which generally raises in the salivary glands major and mi-
nor ones. When it is located in minor generally it is done in the palate. The larynx location is extremely odd. Its fre-
quency goes from 1 to 3% of the cystic adenoid carcinomas. This tumors have a tendency to show early perineural
invasion, to also invade cartilage and relapse. It is here presented a case of a 55 years old woman who showed up
at the General Hospital of Mexico with the disease in a six months evolution period having disphonia respiratory
problem. When physical exploration was done it was detected an infraglotic laryngeal tumor partially occluding the
glotic light. The patient died because exacerbation of the respiratory insufficiency. At necropsy the diagnosis of cyst-
ic adenoid carcinoma was confirmed having a tubular and trabecular pattern of infraglotic location invading larynge-
al intrinsec muscles and it was classified as a T3 NO MO after the AJCC.
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INTRODUCCION

El carcinoma adenoideo quistico (CAQ) constituye
una neoplasia maligha relativamente rara que se
localiza fundamentalmente en la cabeza y en el
cuello. Se origina de las glandulas salivales y re-
presenta del 7.5 al 35% de los carcinomas origina-
dos en estos 6rganos. Son tumores de evolucion
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lenta que tienden a invadir localmente, a presentar
infiltracién perineural y a presentar recurrencias
posoperatorias.

Aunque la mayor parte de los CAQ se originan
en la glandulas salivales mayores, 45% se pre-
sentan en las menores, especialmente en las del
paladar; sin embargo, en cualquier sitio donde
haya glandulas salivales menores se puede desa-
rrollar un CAQ.

Los CAQ originados en la laringe son extraordi-
nariamente raros; por ser ésta una localizacién ex-
cepcional, rara vez se sospechan clinicamente.
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En el presente trabajo se informa un caso de CAQ
originado en la region infragldtica de una mujer de
55 afios de edad cuya manifestacion clinica princi-
pal fue disfonia.

RESUMEN CLINICO

Se trata de mujer de 55 afios de edad, originaria y
residente del estado de Puebla, México, sin antece-
dentes de importancia. Inicié su padecimiento final
seis meses antes con rinorrea hialina, odinofagia y
pérdida de peso no cuantificada. Los dos primeros
sintomas desaparecieron después de dos semanas.
Quince dias después not6 disfonia, sensacién de
cuerpo extrafio en la laringe que se acompafiaba de
tos seca y dificultad para respirar al realizar grandes
esfuerzos. En el estado de Veracruz acudi6 con un
médico particular, quien le realiz6 una laringoscopia
indirecta. Mediante ese procedimiento se le detectd
un tumor localizado por debajo de la glotis que obs-
truia parcialmente la luz de la laringe.

Acudio al Hospital General de México cuatro
meses después por exacerbacion de la dificultad
respiratoria y pérdida de peso de 16 kg en los dos
ultimos meses. Por estas manifestaciones clinicas,
se decidio su hospitalizacion.

En la exploracion fisica a su ingreso se encontro
con los siguientes signos vitales: tension arterial,
110/70; frecuencia cardiaca, 100 por minuto; fre-
cuencia respiratoria, 34 por minuto; temperatura
36.5 °C y peso, 30 kg.

Mujer caquéctica, orientada en las tres esferas.
Normocéfala, cuello con tiros supraclaviculares y
supraesternales, sin adenomegalias; a la ausculta-
cién se escuchaba estridor laringeo. Térax con tiros
intercostales, campos pulmonares con hipoventila-
cion generalizada, con estridor laringeo transmitido
a la espiracion e inspiracion. El resto de la explora-
cion fisica se encontrd sin alteraciones.

Se le realizé una laringoscopia indirecta en la que
se observo obstruccion del espacio subglético. Se le
practicé traqueotomia de urgencia, a partir de ese
procedimiento disminuy®é la dificultad respiratoria.

Durante su estancia en el hospital se le efectud
una laringoscopia directa en la que se observo re-
traccion de la cuerda vocal izquierda hacia afuera'y
abajo, con abombamiento a nivel subglético y fija-
cion de la misma.

La tomografia axial computada puso de mani-
fiesto una lesion dependiente de la pared posterior
y lateral izquierda de la laringe, que obliteraba
acentuadamente a la subglotis y dejaba aproxima-
damente 20% de su luz (Figura 1). En el I6bulo iz-
quierdo de la glandula tiroides se encontrd un no-
dulo hipodenso, hipocaptante. Con este estudio se
hizo el diagnostico de probable carcinoma laringeo
subglético en etapa clinica T3NOMO y posible ex-
tension traqueal o bien proceso granulomatoso.

Después de este estudio, se le realiz6 una larin-
goscopia directa con toma de biopsia, la cual evi-
denci¢ fibrosis e inflamacién crénica inespecifica,
pero sin datos de células neoplasicas. Con base en
este resultado, se repitid la toma de biopsia; duran-
te ese procedimiento se observé que el tumor dre-
né 5 mL de liquido mucoso, verde oscuro y fétido.
Como consecuencia de estos hallazgos, se esta-
blecié el diagnéstico clinico de mucocele ya que en
la biopsia se observaron cambios inflamatorios del
epitelio compatibles con mucocele; no se observa-
ron células neoplasicas.

Durante su estancia hospitalaria permanecié con
signos vitales estables. El dia de su fallecimiento,
subitamente presentd datos de insuficiencia respira-
toria aguda grave, que evolucioné a paro respiratorio
y posteriormente paro cardiaco, que fueron irreversi-
bles a las maniobras habituales de reanimacion.

RESUMEN DE LA AUTOPSIA

La autopsia se realizé en el cuerpo de una mujer
con edad aparente mayor a la cronolégica, caquéc-

tica, con herida de traqueotomia en la cara anterior
del cuello.

Figura 1. Tomografia axial computada de cuello. Hemilaringe
izquierda con tumor exofitico que ocluye parcialmente su luz.

36



Lazos OM, Tobar AS. Carcinoma adenoideo quistico de la laringe. Rev Med Hosp Gen Mex 2001; 64 (1): 35-40

de la hemilaringe izquierda. Estaba formada por
células de citoplasma escaso y nucleos angulados,
que se disponian formando nédulos circunscritos
por un material eosinofilo semejante a la membrana
basal. Adoptaban patron cribiforme y tubular (Figu-
ra 3), formando estructuras seudoquisticas, asi
como quistes verdaderos en cuyo interior se depo-
sitaba material basofilo homogéneo.

Las células neoplasicas invadian musculo y te-
jido fibroconectivo localizado por debajo de la mu-
cosa laringea, su crecimiento estaba limitado por
el cartilago subyacente (Figura 4), el que no pre-
sentaba invasién tumoral. El epitelio estaba focal-
mente ulcerado y sustituido por tejido de granula-

Figura 2. Aspecto macroscopico del tumor subglético iz-
quierdo que se encuentra limitado por el esqueleto cartilagi-
noso de la laringe.

Figura 3. Carcinoma adenoideo quistico con patrén tubular y
cribiforme. HE 100X.

En la laringe se observo una lesion neoplasica
qgue midi6é 0.9 x 0.7 x 0.3 cm, localizada en la he-
milaringe izquierda, por debajo de la cuerda vocal
verdadera, que hacia prominencia hacia la luz,
gue estaba obstruida en 60%. La superficie muco-
sa localizada por encima del tumor era lisa, bri-
llante, sin cambios en su color, con excepcion de
una pequefia area de 0.2 cm de eje mayor, de li-
mites mal definidos, que se encontraba ulcerada y
con aspecto necrotico. Al corte, el tumor era soli-
do; estaba limitado lateral y posteriormente por el
cartilago cricoides; tenia limites bien definidos;
era homogéneo, duro, de color amarillo claro con
un area periférica con aspecto necrotico que tenia
continuidad con el area ulcerada descrita anterior-
mente (Figura 2).

Microscopicamente se observo una neoplasia Figura 4. Aspecto panoramico del tumor que invade tejidos
epitelial maligna localizada en la region infraglética blandos. Cartilago indemne. HE 40X.

L
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cion (Figura 5); estos cambios se interpretaron
como consecutivos a la obtencién de tejido para
biopsia. No se observé invasion de la mucosa ni
de los nervios de la region. En la hemilaringe de-
recha, la Gnica alteracion que se identifico fue la
presencia de células neopléasicas localizadas en la
luz de algunos vasos linfaticos submucosos. Con
estos datos se estblecio el diagnostico de carcino-
ma adenoideo quistico con patron mixto (tubular y
cribiforme) subglético izquierdo.

La glandula tiroides estaba aumentada de volu-
men a expensas del l6bulo izquierdo en el que se
observé un nddulo de limites bien definidos, encap-
sulado, de color café amarillento, homogéneo, de
1.5 cm de eje mayor. MicroscOpicamente corres-
pondio a una neoplasia epitelial benigna, formada
por células epiteliales cubicas, con nucleo ovoide y
citoplasma eosindfilo que se disponian formando
pequefias estructuras foliculares con coloide en su
interior. En el resto de la glandula no se observaron
alteraciones. Se efectud el diagnodstico anatémico
de adenoma de células foliculares.

En la vesicula biliar se encontraron multiples
calculos facetados de color amarillo claro, duros,
de 0.8 cm de eje mayor (en promedio). El resto del
organo no tenia alteraciones macroscopicas.

En el resto del estudio post mortem no se encon-
traron alteraciones, ni existieron alteraciones ana-
tdmicas o histoldgicas que explicaran la causa del
fallecimiento.

Con los hallazgos anteriormente descritos, se lle-
go a los diagnésticos anatomicos de: a) Carcinoma
adenoideo quistico subgloético izquierdo con patrén
mixto tubular y cribiforme; b) adenoma de células fo-
liculares de la glandula tiroides y c) colelitiasis.

Figura 5. Carcinoma adenoideo quistico subyacente a tejido
de granulacién secundario a la toma de biopsia. HE 40X.

38

DISCUSION

El comportamiento bioldgico y la histopatologia del
CAQ fueron descritos por Robin y Laboulbene en
1853. Tres afios después, Billroth lo denomino “ci-
lindroma”. No fue sino hasta 1942 cuando Docker-
ty y Mayo lo identificaron como una neoplasia ma-
ligna. En 1953, Foote y Frazell publicaron un traba-
jo en el que clasificaron a estos tumores como
adenocarcinomas y los denominaron “carcinoma
adenoideo quistico”.*

La mayoria de los CAQ surgen de las glandulas
salivales; sin embargo, se han descrito tumores
gue cumplen con los criterios histolégicos para de-
nominarlos asi, localizados en sitios como piel,?
eso6fago,® mama,* arbol traqueobronquial,® cuello
uterino,® glandula de Bartholin” y prostata.®

De todos los tumores originados en las glandu-
las salivales, del 25% al 35% son malignos. Los
CAQ ocupan de 7.5 a 35% de las neoplasias malig-
nas.®0 Estas diferencias probablemente se expli-
can porque, a partir del reconocimiento del carcino-
ma polimorfo de bajo grado, la frecuencia relativa
del CAQ ha disminuido.

En un estudio realizado en el Hospital General
de México de 260 casos de neoplasias de glandu-
las salivales, el CAQ ocup6 3.5% del total y 15.7%
de los tumores malignos.t

Es poco lo que se sabe respecto de la etiologia
de los tumores de las glandulas salivales. Se han
identificado varios factores de riesgo que incluyen
la exposicion a radiaciones ionizantes, predisposi-
cion genética, uso de tabaco, contacto con ciertos
guimicos industriales y algunos tipos de virus.'?

El CAQ se presenta predominantemente en mu-
jeres, en una proporcion de 3:2 con respecto a los
varones. La edad media de aparicion de esos tumo-
res, cuando se localizan en la par6tida, es de 43
afios; diez afios menos que cuando surgen en las
glandulas salivales menores. El caso que se pre-
senta correspondié a una mujer de 55 afios de
edad, esos datos concuerdan con lo comentado
anteriormente.

Los CAQ ocurren con relativa frecuencia en las
glandulas salivales menores, sobre todo en las del
paladar, a esta localizacion siguen las parétidas,
submaxilares y sublinguales. Las glandulas saliva-
les menores estan dispersas en la mucosa orofa-
ringea, sinusal, laringea y traqueal, por lo que el
CAQ puede aparecer en cualquiera de esos sitios.

En una serie de 242 casos de CAQ se encon-
traron tres localizados en la laringe;*® en otra serie
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de 41 casos de CAQ hubo dos en esa ubicacién*
y en otra de 184 sélo cinco fueron laringeos.! En
la serie que se tomd como base en el Hospital
General de México,*! ninguno de los casos tuvo
esa localizacion.

Los CAQ de la laringe surgen de las glandulas
seromucinosas, la distribucion de estas ultimas re-
fleja la frecuencia relativa de los CAQ en las dife-
rentes regiones del érgano. En una serie de 33
CAQ que tenian como origen la laringe, 18 eran
subgléticos, 11 eran supragléticos y cuatro trans-
gléticos.'®

El caso que presentamos era subglético, por lo
que tenia la localizacion mas frecuente de estos tu-
mores cuando son laringeos. Las neoplasias
subgléticas por lo comUn se presentan clinicamen-
te con estridor, dolor cervical (por infiltracion neu-
ral) y tos. Nuestra paciente present6 disfonia, sen-
sacién de cuerpo extrafio y tos. La disfonia no es
un dato clinico habitual de los tumores subgloticos;
sin embargo, puede presentarse por invasion del
musculo crico-aritenoideo, que inmoviliza a la cuer-
da vocal o por invasion perineural del nervio larin-
geo recurrente.*® En nuestro caso, existia invasion
de los musculos intrinsecos de la hemilaringe iz-
quierda, que habia ocasionado que la cuerda vocal
izquierda perdiera su movilidad, lo que explica la
presencia de disfonia.

El patron de diseminacion del CAQ de la subglotis
esta determinado tanto por el comportamiento biol6-
gico del tumor, como por la regién anatémica que
esta afectando. La anatomia de la subglotis provee
pocas defensas en contra de la invasion tumoral. El
borde inferior del cartilago tiroides se extiende ante-
rolateralmente 10 mm por debajo del nivel de la
cuerda vocal verdadera, pero posteriormente ape-
nas rebasa 3 a 4 mm, de manera que en esta zona
la mucosa esta en contacto directo con la membrana
cricotiroidea y el espacio cricoideo; por lo tanto, exis-
te un pasaje que favorece la extension extralaringea.
Ademaés de la ausencia de una barrera natural, se
agrega el hecho de que el CAQ tiende a invadir el
cartilago y a extenderse a través de los espacios
perineurales. La consecuencia de esto Ultimo es que
45% de las neoplasias subglédticas se diagnostican
cuando estan en etapa clinica T4.%¢ Nuestro caso no
tenia invasion del cartilago, estaba localizado en la
hemilaringe izquierda y tenia invasion de los miscu-
los intrinsecos de la laringe, por lo que estaba en
una etapa clinica T3 NO MO.

Las metéastasis linfaticas en los primeros esta-
dios del CAD son raras; sin embargo, en la mayoria

de los casos fatales se presentan metastasis regio-
nales y recurrencias posquirdrgicas.! En este caso
no se presentaron metastasis en ganglios linfaticos
regionales ni a distancia.

Los factores clinicos que pueden influir en la su-
pervivencia de los pacientes con CAQ son: etapa
clinica, localizacion y tipo de tratamiento. Los facto-
res propios de la neoplasia, tales como el subtipo
histolégico basado en el patron de crecimiento (tu-
bular, cribiforme o sélido),*” el contenido de ADN y
valor de la fase-S, también se han postulado como
predictores del prondstico. Sin embargo, la utilidad
de los ultimos no ha sido totalmente aceptada, y no
se han establecido acuerdos entre los diferentes
grupos de estudio.

En los Gltimos afios se han hecho estudios de
citogenética en los que se ha encontrado que la
tasa proliferativa de las células neoplasicas del
CAQ, evaluada por medio del antigeno Ki-67,
estd aumentada en pacientes con recurrencias.
Se ha visto que la presencia del antigeno Ki-67
proporciona informacién en cuanto a pronostico a
corto plazo.*®

La oncoproteina p53 también funciona como un
marcador tumoral de mal prondstico, ya que se ha
detectado mas frecuentemente en tumores recu-
rrentes que en tumores primarios, lo que puede re-
flejar su participacion en las etapas tardias de la
progresion de los CAQ.*° De todos los menciona-
dos anteriormente, los factores de mayor utilidad
para predecir el pronéstico de los CAQ son el tama-
flo del tumor y la presencia de metéastasis.

El tratamiento del CAQ es la reseccién local am-
plia, que en el caso de un tumor infraglético corres-
ponde a laringectomia total, asociada a radiotera-
pia posoperatoria. La supervivencia global para los
CAQ de la cabeza y el cuello es de 40% a 20
afos.'® Se ignoran los datos correspondientes a los
tumores originados en la laringe debido a la poca
frecuencia de ellos, pero seguramente que también
desarrollan recurrencias a mediano plazo y metas-
tasis pulmonares al igual que el resto de los CAQ
originados en otros sitios.
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